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Актуальность исследования: системная красная волчанка (СКВ)-второе по частоте 
детское ревматическое заболевание, в основе которого лежат генетически детерминирован-
ные нарушения иммунной системы (интерферон-I сигнальный путь, система комплементов, 
В- и т-клеточные звенья)[1, 2]. Синдром активации макрофагов (САм)-жизнеугрожающее 
состояние, осложняющее инфекционные и ревматические заболевания, в т.ч. СКВ [3]. Наи-
более сложным является дифференцировка клинико-лабораторных проявлении обострения 
СКВ и развития САм [4]. Уровень смертности у пациентов с СКВ и САм составляет 
5 %,тогда как у пациентов с СКВ без САм 0,2 %.механизмы развития САм при СКВ изуче-
ны недостаточно.

цель исследования: дать клинико-лабораторную характеристику пациентам с СКВ у де-
тей, осложненной САм.

Материалы и методы: исследовали 10 пациентов (7 девочек и 3 мальчика) с установлен-
ным диагнозом «системная красная волчанка, синдром активации макрофагов», проходивших 
лечение в педиатрическом отделении №3 СПБГПмУ с 2010 по 2021 годы. оценивались кли-
ническая картина, лабораторные и иммунологические параметры, активность заболевания 
(sleDAI), соответствие критериям САм (eulAR/ACR 2016) и предварительным критериям 
САм при СКВ, лечебные мероприятия и исходы заболевания.

Результаты: средний возраст пациентов составил 13,3 ± 2,3 лет. Все пациенты имели лихо-
радку и в различной степени поражение нервной системы. Поражение кожи имели 9 из 10, 
суставов-6, легких-8, серозит-8, нефрит-9, микоардит-3, гепатомегалию-8, спленомегалию-5.
Все пациенты были позитивны по антинуклеарному фактору, 4/10 имели антитела к двуспи-
ральной ДНК. Ни один пациент не имел sm-RNP антител и антифосфолипидных антител. Ги-
покомплементемия была у 8/10, анемия у 10/10, тромбоцитопения у 8/10, лейкопения у 6/10 па-
циентов. Все пациенты имели высокий уровень активности заболевания на момент дебюта: 
sleDAI = 45,9 ± 17,4. 9/10 пациентов развили САм в первый год заболевания, 1 пациент к 
18 месяцу от дебюта СКВ.

Критериям САм (eulAR/ACR 2016) удовлетворяли 5 пациентов. Уровень феррити-
на > 684 нг/мл отмечался у 5 (ср. значение 1872 ± 3594), уровень тромбоцитов < 181х109/л отме-
чался у 7 (ср. значение 190 ± 160), АСт > 48 ЕД/л у 5 (ср. значение 194 ± 300), триглицери-
ды > 156 мг/дл у 1 (ср.значение 96 ± 52), фибриноген < 360 мг/дл у 6 (ср.значение 293 ± 52).

Предварительным критериям САм при СКВ удовлетворяли 5 пациентов.
6 пациентов находились в оАРИт, требовали ИВЛ-4, гемодиализа-2, плазмафереза-4. 

3/10 имели летальный исход. Пульс-терапию метилпреднизолоном получали-10, дексамета-
зон-6, ВВИГ-10, ритуксимаб-10, циклофосфамид-8, тоцилизумаб-2, этопозид-2 пациента.

Выводы: наиболее часто САм у детей с СКВ развивается в первый год заболевания. Как 
правило, пациенты имеют очень высокую степень активности СКВ в дебюте. Критерии САм 
(eulAR/ACR 2016) имеют низкую чувствительность при СКВ, лишь 50 % детей имели уро-
вень ферритина, удовлетворяющий критериям, что, по-видимому, свидетельствует о разных 
механизмах развития САм при СКВ и ювенильном идиопатическом артрите.
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