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Системная красная волчанка  – аутоиммунное 
заболевание, с выраженным полиморфизмом 

клинических проявлений [1, 2]. Она характеризу-
ется генерализованным поражением микроцир-
куляторного русла и  системной дезорганизацией 
соединительной ткани с кожными, суставными и вис-
церальными изменениями. Наиболее тяжелым про-

явлением заболевания служат развитие люпус-неф-
рита, которое отмечается в  20–80% случаев [1–3]. 
Люпус-нефрит  – это модель иммунокомплексного 
воспаления, механизм развития которого отражает 
патогенез системной красной волчанки в  целом. 
Именно вовлечение в  патологический процесс почек 
и  определяет тяжесть болезни, дальнейший прогноз 
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Системная красная волчанка – аутоиммунное заболевание, характеризующееся выраженным полиморфизмом клинических 
проявлений, наиболее тяжелый из них – люпус-нефрит. В статье представлены ретроспективный анализ случаев системной 
красной волчанки, оценка клинических проявлений заболевания и вариантов люпус-нефрита у детей в Республике Бела-
русь и Республике Татарстан. Проанализированы данные историй болезни 60 пациентов с системной красной волчанкой, 
люпус-нефритом. У всех больных отмечалось как минимум 4 из 11 диагностических критериев, предложенных Американ-
ской коллегией ревматологов (ACR, 1997), у 35 пациентов диагноз нефрита верифицирован морфологически. 
Установлено, что у детей болезнь протекает с высокой степенью активности, быстрым вовлечением многих органов, тре-
бует агрессивной терапии с назначением нескольких иммуносупрессивных препаратов. За время наблюдения увеличивается 
процент пациентов с повреждением почек, поэтому контроль за функцией почек должен проводиться у всех лиц с системной 
красной волчанкой, особенно с ранним дебютом. Люпус-нефрит сочетается с экстраренальными проявлениями и представ-
ляет сложности для диагностики при начале заболевания с поражения почек. Общая выживаемость детей при системной 
красной волчанке тесно связана с выраженностью почечных проявлений. Люпус-нефрит представляет серьезную проблему, 
требует раннего агрессивного вмешательства и непрерывной поддерживающей терапии. 
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Systemic lupus erythematosus is an autoimmune disease characterized by a pronounced polymorphism of clinical manifestations. 
Lupus nephritis is the most severe manifestation of the disease. The article presents a retrospective analysis of the cases of systemic 
lupus erythematosus and assessment of the clinical manifestations of the disease and variants of lupus nephritis in children in the 
Republics of Belarus and Tatarstan. The authors analyzed 60 cases of systemic lupus erythematosus, lupus nephritis. All patients 
had at least 4 of the 11 diagnostic criteria proposed by the American College of rheumatology (ACR, 1997), and 35 patients had a 
morphologically verified nephritis. 
It was found that the disease in children developed very actively with fast multi-organ involvement and it required aggressive therapy 
with several immunosuppressive drugs. During follow-up, the percentage of patients with renal damage increased, so renal function 
should be controlled in all patients with systemic lupus erythematosus, especially with early onset. Lupus nephritis is combined with 
extrarenal manifestations and it is difficult to diagnose when it begins with kidney damage. The overall survival rate of children with 
systemic lupus erythematosus is closely related to the severity of  renal manifestations. Lupus nephritis is a serious problem that 
requires early aggressive intervention and continuous maintenance therapy. 
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ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

пациентов в  отношении заболевания, а  осложнения, 
связанные с  люпус-нефритом, служат основной при-
чиной летальности у данной категории пациентов [2]. 
За  последние 5–10 лет выживаемость при  волчанке 
существенно улучшилась, однако среди основных 
причин смертности больных лидирует почечная недо-
статочность [3]. 

Диагностика системной красной волчанки бази-
руется на результатах клинико-лабораторных, имму-
нологических и  серологических методов исследо-
вания. Наличие 4 из  11 критериев, предложенных 
Американской коллегией ревматологов, позво-
ляет считать диагноз достоверным, наличие 3 при-
знаков – вероятным [1, 2, 4]. По данным литературы, 
у  детей с  системной красной волчанкой люпус-
нефрит встречается чаще (клинически диагностиру-
ется у 70–75%) и протекает тяжелее, чем у взрослых. 
Примерно у  1/3 больных клинические признаки 
поражения почек наблюдаются уже в дебюте заболе-
вания, причем у  каждого второго из  них почечный 
синдром является ведущим и доминирующим, фор-
мируя так называемые нефритические маски вол-
чанки. У  большинства остальных больных люпус-
нефрит развивается в  течение второго или  третьего 
полугодий с  момента начала системной красной 
волчанки и лишь в отдельных наблюдениях позднее. 
Риск возникновения нефрита у  больных спустя 5 
лет и  более после дебюта волчанки относительно 
невелик [5–7].

Диагностика поражения почек при  системной 
красной волчанке, согласно рекомендациям Аме-
риканской коллегии ревматологов (ACR), бази-
руется на  следующих критериях: клинические 
и  лабораторные проявления в  виде протеинурии 
>0,5 г/сут (или более 3 «+» при определении тест-по-
лоской) и/или наличие клеточных скоплений, 
включая скопления эритроцитов и  цилиндров 

(гемоглобиновых, зернистых, тубулярных или  сме-
шанных). Кроме того, можно заменить определение 
уровня суточной протеинурии определением соот-
ношения содержания протеин/креатинин в  моче 
(диагностическая граница этого показателя >0,5) 
и  наличия активного мочевого осадка (>5 эритро-
цитов в  поле зрения, >5 лейкоцитов в  поле зрения 
при  микроскопии осадка мочи при  исключении 
инфекции) [1, 3]. Дополнительным критерием 
служат результаты гистологического исследования 
биоптата почки с  подтверждением наличия харак-
терного для  люпус-нефрита иммунокомплексного 
поражения почек.

Современное лечение люпус-нефрита состоит 
из  двух фаз: начальной (стартовая, индукционная) 
и поддерживающей (расширенная). Во время индук-
ционной фазы проводится интенсивное лечение 
глюкокортикоидами в комбинации с другими имму-
нодепрессантами для  быстрого подавления имму-
нокомплексного воспаления почек и  прекращения 
развития повреждения. Поддерживающая терапия 
применяется для  закрепления ремиссии и  преду-
преждения обострений путем использования препа-
ратов или режимов лечения с меньшим риском раз-
вития осложнений [2–4]. 

Цель исследования: ретроспективный анализ 
случаев системной красной волчанки, оценка кли-
нических проявлений заболевания и  вариантов 
люпус-нефрита у  детей в  Республике Беларусь 
и Республике Татарстан.

Характеристика детей и методы исследования 

Проанализированы данные историй болезни 
60 пациентов (52 девочки и  8 мальчиков) с  диаг- 
нозом системной красной волчанки, люпус-неф-
рита, находившихся под наблюдением в Республи-
канском Центре детской нефрологии и  почечной 
заместительной терапии УЗ «2-я Детская клиниче-
ская больница» Минска в  период с  1998 по  2013 г. 
и  на  стационарном лечении в  Детской республи-
канской клинической больнице МЗ РТ за  период 
с  2000 по  2017 г. У  всех пациентов отмечалось 
как  минимум 4 из  11 диагностических критериев, 
предложенных Американской коллегией ревма-
тологов (ACR, 1997), у  35 пациентов диагноз неф-
рита верифицирован морфологически. Оценены 
начальные проявления болезни, возраст дебюта, 
время диагностики (от  первого симптома к  диа-
гнозу), клинические проявления в  момент поста-
новки диагноза, длительность системной красной 
волчанки и  лечение к  моменту нефробиопсии, 
активность болезни. За  время наблюдения (от  3 
мес до 12 лет) проанализирована частота экстраре-
нальных и  ренальных обострений, оценена актив-
ность, полученное лечение и исход.

Статистический анализ выполнялся с  помощью 
пакета программ Stаtistica 10.0 и Microsoft Excel.
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Результаты 

Средний возраст появления первых признаков 
заболевания составил 12,77±2,68 года (от 6 до 17 лет). 
Среди провоцирующих факторов возникновения 
системной красной волчанки отмечены инсоляция 
(76,7%), инфекции (13,3%), наследственность (5%), 
психотравма (5%). У  70% пациентов среди первых 
симптомов заболевания доминировали общие 
неспецифические проявления: лихорадка, нараста-
ющая слабость, недомогание, снижение аппетита, 
потеря массы тела, лимфаденопатия.

Поражения кожи характеризовались экссуда-
тивной эритемой («бабочка») у  70% (42 ребенка), 
капилляритом ладоней у  20% (12 детей), пятни-
сто-папулезной сыпью у 16,7% (10 детей), петехиаль-
но-пятнистой сыпью у 6,7% (4 ребенка), поражением 
зоны «декольте» у 1,7% (1 ребенок). При поражении 
придатков кожи и  слизистых оболочек отмечались 
стоматиты, гингивиты, афты в 15% случаев (9 детей), 
хейлит возник у  11,7% (7 детей), выпадение волос 
у 11,7% (7 детей).

К другим наиболее распространенным экстраре-
нальным проявлениям относился суставной синдром, 
который наблюдался у  68,3% пациентов. Отмечались 
также поражение сердца (экссудативный перикардит 
и гипертрофия миокарда) у 21,7% (13 детей), аутоим-
мунный тиреоидит у  13,3% (8 детей), аутоиммунный 
гепатит у  6,7% (4 ребенка), поражение нервной 
системы у 8,3% (5 детей), плеврит у 3,3% (2 детей).

Заболевание в дебюте характеризовалось высокой 
и  умеренной степенью гуморальной активности 
крови, случаев низкой активности у  пациентов 
с  системной красной волчанкой не  было. Гема-
тологическая манифестация отмечена у  9 детей, 
у 1 девочки поражение почек развилось спустя 5 лет 
течения тяжелой гемолитической анемии. Аутоим-
мунная цитопения была единственным первым при-
знаком системной красной волчанки у 4 пациентов; 
1 мальчик с  первого года жизни наблюдался с  диаг- 
нозом «врожденный иммунодефицит», поражение 
почек у него диагностировано к 14 годам. 

Отдельно следует отметить мальчика из  Респуб- 
лики Беларусь, находившегося под  наблюдением 
гематологов с  двухлетнего возраста с  диагнозом 
«гепатоспленомегалия неясной этиологии, анемия 
средней степени тяжести». По  результатам костно-
мозговой пункции диагностированы миелодиспла-
стический синдром, рефрактерная анемия с большим 
количеством бластов. В  пятилетнем возрасте мани-
фестировал мочевой синдром, но  родители ребенка 
категорически отказывались от нефробиопсии. Диаг- 
ноз системной красной волчанки впервые поставлен 
в  8 лет, морфологически люпус-нефрит верифици-
рован только в возрасте 14 лет.

Отчетливое вовлечение в  процесс почек отмеча-
лось у 58,3% (35 детей). Соотношение девочек и маль-

чиков с  люпус-нефритом составило 7:1. В  дебюте 
заболевания волчаночный нефрит манифестировал 
у 46,7% (28 детей). 

В течение года после дебюта системной красной 
волчанки нефрит возник у  8,3% (5 детей). Спустя 
год после начала заболевания почечные проявления 
имелись у  16,7% (10 детей). Люпус-нефрит с  мини-
мальным мочевым синдромом (субклиническая 
протеинурия) наблюдался у 18,3% (11 детей). Люпус-
нефрит с нефротическим синдромом выявлен также 
в 18,3% случаев (11 детей). Активный люпус-нефрит 
с  выраженным мочевым синдромом имелся в  13,3% 
случаев (8 детей). Быстропрогрессирующий гломе-
рулонефрит (подострый, злокачественный экстрака-
пиллярный) отмечался в 8,3% случаев (5 детей). 

Морфологическое исследование почечной ткани 
с  выделением класса, индексов «активности и  хро-
низации» проводилось согласно Морфологической 
классификации Всемирного общества нефрологов 
и патоморфологов 2004 г.; до появления этой класси-
фикации использовались критерии ВОЗ 1995 г. Спец-
ифическими для  люпус-нефрита считались: ядерная 
патология, кариорексис, некроз, фибриноидные 
изменения, гиалиновые тромбы в  просвете капил-
ляров клубочков, видоизменение их базальных мем-
бран по  типу проволочных петель, эндокапиллярная 
клеточная пролиферация, инфильтрация нейтро-
филами, наличие клеточных «полулуний». Нефро-
биопсия проведена 35 пациентам с  люпус-нефритом. 
Выявлены: II класс  – мезангиопролиферативный 
гломерулонефрит – у 5 пациентов; IIB класс – гломе-
рулонефрит с  изолированным поражением мезангия, 
пролиферацией мезангиальных структур  – у  3, IIIB 
класс  – фокально-сегментарный гломерулонефрит, 
активный, ассоциированный с умеренными склероти-
ческими повреждениями мезангия и  сегментарными 
отложениями эпимембранознорасположенных депо-
зитов  – у  4; IV класс  – диффузный люпус-нефрит  – 
у  20, V  класс  – мембранозный люпус-нефрит  – у  2, 
а  также IV в  сочетании с  VI классом  – у  1 ребенка. 
У  5 пациентов биопсия почки выполнена дважды: 
одному ребенку из-за неинформативности первого 
исследования, у  одного отмечалась трансформация 
варианта поражения почек, одному ребенку с  целью 
оценки признаков циклоспориновой нефротоксич-
ности (лечение в течение 4 лет), одному – для оценки 
прогрессирования, у  одного пациента первичным 
диагнозом был тубулоинтерстициальный нефрит, 
а  позднее присоединились экстраренальные сим-
птомы (подтвердился II класс люпус-нефрита).

Почечная недостаточность острого периода 
выявлена в  13,3% случаев (8 детей): с  восстановле-
нием функций почек через 2 мес – у 6 детей, без вос-
становления функций почек с  трансформацией 
в  хроническую болезнь почек (ХБП) V стадии  – 
у  2. ХБП V стадии с  учетом быстропрогрессиру-
ющего гломерулонефрита наблюдалась у  8 детей. 
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ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

Заместительная терапия методом гемодиализа тре-
бовалась 7 детям. Трое больных находились на про-
граммном гемодиализе. Трансплантация почек 
была проведена 2 детям из  Республики Татарстан 
и  одному  – из  Республики Беларусь. При  диспан-
серном наблюдении в течение 5 лет возврата волча-
ночного нефрита в трансплантат не отмечено. 

Основное место в  стартовой терапии системной 
красной волчанки, люпус-нефрита занимали глюко-
кортикоиды и цитостатические препараты. Динамиче-
ское наблюдение за пациентами с системной красной 
волчанкой показало, что на фоне терапии от момента 
появления первых признаков болезни отмечается 
снижение выраженности кожного и  суставного син-
дромов, значительно увеличивается частота пора-
жения почек. Хронический кожный люпус у  детей 
не выявлен (в отличие от взрослых, у которых он пре-
обладает) [1]. Число критериев ACR от  6 до  9. Ней-
ролюпус по  мере купирования активности васкулита 
наблюдается реже, спустя год у  одной девочки диа-
гностирована очаговая демиелинизация полушарий 
головного мозга с последствиями перенесенного опти-
ко-хиазмального арахноидита с  частичной атрофией 
дисков зрительного нерва. Артериальная гипертензия 
выявлена у 54 пациентов, гепатоспленомегалия – у 16, 
гематологические нарушения – у 15 и антифосфоли-
пидный синдром – у 10. 

Все пациенты в  процессе динамического наблю-
дения получали глюкокортикоиды в  комбинации 
с  цитостатиками. Отмечена смена цитостатических 
препаратов практически у всех детей (кроме 2 паци-
ентов). Эпизоды герпетической инфекции под-
тверждены в  33,3% случаев. На  фоне пульс-терапии 
циклофосфамидом в  синхронизации с  плазмафе-
резом через день у 3 больных развилась тяжелая лей-
копения с  присоединением вирусно-бактериальных 
инфекций, у  одной девочки  – двусторонняя поли-
сегментарная пневмония, синдром дыхательных 
расстройств и  дыхательная недостаточность III сте-
пени, что  позволяет рекомендовать не  использовать 
данный цитостатик в  подобном режиме из-за высо-
кого риска развития инфекционных осложнений. 
Стероидный диабет развился у  3 девочек. Смерть  
3 пациентов (у  всех на  момент диагностики 
системной красной волчанки отмечалось 9 критериев 
ACR, люпус-нефрит IV класса, выраженная цито-
пения, АФС) наступила по  причине инфекционных 
осложнений и  в силу социального статуса и  неком-
плаентности к  терапии: поступили в  запущенной 
форме, самостоятельно отменяли лечение, отказыва-
лись от выполнения рекомендаций.

Обсуждение 

Длительное наблюдение пациентов с  детской 
системной красной волчанкой и  проведение долго-
срочных исследований затруднено из-за их перехода 
во  взрослую клинику [5–7]. Анализ начала заболе-

вания показал явное преобладание общих неспеци-
фических симптомов, суставных, кожных и  гемато-
логических проявлений, что  соответствует данным 
литературы [6]. Наличие типичных кожных высы-
паний, особенно на  лице, значительно ускоряет 
постановку диагноза. Суставной синдром неспеци-
фичен, однако артрит может служить первым при-
знаком болезни даже в  детском возрасте, поэтому 
системную красную волчанку необходимо вклю-
чать в  диагностический поиск, особенно в  случае 
сочетания поражения суставов с  гематологиче-
скими сдвигами. Аутоиммунная гемолитическая 
анемия и тромбоцитопения в качестве единственных 
начальных признаков могут в  конечном счете проя-
виться системной красной волчанкой через много лет 
после появления первых признаков, что  обусловли-
вает необходимость строгого клинического наблю-
дения с  периодическим определением антиядерных 
антител [7]. Оценка активности болезни подтвердила, 
что  системная красная волчанка у  детей характери-
зуется высокой и  умеренной степенью активности 
процесса с достаточно быстрым вовлечением многих 
органов: в  период активного проявления болезни 
регистрируются от  6 до  9 критериев ARA. За  время 
наблюдения отмечалось от 1 до 3 эпизодов экстраре-
нальных обострений, связанных чаще всего с  избы-
точной инсоляцией или инфекцией, а также прогрес-
сирование до  хронической болезни почек V стадии 
непрерывно-рецидивирующего активного нефрита 
с  длительно персистирующей нефротической про-
теинурией. Поражение почек выступает в  качестве 
фактора, отягощающего прогноз. 

В дополнение к  нарушениям, обусловленным 
основным заболеванием, необходимо учитывать 
присоединение побочных эффектов, связанных 
с  использованием лекарственных средств. Ранняя 
вовлеченность нескольких органов, высокая актив-
ность болезни требуют высоких дозировок глюкокор-
тикоидов и цитостатиков. Дозы препаратов, исполь-
зуемых в  детском возрасте, выше, чем при  лечении 
взрослых пациентов [2]. Среди наиболее значимых 
побочных эффектов экзогенный гиперкортицизм, 
остеопороз, присоединение инфекции, стероидный 
диабет. Тяжелые инфекции развились у  6 больных 
при  использовании режима пульс-терапии цикло-
фосфамидом через  день в  синхронизации с  плазма-
ферезом уже после второго или  третьего введения 
цитостатика, в  то время как  4 детям пульс-терапия 
циклофосфамидом проводилась 1 раз в месяц на про-
тяжении 6 мес без подобных побочных проявлений.

Настоящее исследование представляет собой 
попытку улучшить текущие знания о  клинической 
картине, активности, развитии повреждения органов 
в  дебюте заболевания и  во время наблюдения, 
режимах лечения пациентов с  системной красной 
волчанкой с поражением почек. Новая эра «лечения 
цели» позволит использовать стратегии, снижающие 
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длительное назначение высоких дозировок глюко-
кортикоидов, открывая окно возможностей для улуч-
шения результатов у педиатрических пациентов.

Заключение

Анализ демографических данных показывает, 
что  соотношение полов в  случае детской системной 
красной волчанки отлично от  взрослых (52 девочки 
и  8  мальчиков). Необходимо отметить, что у  детей 
болезнь протекает с  высокой степенью актив-
ности, достаточно быстрым вовлечением многих 
органов, требует агрессивной терапии с  назначением 
нескольких иммуносупрессивных агентов, что усили-
вает риск развития инфекции. Анализ начала заболе-
вания подчеркивает, что пациенты с аутоиммунными 
цитопениями нуждаются в тщательном наблюдении 
из-за возможного развития системной красной вол-
чанки. Так как за время такого наблюдения увеличи-
вается процент пациентов с повреждением почек, поэ-
тому контроль за функцией почек должен проводиться 
у всех лиц с системной красной волчанкой, особенно 
с ранним дебютом. 

У детей встречаются все клинические варианты 
люпус-нефрита, описанные во взрослой нефрологии, 
с  преобладанием люпус-нефрита с  минимальным 
мочевым синдромом (субклиническая протеинурия) 
и  люпус-нефрита с  нефротическим синдромом. 
Люпус-нефрит сочетается с  экстраренальными про-
явлениями и  представляет сложности для  диагно-
стики при  начале заболевания с  поражения почек. 
Общая выживаемость детей при  системной красной 
волчанке тесно связана с  выраженностью почечных 
проявлений. Люпус-нефрит представляет серьезную 
проблему, требует раннего агрессивного вмешатель-
ства и непрерывной поддерживающей терапии.

Некомплаентность к  терапии, низкий соци-
альный статус явились факторами неблагоприятного 
исхода у детей. Своевременная диагностика и агрес-
сивное вмешательство для  подавления активности 
болезни должны быть использованы для  предот-
вращения хронических необратимых последствий. 
Стероид-щадящие стратегии необходимо активно 
внедрять в  клиническую практику с  целью предот-
вращения тяжелых побочных эффектов. 
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