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Системные аутоиммунные заболевания остаются сложной проблемой для специалистов различных профилей. 
Несмотря на определенные успехи, достигнутые в диагностике и лечении, встречаемость этих заболеваний в насто-
ящее время неуклонно растет. В первую очередь это связано с полиорганным поражением, требующим взвешенного 
подхода к выбору метода лечения больного с учетом функционального состояния различных органов и систем. 
Так,$в частности, системная красная волчанка (СКВ), занимающая лидирующее место в структуре ревматологической 
патологии, часто протекает с поражением почек, сердечно-сосудистой системы, гематологическими нарушениями. 
При$этом большая часть исследований основана на изучении СКВ у женщин, тогда как мужской пол признается фак-
тором неблагоприятного исхода и тяжелого течения заболевания. В статье рассмотрены варианты поражения серд-
ца в рамках системного процесса, а также представлен клинический случай СКВ высокой активности у молодого 
мужчины с терминальным поражением почек, панкардитом с формированием тяжелой митральной недостаточности, 
панцитопенией. Затронуты аспекты ведения больного с тяжелым клапанным пороком сердца, нуждающегося в про-
ведении заместительной почечной терапии на фоне медикаментозной иммуносупрессии, возможности коррекции 
клапанной недостаточности. Сочетание терминальной почечной недостаточности и поражения сердца у молодого 
мужчины в приводимом клиническом случае являет собой пример мультидисцплинарной проблемы лечения СКВ.
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Systemic autoimmune diseases remain a complex problem for specialists of different profiles. Despite some progress in their 
diagnosis and treatment, the incidence of these diseases is now steadily increasing. This is primarily due to polyorganic lesion, 
which requires a balanced approach to the choice of treatment of the patient, taking into account the functional condition of 
different organs and systems. Thus in particular systemic lupus erythematosus, which occupies a leading place in the structure 
of rheumatological pathology, often occurs with kidneys damage, cardiovascular system, hematological disorders. Most studies 
are based on the systemic lupus erythematosus in women, while the male sex is recognized as a factor of adverse outcomes 
and severe course of the disease. The article covers the peculiarities of the course of systemic lupus erythematosus in men, 
considered the variants of heart affection within the systemic process, and also presents a clinical case of systemic lupus 
erythematosus of high activity in a young man with terminal kidney affection, pancarditis with formation of severe mitral 
insufficiency, pancytopenia. The aspects of the management of a patient with severe valve disease of the heart in need of 
renal replacement therapy against the background of drug immunosuppression, the possibility of correction of valve disease. 
The combination of terminal renal failure and heart failure in a young man in the clinical case cited is an example of the 
multidiscplinar problem of treating systemic lupus erythematosus.
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ВВЕДЕНИЕ
Частота аутоиммунных заболеваний в последнее 

время неуклонно растет, что связано как с совершен-
ствованием лабораторной диагностики, так и с ис-
тинным увеличением их распространенности [7]. 
Особенностью аутоиммунных заболеваний явля-
ется полисистемность поражения, которая затруд-
няет клиническую диагностику и подбор терапии. 
К наиболее распространенным и изученным ауто-
иммунным заболеваниям можно отнести системную 
красную волчанку (СКВ), характеризующуюся гете-
рогенностью серологических и клинических прояв-
лений [3]. Наиболее часто при СКВ обнаруживают 
поражения кожи, суставов, почек, нервной системы 
и гематологические нарушения, и на вовлечении 
этих систем основаны современные алгоритмы диа-
гностики этого заболевания [1, 5, 6, 19].

Заболевание в 10 раз реже выявляют у мужчин, 
но как правило оно протекает более тяжело [12, 18]. 
Поражение почек у таких больных нередко принима-
ет злокачественный характер с быстрым развитием 
терминальной почечной недостаточности, которая 
занимает одно из лидирующих мест в структуре ле-
тальности [2, 13]. У мужчин, страдающих СКВ, так-
же отмечается более частое развитие инфекционных 
осложнений и сердечно-сосудистых событий [13]. 
Так, ряд авторов расценивает СКВ как самостоятель-
ный фактор риска прогрессирования атеросклероза 
и ишемической болезни сердца [11, 15].

Одним из диагностических критериев СКВ 
является перикардит, встречающийся у четверти 
больных, а бессимптомный перикардиальный вы-
пот — более чем у половины [4, 22, 27]. В редких 
случаях перикардиальный выпот массивен и при-
водит к тампонаде сердца [20]. Частота диагно-
стируемого у пациентов волчаночного миокардита 
по разным оценкам колеблется в пределах от 1,5 
до 10 %, в большинстве случаев поражение ми-
окарда протекает субклинически, в то время как 
по данным аутопсии обнаруживается более чем 
у половины больных [9, 14, 26]. Между тем раз-
витие миокардита у больных СКВ часто приводит 
к сердечной недостаточности [24]. Характерным 
проявлением поражения эндокарда у больных СКВ 
является асептический эндокардит Либмана  –  Сак-
са с появлением характерных вегетаций на клапа-
нах и папиллярных мышцах. Эндокардит может 
протекать скрыто или малосимптомно, но может 
приводить к тяжелым осложнениям — тромобоэм-
болиям, присоединению вторичной инфекции или 
формированию клапанного порока сердца. Наибо-
лее часто поражается митральный клапан с фор-
мированием умеренной или тяжелой митральной 
недостаточности [14, 17].

При этом механизмы поражения сердечно-сосу-
дистой системы при СКВ остаются все еще мало-
изученными. Известно, что в патогенезе поражения 
сердца при СКВ участвуют аутоиммунные реакции, 
циркуляция и отложение иммунных комплексов 
в эндотелии и в миокарде, а также эндотелиальная 
дисфункция [16]. Вторичный антифосфолипидный 
синдром, часто выявляемый у пациентов с СКВ, 
может играть существенную роль в развитии тром-
бозов коронарных артерий и васкулопатии мелких 
сосудов миокарда [21]. Определенный вклад в по-
ражение сердца вносит также длительный прием 
цитостатиков и системных глюкокортикостероидов.

Неодинаково мнение различных исследовате-
лей на тактику ведения сформировавшегося по-
рока сердца. С одной стороны, в литературных 
источниках есть указания на то, что адекватная 
консервативная иммуносупрессивная терапия мо-
жет способствовать восстановлению функции по-
раженного клапана [25], тогда как хирургическое 
вмешательство иногда способствует активации си-
стемного процесса [23]. С другой — отдаленные 
результаты протезирования митрального клапана 
у таких пациентов представляются благоприятны-
ми [8, 10].

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Мужчина, 33 года, госпитализирован по экс-

тренным показаниям в нефрологическое отделе-
ние Городской Мариинской больницы. Основны-
ми жалобами на момент госпитализации были 
прогрессирующая общая слабость, одышка при 
минимальной физической нагрузке, фебрильная 
лихорадка. В анамнезе: с детства атопический 
дерматит с ранее частыми, а в течение последних 
10 лет редкими обострениями, по поводу которых 
периодически применялись топические стероиды. 
За 6 мес. до госпитализации впервые дома при 
случайном измерении артериального давления од-
нократно зафиксирована артериальная гипертензия 
150/120 мм рт. ст. За месяц до поступления в ста-
ционар отмечал появление тошноты, многократного 
жидкого стула без повышения температуры тела; 
лечился самостоятельно — принимал энтеросор-
бенты, симптомы купированы в течение 5 дней. 
В дальнейшем в течение 3 нед. пациент стал от-
мечать постепенное нарастание общей слабости, 
появление одышки, связанной с бытовыми физи-
ческими нагрузками. Болей в суставах, лихорадки, 
болевого синдрома в области сердца в тот период 
не было. Родственниками замечено снижение кри-
тики больного к собственному состоянию. В тече-
ние недели до госпитализации появилась лихорадка 
до 39,0 °C.
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При поступлении в стационар состояние расце-
нено как тяжелое и пациент был помещен в отде-
ление интенсивной терапии. Объективно отмечена 
резкая бледность и сухость кожных покровов. Тем-
пература тела 38,8 °C. В легких определялось осла-
бление везикулярного дыхания, в большей степени 
выраженное в базальных отделах. Перкуторно левая 
граница сердца в пятом межреберье на 1 см лате-
ральнее левой среднеключичной линии. На верхуш-
ке сердца ослаблен I тон, там же выслушивался си-
столический шум без проведения, акцент II тона над 
аортой. Артериальное давление 170/110 мм рт. ст. 
На вторые сутки нахождения в стационаре на скулах 
и переносице появились эритематозные высыпания.

При лабораторном обследовании в клиниче-
ском анализе крови выявлена анемия тяжелой 
степени (гемоглобин 61 г/л), панцитопения (тром-
боциты 107 · 109/л, лейкоциты 3,96 · 109/л, эри-
троциты 2,05 · 1012/л). В биохимическом анализе 
крови — высокая азотемия (уровень креатинина 
1175 мкмоль/л, мочевины 52,5 ммоль/л), электро-
литные нарушения в виде умеренных гиперкали-
емии и гипонатриемии, а также выраженное сни-
жение уровня общего кальция и гиперфосфатемия, 
уровень С-реактивного белка составлял 43,4 мг/л. 
Также отмечалось значительное снижение альбу-
мина и общего белка плазмы крови, гиперури-
кемия, уровень сывороточного железа составлял 
1,8 ммоль/л. В анализе мочи зафиксировано сни-
жение удельного веса и протеинурия, в мочевом 
осадке — эритроцитурия (512 кл/мкл), лейкоциту-
рия (144 кл/мкл), цилиндрурия (единичные гиали-
новые цилиндры). При этом диурез был сохранен 
и достигал 1600 мл в сутки.

По данным компьютерной томографии органов 
грудной клетки определялась двусторонняя по-
лисегментарная интерстициальная инфильтрация 
в легких, выпот в обоих плевральных синусах. 
По данным ультразвукового исследования — уме-
ренная гепатоспленомегалия. Выявлено резкое сни-
жение паренхиматозного почечного кровотока при 
нормальных размерах почек и толщине паренхимы.

На электрокардиограмме (ЭКГ) при поступлении 
на фоне синусовой тахикардии с частотой сердеч-
ных сокращений 120 в 1 мин регистрировались на-
рушения процессов реполяризации в области боковой 
стенки левого желудочка. По данным эхокардиогра-
фии, у пациента имел место перикардиальный вы-
пот (максимальное расхождение листков перикарда 
5 мм), выявлена диффузная гипокинезия гипертрофи-
рованного миокарда (межжелудочковая перегородка 
16 мм, толщина задней стенки 16 мм) со снижением 
фракции выброса левого желудочка (по Simpson — 
37 %) и митральная регургитация II степени.

Принимая во внимание все имеющиеся дан-
ные, у пациента был заподозрен системный про-
цесс с вовлечением почек, сердца и легких, а так-
же системы крови. Выполнено иммунологическое 
обследование — обнаружены антинуклеарный 
фактор в высоком титре и высокая концентрация 
антител к двуспиральной ДНК, являющиеся до-
стоверными иммунологическими маркерами СКВ. 
Также обращено внимание на выраженное сни-
жение фракции С3 комплемента и общей гемоли-
тической способности сыворотки, обусловленное 
активацией комплемента по классическому пути, 
что также характерно для этого заболевания 
(см. таблицу).

Данные иммунологического обследования пациента с системной красной волчанкой до начала патогенетической терапии
Data of immunological examination of a patient with systemic lupus erythematosus before the start of pathogenetic therapy

Показатель / Indicator У пациента / In patients Норма / Normal value
Антитела к цитоплазме нейтрофилов / 
Antibodies to the neutrophil cytoplasm <1 : 40 <1 : 40

Антитела к базальной мембране клубочков / 
Antibodies to the glomerular basement membrane of the kidneys 11,95 Ед/мл / RU/ml <20 Ед/мл / RU/ml

Антинуклеарный фактор / Antinuclear factor 1 : 5120 < 1 : 160
Антитела к двуспиральной ДНК класса IgG / 
Antibodies to double-stranded DNA IgG class 298,64 МЕ/мл / IU/ml <50 МЕ/мл / IU/ml

Антитела к кардиолипину класса IgG / Antibodies to cardiolipin IgG class 2,31 Ед/мл / GPL-U/ml <12 Ед/мл / GPL-U/ml
Антитела к кардиолипину класса IgM / Antibodies to cardiolipin IgM class 2,39 Ед/мл / MPL-U/ml <12 Ед/мл / МPL-U/ml
Концентрация С3 комплемента / 
Concentration of the C3 component of the complement 0,51 г/л / g/l 0,75–1,65 г/л / g/l

Концентрация С4-компонента комплемента / 
Concentration of the C4 component of the complement 0,12 г/л / g/l 0,13–0,54 г/л / g/l

Общая гемолитическая способность комплемента / 
The total hemolytic capacity of complement 19,20 Ед/мл / U/ml 42–129 Ед/мл / U/ml
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Согласно критериям SLICC (The Systemic Lupus 
International Collaborating Clinics, 2012) у пациен-
та зафиксировано 6 клинических (высыпания на 
скулах, полисерозит, поражение почек, гемоли-
тическая анемия, лейкопения, тромбоцитопения) 
и 3 иммунологических (высокое содержание анти-
нуклеарного фактора и антител к двуспиральной 
ДНК, снижение концентрации С3 комплемента) 
критерия, что является достаточным для подтверж-
дения диагноза СКВ. По результатам морфологи-
ческого исследования биоптата у пациента верифи-
цировано СКВ-ассоциированное поражение почек 
в виде волчаночного нефрита класса IV–V (гисто-
логически как диффузный пролиферативный эндо- 
и экстракапиллярный, активный, склерозирующий, 
мембранозный гломерулонефрит). При этом опре-
делялись клеточные, фиброзно-клеточные и фи-
брозные полулуния в соотношении 1 : 2 : 5 в 24 % 
клубочков, полный гломерулосклероз — в 42 % 
клубочков, тубуло-интерстициальный фиброз со-
ставил 60 %. Степень активности и хронизации 
процесса — высокая. Имела место гистологиче-
ская картина тяжелой вторичной тромботической 
микроангиопатии и васкулита. Описанная гистоло-
гическая картина соответствует быстропрогресси-
рующему волчаночному нефриту.

Тяжесть состояния больного определялась бы-
стрым снижением функции почек, тяжелыми гема-
тологическими нарушениями, а также выраженной 
сердечной недостаточностью, обусловленной вовле-
чением всех оболочек сердца в системный процесс.

С целью протезирования функции почек в пер-
вые сутки нахождения в стационаре больному начата 
заместительная почечная терапия гемодиализом на 
временном сосудистом доступе. После верификации 
диагноза инициирована патогенетическая терапия 
первой линии — выполнено пульсовое введение 
1000 мг метилпреднизолона внутривенно в течение 
3 дней с последующим переходом на пероральный 
прием 48 мг таблетированного Метипреда. Также 
выполнялись внутривенные инфузии циклофосфа-
мида в режиме 400 мг 1 раз в 2 нед. (суммарно 
1200 мг), получал гидроксихлорохин в дозе 400 мг 
в сутки. После начала патогенетического лечения 
отмечалось улучшение лабораторных и инструмен-
тальных показателей — уменьшение выраженности 
гематологических нарушений (см. рисунок), сниже-
ние азотемии, нормализация уровеня С-реактивного 
белка. При повторных рентгенологических иссле-
дованиях отмечался регресс инфильтративных из-
менений в легких, резорбция плеврального выпота, 
в том числе по данным УЗИ.

Несмотря на некоторое уменьшение одышки 
и нормализацию температуры тела, через 2 нед. 
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Динамика клинического анализа крови пациента с систем-
ной красной волчанкой на фоне патогенетической терапии 
(13.08 – 12.09): a — лейкоциты; b — тромбоциты; с — ге-
моглобин. Стрелкой указана дата начала патогенетической 
терапии
Dynamics of clinical blood analysis of a patient with sys-
temic�lupus erythematosus against the background of patho-
genetic� therapy: a�– leucocytes; b�– thrombocytes; c�– he-
moglobin. The arrow indicates the start date of pathogenetic 
therapy
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от момента поступления в стационар после прове-
дения двух последовательных сеансов плазмообме-
на у пациента появились выраженные перифериче-
ские отеки до уровня нижней трети бедер. На ЭКГ 
в динамике отмечалось урежение синусового ритма 
до 90 уд/мин с улучшением процессов реполяриза-
ции, зарегистрировано транзиторное удлинение ин-
тервала Q–T до 520 мс. По данным холтеровского 
мониторирования ЭКГ на фоне синусового ритма 
в течение всего времени наблюдения зарегистриро-
вано удлинение электрической систолы желудочков 
(Q–Tc > 450 мс) в течение 40 % анализируемого 
времени и транзиторная АВ-блокада I степени 
(P–Qmax 234 мс). По данным повторных ЭхоКГ, на 
фоне увеличения фракции выброса левого желу-
дочка (с 30 до 47 %) определялась отрицательная 
клапанная динамика в виде появления дефекта пе-
редней створки митрального клапана с нарастани-
ем митральной недостаточности со II до III степени. 
Прогрессирование поражения клапанного аппарата 
и увеличение объема регургитации из левого желу-
дочка в левое предсердие при этом не позволяло 
расценивать повышение фракции выброса как при-
знак улучшения системной гемодинамики. Пациент 
был консультирован кардиохирургом — показаний 
к экстренной хирургической коррекции митраль-
ной недостаточности не выявлено.

Через 6 нед. от начала патогенетической те-
рапии начато снижение дозировки принимаемого 
Метипреда. Пульсовое введение циклофосфамида 
заменено на пероральный прием в дозе 2000 мг 
в сутки микофенолата мофетила. Продолжена те-
рапия гидроксихлорохином в прежней дозировке. 
Из кардиотропной терапии получал метопролол по 
50 мг в сутки, назначен прием торасемида по 5 мг 
в сутки, с целью коррекции гипертензии — моксо-
нидин в дозе 0,4 мг в сутки. Продолжал получать 
сеансы гемодиализа в режиме 3 раза в неделю по 
4 ч. В качестве постоянного сосудистого доступа 
для пациента, продолжающего оставаться диализ-
зависимым, был выбран перманентный централь-
ный венозный катетер. Возможность формирова-
ния артерио-венозной фистулы была ограничена 
ввиду тяжести поражения сердца. Пациент был 
выписан под амбулаторное наблюдение по месту 
жительства. При амбулаторном контроле уровень 
антител к двуспиральной ДНК через 8 нед. от 
начала лечения составил 21,12 МЕ/мл (снижение 
в 13 раз), титр антинуклеарного фактора 1 : 160 
(снижение в 32 раза).

ОБСУ Ж ДЕНИЕ И ВЫВОДЫ
К особенностям представленного клинического 

случая СКВ следует отнести тяжелое полисистем-

ное поражение с преимущественным вовлечением 
сердца и почек у молодого мужчины, выявленное 
уже в дебюте заболевания.

Морофологическая картина в биоптате почеч-
ной ткани указывает на необратимое и терминаль-
ное поражение почек — практически отсутствует 
гломерулярный резерв, преобладают фиброзные 
полулуния в пораженных клубочках, высока сте-
пень интерстициального фиброза. При этом необ-
ходимость проведения процедур гемодиализа с ис-
пользованием перманентного венозного катетера 
на фоне иммуносупрессивной терапии у пациента 
с тяжелым волчаночным кардитом и сформиро-
ванной митральной недостаточностью значитель-
но повышает риск присоединения инфекционного 
эндокардита.

Открытым остается вопрос необходимости 
и сроках проведения хирургической коррекции 
порока сердца. Четкие показания и согласованные 
алгоритмы коррекции клапанной недостаточности 
на фоне волчаночного эндокардита в настоящее 
время отсутствуют.

В целом, крайне высокая степень активности 
волчаночного процесса с развитием тяжелого по-
лиорганного поражения, несмотря на некоторый 
регресс клинических проявлений на фоне лечения, 
делает прогноз в данном клиническом случае со-
мнительным.
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