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CCИСТЕМНАЯИСТЕМНАЯ КРАСНАЯКРАСНАЯ ВОЛЧАНКАВОЛЧАНКА



КЛАССИФИКАЦИЯКЛАССИФИКАЦИЯ ИИ НОМЕНКЛАТУРАНОМЕНКЛАТУРА
РЕВМАТИЧЕСКИХРЕВМАТИЧЕСКИХ БОЛЕЗНЕЙБОЛЕЗНЕЙ

I. I. РевматическаяРевматическая болезньболезнь сердцасердца ии остраяострая ревматическаяревматическая лихорадкалихорадка
II. II. СистемныеСистемные заболеваниязаболевания соединительнойсоединительной тканиткани..
III. III. СистемныеСистемные васкулитываскулиты..
IV. IV. РевматоидныйРевматоидный артритартрит..
V. V. ЮвенильныйЮвенильный артритартрит..
VI. VI. АнкилозирующийАнкилозирующий спондилоартритспондилоартрит ((болезньболезнь БехтереваБехтерева))
VII. VII. АртритыАртриты, , сочетающиесясочетающиеся сосо спондилитомспондилитом
VIII. VIII. АртритыАртриты, , связанныесвязанные сс инфекциейинфекцией..
IX. IX. МикрокристаллическиеМикрокристаллические артритыартриты..
X. X. ОстеоартрозОстеоартроз..
XI. XI. ДругиеДругие болезниболезни суставовсуставов..
XII. XII. АртропатииАртропатии припри неревматическихнеревматических заболеванияхзаболеваниях..
XIII. XIII. БолезниБолезни внесуставныхвнесуставных мягкихмягких тканейтканей..
XIV. XIV. БолезниБолезни костейкостей ии остеохондропатииостеохондропатии..



ПОНЯТИЕПОНЯТИЕ СИСТЕМНЫЕСИСТЕМНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙСОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИТКАНИ

СистемныеСистемные заболеваниязаболевания соединительнойсоединительной
тканиткани ((СЗСТСЗСТ)) -- групповоегрупповое понятиепонятие, , 
объединяющееобъединяющее болезниболезни сс системнымсистемным
иммуновоспалительнымиммуновоспалительным поражениемпоражением
соединительнойсоединительной тканиткани ии ееее производныхпроизводных



1. 1. СистемнаяСистемная краснаякрасная волчанкаволчанка
2. 2. СистемнаяСистемная склеродермиясклеродермия
3. 3. ДиффузныйДиффузный фасциитфасциит
4. 4. ДерматомиозитДерматомиозит / / полимиозитполимиозит
5. 5. СиндромСиндром ШегренаШегрена
6. 6. ПерекрестныеПерекрестные синдромысиндромы
7. 7. РецидивирующийРецидивирующий полихондритполихондрит

СИСТЕМНЫЕСИСТЕМНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙСОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИТКАНИ



СистемнаяСистемная краснаякрасная волчанкаволчанка ((СКВСКВ)) --
системноесистемное аутоиммунноеаутоиммунное заболеваниезаболевание, , 
связанноесвязанное сс гиперпродукциейгиперпродукцией аутоантителаутоантител кк
различнымразличным компонентамкомпонентам ядраядра ии иммунныхиммунных
комплексовкомплексов, , вызывающихвызывающих
иммуновоспалительноеиммуновоспалительное повреждениеповреждение тканейтканей
ии нарушениянарушения функцийфункций внутреннихвнутренних органоворганов



Принципиальная схема патогенеза СКВ

Провоцирующие факторы
Генетически обусловленная
иммунная дисреактивностьВирус

Дисрегуляция иммунного ответа макроорганизма

Неконтролируемая гиперпродукция аутоантител

Образование циркулирующих иммунных комплексов (ЦИК)
[ДНК+аутоантитело+комплемент]

Отложение иммунных комплексов
в органах и тканях (ФИК)

Процесс элиминации ФИК

Развитие иммунного воспаления

Клинические проявления заболевания

Аутоантигены

?
?



ХАРАКТЕР   ТЕЧЕНИЯ АКТИВНОСТЬ 
   
  ОСТРОЕ  
  ПОДОСТРОЕ  
  ХРОНИЧЕСКОЕ 

    1. АКТИВНАЯ ФАЗА  
    а) высокая (III степень)  
    б) умеренная (II степень) 
    в) минимальная (I степень) 
   
    2. НЕАКТИВНАЯ ФАЗА (ремиссия) 

ПОРАЖЕНИЯ ОРГАНОВ И СИСТЕМ 

КОЖИ СУСТАВОВ СЕРОЗНЫХ 
ОБОЛОЧЕК СЕРДЦА ЛЕГКИХ ПОЧЕК ЦНС 

 

РАБОЧАЯРАБОЧАЯ КЛАССИФИКАЦИЯКЛАССИФИКАЦИЯ КЛИНИЧЕСКИХКЛИНИЧЕСКИХ
ВАРИАНТОВВАРИАНТОВ ТЕЧЕНИЯТЕЧЕНИЯ СКВСКВ



КЛИНИЧЕСКИЕКЛИНИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫСИНДРОМЫ ПРИПРИ СКВСКВ (1)(1)
1. 1. КОЖНЫЙКОЖНЫЙ СИНДРОМСИНДРОМ (85(85--100%)100%)
1.1 1.1 ХарактерныеХарактерные проявленияпроявления
-- эритематозныйэритематозный дерматитдерматит нана лицелице ((««бабочкабабочка»»), ), 
шеешее, , грудигруди ((««зоназона декольтедекольте»») ) 

-- дискоидныедискоидные очагиочаги ((преимущественнопреимущественно нана лицелице, , 
грудигруди, , спинеспине))

-- хейлитхейлит
-- капилляритыкапилляриты

1.2 1.2 НеспецифическиеНеспецифические проявленияпроявления
-- геморрагическиегеморрагические, , папулопапуло--некротическиенекротические
высыпаниявысыпания, , пурпурапурпура, , крапивницакрапивница

-- алопецияалопеция











КЛИНИЧЕСКИЕКЛИНИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫСИНДРОМЫ ПРИПРИ СКВСКВ (2)(2)
2. 2. СУСТАВНОЙСУСТАВНОЙ СИНДРОМСИНДРОМ (80(80--90%)90%)
2.1 2.1 АссиметричныеАссиметричные мигрирующиемигрирующие артралгииартралгии
преимущественнопреимущественно вв мелкихмелких ии среднихсредних суставахсуставах, , 
часточасто сс миалгиямимиалгиями, , оссалгиямиоссалгиями

2.2 2.2 ХроническийХронический полиартритполиартрит сс формированиемформированием
деформацийдеформаций ии контрактурконтрактур заза счетсчет вовлечениявовлечения
связоксвязок ии сухожилийсухожилий

3. 3. СЕРОЗИТСЕРОЗИТ ((додо 90%)90%)
3.1 3.1 ПлевритПлеврит ((чащечаще сухойсухой, , двустороннийдвусторонний))
3.2 3.2 ПерикардитПерикардит ((обычнообычно сухойсухой))



КЛИНИЧЕСКИЕКЛИНИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫСИНДРОМЫ ПРИПРИ СКВСКВ (3)(3)

4. 4. СЕРДЕЧНОСЕРДЕЧНО--СОСУДИСТЫЙСОСУДИСТЫЙ СИНДРОМСИНДРОМ ((околооколо 80%)80%)
4.1 4.1 АтипичныйАтипичный бородавчатыйбородавчатый эндокардитэндокардит ЛибманаЛибмана--
СаксаСакса сс формированиемформированием митральноймитральной, , режереже
аортальнойаортальной недостаточностинедостаточности

4.2 4.2 МиокардитМиокардит
4.3 4.3 СиндромСиндром РейноРейно

5. 5. ПОЧЕЧНЫЙПОЧЕЧНЫЙ СИНДРОМСИНДРОМ ((болееболее 50%)50%)
5.1 5.1 БыстропрогрессирующийБыстропрогрессирующий волчаночныйволчаночный нефритнефрит
5.2 5.2 НефритНефрит сс нефротическимнефротическим синдромомсиндромом
5.3 5.3 НефритНефрит сс минимальнымминимальным мочевыммочевым синдромомсиндромом



КЛИНИЧЕСКИЕКЛИНИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫСИНДРОМЫ ПРИПРИ СКВСКВ (4)(4)
6. 6. ГЕМАТОЛОГИЧЕСКИЙГЕМАТОЛОГИЧЕСКИЙ СИНДРОМСИНДРОМ
6.1 6.1 ЛейкопенияЛейкопения
6.2 6.2 АнемияАнемия ((включаявключая гемолитическуюгемолитическую))
6.3 6.3 ТромбоцитопенияТромбоцитопения

7. 7. ПСИХОПСИХО--НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙНЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ СИНДРОМСИНДРОМ
7.1 7.1 ПериферическаяПериферическая невропатияневропатия
7.2 7.2 ПоражениеПоражение ЦНСЦНС
7.3 7.3 ЭпилептиформныйЭпилептиформный синдромсиндром
7.4 7.4 ПсихозыПсихозы

8. 8. ЛЕГОЧНЫЙЛЕГОЧНЫЙ СИНДРОМСИНДРОМ
8.1 8.1 ПневмонитПневмонит
8.2 8.2 ЛегочнаяЛегочная гипертензиягипертензия ((редкоредко))



Иммунологические показатели при СКВ
1. Антинуклеарный фактор (АНФ)

1.1 Обнаруживается у 90% больных СКВ
1.2 В высоких титрах учитывается как критерий диагноза СКВ

2. Антитела к н-ДНК
2.1 Обнаруживаются у 20-70% больных СКВ
2.2 Относительно специфичны
2.3 Коррелируют с активностью СКВ и развитием волчаночного

нефрита

3. LE-клетки
3.1 Обнаруживаются у 60-70% больных СКВ
3.2 Имеют диагностическое значение при обнаружении более 5-ти
LE-клеток на 1000 просмотренных лейкоцитов



ДИАГНОСТИЧЕСКИЕДИАГНОСТИЧЕСКИЕ КРИТЕРИИКРИТЕРИИ СКВСКВ
((АмериканскаяАмериканская РевматологическаяРевматологическая АссоциацияАссоциация, , пересмотрпересмотр 19821982гг))

1. 1. ФиксированнаяФиксированная эритемаэритема нана скуловойскуловой областиобласти..
2. 2. ДискоидныеДискоидные высыпаниявысыпания нана кожекоже лицалица, , грудигруди, , конечностейконечностей..
3. 3. ФотосенсибилизацияФотосенсибилизация..
4. 4. ЯзвыЯзвы слизистойслизистой полостиполости ртарта..
5. 5. НеэрозивныйНеэрозивный артритартрит..
6. 6. СерозитСерозит ((плевритплеврит, , перикардитперикардит).).
7. 7. ПерсистирующаяПерсистирующая протеинурияпротеинурия (500 (500 мгмг//суткисутки ии болееболее))
8. 8. НеврологическиеНеврологические нарушениянарушения ((судорогисудороги, , психозыпсихозы).).
9. 9. ГематологическиеГематологические нарушениянарушения ((лейкопениялейкопения менееменее 44××101099//лл, , 

тромбоцитопениятромбоцитопения менееменее 100100××101099//лл, , гемолитическаягемолитическая анемияанемия))..
10. 10. ИммунныеИммунные нарушениянарушения ((обнаружениеобнаружение LELE--клетокклеток, , антителантител кк ДНКДНК, , 
стойкаястойкая ложноположительнаяложноположительная реакцияреакция ВассерманаВассермана).).

11. 11. ОбнаружениеОбнаружение антинуклеарныхантинуклеарных антителантител вв повышенномповышенном титретитре..
ПриПри наличииналичии 4 4 ии болееболее критериевкритериев диагноздиагноз считаетсясчитается
достовернымдостоверным..



СТРУКТУРАСТРУКТУРА ДИАГНОЗАДИАГНОЗА СКВСКВ
1. 1. НазваниеНазвание болезниболезни..

2. 2. ХарактерХарактер течениятечения ((остроеострое, , подостроеподострое, , 
хроническоехроническое).).

3. 3. АктивностьАктивность процессапроцесса ((ремиссияремиссия, , обострениеобострение сс
указаниемуказанием степенистепени активностиактивности).).

4. 4. КлиникоКлинико--морфологическаяморфологическая характеристикахарактеристика
пораженныхпораженных системсистем ии органоворганов ((сс указаниемуказанием ихих
функциональнойфункциональной недостаточностинедостаточности).).

5. 5. УказаниеУказание оо длительномдлительном использованиииспользовании
кортикостероидовкортикостероидов ии побочныхпобочных действийдействий отот нихних..



ПРИМЕРЫПРИМЕРЫ ФОРМУЛИРОВОКФОРМУЛИРОВОК ДИАГНОЗАДИАГНОЗА ПРИПРИ СКВСКВ

1. 1. СистемнаяСистемная краснаякрасная волчанкаволчанка хроническогохронического течениятечения, , 
активнаяактивная фазафаза (II (II степеньстепень активностиактивности), ), сс поражениемпоражением
кожикожи ((««бабочкабабочка»», , капилляритыкапилляриты), ), сердечносердечно--
сосудистойсосудистой ситемыситемы ((синдромсиндром РейноРейно), ), длительнодлительно
леченнаялеченная кортикостероидамикортикостероидами, , синдромсиндром ИценкоИценко--
КушингаКушинга..

2. 2. СистемнаяСистемная краснаякрасная волчанкаволчанка острогоострого течениятечения, , 
активнаяактивная фазафаза (II (II степеньстепень активностиактивности), ), сс поражениемпоражением
суставовсуставов, , почекпочек ((люпуслюпус--нефритнефрит, , хроническаяхроническая
почечнаяпочечная недостаточностьнедостаточность II II степенистепени). ). 



ВОЗДЕЙСТВИЯВОЗДЕЙСТВИЯ НАНА ИММУННЫЕИММУННЫЕ
ПРОЦЕССЫПРОЦЕССЫ

⇒⇒ГЛЮКОРТИКОСТЕРОИДЫГЛЮКОРТИКОСТЕРОИДЫ,,
⇒⇒ЦИТОСТАТИКИЦИТОСТАТИКИ,,
⇒⇒АМИНОХИНОЛИНОВЫЕАМИНОХИНОЛИНОВЫЕ
ПРЕПАРАТЫПРЕПАРАТЫ..

ВОЗДЕЙСТВИЯВОЗДЕЙСТВИЯ НАНА ОТДЕЛЬНООТДЕЛЬНО РЕЗКОРЕЗКО
ВЫРАЖЕННЫЕВЫРАЖЕННЫЕ СИНДРОМЫСИНДРОМЫ

⇒⇒ МОЧЕГОННЫЕМОЧЕГОННЫЕ СРЕДСТВАСРЕДСТВА,,
⇒⇒ ГИПОТЕНЗИВНЫЕГИПОТЕНЗИВНЫЕ СРЕДСТВАСРЕДСТВА,,
⇒⇒ СЕРДЕЧНЫЕСЕРДЕЧНЫЕ ГЛИКОЗИДЫГЛИКОЗИДЫ,,
ГЕПАРИНГЕПАРИН..

ПРОФИЛАКТИКАПРОФИЛАКТИКА ОСЛОЖНЕНИЙОСЛОЖНЕНИЙ
ИММУНОДЕПРЕССИВНОЙИММУНОДЕПРЕССИВНОЙ

ТЕРАПИИТЕРАПИИ

⇒⇒ ДИЕТАДИЕТА, , ПРЕПАРАТЫПРЕПАРАТЫ КАЛИЯКАЛИЯ,,
⇒⇒ ОЩЕЛАЧИВАЮЩИЕОЩЕЛАЧИВАЮЩИЕ
СРЕДСТВАСРЕДСТВА,,
⇒⇒ АНАБОЛИКИАНАБОЛИКИ, , ВИТАМИНЫВИТАМИНЫ,,

ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ ОСЛОЖНЕНИЙОСЛОЖНЕНИЙ
ИММУНОСУПРЕССИВНОЙИММУНОСУПРЕССИВНОЙ ТЕРАПИИТЕРАПИИ

⇒⇒ ПРОТИВОЯЗВЕННЫЕПРОТИВОЯЗВЕННЫЕ ПРЕПАРАТЫПРЕПАРАТЫ,,
⇒⇒ САХАРОПОНИЖАЮЩИЕСАХАРОПОНИЖАЮЩИЕ ПРЕПАРАТЫПРЕПАРАТЫ,,
⇒⇒ ГИПОТЕНЗИВНЫЕГИПОТЕНЗИВНЫЕ СРЕДСТВАСРЕДСТВА,,
⇒⇒ АНТИБИОТИКИАНТИБИОТИКИ, , ПРОТИВОГРИБКОВЫЕПРОТИВОГРИБКОВЫЕ,,
ТУБЕРКУЛОСТАТИКИТУБЕРКУЛОСТАТИКИ..

ОБЩАЯОБЩАЯ СХЕМАСХЕМА ЛЕЧЕНИЯЛЕЧЕНИЯ ПРИПРИ ДИАГНОЗЕДИАГНОЗЕ СКВСКВ



ОБОСТРЕНИЕОБОСТРЕНИЕ, , ГЕНЕРАЛИЗАЦИЯГЕНЕРАЛИЗАЦИЯ ПРОЦЕССАПРОЦЕССА

ГЛЮКОКОРТИКОСТЕРОИДЫГЛЮКОКОРТИКОСТЕРОИДЫ –– ГКСГКС
((ПРЕДНИЗОЛОНПРЕДНИЗОЛОН))

АКТИВНОСТЬАКТИВНОСТЬ
I I СТЕПЕНИСТЕПЕНИ

АКТИВНОСТЬАКТИВНОСТЬ
II II СТЕПЕНИСТЕПЕНИ

АКТИВНОСТЬАКТИВНОСТЬ
III III СТЕПЕНИСТЕПЕНИ

1515--20 20 мгмг//сс 3030--440 0 мгмг//сс 4040--660 0 мгмг//сс

ПОДАВЛЯЮЩАЯПОДАВЛЯЮЩАЯ ДОЗАДОЗА ГКСГКС ДОДО СТОЙКОЙСТОЙКОЙ
РЕМИССИИРЕМИССИИ (1(1--3 3 МЕСЯЦАМЕСЯЦА))

ПОДДЕРЖИВАЮЩАЯПОДДЕРЖИВАЮЩАЯ ДОЗАДОЗА ГКСГКС + + АХПАХП
((МЕСЯЦЫМЕСЯЦЫ -- ГОДЫГОДЫ))

НЕТНЕТ СТОЙКОГОСТОЙКОГО
ЭФФЕКТАЭФФЕКТА

ЦСЦС + + ГКСГКС ““ПУЛЬСПУЛЬС””
ТЕРАПИЯТЕРАПИЯ

ТАКТИКАТАКТИКА БАЗИСНОЙБАЗИСНОЙ ТЕРАПИИТЕРАПИИ ГКСГКС ПРИПРИ ДОСТОВЕРНОМДОСТОВЕРНОМ
ДИАГНОЗЕДИАГНОЗЕ СКВСКВ ВВ РАЗВЕРНУТОЙРАЗВЕРНУТОЙ СТАДИИСТАДИИ ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ



ТАКТИКАТАКТИКА БАЗИСНОЙБАЗИСНОЙ ТЕРАПИИТЕРАПИИ ЦИТОСТАТИКАМИЦИТОСТАТИКАМИ
((ЦСЦС) ) ПРИПРИ ДОСТОВЕРНОМДОСТОВЕРНОМ ДИАГНОЗЕДИАГНОЗЕ СКВСКВ ВВ
РАЗВЕРНУТОЙРАЗВЕРНУТОЙ СТАДИИСТАДИИ ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ

РезистентностьРезистентность кк ГКСГКС, , побочныепобочные действиядействия отот ГКСГКС, , высокаявысокая
активностьактивность сс развитиемразвитием люпуслюпус--нефританефрита, , поражениепоражение ЦНСЦНС

ПодавляющаяПодавляющая дозадоза ЦСЦС (150(150--200 200 мгмг//сутсут) + ) + ГКСГКС
додо стойкогостойкого положительногоположительного эффектаэффекта

((обычнообычно 22--2,5 2,5 месяцамесяца) ) 

ПоддерживающаяПоддерживающая дозадоза ЦСЦС (50(50--100 100 мгмг//сутсут) + ) + ГКСГКС
((месяцымесяцы -- 22--3 3 годагода))

ПопыткаПопытка переходаперехода нана поддерживающуюподдерживающую дозудозу ГКСГКС
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