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Конфликт интересов отсутствует



1. Эритема лица в виде «бабочки»

2. Дискоидная сыпь (эритематозная)

3. Фотосенсибилизация

4. Язвы полости рта

5. Артриты/артралгии

6. Серозит (плеврит, перикардит)

7. Поражение ЦНС (судороги, психоз)

8. Поражение почек: активный мочевой осадок (клеточные цилиндры) и 
персистирующая ПУ > 0,5 г/сутки или 3+

9. Гематологические проявления:
• Гемолитическая анемия с ретикулоцитозом, или
• Лейкопения <4000/мкл (как минимум дважды), или
• Лимфопения <1500/мкл (как минимум дважды), или
• Тромбоцитопения < 100000/мкл

10. Иммунологические проявления:
• Антитела к нативной ДНК в повышенном титре, или
• Анти-Sm антитела, или
• Антифосфолипидные антитела:

▪ Антитела к кардиолипину IgG или IgM
▪ Волчаночный антикоагулянт
▪ Ложно-положительный ВА в течение как минимум 6 месяцев, подтвержденный РИБТ или 

РИФ

11. Антиядерные антитела

Диагностические критерии СКВ ACR (АКР) 1997



Классификационные критерии SLICC
(Systemic Lupus Erythematosus Collaborative Clinic)

2012

Клинические
• Острая кожная волчанка
• Хроническая кожная 

волчанка
• Язвы полости рта
• Алопеция
• Синовиит ≥ 2 суставов
• Серозит
• Поражение почек
• Неврологические 

симптомы
• Гемолитическая анемия
• Лейкопения/лимфопения
• Тромбоцитопения

Иммунологические
• Антиядерные антитела
• Антитела к двуспиральной 

ДНК
• Анти-Sm антитела
• Антифосфолипидные 

антитела
• Гипокомплементемия
• Положительная прямая 

проба Кумбса



Индекс активности SLEDAI





Клинические домены Баллы Иммунологические домены Баллы

Конституциональный домен
Лихорадка 2

Домен антифосфолипидных антител
Антитела к кардиолипину IgG >40 GPL или

к β2ГП1 >40 Ед или
волчаночный антикоагулянт 2

Кожный домен
Алопеция без образования рубцов
Язвы полости рта
Подострая кожная или дискоидная волчнка
Острая кожная волчанка

2
2
4
6

Домен белков комплемента
Низкий С3 или низкий С4
Низкий С3 и низкий С4

3
4

Артритический домен
Синовиит как минимум 2 суставов, или 
болезненность не менее 2 суставов, или утренняя 
скованность не менее 30 минут 6

Домен высокоспецифичных антител
Антитела к двуспиральной ДНК
Анти Sm антитела

6
6

Неврологический домен
Делирий
Психоз
Судороги

2
3
5

Новые классификационные критерии СКВ ACR и EULAR
• Все пациенты с СКВ должны иметь титр антиядерных 

антител Hep2 не менее 1:80 (или эквивалентный 
положительный тест)

• В дополнение к этому, пациент должен набрать на менее 
10 баллов по указанным критериям

• Критерий не учитывается, если ему имеется объяснение, 
более вероятное, чем наличие СКВ

• Для присвоения баллов достаточно выявления критерия 
однократно, и не обязательно одновременно с другими 
критериями

• Необходимо, чтобы хотя бы один из критериев был 
клиническим

• Если имеется несколько критериев из одного домена, 
учитывается только тот, который соответствует 
наибольшему количеству баллов

Домен серозитов
Выпот в плевральных полостях или в перикарде
Острый перикардит 5

6

Гематологический домен
Лейкопения
Тромбоцитопения
Аутоиммунный гемолиз

3
4
4

Почечный домен
Протеинурия >0,5 г/сутки
Класс II или V волчаночного нефрита
Класс III или IV волчаночного нефрита

4
8
10







Классификация ВН 2003г.(ISN/RPS)

Класс Описание

I Минимальный мезангиальный (нормальные клубочки при 

световой микроскопии, мезангиальные депозиты при 

иммунофлюоресценции

II Мезангиальный пролиферативный (расширение и/или 

гиперклеточность мезангия+мезангиальные депозиты)

III Очаговый (< 50% клубочков) пролиферативный, активный 

(А) и/или хронический (С) (сегментарная эндокапиллярная

пролиферация, субэндотелиальные депозиты, возможны 

участки некроза и полулуния)

IV Диффузный (> 50% клубочков) пролиферативный с 

сегментарными (S) или глобальными (G) изменениями, А, 

А/С, С (эндокапиллярная пролиферация, 

субэндотелиальные депозиты, проволочные петли, 

кариорексис, некрозы, полулуния)

V Мембранозный (субэпителиальные депозиты)+/- изменения  

III или IV класса

V Склерозирующий (> 90% клубочков)





Категория Рекомендации Комментарии к классификации  ISN/RPS

Класс II Уточнено определение мезангиальной пролиферации: ≥4 клеток на зону 

мезангия, без учета области рукоятки (А)

Не ясен был порог определения гиперклеточности

Класс III и IV Термин эндокапиллярная пролиферация заменен термином 

эндокапиллярная гиперклеточность (В)

Термин полулуние используется для повреждений, соответствующих 

экстракапиллярной гиперклеточности, представленной смесью различных 

клеток. Могут присутствовать фибрин и фиброзый матрикс; должно быть 

вовлечено ≥10% окружности капсулы Боумена

Клеточное полулуние:  >75% клеток и фибрина, <25% фиброзного 

матрикса (С)

Фиброзное полулуние: >75% фиброзного матрикса, <25% клеток и 

фибрина (Д)

Фиброзно-клеточное полулуние:  25-75% клеток и фибрина, остальное -

фиброзный матрикс (Е)

Адгезия: изолированный участок сплошного внеклеточного матрикса, 

соединяющего петли клубочка и капсулу, даже если нет признаков 

склероза в самом сегменте клубочка 

Фибриноидный некроз: фибрин в области разрыва гломерулярной

базальной мембраны и/или лизиса мезангиального матрикса; не 

подразумевает наличие кариорексиса

Исключено подразделение изменений IV класса на сегментарные и 

глобальные

Модификация шкалы оценки активных и хронических изменений (см. 

далее) вместо используемых параметров А, С и А/С

Использовавшийся термин эндокапиллярная

пролиферация был не точен

Порогом считалось вовлечение >25% окружности 

капсулы Боумена. Не было определения 

фиброзных и фиброзно-клеточных полулний

Не было определения адгезии

Не было определения фибриноидного некроза

Определение сегментарных и глобальных 

изменений было неясным, с большим разбросом 

между экспертами и неопределенным клиническим 

значением

Определение активных и хронических изменений 

как А, С, и А/С было слишком широким и 

неспецифичным; следует отдать предпочтение 

полуколичественной оценке для их описания

Тубуло-

интерстициальные 

повреждения

Указание на наличие интерстициального воспаления в присутствии или в 

отсутствие интерстициального фиброза 

Отсутствие пороговых значений для  тяжести 

интерстициальных повреждений

Рекомендации по классификации ВН, 1 фаза



Модифицированный индекс 

активности NIH

Определение Шкала оценки

Эндокапиллярная гиперклеточность Эндокапиллярная гиперклеточность в <25% (+1), 

25-50% (+2), >50% (+3) клубочков

0-3

Нейтрофилы/кариорексис Нейтрофилы/кариорексис в <25% (+1), 25-50%

(+2), >50% (+3) клубочков

0-3

Фибриноидный некроз Фибриноидный некроз в <25% (+1), 25-50% (+2), 

>50% (+3) клубочков

(0-3) х 2

Гиалиновые депозиты Проволочные петли или гиалиновые тромбы в 

<25% (+1), 25-50% (+2), >50% (+3) клубочков

0-3

Клеточные/фиброзно-клеточные 

полулуния

Клеточные/фиброзно-клеточные полулуния в <25%

(+1), 25-50% (+2), >50% (+3) клубочков

(0-3) х 2

Интерстициальное воспаление Лейкоциты в интерстиции в <25% (+1), 25-50%

(+2), >50% (+3) коры

0-3

Всего 0-24

Модифицированный индекс 

хронизации NIH

Определение Шкала оценки

Тотальный гломерулосклероз Глобальный или сегментарный склероз в <25%

(+1), 25-50% (+2), >50% (+3) клубочков

0-3

Фиброзные полулуния Фиброзные полулуния в <25% (+1), 25-50% (+2), 

>50% (+3) клубочков

0-3

Атрофия канальцев Атрофия канальцев в <25% (+1), 25-50% (+2), 

>50% (+3) корковых канальцев

0-3

Фиброз интерстиция Фиброз интерстиция в <25% (+1), 25-50% (+2), 

>50% (+3) коры

0-3

Всего 0-12



Волчаночная подоцитопатия

Морфологические признаки волчаночной подоцитопатии

(A) Минимальные изменения

(B) Мезангиальная пролиферация

(C) Фокальный сегментарный гломерулосклероз (коллабирующий)

(D) Депозиты IgG в мезангии

(E) Депозиты IgG на ТБМ у пациента с ОПП

(F) Распластывание малых отростков подоцитов и небольшое колчество электронно-плотных депозитов в мезангии

при отсутствии депозитов на капиллярной стенке

Clin J Am Soc Nephrol 2016



Предложенные критерии волчаночной подоцитопатии

Описание клинических и морфологических критериев волчаночной подоцитопатии

1. Клиника: СКВ; нефротический синдром, часто в  сочетании с ОПП (при отсутствии упоминаний об 
употреблении НПВС в анамнезе)

2. Световая микроскопия: минимальные изменения; мезангиальная пролиферация или ФСГС без 
субэндотелиальных и субэпителиальных депозитов

3. Иммунофлюоресценция:  отсутствие ИК депозитов на капиллярной стенке с депозитами 
иммуноглобулинов и комплемента в мезангии (или без них)

4. Электронная микроскопия: распластывание малых отростков подоцитов ≥50% (обычно ≥70%) и 
электронно-плотные депозиты в мезангии при отсутствии субэндотелиальных и субэпителиальных 
депозитов

Для диагностики волчаночной подоцитопатии необходимо наличие всех 4 критериев

Clin J Am Soc Nephrol 2016



СКВ, васкулит, васкулопатия и ВН IV класс



СКВ, васкулит, васкулопатия и ВН IV класс



СКВ, ВН III класс с полулуниями и интерстициальный нефрит



СКВ, васкулит, тубулоинтерстициальный нефрит и ВН III класс



Аутоиммунный тубулоинтерстициальный нефрит (депозиты на ТБМ)

• Волчаночный нефрит
• Синдром Шегрена (в т.ч. при СКВ)
• Гипокомплементемический уртикарный васкулит (в т.ч. при СКВ)
• IgG-4-ассоциированная болезнь
• ТИН ассоциированный с антителами к щеточной каемке
• Полиомавирусный нефрит
• Криоглобулинемический нефрит
• Парапротеинемическое повреждение



ПОРАЖЕНИЕ ПОЧЕК ПРИ СИСТЕМНОЙ КРАСНОЙ ВОЛЧАНКЕ

Волчаночный нефрит:

I класс – минимальный мезангиальный ВН

II класс – мезангиопролиферативный ВН 

III класс - очаговый пролиферативный ВН

IV класс - диффузный пролиферативный ВН

V класс – мембранозный ВН

VI класс – склерозирующий ВН

волчаночная подоцитопатия (может встречаться при классе I/II ВН)

Комбинация класса V с классом III/IV

Васкулитоподобные изменения (сегментарные некротизирующие при классе III/IV)

Иммунокомплексный интерстициальный нефрит 

Вторичный ретроперитонеальный фиброз 

Тромботическая микроангиопатия (АФС, ТТП), волчаночная васкулопатия (ИК) 



12. Волчаночный нефрит

Определение ответа на терапию при ВН

Полный ответ - снижение креатинина до

предшествующего нормального уровня, а также

снижение соотношения белок/креатинин мочи

до <500мг/г (<50мг/ммоль)

Частичный ответ - стабилизация (±25%) или

снижение креатинина, но не до нормы, плюс

снижение соотношения Б/К мочи ≥50%. При

нефротической протеинурии (Б/К >3000мг/г

[300мг/ммоль]), об улучшении свидетельствует

снижение Б/К ≥50% и достижение Б/К <3000мг/г

[300мг/ммоль]

Ухудшение - нет определения ухудшения при

ВН, которое бы позволило констатировать

отсутствие ответа на терапию, и было бы

оценено в проспективных исследованиях в

качестве показания к изменению схемы

инициальной терапии. Широко используется

сохраняющееся 25%-е повышение креатинина,

но этот показатель не был валидирован

12.1: Класс I ВН (минимальный 

мезангиальный ВН)

12.1.1: Мы предлагаем 

проводить лечение пациентов 

с классом I ВН в зависимости 

от выраженности 

внепочечных проявлений СКВ

12.2: Класс II ВН (мезангио-

пролиферативный ВН)

12.2.1: Мы предлагаем 

проводить лечение 

пациентов с классом II ВН и 

протеинурией <1 г/сут в 

зависимости от внепочечных 

проявлений СКВ

12.2.2: Мы предлагаем 

проводить лечение класса II

ВН с протеинурией > 3 г/сут

кортикостероидами или КНИ, 

как это описано для БМИ



12.5: Класс V ВН (мембранозный ВН)

12.5.1: Мы предлагаем проводить 
лечение пациентов с классом V
ВН, нормальной функцией почек и  
суб-нефротической протеинурией 
антипротеинурическими и 
антигипертензивными
препаратами, и назначать 
кортикостероиды и 
иммуносупрессанты, только если 
имеются показания со стороны 
внепочечных проявлений 
системной красной волчанки

12.5.2: Мы предлагаем проводить 
лечение пациентов с «чистым» 
классом V ВН и персистирующей
нефротической протеинурией 
кортикостероидами в сочетании с 
иммносупресивными препаратами: 
циклофосфамидом, или КНИ, или 
ММФ, или азатиоприном

12.4: Класс III и IV ВН  – поддерживающая терапия

12.4.1: Мы рекомендуем, после завершения 

инициальной терапии, проводить пациентам 

с классом III и IV ВН поддерживающую 

терапию азатиоприном (1,5-2,5 мг/кг/с) 

или ММФ (1-2 г/с в два приема), и низкими 

дозами ГКС внутрь (эквивалентными ≤10 

мг/ст преднизона)

12.4.2: Мы предлагаем использовать КНИ и 

низкие дозы ГКС для поддерживающей 

терапии у пациентов, которые не переносят 

ММФ и азатиоприн

12.4.3: Мы предлагаем после достижения 

полной ремиссии продолжать 

поддерживающую терапию в течение как 

минимум 1 года, прежде чем рассматривать 

вопрос о дальнейшем постепенном снижении 

объема иммуносупрессии

12.4.4: Если полная ремиссия не достигнута 

в течение 12 месяцев поддерживающей 

терапии, следует решить вопрос о повторной 

биопсии почки прежде чем определять 

показания к изменению терапии

12.4.5: Если в период уменьшения объема 

поддерживающей терапии ухудшается 

функция почек и/или нарастает протеинурия, 

мы предлагаем усилить терапию до  уровня, 

который позволял контролировать 

проявления ВН



12.6: Общие принципы 
лечения ВН

12.6.1: Мы предлагаем 
всем пациентам с ВН 
любого класса 
проводить лечение 
гидроксихлорохином (в 
максимальной суточной 
дозе 6-6,5мг/кг 
идеального веса тела), 
если нет
специфических 
противопоказаний к этому 
препарату

12.8: Обострения ВН

12.8.1: Мы предлагаем 

проводить лечение обострений 

ВН, развившихся после 

достижения полной или 

частичной ремиссии, по тем же 

схемам инициальной и 

поддерживающей терапии, 

которые были эффективны для 

достижения первоначальной 

ремиссии

12.8.1.1: Если повторное 

проведение инициальной 

терапии ведет к риску 

накопления высокой кумулятивной 

дозы ЦФ, мы предлагаем 

использовать режим без ЦФ

12.8.2: Если имеется подозрение, 

что гистологический класс ВН 

изменился, или не ясно, зависит 

ли повышение креатинина крови 

и/или нарастание протеинурии от 

выраженности активных или 

хронических изменений, следует 

выполнить повторную биопсию 

почки



12.10: Системная красная волчанка и 

тромботическая микроангиопатия

12.10.1: Мы предлагаем 

проводить лечение 

антифосфолипидного синдрома 

(АФС) с поражением почек у 

пациентов с СКВ, с ВН или без 

него, с помощью антикоагулянтов 

(целевое МНО 2-3)

12.10.2: Пациентам с СКВ и 

тромботической 

тромбоцитопенической пурпурой 

(ТТП) мы предлагаем проводить 

процедуры плазмообмена, так 

же, как пациентам с ТТП без СКВ

12.9: Лечение рефрактерных форм 

заболевания

12.9.1: У пациентов с нарастанием 

креатинина крови и/или протеинурии 

после завершения инициальной 

терапии, проведенной согласно 

одному из рекомендованных 

режимов, целесообразно выполнение 

повторной биопсии почки для 

дифференциальной диагностики 

между активным ВН и сморщиванием 

почек

12.9.2: Лечение пациентов с 

нарастанием креатинина крови и/или 

протеинурии, у которых сохраняется 

активность ВН - следует проводить в 

альтернативном режиме 

инициальной терапии

12.9.3: Для пациентов, не ответивших 

более чем на один режим 

инициальной терапии, мы предлагаем 

проводить лечение ритуксимабом, в/в 

иммуноглобулином или КНИ



Общепринятая терапия пролиферативного ВН

Индукция Поддержка

ПЗ ≤ 10 мг/сутки

ПЗ

1-0,5 

мг/кг/сут

0                          3                            6                                                  12                18-24 месяцы

Стабилизация/                       Почечный ответ                     Почечный ответ         Почечный ответ

Минимальное улучшение        ЧР >>>> ПР                              ЧР >>> ПР                        ЧР ~  ПР

ММФ ≤ 3 г/сутки ММФ ≤ 2 г/сутки или азатиоприн

ЦФ 0,75-1г/м² ежемесячно ММФ ≤ 2 г/сутки или азатиоприн или ЦФ ежеквартально

ЦФ 0,5 г 1 раз в 

2 недели х 6
азатиоприн

Пульсы 

МП 3 г

1 дополнительный 

пульс в течение первых 

3 мес при ухудшении
Дополнительная терапия:

• иАПФ

• Статины

• Контроль АД

• Гидроксихлорохин



Antonis Fanouriakis et al. Ann Rheum Dis 2019;78:736-745



Лечение внепочечных проявлений системной красной волчанки

Antonis Fanouriakis et al. Ann Rheum Dis 2019;78:736-745
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Поражение почек
❑ Пациенты с высоким риском поражения почек (мужской пол, ювенильный дебют, 

высокая серологическая активность, в том числе антитела к C1q) подлежат 
тщательному мониторированию для раннего выявления признаков почечного 
заболевания (не реже 1 раза в 3 месяца)

❑ При установлении диагноза, подтвержденного биопсией почки, лечение ВН включает 
инициальную индукционную фазу, и длительную поддерживающую фазу

❑ В индукционную фазу ММФ и низкие дозы циклофосфамида (режим Euro-Lupus) 
предпочтительнее высоких доз ЦФ – эффективность одинаковая, а риск 
гонадотоксичности меньше

❑ Использование ММФ и высоких доз ЦФ возможно при тяжелых формах ВН, 
ассоциированных с высоким риском прогрессирования до тХПН (снижение СКВ, 
гистологические признаки фиброзных полулуний и фибриноидного некроза или ИФТА)

❑ Раннее и значительное снижение протеинурии (до ≤1 г/dсутки к 6 месяцам или до ≤0.8 
г/сутки к 12 месяцам) является предиктором благоприятного отдаленного прогноза

❑ ММА или азатиоприн могут использоваться для поддерживающей терапии, при 
применении азатиоприна обострения наблюдаются реже

❑ Выбор препарата для поддерживающей терапии зависит от того, какой препарат 
применялся в индукционную фазу, и от особенностей пациентов, включая возраст, 
расовую принадлежность, и планирование беременности в дальнейшем

❑ При рефрактерных и рецидивирующих формах рассматривается применение 
ритуксимаба



❑ После опубликования в 2012 году рекомендаций EULAR по лечению 
волчаночного нефрита, было проведено несколько исследований по 
применению ингибиторов кальциневрина для лечения пролиферативного 
ВН – как в виде монотерапии, так и в рамках «мультитаргетной терапии» 
(комбинация такролимуса и ММФ)

❑ Эти исследования проводились почти исключительно на популяциях 
пациентов азиатского происхождения и с коротким периодом 
наблюдения, и не подтверждены в многоцентровых исследованиях с 
длительным периодом наблюдения

❑ В настоящее врем КНИ могут рассматриваться как препараты для терапии 
2 линии, как в индукционную фазу, так и в фазу поддержки при 
мембранозной нефропатиии, волчаночной подоцитопатии, или -при 
пролиферативном ВН с НС, рефрактерном к стандартной терапии, 
проводимой в течение 3-6 месяцев

❑ В последнем случае КНИ могут использоваться как в виде монотерапии, 
так и в комбинацими с ММФ

❑ Мониторирование креатинина и концентрации КНИ в крови необходимо, 
чтобы избежать токсичности КНИ



Антифосфолипидные антитела (аФЛ) и антифосфолипидный синдром (АФС)
❑ Присутствие аФЛ ассоциировано с акушерскими и тромботическими осложнениями 

и высоким риском повреждения
❑ У носителей аФЛ с СКВ показана положительная роль малых доз аспирина для 

первичной профилактики тромбозов. Однако, с учетом риска кровотечений, остается 
неясным, относится ли это ко всем больным с СКВ и носительством любых аФЛ, или 
только к тем, у кого имеется профиль аФЛ, сопряженный с высоким риском 
тромбозов (например тройная серопозитивность, ВА, или высокие титры аКЛ)

❑ Пациенты с СКВ и любыми аФЛ могут также получать антикоагулянтную терапию, 
например низкомолекулярный гепарин, в периоды повышенного риска тромбозов 
(во время беременности или в послеоперационном периоде), хотя исследования, 
специально посвященные этому вопросу, не проводились

❑ Не было проведено исследований, посвященных исключительно вторичному АФС 
при СКВ, а в исследованиях ВАФС пациенты с СКВ были исключены. Поэтому в 
настоящее время лечение АФС в контексте СКВ не должно отличаться от лечения 
первичного АФС. 

❑ Недавнее открытое рандомизированное исследование, сравнивавшее ривароксабан
и варфарин при АФС с тройной аФЛ-серопозитивностью (~21% больных с СКВ и АФС) 
было завершено досрочно в связи с высокой частотой тромбоэмболических 
осложнений в группе ривароксабана

❑ Поэтому у пациентов с СКВ и АФС не следует применять НОАК для вторичной 

профилактики тромбозов; однако они могут рассматриваться как альтернативный 
вариант лечения у отдельных пациентов (профиль аФЛ низкого риска, отсутствие 
артериальных тромбозов в анамнезе) при трудностях контроля МНО на фоне приема 
варфарина – но только после тщательной оценки соотношения риск/польза



Инфекции
❑ Риск инфекций при СКВ ассоциирован как с самом заболеванием, так и с 

лечением; применение высоких дозы ГКС, ЦФ, ММФ и ритуксимаба
повышает риск инфекционных осложнений, свой независимы вклад 
вносят также высокая активность заболевания, тяжелая лейкопения и 
поражение почек (± гипогаммаглобулинемия при НС) 

❑ Защита от инфекций должна быть активной и включать как первичную 
профилактику, так и раннее выявление и лечение инфекционных 
осложнений

❑ Пациенты с СКВ должны получать вакцинацию сокгласно
рекомендациям EULAR по вакцинации у пациентов с ревматическими 
заболеваниями

❑ Иммунизация против гриппа и пневмококковой инфекции (PCV13 и 
PPSV23) крайне желательна у пациентов в стабильной фазе заболевания

❑ В настоящее время доступна вакцинация против Herpes zoster для 
общей популяции, но исследования у больных с СКВ не проводились

❑ Немедленная диагностика и лечение сепсиса абсолютно необходимы. 
Следует использовать валидированные шкалы оценки, такие как SOFA 
(систолическое АД ≤100 мм рт.ст., ЧДД ≥22/мин, расстройства сознания 
по шкале ком Glasgow <15). Если имеется ≥2 баллов вскоре после 
дебюта инфекции, высок риск смерти или длительного пребывания в 
ОРИТ





Кортикостероиды в лечении ВН

• Эффективны в сочетании с иммуносупрессантами

• Метилпреднизолон в/в – возможность снизить дозу кортикостероидов 

внутрь при этом увеличив эффективность лечения?

• Наступило время снижать нагрузку кортикостероидами?

Уменьшение дозы кортикостероидов

• Исследование MyLupus – ВН III/IV и V класс

• Все пациенты получали метилпреднизолон в/в по 500 мг х 3 раза

• Доза 45-50 мг/сутки………..5-10 мг/сутки vs 22,5-25 мг/сутки……..2,5-5 

мг/сутки + МФ

• Снижение активность по индексам BILAG SLEDAI одинаковое
Zeher M, et al. Lupus 2011; 20: 1484-93



Классификацонные критерии гранулематоза Вегенера и 

синдрома Чарга-Стросс (ACR, 1980)

Воспаление носа и 
полости рта

Язвы полости рта, кровянистые выделения из носа

Рентгенологические 
изменения в легких

Узелки, инфильтраты, полости

Изменения в моче Микрогематурия >5 эритроцитов в п/зрения

Биопсия Гранулематозное воспаление в стенке артерии или 
периваскулярном пространстве

Астма

Эозинофилия > 10% от общего количества лейкоцитов

Моно- и полинейропатия

Легочные инфильтраты

Патология гайморовых пазух

Экстраваскулярная эозинофилия при биопсии

Наличие 4 и более признаков является специфичным в 
99,7%













Гистологическая 
категория

Определение

Очаговый ≥ 50% нормальных клубочков

Полулунный ≥ 50% клубочков с клеточными полулуниями

Смешанный < 50% нормальных, < 5-% с полулуниями, < 50% 
склерозированных клубочков

Склерозирующий ≥ 50% полностью склерозированных клубочков

Berden AE, Ferrario F, Hagen EC, Jayne DR, Jennette JC, Joh K, Neumann I, 
Noël L-H, Pusey CD, Waldherr R, Bruijn JA, Bajema IM: Histopathologic
classification of ANCA-associated glomerulonephritis. J Am Soc Nephrol 21: 
1628–1636, 2010

Морфологическая классификация ANCA-ассоциированных 
гломерулонефритов



OP0021
Draft classification criteria 
for the anca associated 
vasculitides
J.C. Robson, P.C. Grayson, C. Ponte, R. Suppiah, A. Craven,
S. Khalid, A. Judge, A. Hutchings, D. Gray, J. Rosa, J. 
Barrett, R.A. Watts, P.A. Merkel, R. Luqmani

Annals of Rheumatic Diseases 2018, V 77, 
Suppl 2



Предлагаемые критерии диагностики ANCA-ассоциированных васкулитов (EULAR 2017)

Гранулематоз с полиангиитом (ГПА) Микросокпический полиангиит (МПА) Эозинофильный гранулематоз с 
полиангиитом (ЭГПА)

Носовые кровотечения, язвы, корочки, 
заложенность носа и нарушения носового 
дыхания, или дефекты/перфорации носовой 
перегородки + 3

Малоиммунный гломерулонефрит + 3 Обструктивные заболевания дыхательных путей 
+ 3

Поражение хрящей: воспаление хрящей ушных 
раковин или носа или осиплость 
голоса/стридор, эндобронхиальное поражение 
или седловидная деформация носа + 2

Носовые кровотечения, язвы, корочки, 
заложенность носа и нарушения носового 
дыхания, или дефекты/перфорации носовой 
перегородки - 3

Полипы носа + 3

Кондуктивная или сенсонервальная тугоухость + 
1

pANCA или антитела к МПО + 6 Множественные мононевриты или моторная 
нейропатия + 1

Малоиммунный гломерулонефрит + 1 Фиброз или ILD при рентгенографии 
(томографии) грудной клетки + 3

Эозинофилы ≥1×109/л + 5

cANCA или антитела к ПР-3 + 6 cANCA или антитела к ПР-3 - 1 Экстравазальное преимущественно 
эозинофильное воспаление/эозинофилы в 
костном мозге + 2

pANCA или антитела к МПО - 1 Эозинофилы ≥1×109/л - 4 cANCA или антитела к ПР-3 - 3

Эозинофилы ≥1×109/л - 4 Микрогематурия - 1

Гранулемы, экстравазальное гранулематозное 
воспаление или гигантские клетки при биопсии 
+ 2

Узелки, объемные образования или полости 
при рентгенографии (томографии) грудной 
клетки + 2

Воспаление, консолидация или выпот в 
носовых/околоносовых пазухах при 
рентгенографии (томографии) + 1

Для классификации нужно ≥5. 
Чувствительность 93%, Специфичность
94%

Для классификации нужно ≥6. 
Чувствительность 87%, Специфичность
96%

Для классификации нужно ≥5. 
Чувствительность 88%, Специфичность
98%



Тип ААВ Клинические критерии Ассоциации а/т к ПР-3
(cANCA)

а/т к МПО
(pANCA)

ГПА EULAR: носовые кровотечения, потеря 
или снижение слуха, поражение хрящей, 
инъецированность склер, боли в глазах, 
а/т к ПР-3
(cANCA), нормальное количество 
эозинофилов, гранулемы при биопсии

Злокачественные новообразования, 
идиопатический, хронические 
инфекции придаточных пазух, 
гематурия, кровохарканье, редко –
гепатит С

+ -

ЭГПА Астма, эозинофилия > 10% в 
периферической крови, синуситы 
придаточных пазух, экстравазальная
эозинофилия, моно- или 
полинейропатия

Эозинофилия, астма, пневмония и 
нейропатия

- +

МПА Васкулит, гломерулонефрит, 
преимущественно а/т к МПО
(pANCA)

Гепатит В, осложненный УП – форма 
МПА с поражением крупных сосудов. 
УА вызывает аневризмы и стеноз 
почечных артерий, а МПА – это форма, 
которая вызывает гломерулярное
повреждение

- +



Kidney International 2018 94, 1177-1188DOI: (10.1016/j.kint.2018.07.020) 



Шкала риска при ANCA-ассоциированных васкулитах

a)
N – нормальные клубочки
T – тубулярная атрофия и интерстициальный фиброз
G – СКФ (GFR) на момент биопсии)
Сумма баллов от 0 (нет риска) до 11 (N2 <10%, T1 >25%, and G1 ≤15 ml/min)
b)Три группы риска: низкий, 0 баллов; средний, 2–7 баллов; и высокий, 8–11 баллов

Brix et al. KI 2018



Глава 13: Пауци-иммунный фокальный и сегментарный
некротизирующий гломерулонефрит

13.1: Инициальная терапия пауци-иммунного фокального и сегментарного 
некротизирующего ГН

13.1.1: Мы рекомендуем циклофосфамид и кортикостероиды в качестве инициальной 
терапии
13.1.2: Мы рекомендуем ритуксимаб и кортикостероиды в качестве 
альтернативного режима инициальной терапии у пациентов с менее тяжелыми 
формами заболевания и тем, у кого имеются противопоказания к циклофосфамиду

13.2: Особые популяции больных
13.2.1: Мы рекомендуем дополнительно проведение плазмафереза пациентам, 
требующим диализа, и пациентам с быстро нарастающим креатинином крови
13.2.2: Мы предлагаем дополнительно проведение плазмафереза пациентам с 
диффузными легочными кровотечениями
13.2.3: Мы предлагаем дополнительно проведение плазмафереза пациентам с 
перекрестным синдромом – сочетанием АНЦА-васкулита и анти-ГБМ ГН, в 
соответствии с предложенными критериями и режимами для анти-ГБМ ГН
13.2.4: Мы предлагаем отменять терапию циклофосфамидом через 3 месяца у 
пациентов, остающихся диализ-зависимыми и не имеющих внепочечных 
проявлений заболевания

13.6: Лечение рефрактерных форм заболевания
13.6.1: При АНЦА ГН, резистентном к индукционной терапии ЦФ и 
кортикостероидами, мы рекомендуем добавить к лечению ритукисмаб, и 
предлагаем в качестве альтернативы использовать в/в иммуноглобулин, или 
плазмаферез



Препарат Способ

введения

Начальная доза

Циклофосфамида в/в 0,75 мг/м2 каждые 3-4 недели

Снизить начальную дозу до 0,5 мг/м2 если возраст >60 лет или СКФ <20 

мл/мин на 1,73 м2

Корректировать последующие дозы так, чтобы количество лейкоцитов 

через 2 недели после введения не было

< 3000/мм3

Циклофосфамидв внутрь 1-2 мг/кг/сут, снижать дозу если возраст >60 лет или СКФ <20 мл/мин на 

1,73 м2

Корректировать дозу, чтобы поддерживать количество лейкоцитов 

>3000/мм3

Кортикостероиды в/в Пульсы метил-преднизолона по 500 мг ежедневно в течение 3 дней

Кортикостероиды внутрь Преднизон 1 мг/кг/сут в течение 4 недель, не превышать дозу 60 мг/сут, 

постепенно снижать дозу в течение 3-4 месяцев

Ритуксимабс в/в 375 мг/м2 еженедельно, 4 введения

Плазмаферезd Объем замещения 60 мл/кг

Васкулит: 7 процедур в течение 14 дней. При диффузном легочном 

кровотечении – ежедневно до прекращения кровотечения, затем через 

день, всего 7-10 процедур

Васкулит в сочетании с анти-ГБМ-антителами: ежедневно в течение 14 

дней, или до тех пор, пока антитела не исчезнут из крови
a ЦФ назначается совместно со стероидами (в виде пульсов и внтурь). Альтернативный режим введения ЦФ – 15 мг/кг каждые 2 
недели трижды, затем 15 мг/кг каждые 3 недели в течение 3 месяцев, уменьшение дозы в зависимости от возраста и рСКФ
в ЦФ назначается совместно со стероидами (в виде пульсов и внутрь)
с Ритуксимаб назначается совместно со стероидами (в виде пульсов и внутрь)
d Плазмаферез не назначается совместно с пульсами метил-преднизолона. Замещение 5% альбумином, добавлять 150-300 мл 
свежезамороженной плазмы в конце каждой процедуры при легочных кровотечениях, или если проводилось хирургическое 
вмешательство, в т.ч. биопсия почки



13.3: Поддерживающая терапия
13.3.1: Пациентам, достигшим ремиссии, мы рекомендуем проводить 
поддерживающую терапию
13.3.2: Мы предлагаем проводить поддерживающую терапию как минимум в 
течение 18 месяцев у пациентов, остающихся в полной ремиссии
13.3.3: Мы рекомендуем не проводить поддерживающую терапию пациентам, 
остающимся диализ-зависимыми и не имеющим внепочечных проявлений 
заболевания

13.4: Выбор препаратов для поддерживающей терапии
13.4.1: Мы рекомендуем азатиоприн в дозе 1-2 мг/кг/сут внутрь в качестве 
поддерживающей терапии
13.4.2: У пациентов с непереносимостью азатиоприна мы предлагаем применять в 
качестве поддерживающей терапии ММФ в дозе до 1 г два раза в день
13.4.3: Мы предлагаем применять триметоприм-сульфаметоксазол в качестве 
дополнительного препарата для поддерживающей терапии у пациентов с 
поражением верхних дыхательных путей
13.4.4: Мы предлагаем использовать метотрексат (в начальной дозе 0,3 мг/кг/нед, 
максимально 25 мг/нед) для поддерживающей терапии у пациентов с 
непереносимостью азатиоприна и ММФ, но только если СКФ > 60 мл/мин



13.5: Лечение обострений
13.5.1: Мы рекомендуем проводить лечение тяжелых обострений АНЦА-
васкулитов (с развитием орган-угрожающих и жизне-угрожающих 
симптомов) согласно рекомендациям по проведению инициальной 
терапии
13.5.2: Менее тяжелые обострения АНЦА-васкулитов мы предлагаем 
лечить возобновлением иммуносупрессивной терапии или увеличением 
ее интенсивности, но без применения ЦФ (назначение кортикостероидов 
или увеличение их дозы с азатиоприном или ММФ, либо без них)

13.7: Мониторирование
13.7.1: Мы предлагаем не менять режим иммуносупрессии на основании 
только изменений титров АНЦА

13.8: Трансплантация
13.8.1: Мы рекомендуем отложить трансплантацию почки до тех пор, пока 
длительность полной ремиссии внепочечных проявлений не составит 12 
месяцев
13.8.2: Мы рекомендуем не откладывать трансплантацию пациентам, 
находящимся в стадии полной ремиссии, но остающимся АНЦА-
позитивными
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Впервые диагностированный ААВ                      

Орган- или жизне-угрожающийНе орган-урожающий
Быстропрогрессирующая почечная 

недостаточность или легочное 
кровотечение

Метотрексат или ММФ 
с ГКС

Циклофосфамид или ритуксимаб Пдазмаобмен?

Ремиссия

Рефрактерность
Мнение эксперта

Пересмотр диагноза
Оптимизация лечения

Другие препараты?

Азатиоприн или метотрексат или ритуксимаб и 
снижение дозы ГКС

Через 2 года постепенная отмена 
азатиоприна и метотрексата, 
прекращение ритуксимаба

Обострение (см. примечания)



Положения рекомендаций

Рекомендация Уровень 
доказательности

Степень 
рекомендации

1. Мы рекомендуем вести пациентов с ААВ в тесном сотрудничестве с экспертными центрами, или в таких центрах 3 С

2. Данные биопсии помогают подтвердить диагноз и мы рекомендуем выполнять биопсию чтобы помочь  в установлении 
первоначального диагноза и для дальнейшей оценки пациентов при подозрении на обострение васкулита

3 С

3. Для индукции ремиссии вновь диагностированного огран- или жизне-угрожающего ААВ мы рекомендуем лечение 
комбинацией ГКС с циклофосфамидом ИЛИ ритуксимабом

1 для ГПА/МПА
3 для ЭГПА

А
С

4. Для индукции ремиссии не орган-угрожающего ААВ мы рекомендуем лечение комбинацией ГКС с метотрексатом или 
ММФ

1 В для Мтх
С для ММФ

5. Для тяжелого обострения огран- или жизне-угрожающего ААВ мы рекомендуем лечение как для впервые 
диагностированного заболевания комбинацией ГКС с циклофосфамидом ИЛИ ритуксимабом

1 для ГПА/МПА
3 для ЭГПА и ЦФ
4 для ЭГПА и Ртх

А для ГПА/МПА
С для ЭГПА и ЦФ
С для ЭГПА и Ртх

6. (i) Плазмаобмен следует рассматривать для пациентов с ААВ и сывороточным креатинином ≥500 μmol/L (5.7мг/дл) 
вследствие быстропрогрессирующего гломерулонефрита при впервые диагностированном заболевании ли рецидиве
6. (ii) Плазмаобмен следует также рассматривать для лечения тяжелых легочных кровотечений

1

3

В

С

7. Для поддержания ремиссии ААВ мы рекомендуем лечение комбинацией ГКС и либо азатиоприна, либо ритуксимаба, 
либо метотрексата, либо ММФ

1 для ГПА/МПА
3 для ЭГПА и Аза

А для ГПА/МПА
С для ЭГПА и Аза

8. Мы рекомендуем продолжать поддерживающую терапию как минимум 24 месяца после достижения устойчивой 
ремиссии

4 Д

9. Для пациентов с рефрактерным к индукционной терапии ААВ мы рекомендуем переходит с ЦФ на ритуксимаб и наоборот. 
Этих пациентов следует вести в тесном сотрудничестве с экспертными центрами, или в таких центрах для дальнейшей 
оценки и возможного включения в клинические исследования

3 С

10. Мы рекомендуем в первую очередь тщательную клиническую оценку, а не исследование титров ANCA для 
обоснованного решения об изменении треапии

4 Д

11. Мы рекомендует проводить дополнительное обследование у пациентов с необъяснимой персистирующей гематурией 
до начала применения ЦФ

2 С

12. Гипогаммаглобулиенмия часто отмечается после терапии ритуксимабом. Мы рекомендуем исследовать уровень 
сывороточных иммуноглобулинов перед началом каждого курса Ртх, и у пациентов с рецидивирующими инфекциями

3 С

13. Мы рекомендуем проводить периодическую оценку кардиоваскулярного риска у пациентов с ААВ 2 В

14. Мы рекомендуем предоставлять пациентам с ААВ подробные устные разъяснения, касающиеся  природы их 
заболевания, вариантов лечения и непосредственного и отдаленного прогноза

3 С

15. Мы рекомендуем по завершении индукционной фазы лечения проводить оценку пациентов с ААВ в отношении 
коморбидных состояний и их влияния на течение заболевания. Пациентам следует посоветовать проводить 
соответствующую поддерживающую терапию при необходимости

4 Д



Рекомендации EULAR-ERA/EDTA
❑ Обострения в зависимости от выбора препарата
Азатиоприн 29% vs ритуксимаб 5%
❑ Обострения чаще развиваются у молодых пациентов, которые получили 

меньшие дозы циклофосфамида и поддерживающую терапию 
микофенлатами

Режимы применения ритуксимаба при ANCA-ассоциированных васкулитах

Индукция

4 введения по 375мг/м2 с интервалом в неделю между введениями

4 введения по 375мг/м2 с интервалом в неделю между введениями плюс 1 введение через 1-2 месяца

Поддержка

1000 мг каждые 6 месяцев

1000 мг каждые 4 месяца

1000 мг каждые 6 месяцев в течение 2 лет

4 введения по 375мг/м2 с интервалом в неделю между введениями, или 2 введения по 1000 мг с интервалом в 2 
недели на основании лабораторных данных

1000 мг каждые 12 месяцев

500 мг дважды с интервалом в 2 недели, повторять каждые 6 месяцев, всего 5 курсов



Подходы и концепции на сегодняшний день:

▪ Циклофосфамид и ритуксимаб в сочетании с кортикостероидами 
эффективны и достаточно безопасны для индукционной терапии, 
эффективность ритуксимаба не превышает эффективность 
циклофосфамида

▪ Режимы без использования циклофосфамида, или с использованием 
его в меньших дозах ассоциированы с более высокой частотой 
рецидивов

▪ Ремиссии 39-93%, рецидивы 0-50% (чаще если анти-ПР-3)
▪ Поддерживающая терапия требуется всем пациентам, за 

исключением тех, кто остается диализ-зависимым после 3-4 месяцев 
иммуносупрессивной терапии и не имеет внепочечных проявлений  

▪ В качестве поддерживающего препарата ритуксимаб обладает 
преимуществами перед азатиоприном

▪ В 2018г ритукисмаб был одобрен FDA для поддерживающей терапии 
ANCA-ассоциированных васкулитов

▪ Концепция L-TROT (Long Term Remission off Therapy): требуется 12-60 
месяцев до достижения, нужны более быстрые препараты с меньшим 
риском инфекционных осложнений (Rtx>Аза)



Минимизация использования кортикостероидов

▪ Индукция: 2 дозы ритуксимаба, низкие дозы 
циклофосфамида в течение 3 месяцев, короткий курс 
кортикостероидов (1-2 недели)

▪ Результаты:  49 больных, наблюдение в течение 12 месяцев. 
Все пациенты достигли ремиссии, 2 больных, требовавших 
диализа в начале терапии, сошли с диализа. Только в 3 
случаях потребовалось возобновление кортикостероидов

Pepper et al. Rheum, 2018



Заключение

❑ Недавно опубликованные и рекомендации EULAR по СКВ а ААВ подводят 
итог исследованиями, завершенным с 2012 по  настоящее время

❑ В них не вошли многие новые препараты, исследования по которым 
продолжаются 

❑ Находятся в стадии подготовки обновленные рекомендации KDIGO по 
лечению гломерулонефритов

❑ Ситуация в лечении гломерулярных заболеваний – быстро изменяющаяся 
область, может быть через 2-3 года появятся данные по применению новых 
таргетных препаратов, в том числе ингибиторов комплемента при СКВ и 
ААВ

❑ А пока – поменьше стероидов и старый добрый циклофосфамид для 
индукции, а для поддержки азатиприн при СКВ и ритуксимаб при  ААВ


