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Цель исследования: изучение современных клинико-лабораторных и иммунологических 
особенностей ювенильного дебюта системной красной волчанки (СКВ)  и сопоставление полу-
ченных результатов с данными зарубежных исследований, опубликованных за последние 15 
лет. Материалы и методы исследования: В ретроспективное исследование включены 218 паци-
ентов с СКВ, проходивших лечение в клинике в период с 1992 по 2017 гг. Результаты: среди 
пациентов было 14,7% мальчиков. Средний возраст дебюта составил 12,7±3,65 лет. Медиана 
длительности заболевания на момент верификации диагноза – 6 (2; 14) мес. 13,8% детей имели 
отягощенный семейный анамнез. Более 2/3 пациентов имели на момент дебюта лихорадку, 
поражение кожи, полиартрит, гематологические нарушения. У обследованных пациентов 
при иммунологическом исследования выявлен широкий спектр аутоантител, распределение 
которых, как правило, коррелировало с особенностями клинической картины. Медиана актив-
ности заболевания на момент верификации диагноза по шкале SLEDAI составила 13,7 (8; 20) 
баллов. Заключение: для детей и подростков характерна высокая активность СКВ в дебюте. 
Большинство детей имели общеконституциональные нарушения, что стало причиной ошибоч-
ной диагностики инфекции или аллергического заболевания у 1/3 пациентов. Наиболее частые 
проявления СКВ – поражение кожи, полиартрит, лейкопения. При подозрении на СКВ необхо-
димы использование высокочувствительных иммунологических методов и верификация диа-
гноза на основе современных международных рекомендаций.
Ключевые слова: системная красная волчанка с ювенильным дебютом, диагностические кри-
терии у детей, детский и подростковый возраст. 
Цит.: М.И. Каледа, И.П. Никишина, С.О. Салугина, С.Р. Родионовская. Особенности дебюта 
системной красной волчанки в детском возрасте по данным ретроспективного исследования.
Педиатрия. 2019; 98 (3): 99–105.

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 
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Системная красная волчанка (СКВ) – тяже-
лое, хроническое аутоиммунное заболевание с 
широким спектром клинических, лаборатор-
ных и иммунологических проявлений. Хотя пик 
заболеваемости в целом наступает в возрасте от 
18 до 50 лет, приблизительно 10–20% пациентов 
составляют дети или подростки [1, 2]. 

СКВ с ювенильным дебютом представляет 
существенную проблему в реальной клинической 
практике педиатров и ревматологов ввиду диа-
гностических сложностей, многообразия вари-
антов течения с непредсказуемым чередованием 
обострений и ремиссий [1, 3, 4]. Клиническая 
картина может существенно отличаться от про-
явлений заболевания у взрослых: чаще пора-
жаются почки, ЦНС и органы кроветворения, 
при этом ряд авторов отмечает меньшую частоту 
артрита и поражения легких [2, 5, 6]. 

Заболевание неравномерно распространено 
в различных этнических группах [3, 7], в струк-
туре заболевших, согласно исследованию Hiraki, 
39,6% составляют афроамериканцы, 25,4% – 
испанцы, 20,6% – представители белой расы, 
7% – представители азиатских народов [7]. 
Демографические, клинические и лабораторные 
особенности СКВ варьируют в зависимости от 
этнической принадлежности, что накладывает 
существенный отпечаток на опыт по диагно-
стике СКВ с ювенильным началом в различных 
регионах [3, 8-13]. 

СКВ в детском и подростковом возрасте отно-
сится к числу нозологий с потенциально небла-
гоприятным прогнозом, только 13% подобных 
пациентов имеют безмедикаментозную ремис-
сию после достижения совершеннолетия, у них 
выше частота органных повреждений и ниже 
качество социальной адаптации [14]. 

С учетом низкой распространенности и 
вариабельности клинической картины СКВ с 
ювенильным дебютом и, как следствие, недо-
статочной информированности практикующих 
врачей-педиатров, возможность оказания таким 

пациентам своевременной высококвалифициро-
ванной медицинской помощи напрямую связана 
с проблемой распознавания этого заболевания 
на ранних этапах. Между тем, актуальные дан-
ные по СКВ у пациентов, не достигших совер-
шеннолетия, в Российской Федерации ограни-
чены из-за отсутствия крупных исследований 
за последние 20 лет, ранее в Советском Союзе и 
Российской Федерации проводились крупные 
исследования по этой проблеме, выполненные, 
главным образом в клинике детских болезней 
Первого МГМУ им. И.М. Сеченова [15, 16]. 

В лаборатории ревматических заболеваний 
детского возраста на основе анализа историй 
болезни за период с 1992 г. создана база данных 
пациентов, диагноз СКВ у которых пересма-
тривался в соответствии с современными клас-
сификационными критериями SLICC 2012 г. 
[17]. Основываясь на имеющемся материале, 
мы проанализировали особенности дебюта СКВ, 
начавшейся до 18-летнего возраста, включая 
демографические данные, особенности клиниче-
ской картины, гематологических и иммунологи-
ческих нарушений.

Цель исследования: изучение современных 
клинико-лабораторных и иммунологических 
особенностей ювенильного дебюта СКВ, сопо-
ставление полученных результатов с данными 
зарубежных исследований, опубликованных за 
последние 15 лет. 

Материалы и методы исследования

В ретроспективное исследование включены 
пациенты, которые госпитализировались в кли-
нику в 1992–2017 гг., пересмотр диагноза у всех 
пациентов выполнен в соответствии с критерия-
ми SLICC 2012 г. [1, 17], оценку активности про-
водили по шкале SLEDAI [18]. Всем пациентам 
проводили стандартное клиническое обследова-
ние в соответствии с обсуждаемым диагнозом, 
иммунологическое исследование: определение  
антинуклеарного фактора (АНФ), анти-ДНК, 

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: M.I. Kaleda, I.P. Nikishina, S.O. Salugina, S.R. Rodionovskaya. Peculiarities of systemic 
lupus erythematosus debut in childhood according to retrospective study data. Pediatria. 2019; 98 
(3): 99–105.
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антител (АТ) к ядерному антигену Sm, антифос-
фолипидных АТ (волчаночного антикоагулянта, 
реакции Вассермана, титра АТ к кардиолипину 
IgM и IgG, антиβ2-гликопротеина IgM и IgG, уров-
ня комплемента (С3, С4), выполняли прямую 
реакцию Кумбса. Для решения поставленной 
задачи было проведено исследование в рамках 
фундаментальной научно-исследовательской 
работы лаборатории ревматических заболеваний 
детского возраста Института, родители пациен-
тов подписывали информированное согласие на 
использование персональных данных.

Результаты

Среди 218 пациентов, включенных в иссле-
дование, было 28 мальчиков (14,7%) (соотноше-
ние мальчиков и девочек 1:6,8). 208 пациентов 
(95%) принадлежали к белой расе, 10 (5%) – 
представители азиатских народов. Средний воз-
раст дебюта в целом составил 12,7±3,65 лет, при 
этом мальчики достоверно чаще заболевали в 
более раннем возрасте (см. таблицу). 

31,7 % пациентов заболели до 10-летнего 
возраста, 50% – в возрасте от 10 до 15 лет, 28,3% 
– в возрасте от 15 до 18 лет. 13,8% детей имели 
семейный анамнез, отягощенный по аутоиммун-
ной патологии: у 20 пациентов (9,2%) выявлены 
родственники 1-й и 2-й степени родства, страда-
ющие ревматическими заболеваниями. Из них 6 
(2,7%) страдали СКВ. У 8 пациентов (3,7%) име-
лись родственники, страдающие кожным псори-
азом. Провоцирующий фактор удалось выявить 
у 63 пациентов (28,9%) (рис. 1). 

Диагноз СКВ установлен в поликлинике по 
месту жительства у 2,8% пациентов, в городских 
стационарах – у 42,7%, в Федеральных центрах 
– у 49,5%. Только у 9,2% исходно установлен 
диагноз СКВ, у 1,4% в качестве исходного диа-
гноза фигурировала дискоидная красная вол-
чанка, у 21% – различные инфекции, у 11,2% 
– аллергические заболевания, у 6,3% – нефрит, 
33,6% – другие ревматические заболевания 
(16,8% – ювенильный артрит), иные нозологии 
составили 17,3%. У 47,6% пациентов диагноз 
установлен в первые 6 мес от момента появления 
первых признаков заболевания, у 26,6% – сроки 
верификации диагноза составили от 6 до 12 мес, 
у 25,8 % пациентов – более 12 мес от дебюта.

Спектр выявленных клинических и гемато-
логических нарушений представлен на рис. 2. 
Одним из первых проявлений болезни у боль-
шинства детей были общеконституциональные 
нарушения (лихорадка, потеря массы тела). 
188 пациентов (86,2%) имели различные пора-
жения кожных покровов на момент верифи-
кации диагноза. Острое поражение кожи было 

зафиксировано у 140 (64,2%) пациентов, в т.ч. 
типичная эритема в виде бабочки на лице отме-
чалась у 112 пациентов (51,4%), проявления 
в рамках хронической кожной волчанки – у 
91 (41,7%). Поражение опорно-двигательного 
аппарата в дебюте заболевания было представ-
лено полиартикулярным суставным синдромом 
у 72,5% пациентов и поражением мышц с раз-
витием миопатического синдрома у 10% паци-
ентов. Поражение серозных оболочек выявлено 
у 1/3 больных. Более половины имели поражение 
почек в качестве одного из первых проявлений 
заболевания. В целом у 159 пациентов (72,9%) 
имелись различные гематологические наруше-
ния: анемия – у 114 пациентов (52,3%), в т.ч. 
гемолитическая анемия – у 25 (11,5 %), лейко-
пения – у 116 (53,2%), лимфопения – у 41 паци-
ента (18,8%), тромбоцитопения – у 51 (23,4%). 

Среди обследованных пациентов выявлен 
широкий спектр различных аутоантител (рис. 3). 
АНФ в диагностическом титре обнаружен у 195 
(89,5%) пациентов, при этом следует отметить, 
что до 2009 года АНФ выявлялся у 78,76%, 
а внедрение в лабораторную практику метода 
непрямой реакции иммунофлюоресценции на 
культуре клеток Нер-2 повысило выявляемость 
АНФ до ожидаемых 100%. 

Таблица

 Демографическая характеристика пациентов

Показатели В целом (218) Девочки (190) Мальчики (28) р

Средний возраст дебюта, годы 12,7±3,65 13,1±3,95 11,45±3,45 0,018

Медиана длительности заболевания на 
момент верификации диагноза, мес 6 (2; 14) 6 (2; 14) 6,5 (2; 13) 0,885

1 – 51%

2 – 19%

3 – 12%

4 – 10%

5 – 5% 6 – 3%

Рис. 1. Характеристика триггерных факторов, предше-
ствовавших дебюту СКВ.

 – инсоляция,  – инфекция,  – психотравмирующая 
ситуация,  – вакцинация,  – менархе,  – физическая 
нагрузка.
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Рис. 2. Спектр выявленных клинических и гематологиче-
ских нарушений.
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Дебют СКВ у 3,4% пациентов сопровождал-
ся развитием синдрома активации макрофагов 
(САМ). 

Медиана активности заболевания на момент 
верификации диагноза по шкале SLEDAI соста-
вила 13,7 (8; 20) баллов, максимально – 42 
балла, при этом не обнаружено статистически 
значимой разницы в активности заболевания по 
гендерному признаку (р=0,492). 

Обсуждение

При анализе полученного материала нам пред-
ставилось интересным сопоставить наши данные с 
результатами аналогичных современных иссле-
дований, выполненных во Франции (155 пациен-
тов) [3], Канаде (256 пациентов) [19], Латинской 
Америке (230 пациентов) [12], Китае (225 пациен-
тов) [13] и Саудовской Аравии (152 пациента) [10] 
и опубликованных за последние 15 лет. 

При ювенильном дебюте СКВ чаще всего диа-
гностируется в подростковой возрастной группе, 
по данным большинства исследователей, сред-
ний возраст развития заболевания – 11–12 лет 
[1, 7]. В арабских странах характерен более 
ранний возраст начала заболевания (в среднем 
8,8 лет [10], тогда как в Латинской Америке, 
напротив, средний возраст дебюта превышает 
15 лет [12]. В нашем исследовании средний воз-
раст дебюта составил 12,7 лет, что соответствует 
большинству литературным данных. При этом 
нами установлена закономерность о достоверно 
более раннем начале СКВ у пациентов мужского 
пола (средний возраст дебюта 11,45 и 13,1 лет 
соответственно). Наши наблюдения согласуются 
с сопоставимыми по числу включенных боль-
ных данными исследования канадских авторов, 
установившими, что 58% мальчиков заболели 
в препубертатном периоде, хотя статистически 
достоверной разницы по гендерному признаку 
авторами не получено [19]. 

1/3 пациентов из нашей когорты заболела до 
наступления пубертатного периода, что также 
вполне согласуется с литературными данными, 
где этот показатель варьирует от 15 до 43% [3, 
19]. У половины наших пациентов СКВ дебютиро-
вала в возрастном интервале от 10 до 15 лет, хотя 
большинство исследователей указывает в целом 
на рост заболеваемости СКВ по мере приближе-
ния совершеннолетия [1,7], что отчасти может 
объясняться различием между возрастом истин-
ного дебюта и сроками верификации диагноза, а 
также тем, что при расчете частоты СКВ в разных 
возрастных категориях могла не учитываться 
этническая принадлежность заболевших. 

Соотношение по гендерному признаку в 
нашей группе больных было ближе к показате-
лям, выявленным исследователями из Латин-
ской Америки [12], тогда как большинство дру-
гих авторов указывает на соотношение полов 
при ювенильной СКВ в диапазоне 1:4,5–4,9 [3, 
13, 19]. 

Согласно данным последних исследований, 
при ювенильном дебюте СКВ пациенты часто 
имеют семейный анамнез, отягощенный по ауто-

иммунной патологии [1, 2, 20, 21]: в исследова-
нии французских авторов таких пациентов было 
26% [3], в Саудовской Аравии – 18,5% [10]. 
В нашем исследовании подобных семей оказа-
лось меньше – 13,8% детей имели родствен-
ников 1-й и 2-й линии родства, страдающих 
аутоиммунными заболеваниями, 2/3 из которых 
составили ревматические заболевания. 

При анализе полученного материала обра-
щено внимание на то, что в медицинских учреж-
дения амбулаторного звена по месту жительства 
диагноз был заподозрен в единичных случаях 
(2,8%), у 1/4 больных сроки верификации диа-
гноза составили более 12 мес, что свидетельству-
ет о низкой настороженности практикующих 
педиатров в плане возможности ювенильного 
дебюта СКВ. В нашем исследовании у 1,4% в 
качестве исходного диагноза фигурировала дис-
коидная красная волчанка, у 6,3% – нефрит, у 
16,8% – ювенильный артрит, что не позволяет 
исключить моноорганный вариант дебюта у этих 
пациентов (суммарно 24,5%) с постепенным фор-
мированием развернутой картины заболевания. 
Эти данные в целом согласуются с ранее полу-
ченными результатами о возможности подобного 
моноорганного начала СКВ у 20% пациентов 
детского и подросткового возрасте [22].

Наше исследование подтвердило, что для 
СКВ с ювенильным дебютом характерен широ-
кий спектр клинических проявлений [1, 3, 12, 
13, 19]. В качестве первых симптомов СКВ выяв-
лена большая частота общеконституциональных 
нарушений, что соответствует литературным 
данным, согласно которым лихорадка в дебю-
те характерна для 39–78% пациентов, потеря 
массы тела – для 21–32% [1, 3, 10–13]. 

Наиболее распространенными клинически-
ми проявлениями заболевания в нашей группе 
больных были острое поражение кожи, поли-
артрит и поражение почек (64,2, 72,5 и 57,3% 
соответственно). Согласно исследованиям дру-
гих авторов, от 60 до 90% пациентов с ювениль-
ным дебютом СКВ имеют поражение кожных 
покровов [23], суставной синдром – от 60 до 80% 
[23], а частота нефрита на 1-м году заболевания 
при ювенильном дебюте составляет от 20 до 80% 
[2, 7]. Типичная эритематозная, слегка при-
поднимающаяся над уровнем кожи, незудящая 
сыпь, распространяющаяся на область перено-
сицы и скул и напоминающая по форме крылья 
бабочки, которая считается «визитной карточ-
кой» СКВ, выявлена у меньшего числа наших 
пациентов, чем это описано в литературе (51,4 
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и 60–85% соответственно) [7, 11–13]. При этом 
в нашей группе пациентов чаще фиксировались 
различные варианты хронического поражения 
кожи, чем в других исследованиях (41,7% про-
тив 10–15% соответственно) [7, 12, 13]. 

20,6% наших пациентов имели нейропси-
хические нарушения, что в целом согласуется 
с исследованиями других авторов, в которых 
частота подобных расстройств варьирует от 16% 
[19] до 40% [3] при сопоставимой структуре 
поражения центральной и периферической нерв-
ной системы.

Очень частым проявлением СКВ на началь-
ных этапах заболевания являются различные 
гематологические нарушения [12, 13, 19], что 
подтверждено в данном исследовании (72,9%). 
При этом более половины наших пациентов имели 
лейкопению, при значительно меньшей частоте 
лимфопении (18,8%), чем это указывают другие 
авторы (25–60%) [3, 12, 19], сопоставимую часто-
ту тромбоцитопении [3, 10–12] и существенно 
меньшую частоту Кумбс-позитивной гемолити-
ческой анемии, чем в большинстве исследований 
(11,5 и 23–50% соответственно) [3, 10, 19].

Интересными, на наш взгляд, представля-
ются полученные данные по частоте выявле-
ния АНФ у наших пациентов. Если оценивать в 
целом, то негативными по АНФ оказались 10,5% 
больных, что на первый взгляд противоречит 
современным Международным рекомендациям 
по диагностике СКВ, согласно которым в отсут-
ствие аутоантител диагноз СКВ неправомочен 
[24]. Однако при более детальном анализе уда-
лось установить, что после внедрения в 2009 г. 
в лабораторную практику нашего Федерального 
центра метода непрямой реакции иммунофлюо-
ресценции с использованием стандартизирован-
ных клеток Нер-2 (эпителиальных клеток рака 
гортани человека) в качестве субстрата для опре-
деления AНФ все дети с достоверным диагнозом 
СКВ имели положительный АНФ. Это подтверж-
дает практическую необходимость определения 
АНФ высокочувствительным методом при подо-
зрении на СКВ. 

Наше исследование подтвердило данные дру-
гих авторов, что при ювенильном дебюте СКВ 
спектр выявляемых аутоантител достаточно 
широк [3, 10, 12, 13, 19]. Положительный РФ 
был выявлен у всех пациентов с полиартритом 
в рамках СКВ. Выявление Ro-АТ чаще отмеча-
лось у пациентов с последующей манифестацией 
синдрома Шегрена и проявлениями по типу хро-
нической кожной волчанки. Эти данные, на наш 
взгляд, имеют прогностическую значимость и 
требуют дальнейшего изучения. Частота выяв-
ления антифосфолипидных АТ и гипокомпле-
ментемии среди наших пациентов была суще-
ственно ниже при сопоставимых результатах по 
большинству других иммунологических нару-
шений [3, 10, 12, 13, 19]. 

В ходе исследования мы проводили ретро-
спективный пересмотр диагноза у всех пациен-
тов в соответствии с критериями SCICC (Systemic 
Lupus International Collaborating Clinics) 2012 г. 

[17], что было обусловлено их большей чувстви-
тельностью, и современными рекомендациями 
по диагностике СКВ с ювенильным дебютом [1, 
24–26]. В этих критериях расширен перечень 
диагностически значимых клинических и имму-
нологических показателей, а также обязатель-
ным требованием является наличие не менее 
4 критериев, среди которых должен быть по 
крайней мере один клинический и один имму-
нологический, что дает возможность уменьшить 
частоту диагностических ошибок. 

Частота выявления САМ у наших пациентов 
была сопоставима с литературными данными, 
согласно которым при СКВ она варьирует в диа-
пазоне от 0,9 до 4,6% случаев [27]. Диагноз САМ 
верифицировали на основе критериев 2009 г., в 
ряде случаев ретроспективно [28].

Активность заболевания на момент вери-
фикации диагноза, по нашим данным, была в 
целом сопоставима с литературными данными 
[18, 19], однако она была выше, чем данные 
китайских и латиноамериканских исследовате-
лей (медиана активности 13,7, 9,39 и 7,3, соот-
ветственно) [12, 13].

Выполненное исследование имеет ряд суще-
ственных ограничений в связи с ретроспектив-
ным характером, что могло повлиять на выяв-
ляемость отдельных клинических проявлений 
и иммунологических маркеров. На наш взгляд, 
результаты данного исследования могут внести 
вклад в возможность повышения информиро-
ванности практических врачей различных спе-
циальностей об особенностях СКВ с ювенильным 
дебютом и уменьшить сроки, необходимые для 
верификации диагноза и, как следствие, улуч-
шить прогноз за счет более раннего начала адек-
ватной терапии. 

Частота и распространенность СКВ у детей 
в Российской Федерации в настоящее время 
практически не изучены и данные отдельных 
российских исследователей не систематизирова-
ны. Наиболее крупное исследование в XXI веке, 
посвященное проблеме диагностики и оценки 
активности СКВ у детей в Российской Федерации, 
выполнено на базе Санкт-Петербургского госу-
дарственного педиатрического университета и 
включало 45 больных [29]. Полученные в этой 
работе результаты несколько отличаются от 
наших данных. Так, нами выявлена большая 
частота артрита, поражения почек и серозитов 
при меньшей выявляемости нейропсихических 
нарушений. На сегодняшний день опублико-
ваны обновленные национальные клинические 
рекомендации по СКВ у детей [30], однако мы 
предполагаем, что проведение всестороннего 
национального исследования по этой проблеме 
может стать важным шагом, который позволит 
лучше понять проблему ранней диагностики, 
лечения и мониторинга СКВ у детей.

Заключение

Для СКВ у детей и подростков характер-
на высокая активность в дебюте. В большин-
стве случаев первые симптомы – общеконсти-
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туциональные нарушения, что стало причиной 
ошибочной диагностики инфекции или аллер-
гического заболевания у 1/3 наших пациентов. 
Наиболее частые проявления СКВ – поражение 
кожи и полиартрит, лейкопения, положитель-
ный АНФ на культуре клеток Нер-2. В этой 
связи целесообразно шире включать СКВ в диа-
гностических поиск у детей, особенно девочек-
подростков, с общеконституциональными нару-
шениями (в первую очередь, с немотивирован-
ной лихорадкой, необъяснимой конкретными 
причинами потерей массы тела), при сочета-
нии конституциональных нарушений с лейко-
пенией, в т.ч. лимфопенией, и полиартритом, 
в случаях безуспешного лечения предполага-

емой «инфекции» или «аллергии», при нали-
чии любого, необъяснимого другими причинами 
мультиорганного поражения. При подозрении 
на СКВ необходимы полноценное обследование 
с использованием высокочувствительных имму-
нологических методов и верификация диагноза 
на основе современных международных реко-
мендаций.
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Неспецифический аортоартериит (НАА) – системный васкулит, характеризующийся сегмен-
тарным продуктивным воспалением стенок аорты. Наряду с аортой поражение распространя-
ется на отходящие от нее крупные артерии, преимущественно в области устья и проксималь-
ных отделов. Патологический процесс может быть локализованным или распространенным, 
а конечные сосудистые изменения – деформирующими, стенозирующими и сочетанными с 
аневризмами. Классически НАА проявляется асимметрией или отсутствием пульса и артери-
ального давления (АД). В случае стеноза почечной артерии или коарктации аорты развивается 
высокая артериальная гипертензия, как клиническое проявление синдрома средней аорты 
(ССА). ССА может развиваться при некоторых генетических заболеваниях, в т.ч. нейрофибро-
матозе 1-го типа (НФ1). Примерно у 2,3–4% пациентов НФ1, кроме пятен «кофе с молоком» на 
коже, подкожных нейрофибром, гамартомы радужки (узелки Лиша) и опухоли эктодермально-
го происхождения, развиваются сосудистые аномалии, приводящие к ССА. Учитывая, схожую 
клиническую картину при развитии ССА при НАА и НФ1, но разные тактики терапевтического 
ведения данных пациентов, приведены литературные сведения, представлено наблюдение ССА 
у девочки 10 лет с признаками и НАА и НФ1, потребовавшего проведение аорто-аортального 
шунтирования на фоне базисной терапии. 

Ключевые слова: неспецифический аортоартериит, нейрофиброматоз 1-го типа, синдром сред-
ней аорты, дети, дифференциальный диагноз. 

Цит.: Г.А. Лыскина, Н.С. Подчерняева, В.А. Подзолкова, В.С. Аракелян, В.Г. Папиташвили. 
Неспецифический аортоартериит и нейрофиброматоз 1-го типа: трудности дифференциаль-
ного диагноза. Педиатрия. 2019; 98 (3): 105–111.

Nonspecific aortoarteritis (NAA) is a systemic vasculitis characterized by segmental productive 
inflammation of aorta walls. Along with the aorta, lesion extends to large arteries extending from 
it, mainly to valve and proximal areas. Pathological process can be localized or widespread, and 
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