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Синдром Шегрена (СШ) – редкая патология у взрослых, которая в казуистических случаях 
выявляется у детей, в связи с чем практически нет данных об особенностях клинической 
картины, течения и диагностики этой нозологии в детском возрасте. Цель исследования: на 
основании оценки демографических данных, клинических проявлений и результатов лабо-
раторно-инструментального обследования пациентов детского возраста с подтвержденным 
СШ выявить наиболее характерные особенности данной патологии при ювенильном дебюте 
и проанализировать объем проводимой терапии. Материалы и методы исследования: в ретро-
спективное исследование включены 30 пациентов с СШ. Результаты: у 4 пациентов (13,3%) 
верифицирован первичный СШ, у остальных СШ квалифицирован как вторичный в рамках 
другого ревматического заболевания (РЗ). Медиана возраста дебюта РЗ составила 10,4 лет 
(7; 13,75). Медиана длительности болезни на момент подтверждения СШ – 3 года (0,85; 4,4 
лет). Повторные эпизоды паротита были у 8 пациентов. Изолированное поражение слюнных 
желез выявлено у 24 пациентов, сочетанное с поражением слезных желез – у 6 пациентов. 
Сухой синдром диагностирован у 8 пациентов. Все пациенты имели внежелезистые проявле-
ния РЗ, чаще всего выявлялись конституциональные нарушения, суставной синдром, лим-
фаденопатия, поражение кожи. Наиболее распространенным сочетанием иммунологических 
нарушений было наличие антинуклеарного фактора, РФ и анти-Ro антител. Объем терапии 
подбирали индивидуально в зависимости от ведущих проявлений и активности РЗ с необхо-
димостью назначения генно-инженерного биологического препарата у 66,7% пациентов, в 
качестве препаратов выбора с учетом СШ предпочтение было отдано ритуксимабу и абатацеп-
ту. Заключение: раннее выявление СШ при РЗ у детей является крайне важным для опреде-
ления терапевтической тактики, особенно выбора генно-инженерной биологической терапии 
и оценки прогноза. У детей СШ длительно не имеет специфических клинических проявлений. 
Гипергаммаглобулинемия, положительный РФ при нестойком характере артрита, неспец-
ифические проявления кожного синдрома, рецидивирующий паротит должны настораживать 
врачей в плане развития СШ.

Ключевые слова: синдром Шегрена у детей, рецидивирующий неинфекционный паротит, сиа-
лография, сухой синдром.

Цит.: М.И. Каледа, И.П. Никишина, А.Н. Латыпова. Опыт диагностики и лечения синдрома 
Шегрена у детей. Педиатрия. 2019; 98 (3): 74–82.
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Sjogren syndrome (SS) is a rare pathology in adults, which is detected in children in casuistic cases, 
and therefore there is almost no data on peculiarities of clinical picture, course and diagnostics 
of this nosology in childhood. Objective of the research: basing on evaluation of demographic 
data, clinical manifestations and results of laboratory and instrumental examination of pediatric 
patients with confirmed SS, to identify the most characteristic features of this pathology in 
juvenile debut and to analyze the therapy amount. Materials and methods: 30 patients with SS 
were included in a retrospective study. Results: in 4 patients (13,3%) SS was verified, in the other 
SS was qualified as secondary within another rheumatic disease (RD). The median RD debut age 
was 10,4 years (7; 13,75). Median disease duration at the time of SS confirmation was 3 years (0,85; 
4,4 years). 8 patients had repeated episodes of parotitis. An isolated salivary glands lesion was 
in 24 patients, combined with lacrimal glands lesion in 6 patients. Dry syndrome was diagnosed 
in 8 patients. All patients had non-glandular RD manifestations, most often constitutional 
disorders, articular syndrome, lymphadenopathy, and skin lesions. The most common combination 
of immunological disorders was ANF, RF, and anti-Ro antibodies. The amount of therapy was 
selected individually depending on leading manifestations and RD activity with the need of 
genetically engineered biological preparations (GEBP) in 66,7% of patients; medicines of choice 
considering SS were rituximab and abatacept. Conclusion: early detection of SS with RD in 
children is extremely important for determining therapeutic tactics, especially the selection of 
genetic engineering biological therapy and prognostic evaluation. In children SS has no specific 
clinical manifestations for a long time. Hypergammaglobulinemia, positive RF with the unstable 
nature of arthritis, nonspecific manifestations of skin syndrome, recurrent parotitis should warn 
doctors about possible SS development.

Keywords: Sjogren syndrome in children, recurrent non-infectious parotitis, sialography, dry 
syndrome.

Quote: М.I. Kaleda, I.P. Nikishina, А.N. Latypova. Experience in the diagnosis and treatment of 
Sjogren Syndrome in children. Pediatria. 2019; 98 (3): 74–82.

Синдром Шегрена (СШ) – хроническое ауто-
иммунное заболевание, которое чаще всего диа-
гностируется у женщин старше 40 лет и имеет 
широкий спектр клинических проявлений, 
варьирующий от локальной симптоматики в 
области экзокринных желез до системных про-
явлений, включающих поражение кожи, суста-
вов, внутренних органов, нервной системы, 
гематологические и иммунологические наруше-
ния [1–3]. Визитная карточка СШ – пораже-
ние слюнных и слезных желез с формировани-
ем характерной триады, включающей ксеро-
стомию, ксерофтальмию и наличие различных 
аутоантител [1, 2]. Снижение продукции слюны 
и изменение ее физико-химических свойств 
вызывают прогрессирование кариеса, рецидивы 
стоматита и кандидоза слизистых оболочек, что 
вносит дополнительный вклад в снижение каче-
ства жизни пациента [4]. Особую ответствен-
ность на врача-педиатра, осуществляющего диа-
гностику и выбор терапевтической тактики у 
пациентов детского возраста с маломанифестны-
ми проявлениями СШ, накладывает бесспорный 
факт о повышенном риске развития неоплазий, 
особенно лимфопролиферативных заболеваний 
при СШ [1, 3]. Заболевание имеет выраженную 
гендерную зависимость, соотношение женщин 
и мужчин варьирует от 20:1 до 9:1 [3, 5], сред-
ний возраст начала чаще всего соответствует 
возрастному интервалу от 30 до 50 лет [6]. СШ 
редко встречается у детей; как правило, име-
ются описания отдельных случаев или серии 
наблюдений, посвященных в основном первич-
ному СШ (болезни Шегрена) [3, 7, 8]. Возраст 

на момент верификации диагноза, по данным 
большинства исследователей, колеблется от 4 до 
16 лет (средний возраст 9,84 года), соотношение 
девочек и мальчиков составляет 5:1 [9]. Нам не 
удалось найти в доступной литературе сведений 
о распространенности и заболеваемости СШ у 
детей, за исключением публикации M. Tomiita и 
соавт., которые указывают, что в Японии заболе-
ваемость СШ составляет 0,04 на 100 тыс детского 
населения [10]. В последнее время, по мнению 
ряда авторов, становится очевидным нарастание 
частоты СШ в педиатрической практике [3, 6], 
что в сочетании с отсутствием установленных 
диагностических критериев для диагностики 
СШ в популяции детей и подростков и сведения-
ми о том, что СШ с ювенильным дебютом отлича-
ется по клинической картине и иммунологиче-
ским проявлениям от аналогичного заболевания 
у взрослых [3, 6], свидетельствует об актуаль-
ности изучения данной патологии. В настоящем 
исследовании, основываясь на нашем опыте по 
диагностике и лечению СШ у детей, мы попы-
тались выделить особенности клинической кар-
тины и лабораторных изменений, позволяющие 
заподозрить СШ, и обобщили опыт Федерального 
центра по лечению подобных больных. 

Цель исследования: на основании оценки 
демографических данных, клинических про-
явлений и результатов лабораторно-инструмен-
тального обследования пациентов детского воз-
раста с подтвержденным СШ выявить наиболее 
характерные особенности этого заболевания при 
ювенильном дебюте и проанализировать объем 
проводимой терапии.
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Материалы и методы исследования

В ретроспективное исследование включены 
пациенты, проходившие стационарное лечение в 
детском отделении института в период с января 
2013 по декабрь 2018 гг., у которых по итогам 
обследования был установлен диагноз СШ. Для 
верификации диагноза применяли Российские 
диагностические критерии 2001 г. (табл. 1) [11]. 
Для решения поставленной задачи было прове-
дено исследование в рамках фундаментальной 
научно-исследовательской работы лаборатории 
ревматических заболеваний детского возрас-
та института. Для проведения биопсии малой 
слюнной железы и при назначении терапии «of 
label» проводили стандартную процедуру подпи-
сания информированного согласия. Все случаи 
назначения терапии «of label» осуществляли 
решением консилиума и проходили одобрение 
этического комитета института.

СШ диагностирован у 30 пациентов, среди 
которых 5 мальчиков (16,7%). Основанием для 
госпитализации у всех пациентов были отсут-
ствие эффекта от терапии, назначенной по поводу 
установленного ранее по месту жительства  рев-
матического заболевания (РЗ), либо особенности 
течения заболевания, не вполне укладывающи-
еся в клиническую картину верифицированной 
ранее нозологии. На момент первичного обраще-
ния у пациентов имелись следующие диагнозы: у 
16 (53,4%) – ювенильный ревматоидный артрит 
(ЮРА), у 12 (40%) – системная красная вол-
чанка (СКВ), у одного (3,4%) – аутоиммунная 
тромбоцитопеническая пурпура, у одного (3,4%) 
– неуточненное соединительнотканное заболева-
ние. Только у 3 пациентов (10%) до обращения 
в наш центр обсуждался вероятный СШ. При 
возникновении в ходе обследования в нашем 
отделении подозрения на наличие СШ пациен-
там назначали стоматологическое обследование 
(консультация стоматолога, сиалометрия, сиа-
лография, ультразвуковое исследование (УЗИ) 
слюнных желез, 14 пациентам – биопсия малой 

слюнной железы), офтальмологическое обследо-
вание (консультация окулиста, проведение теста 
Ширмера), исследование расширенной панели 
аутоантител, при наличии показаний – мульти-
спиральную компьютерную томографию (МСКТ) 
органов грудной клетки, проведение иммунохи-
мического анализа крови и мочи, консультацию 
онкогематолога. 

 Результаты 

Среди наших пациентов соотношение дево-
чек и мальчиков составило 5:1. У 4 пациен-
тов (13,3%) верифицирован первичный СШ, у 
остальных СШ квалифицирован в рамках вто-
ричного: в сочетании с СКВ – у 9 пациентов; с 
ЮРА, серопозитивный по РФ – у 10 пациентов; 
с системной склеродермией – у одного пациента; 
как компонент смешанного заболевания соеди-
нительной ткани – у 3 пациентов; перекрестного 
синдрома – у 3 пациентов. Среди пациентов с 
СКВ, госпитализированных в течение указан-
ного периода, СШ был выявлен у 14,3%, среди 
пациентов с ЮРА – у 11,1%. 

7 детей (23,3%) имели родственников 1-й 
и 2-й степени родства с различными аутоим-
мунными заболеваниями, у 5 из них (16,7%) 
семейный анамнез был отягощен по различным 
РЗ, случаев СШ в семьях не выявлено. Медиана 
возраста дебюта РЗ составила 10,4 лет (7; 13,75), 
16,7% пациентов развили первые признаки РЗ 
в дошкольном возрасте, самый ранний дебют 
зафиксирован в возрасте 1 года. Медиана дли-
тельности болезни на момент подтверждения 
СШ – 3 года (0,85; 4,4 лет), максимальный срок 
от момента манифестации РЗ до верификации 
СШ составил 16,25 лет (рис. 1а). У 83% больных 
диагноз верифицирован после 10-летнего возрас-
та, у половины пациентов – в возрасте старше 15 
лет (рис. 1б).

Клинические проявления СШ у наших паци-
ентов условно можно разделить на две группы: 
локальные симптомы, связанные с поражением 

Таблица 1

 Российские диагностические критерии синдрома (болезни) Шегрена (2001)*

Симптомы Метод диагностики

I. Сухой керато-
конъюнктивит

1) Снижение слезовыделения по тесту Ширмера <10 мм за 5 мин;
2) окрашивание эпителия роговицы/конъюнктивы флюоресцеином (I–III ст.);
3) снижение времени разрыва прекорнеальной слезной пленки <10 с

II. Паренхиматозный 
сиаладенит

1) Сиалометрия стимулированная <2,5 мл за 5 мин;
2) сиалография – обнаружение полостей >1 мм;
3) очагово-диффузная лимфогистиоцитарная инфильтрация в биоптатах 
малых слюнных желез ( ≥2 фокусов** в 4 мм2)

III. Лабораторные признаки
1) Положительный РФ или
2) положительный антинуклеарный фактор или
3) наличие анти-SS A/Ro и (или) анти-SS B/La антиядерных антител

*Диагноз болезни Шегрена (первичный СШ) может быть поставлен при наличии критериев I и II и не менее одного признака из 
III критерия, при исключении других аутоиммунных заболеваний. СШ может быть поставлен при наличии четко верифициро-
ванного ревматического заболевания и одного из первых двух критериев. **Фокус – скопление не менее 50 лимфоидных клеток 
в 4 мм2 поверхности слюнной железы.
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слюнных и слезных желез, и внежелезистые 
системные проявления. 

Повторные эпизоды паротита выявлены в 
анамнезе у 8 пациентов (26,7%), двое из них – с 
первичным СШ. Только у 2 пациентов опухание 
слюнных желез отмечалось непосредственно в 
дебюте заболевания. Всем детям проводилось 
стоматологическое обследование (осмотр сто-
матолога, УЗИ слюнных желез, сиалометрия). 
Сиалография выполнена 28 пациентам, в одном 
случае имелось противопоказание – аллерги-
ческая реакция на йодсодержащие препара-
ты, в другом – отказ родителей. 14 пациентам 
проведена биопсия малой слюнной железы. По 
итогам обследования у всех пациентов выяв-
лены признаки паренхиматозного сиаладени-
та. Изолированное поражение слюнных желез 
имелось у 24 пациентов, сочетание с пораже-
нием слезных желез – у 6 пациентов, случаев 
изолированного поражения слезных желез не 
обнаружено. Характерные изменения по данным 
УЗИ слюнных желез отмечались у 100% паци-
ентов (рис. 2), во всех случаях эти изменения 
сочетались с региональной лимфаденопатией. 
У всех пациентов, которым выполнялась сиа-
лография, обнаружены типичные проявления 
СШ (рис. 3а). По данным сиалометрии сухой 
синдром выявлен у 8 пациентов (26,7%), из них 
повторные паротиты в анамнезе имели лишь 4. 
Он сочетался с множественным кариесом, повы-
шенной травматизацией слизистой оболочки 
ротовой полости, рецидивирующим кандидо-
микозом ротовой полости. Снижение слезопро-
дукции зафиксировано у 6 пациентов (20%). 
Интересно отметить, что при первичном СШ 
только у одной пациентки из 4 выявлена ксеро-
стомия при давности заболевания около 4,5 лет, 
что оказалось сопоставимым в процентном соот-
ношении с частотой выявления сухого синдрома 
при вторичном СШ.

При биопсии малой слюнной железы диагноз 
подтвержден морфологически во всех случаях, 
характерным признаком было наличие лимфо-
идной инфильтрации в биоптате. У 2 пациенток 
высокая нестабильность ядерного материала по 
данным биопсии потребовала дополнительно-
го дифференциально-диагностического поиска, 
включавшего иммунохимический анализ крови 
и мочи, консультацию онкогематолога, МСКТ 
органов грудной клетки для исключения лимфо-
пролиферативного заболевания. У одного паци-
ента по данным гастроэнтерологического обсле-
дования выявлена панкреатопатия. 

Среди наших пациентов наблюдался широ-
кий спектр системных проявлений (табл. 2). 
50% пациентов имели конституциональные 
нарушения в виде слабости, снижения массы 
тела, субфебрилитета. У большинства пациентов 
присутствовал суставной синдром в виде сим-
метричного полиартрита (83,3%) и лимфадено-
патия (76,7%). У пациентов с первичным СШ 
суставной синдром не носил стойкий характер; 

рентгенологических изменений, характерных 
для длительно текущего артрита, не выявлено. 

Рис. 2. Характерные изменения околоушной слюнной 
железы при УЗИ у пациентки Д., 10 лет с первичным СШ.

Рис. 3. Изменения слюнной железы по данным сиалогра-
фии при СШ у пациентки Б. с диагнозом ЮРА, полиар-
трит, серопозитивный по РФ в сочетании с СШ: а – боко-
вая проекция, исходные данные; б – боковая проекция 
через 2,5 года от начала терапии, после 5-го курса ритук-
симаба (собственное наблюдение). 
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фикации СШ для каждого пациента в исследуемой группе 
(а); динамика соотношения числа заболевших и числа 
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У 23,3% пациентов по данным МСКТ имелось 
интерстициальное поражение легких, потребо-
вавшее дополнительного дифференциально-диа-
гностического поиска. У одной пациентки с СКВ 
и СШ был выявлен аутоиммунный гепатит, у 
другой с диагнозом ЮРА, серопозитивный по 
РФ и АЦЦП (антитела к циклическому цитрул-
линсодержащему пептиду) полиартрит – ауто-
иммунный тиреодит. У одной пациентки с ЮРА, 
серопозитивным по РФ и АЦЦП, дважды наблю-
дались эпизоды неврита зрительного нерва. 

У 60% больных выявлялись различные 
кожные проявления (рис. 4): 36,7% – синдром 
Рейно, 31% – эритематозные высыпания, 30% 
– ливедоидные высыпания, 26,7% – капилля-
риты, 20,6% – фотодерматит, 13,3% – гемор-
рагические высыпания, 10% – узловатая эри-
тема, 6,7% – проявления Ro-ассоциированного 
кожного васкулита, 3,3% – повторные эпизоды 
анулярной эритемы. 

У 17 больных (56,7%) зафиксированы гема-
тологические нарушения: анемия – у 36,7%, 
лейко/лимфопения – у 30%, тромбоцитопения 
– у 13,3%, поликлональная гипергаммаглобули-
немия – у 26,7% с максимальным нарастанием 
уровня гамма-глобулинов сыворотки у одной 
пациентки с первичным СШ до 37% (норма 

9,5–19,8 г/л) при общем белке 105 г/л (норма 
66–87 г/л). 

В исследуемой группе обнаружен широкий 
спектр аутоантител (табл. 3). У всех пациентов 
выявлялся антинуклеарный фактор (АНФ) на 
культуре клеток Нер-2 в диагностическом титре 
(1/320 и выше). Обращено внимание, что у поло-
вины больных АНФ выявлялся в титре 1/1280 и 
выше, нуклеолярного (гомогенного и/или крап-

Рис. 4. Кожные изменения, выявленные у пациентов с СШ: 
а – синдром Рейно; б – аннулярная эритема; в – узловатая 
эритема; г – Ro-ассоциированный кожный васкулит; д – 
геморрагические высыпания (собственные наблюдения). 

Таблица 2

Системные проявления, выявленные в исследуемой группе больных

Таблица 3

 Иммунологические нарушения, выявленные в исследуемой группе больных  

Клинические проявления Общее число 
пациентов (n=30), %

Первичный СШ 
(n=4)

Вторичный СШ 
(n=26)

Конституциональные нарушения 15 (50%) 2 13 
Суставной синдром 25 (83,3%) 4 21 
Лимфаденопатия 23 (76,7%) 4 19 
Кожный синдром 18 (60%) 2 16 
Поражение легких 7 (23,3%) 1 6 
Поражение нервной системы 4 (13,3%) – 4 
Поражение почек 2 (6,7%) – 2 
Гематологические нарушения 17 (56,7%) 2 15
Анемия 11 (36,7%) 1 10 
Лейко/лимфопения 9 (30%) 1 8
Тромбоцитопения 4 (13,3%) – 4 

Поликлональная 
гипергаммаглобулинемия 8 (26,7%) 2 6 

Иммунологические нарушения Общее число 
пациентов, %

Первичный СШ 
(n=4)

Вторичный СШ 
(n=26)

АНФ Нер-2 30 (100%) 4 26 
РФ 17 (56,7%) 4 13 
АЦЦП 7 (23,3%) – 7 
Анти-ДНК 13 (43,3%) – 13 
Анти-Ro антитела 18 (60%) 4 14 
Анти-La антитела 8 (27,6%) 3 5 
Анти-Sm 8 (27,6%) 1 7 
Антицентромерные антитела 1 (3,4%) – 1 
Анти-RNP 9 (30%) 1 8 
Гипокомплементемия 5 (16,7%) 1 4 
Анти-Scl-70 1 (3,4%) – 1 
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чатого) свечения. Наиболее распространенным 
сочетанием иммунологических нарушений было 
наличие АНФ, РФ и анти-Ro антител (суммарно 
у 12 пациентов – 40%, при первичном СШ – у 
100%). У всех пациентов с первичным СШ РФ 
выявлялся в низких титрах, не превышавших 
2–3-кратного отклонения от верхней границы 
референсных значений. 

Всем пациентам по итогам обследования осу-
ществляли коррекцию терапии с учетом выяв-
ленного СШ и активности основного заболевания 
(табл. 4). 1/3 пациентов получала глюкокортико-
иды в средних и высоких дозах, при коррекции 
терапии у большинства больных акцент был 
сделан на подбор базисной терапии за счет син-
тетических болезнь-модифицирующих препара-
тов (БПВП) и генно-инженерных биологических 
препаратов (ГИБП) при снижении общей дозы 
пероральных глюкокортикоидов. Все пациенты 
получали терапию БПВП, в т.ч. 1/3 пациентов – 
комбинированную базисную терапию цитостати-
ческим препаратом и гидроксихлорохином.

До верификации СШ 4 пациента (13,3%) 
получали ГИБП. После уточнения диагноза пер-
вичное назначение либо замена ГИБП осущест-
влена у 20 пациентов (66,7%). Показанием для 
коррекции терапии за счет назначения/замены 
БПВП и ГИБП была высокая клинико-лабора-
торная активность заболевания с низкой эффек-
тивностью предшествующей терапии. С учетом 
высокого риска лимфопролиферации при СШ, 
обусловливающего относительные ограничения 
на применение ингибиторов фактора некроза 
опухолей альфа (ФНОα), препаратами выбора 
были ритуксимаб или абатацепт. Опыт приме-
нения одного ГИБП имели 14 пациентов, двух 
ГИБП – 6 пациентов. У 2 пациентов, ранее полу-
чавших адалимумаб и этанерцепт, выявление 
СШ явилось дополнительным аргументом для 
отмены терапии ФНО-ингибиторами.

После коррекции терапии у всех пациен-
тов удалось добиться купирования активно-
сти основного заболевания при хорошей пере-
носимости терапии, однако детальный анализ 

результатов терапии не входил в задачи данного 
исследования.

Обсуждение

Сложность диагностики СШ у детей обу-
словлена его низкой распространенностью, 
широким спектром неспецифических внежеле-
зистых проявлений, отсутствием, как прави-
ло, «сухого» синдрома [1, 2]. Дополнительные 
диагностические проблемы связаны с тем, что 
СШ может быть как самостоятельным заболе-
ванием, так и рассматриваться в рамках дру-
гой аутоиммунной патологии. На сегодняшний 
день отсутствуют четко сформулированные 
критерии СШ, которые могли бы эффективно 
использоваться педиатрами. В своей практике 
мы использовали Российские диагностические 
критерии, опубликованные в 2001 г. (табл. 1) 
[11]. Классификационные критерии для болезни 
Шегрена, предложенные ACR-EULAR в 2016 г. 
[12], на наш взгляд, сложны для применения 
в педиатрической практике, так как далеко не 
во всех случаях возможно выполнение биопсии 
малой слюнной железы пациенту детского воз-
раста (в нашем исследовании биопсия выполне-
на 46,7% пациентов), а также адекватное про-
ведение нестимулированного теста Ширмера и 
нестимулированной секреции слюнной железы. 
Согласно исследованию N. Yokogawa и соавт. 
[13], диагностическая значимость критериев СШ 
для взрослых в педиатрической практике невы-
сока, в качестве дополнительных значимых для 
этой возрастной категории пациентов критериев 
предложено включение рецидивирующего паро-
тита, морфологическое исследование биоптата 
малой слюнной железы с учетом большой ред-
кости сухого синдрома у детей. Анализ литера-
турных источников убедительно доказывает, что 
рецидивирующий паротит у несовершеннолет-
них – распространенное клиническое проявление 
первичного СШ [5, 8, 10, 14], и хотя паротит 
часто встречается в детском возрасте, при его 
повторных эпизодах обязательно следует назна-
чать обследование на СШ. Важно помнить, что 

Таблица 4

Лечение до и после верификации СШ

Лекарственные препараты До верификации 
СШ, n (%)

После верификации 
СШ, n (%)

Глюкокортикоиды
per os 15 (50%) 24 (80%)

внутривенно 13 (43,3%) 11 (36,7%)
НПВП 20 (66,7%) 20 (66,7%)

Болезнь-модифицирующие 
препараты

Метотрексат 11 (36,7%) 14 (46,7%)
Азатиоприн 2 (6,7%) 6 (20%)

Циклофосфан 1 (3,4%) –
Микофенолата мофетил 1 (3,4%) 3 (10%)

Гидроксихлорохин 11 (36,7%) 13 (43,3%)

Генно-инженерные
биологические препараты

Ингибиторы ФНОα 2 (6,7%) –
Белимумаб 1 (3,4%) –
Ритуксимаб – 13 (43,3%)
Абатацепт 1 (3,4%) 10 (33,3%)
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изолированный паротит нередко может иметь 
инфекционный генез, в т.ч. у пациентов с уже 
верифицированным РЗ, поэтому исключение 
инфекции должно проводиться в первую очередь. 

Существенную помощь в качестве скринин-
гового обследования при подозрении на СШ ока-
зывает УЗИ слюнных желез. В настоящее время 
включение УЗИ в диагностические критерии 
СШ достаточно широко обсуждается в литерату-
ре [15]. УЗИ большой слюнной железы является 
неинвазивным, необлучающим методом визу-
ализации, продемонстрировавшим хорошую 
чувствительность и высокую специфичность (до 
94%) [15, 16]. Ряд исследований демонстриру-
ет корреляцию между данными УЗИ и оцен-
кой фокуса при морфологическом исследова-
нии биоптата малой слюнной железы [16]. По 
нашим данным, 100% пациентов, у которых 
был верифицирован СШ, имели патогномонич-
ные ультразвуковые признаки. При этом наше 
исследование подтвердило низкую частоту сухо-
го синдрома у детей (26,7%) при очень скудных 
жалобах в отличии от данных литературы по 
взрослым пациентам [7, 8, 10, 11]. Подобные воз-
растные различия могут быть объяснены более 
медленным формированием сухого синдрома 
в силу физиологических особенностей детско-
го возраста со склонностью к гиперсаливации. 
Тем не менее, даже маломанифестное снижение 
функции слюнных желез приводит к большей 
частоте кариеса, периодонтита и стоматита у 
детей так же, как и у взрослых пациентов [4, 
10, 11, 17], что мы наблюдали в клинической 
практике.

Разнообразная по спектру проявлений кли-
ническая картина у наших пациентов наглядно 
подтверждает, что клинический фенотип СШ у 
детей очень вариабелен в отличие от взрослых 
[1]. Чаще всего доминировали общеконституцио-
нальные нарушения, лимфаденопатия и сустав-
ной синдром, что согласуется с результатами 
других авторов [3, 8, 13]. Более 1/3 детей в каче-
стве одного из ранних признаков заболевания 
имели феномен Рейно (рис. 4а), что также соот-
ветствует литературным данным. 

В нашем исследовании выявлен широкий 
спектр различных аутоантител. У всех паци-
ентов обнаружен АНФ Нер-2 в высоком титре. 
Более половины пациентов имели положитель-
ный РФ и анти-Ro антитела, что согласуется 
с данными A. Fayyaz и соавт. о том, что РФ 
выявляется у 36–74% пациентов с СШ и ассоци-
ируется с внежелезистыми проявлениями забо-
левания, анти-Ro антитела – у 50–70% пациен-
тов, чаще молодого возраста с высокой активно-
стью заболевания [20]. Исследование M. Stiller и 
соавт. продемонстрировало, что при вторичном 
СШ у детей по сравнению с первичным СШ 
чаще выявлялись положительный АНФ, РФ и 
анти Ro-антитела [8]. С учетом данных, полу-
ченных E. Theander и соавт. [21], о том, что при 
первичном СШ аутоантитела, особенно АНФ и 

анти-Ro антитела обнаруживаются у пациентов 
за 18–20 лет до клинической манифестации СШ, 
т.е. могут присутствовать в детском возрасте, 
практикующему врачу необходимо помнить о 
возможности развития СШ у тех детей и под-
ростков, которые имеют диагностический титр 
аутоантител и в ряде случаев общеконституцио-
нальные нарушения, но не имеют клинических 
и гематологических проявлений заболевания. 

Принципиальных различий в дебюте при 
первичном и вторичном СШ в детской популя-
ции, по данным литературы, не выявлено [3, 7, 
8, 17]. В нашем исследовании было всего 4 паци-
ента с первичным СШ, поэтому такой анализ не 
может считаться вполне корректным, однако 
следует отметить, что все эти пациенты были 
женского пола, имели лимфаденопатию, нестой-
кий суставной синдром, положительный РФ в 
сравнительно низком титре и положительные 
антиRo-антитела, у двоих присутствовала поли-
клональная гипергаммаглобулинемия. 86,7% 
наших пациентов имели вторичный СШ в рам-
ках других РЗ, в большинстве случаев при СКВ и 
серопозитивном ЮРА. По данным литературы, у 
пациентов с СКВ СШ выявляется в 9–19% случа-
ев, с РА взрослых – в 4–31%, с системной скле-
родермией – в 14–20% [18]. С учетом возможной 
схожести клинической картины при первичном 
и вторичном СШ при необходимости проведения 
дифференциального диагноза в качестве окон-
чательных аргументов могут служить данные 
объективных инструментальных методов иссле-
дования (сиалометрия, сиалография, биопсия 
малой слюнной железы, исследование секреции 
слезных желез), что подтвердил наш практи-
ческий опыт. Так, например, хотя серологиче-
ским признаком СШ является наличие анти-Ro 
антител (60–70%) и анти-La антител (50–60%), 
пациенты с СКВ также имеют эти антитела с 
частотой 40 и 15% соответственно [19]. Кроме 
того, вторичный СШ может сопутствовать СКВ 
[18, 19], в нашей группе диагноз СКВ был под-
твержден у 30% пациентов, что составило 14,3% 
от всех пациентов с СКВ за этот период. В целом, 
у больных СКВ с СШ, по данным литературы, 
кроме повышенной экспрессии анти-Ro и анти-
La антител, чаще выявляются антитела к RNP 
(эстрагируемые ядерные антигены – рибонуклео-
протеины) и позитивный РФ, а также феномен 
Рейно, но реже – поражение почек и тромбоци-
топения [6]. 

Госпитализируемые в наше отделение 
пациенты в подавляющем большинстве случа-
ев имеют определенный «стаж» заболевания и 
ранее установленный диагноз РЗ, а также опыт 
недостаточной эффективности терапии, иногда 
достаточно длительной и, как правило, поли-
компонентной. Своевременная диагностика СШ 
в подобных ситуациях может оказать решающее 
влияние на выбор дальнейшей тактики лечения, 
которая определяется в т.ч. вероятностью небла-
гоприятного прогноза за счет риска лимфопроли-
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феративного заболевания, а также более раннего 
формирования органных повреждений [22]. По 
данным N.G. Singer и соавт., 5% взрослых паци-
ентов с СШ отмечали появление первых призна-
ков заболевания до 12-летнего возраста [1], что 
повышает риск развития у них онкопатологии за 
счет большей длительности заболевания.

В качестве ориентира для выбора терапии 
мы использовали рекомендации по лечению 
взрослых больных [23, 24]. Выбор базисного 
препарата обусловливался активностью основно-
го заболевания, назначение гидроксихлорохина 
как в виде монотерапии, так и в комбинации 
с цитостатическими препаратами базировалось 
на имеющихся на сегодняшний день данных о 
хорошем ответе общеконституциональных про-
явлений СШ на этот препарат, а также сведени-
ях о снижении уровня липидов и уменьшении 
риска тромботических осложнений под влияни-
ем такой терапии, ее гепатопротективном дей-
ствии и уменьшении риска развития диабета [25, 
26]. Выбор ГИБП у наших пациентов основы-
вался на литературных данных об эффективном 
применении в подобных случаях ритуксимаба и 
абатацепта, хотя формально для СШ, особенно 
первичного, нет официально зарегистрирован-
ных показаний для этих препаратов [23, 24].

Наш опыт применения и ритуксимаба, и 
абатацепта оказался весьма успешным, что 
наглядно демонстрирует результат сиалогра-
фии, выполненный после 5 курсов ритуксимаба 
у одной пациентки (рис. 3б). Однако необходимо 
более длительное наблюдение с последующим 
детальным анализом, запланированное в рамках 
продолжения исследования. Назначение ФНО-
ингибиторов лимитировалось как повышенным 
риском лимфопролиферации, так и данными 
об отсутствии клинически значимого эффекта 
непосредственно на железистые проявления СШ 
подобной терапии при положительном влиянии 
на общеконституциональные нарушения и поли-
артрит [27]. У двоих наших пациентов до выяв-
ления СШ имелся опыт применения ингибиторов 
ФНОα с формированием вторичной неэффектив-
ности терапии, что соответствует данным лите-
ратуры о лимитированном результате подобного 
лечения [27]. 

В заключение хотелось бы отметить, что име-
ющиеся на сегодняшний день диагностические 

возможности и расширяющийся арсенал лекар-
ственных препаратов дают многообещающие 
результаты для пациентов, страдающих СШ. 
Необходимы дальнейшие исследования, чтобы 
помочь врачам лучше понимать, диагностиро-
вать и лечить пациентов с СШ, дебютировав-
шем в детском возрасте. Учитывая его редкую 
распространенность, представляется полезным 
проведение многоцентрового исследования, 
чтобы больший объем полезной информации 
мог способствовать лечению этого заболевания 
у несовершеннолетних больных. На настоящий 
момент клинические рекомендации по диагно-
стике и терапии СШ у детей отсутствуют, хотя 
необходимость их создания безусловно назрела.

Заключение

Важность своевременной диагностики СШ 
при РЗ у детей и подростков обусловлена необхо-
димостью раннего назначения адекватной тера-
пии для улучшения прогноза. Основанием для 
включения в круг дифференцируемых состоя-
ний СШ могут быть рецидивы паротита в анам-
незе, кожные высыпания, не вполне типичные 
для обсуждаемого ревматологического диагно-
за, нетипичное течение суставного синдрома, 
рецидивирующий синдром Рейно в отсутствии 
четких критериев другого РЗ, одновременное 
наличие и/или последовательная смена симпто-
матики нескольких РЗ, наличие гипергаммагло-
булинемии, сочетание положительного АНФ с 
положительным РФ и анти-Ro антителами.

При подозрении на СШ у детей в перечень 
обязательных обследований необходимо вклю-
чать УЗИ слюнных желез, которое может рас-
сматриваться в качестве скрининговой проце-
дуры, стоматологическое и офтальмологическое 
обследование в соответствии с международными 
рекомендациями, при наличии лимфаденопа-
тии и гипергаммаглобулинемии – консультацию 
онкогематолога, выполнение иммунохимическо-
го анализа крови и мочи, определение расширен-
ного спектра аутоантител.
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