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РЕЗЮМЕ. По данным современных когортных исследований, болезнь Шегрена дебютирует в детском 
возрасте примерно в 1% случаев, однако не менее 5% взрослых пациентов с болезнью Шегрена отмечают 
появление первых симптомов в возрасте младше 12 лет, что указывает на недостаточную диагностику 
данной патологии у детей, которой способствуют не только существенные отличия в клинической картине 
заболевания у детей и взрослых пациентов, но и несовершенство диагностических критериев, а также 
недостаточная осведомленность врачей о болезни Шегрена у детей, при том что сведения о симптома-
тике, подходах к диагностике и лечению этого заболевания у детей в русскоязычной научной литературе 
практически отсутствуют. В первой части лекции представлены данные об эпидемиологии, этиологии и 
патогенезе болезни Шегрена, особенностях ее клинической картины у детей, включая ксерофтальмию, 
ксеростомию, паротит и припухлость подчелюстной слюнной железы, поражение других экзокринных 
желез, мышечно-скелетные, почечные, легочные, нейропсихические, кожные, желудочно-кишечные, ге-
матологические проявления заболевания, его конституциональные симптомы, объективные исследова-
ния сухости, лабораторные, визуализирующие, функциональные, гистологические исследования, а также 
обсуждаются подходы к дифференциальной диагностике болезни Шегрена у детей.
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ABSTRACT. According to modern cohort studies, Sjogren's disease debuts in childhood in about 1% of cases, 
however, at least 5% of adult patients with Sjogren's disease indicate the appearance of the first symptoms at 
the age of less than 12 years, which indicates an insufficient diagnosis of Sjogren's disease in children, which is 
facilitated not only by significant differences in the clinical picture of the disease in children and adult patients, but 
also the imperfection of diagnostic criteria, as well as the lack of awareness of doctors about Sjogren's disease 
in children, despite the fact that in the Russian-language scientific literature there is practically no information 
about the clinical picture, approaches to the diagnosis and treatment of Sjogren's disease in children in the 
Russian-language scientific literature. The first part of the lecture presents data on the epidemiology, etiology 
and pathogenesis of Sjogren’s disease, the features of its clinical picture in children, including xerophthalmia, 
xerostomia, parotitis and swelling of the submandibular salivary gland, damage to other exocrine glands, 
musculoskeletal, renal, pulmonary, neuropsychological, skin, gastrointestinal, hematological manifestations of 
the disease, its constitutional symptoms, objective studies of dryness, laboratory, imaging, functional, histological 
studies, approaches to the differential diagnosis of Sjogren’s disease in children are also discussed.
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ВВЕДЕНИЕ
Первое описание прогрессирующей недостаточ-

ности слюнных желез, приводящей к выраженной 
сухости слизистых оболочек полости рта, предста-
вил в 1925 г. французский дерматолог Анри Эжен 
Гужеро [1]. В 1927 г. немецкий офтальмолог Адриан 
Виллем Мулок Хауэр описал сочетание сухого кера-
токонъюнктивита и артрита [2]. Однако первое все-
стороннее описание заболевания, проявляющегося 
сильной сухостью глаз и полости рта, было сдела-
но шведским офтальмологом Хенриком Самуэлем 
Конрадом Шегреном в докторской диссертации, 
опубликованной в 1933 г. [3]. Уже в 1936� г. Сте-
фан фон Грош в статье, посвященной этиологии и 
лечению сухого кератоконъюнктивита, назвал это 
заболевание синдромом Шегрена [4], и хотя в по-
следующем также широко использовались эпони-
мы «синдром Гужеро–Шегрена» и «синдром Гуже-
ро–Хауэра–Шегрена» [5], именно термин «синдром 
Шегрена» оказался наиболее устоявшимся, а само 
заболевание получило широкое признание после 
того, как диссертация Шегрена, первоначально 
опубликованная на немецком языке, была пере-
ведена на английский язык в 1943� г. [6]. Первый 
случай синдрома Шегрена с ювенильным дебютом 
был описан в 1965 г. у девочки 10 лет [7]. В 1979 г. 
были введены термины «первичный» и «вторич-
ный» синдром Шегрена в зависимости от наличия 
сухого синдрома как отдельного заболевания или в 
сочетании с другими аутоиммунными заболевани-
ями [8], и с тех пор данные термины использовали 
почти повсеместно для обозначения и классифика-
ции этого заболевания. В отечественной научной 
литературе долгие годы было принято обозначать 
«первичный синдром Шегрена» и «вторичный син-
дром Шегрена» как «болезнь Шегрена» и «синдром 
Шегрена» соответственно [9]. В июле 2025 г. были 
опубликованы рекомендации Международного 
римского консенсуса по номенклатуре болезни Ше-
грена, согласно которым термин «болезнь Шегре-
на» следовало использовать вместо термина «син-
дром Шегрена», а вместо термина «вторичный» 
для обозначения болезни Шегрена, возникающей в 
сочетании с другим системным аутоиммунным за-
болеванием, — термин «ассоциированный». Более 
того, в рутинной клинической практике было реко-
мендовано использовать термин «болезнь Шегре-
на» как для первичной, так и для ассоциированной 
формы, а четкое разграничение между первичным 
и ассоциированным заболеванием проводить лишь 
в научных исследованиях для выделения однород-
ных популяций [10]. В августе 2025 г. Б.Д. Чальцев 

и соавт. опубликовали первую часть статьи, посвя-
щенной распространенным мифам вокруг болезни 
Шегрена, один из которых заключается в том, что 
«болезнью Шегрена редко страдают дети», хотя, по 
данным авторов, дебют заболевания в возрасте до 
18 лет отмечен у 7% наблюдаемых ими пациентов 
[11]. При этом, по данным современных зарубеж-
ных когортных исследований, болезнь Шегрена 
дебютирует в детском возрасте лишь примерно 
в 1% случаев [12, 13], однако не менее 5% пациен-
тов с болезнью Шегрена, диагностированной во 
взрослом возрасте, сообщают о появлении первых 
симптомов в возрасте младше 12 лет [14], что с 
высокой долей вероятности указывает на то, что 
болезнь Шегрена у детей диагностируется недоста-
точно. Этому способствуют как существенные от-
личия в клинической картине заболевания у детей 
и взрослых, так и несовершенство диагностических 
критериев и зачастую недостаточная осведомлен-
ность врачей о болезни Шегрена у детей, так как 
сведения об особенностях клинической картины, 
подходах к диагностике и лечению болезни Ше-
грена у детей в отечественной научной литературе 
практически отсутствуют. В 2019 г. М.И.�Каледа и 
соавт. опубликовали свой опыт ведения 30 детей 
с болезнью Шегрена, госпитализированных с 2013 
по 2018 г. в детское отделение НИИ ревматологии 
им. В.А. Насоновой, 26 из этих случаев были ассо-
циированы с другими ревматическими заболевани-
ями [15], а с 2020 по 2025�г., несмотря на 100-летний 
юбилей первого описания, ни оригинальных иссле-
дований, ни обзорных статей, ни�даже отдельных 
клинических наблюдений болезни Шегрена у детей 
на русском языке издано не было. 

Цель настоящей лекции�— обобщить современ-
ные данные об эпидемиологии, этиологии, патоге-
незе и клинических особенностях болезни Шегрена 
у детей, ее диагностических критериях, лечении и 
прогнозе заболевания.

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
Болезнь Шегрена�— второе по распространенно-

сти (после ревматоидного артрита) иммуновоспа-
лительное ревматическое заболевание у взрослых 
[16], тогда как точная распространенность болезни 
Шегрена у детей неизвестна [17]. В�большой много-
национальной когорте пациентов с болезнью Ше-
грена только в 1,3% случаев диагноз был установ-
лен в детском возрасте [13]. В период с середины 
1960-х до конца 2010-х годов в мировой литерату-
ре сообщалось лишь о нескольких сотнях случаев 
болезни Шегрена у детей [17–20], тогда как только 
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в 2020 г. в трех крупных исследованиях было за-
регистрировано более 500 случаев [13, 21, 22], что 
может отражать как растущую распространенность 
аутоиммунных заболеваний, так и более широкое 
распознавание и диагностику болезни Шегрена у 
детей или сочетание этих факторов.

Как и в случае с другими аутоиммунными за-
болеваниями, болезнь Шегрена чаще встречается 
у женщин, которые составляют около 90% всех 
взрослых заболевших [16]. В педиатрических ис-
следованиях доля пациенток с болезнью Шегрена 
женского пола достигает 80–87% [20–23].

В большинстве наблюдений болезни Шегрена 
у взрослых принимали участие европейцы и/или 
азиаты, но случаи заболевания отмечались во всех 
расовых и этнических группах [24]. Истинное рас-
пределение болезни Шегрена у детей по расовым 
и этническим группам неизвестно, однако в много-
национальном когортном исследовании, в которое 
входили 158 детей с диагнозом «болезнь Шегрена», 
большинство (68%) были белыми, за ними следова-
ли азиаты (17%) и латиноамериканцы (12%) [13].

Болезнь Шегрена чаще диагностируют у взрос-
лых пациентов в возрасте от 30 до 50 лет [25], при 
этом описан случай выявления заболевания в воз-
расте 97 лет [24]. В крупных исследованиях болезни 
Шегрена у детей диагноз обычно устанавливали в 
возрасте 12–14 лет [13, 21–23], однако в литературе 
описаны случаи болезни Шегрена у детей, обнару-
женной в возрасте 2–4 лет [26–28].

ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ
Патофизиология болезни Шегрена сложна и не 

до конца изучена, но, вероятно, болезнь развива-
ется в результате комбинации факторов со сторо-
ны организма и окружающей среды, вызывающих 
мощную иммунную активацию в эпителиальных и 
железистых тканях, которая объединяет как врож-
денный, так и адаптивный иммунитет [25].

A.I. Bolstad и соавт. в 2000 г. опубликовали кли-
ническое наблюдение болезни Шегрена у двух мо-
нозиготных близнецов женского пола с практиче-
ски идентичными клиническими, лабораторными и 
гистологическими проявлениями, оказавшихся но-
сителями HLA-гаплотипа B*08-DRB1*03-DQB1*02, ко-
торый не был обнаружен у их здоровой сестры [29].

A. Thatayatikom и соавт. в 2020 г. опубликовали 
первый случай развития практически идентичных 
проявлений болезни Шегрена у двух 10-летних мо-
нозиготных близнецов мужского пола [30].

Наследственная предрасположенность к бо-
лезни Шегрена связана с различными генами, от-

вечающими за передачу сигналов интерферона, 
врожденный иммунитет и активацию лимфоцитов 
[16], которые уже давно признаны ключевыми ме-
диаторами воспаления при болезни Шегрена, на-
чиная с наблюдения лимфоцитарного сиалоадени-
та при биопсии тканей полости рта у пациентов с 
болезнью Шегрена в 1960-х годах, а последующая 
идентификация специфических аутоантител и за-
родышевых центров в пораженных тканях подчер-
кнула патогенную роль В-клеток во всех основных 
проявлениях заболевания, включая риск развития 
лимфом [25].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
Клинические проявления болезни Шегрена 

обычно классифицируют как железистые, если 
они затрагивают экзокринные железы, и внеже-
лезистые (экстрагландулярные). К железистым 
проявлениям относятся ксерофтальмия (сухость 
глаз), ксеростомия (сухость во рту), паротит и при-
пухлость подчелюстной слюнной железы, а также 
поражение других экзокринных желез. Внежелези-
стые проявления включают мышечно-скелетные, 
почечные, легочные, нейропсихические, кожные, 
желудочно-кишечные, гематологические и консти-
туциональные симптомы [17].

Ксерофтальмия
Иммуноопосредованная инфильтрация и дис-

функция слезных желез приводят к снижению сле-
зоотделения и сухому кератоконъюнктивиту или 
повреждению роговичного и бульбарного эпителия. 
Эта дисфункция может привести к осложнениям, 
угрожающим зрению (например, изъязвлению ро-
говицы, образованию рубцов) [31]. Пациенты могут 
жаловаться на ощущение песка или жжения в гла-
зах, зуд, покраснение и фоточувствительность. При 
обследовании можно выявить расширение сосудов 
конъюнктивы и/или перикорнеальную инъекцию 
[16]. Распространенность глазных симптомов при 
болезни Шегрена у детей колеблется в пределах 
35–70% [13, 20–23].

Ксеростомия
Иммуноопосредованная инфильтрация и дис-

функция слюнных желез приводят к снижению 
выработки слюны. Пациенты могут жаловаться на 
сухость во рту, которая, как правило, усиливается в 
течение дня, повышенное потребление воды и не-
возможность проглотить пищу без питья. Допол-
нительные симптомы включают неприятный запах 
изо рта, дисгевзию, хейлоз, дисфонию, мукозит, 
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одинофагию и потерю массы тела. У пациентов 
могут наблюдаться многочисленные кариозные по-
ражения и/или кариозные поражения в необычных 
местах. При осмотре слизистая оболочка полости 
рта может выглядеть сухой и/или при стимуляции 
слюна может не вырабатываться или выделяться в 
небольшом количестве [16]. Симптомы со стороны 
полости рта наблюдаются в 34–80% случаев болез-
ни Шегрена у детей [13, 20–23].

Паротит и припухлость подчелюстной 
слюнной железы

Рецидивирующее или стойкое увеличение круп-
ных слюнных желез очень характерный симптом 
болезни Шегрена у детей [20, 22, 32]. Чаще всего 
поражаются околоушные железы, самые крупные 
из слюнных желез, хотя также часто сообщается 
об увеличении подчелюстных слюнных желез [20]. 
Паротит может быть односторонним или двусто-
ронним. Припухлость околоушной слюнной желе-
зы сопровождается болезненностью, которая уси-
ливается при движении челюстью. При� осмотре 
могут быть обнаружены увеличенные, болезнен-
ные околоушные железы с припухлостью, которая 
скрывает угол нижней челюсти. Паротит присут-
ствует лишь у одной трети взрослых пациентов с 
болезнью Шегрена, но встречается не менее чем 
в�50–60% случаев у детей [13, 20–23].

Поражение других экзокринных желез
Сухость влагалища и/или рецидивирующий ва-

гинит могут быть результатом снижения выделе-
ния вагинальной смазки из-за иммунной инфильт-
рации периэпителиальной цервиковагинальной 
слизистой оболочки и, возможно, бартолиновых 
желез [33].

Сухость кожи бывает обусловлена дисфункци-
ей кожных экзокринных желез. Могут развиться 
дисфункция поджелудочной железы и панкреатит. 
Дисфункция желез и иммунная инфильтрация верх-
них дыхательных путей могут привести к сухости 
трахеи и хроническому сухому кашлю [16]. Хотя эти 
симптомы наблюдаются и у детей, их распростра-
ненность неизвестна.

Мышечно-скелетные проявления
Проявления со стороны опорно-двигательного 

аппарата варьируют от неспецифических артралгий 
и миалгий до воспалительных артритов и миози-
тов. Артралгии встречаются часто, они отмечаются 
примерно в половине случаев болезни Шегрена у 

детей, в то время как воспалительный артрит по-
ражает лишь около четверти педиатрических паци-
ентов [13, 20–22]. Воспалительный артрит может 
поражать как мелкие, так и крупные суставы и, как 
правило, носит неэрозивный характер [16].

Почечные проявления
К почечным проявлениям болезни Шегрена 

в� первую очередь относятся гломерулонефрит, 
вызванный отложением иммунных комплексов, и 
интерстициальный нефрит, вызванный прямой ин-
фильтрацией лимфоцитами, приводит к почечному 
канальцевому ацидозу [20, 34], который может ос-
ложниться гипокалиемией и даже периодическим 
гипокалиемическим параличом [35]. О поражении 
почек сообщается примерно в 5–10% случаев бо-
лезни Шегрена у детей, чаще встречается интерсти-
циальный нефрит [13, 20–22].

Легочные проявления
Легочные проявления болезни Шегрена в первую 

очередь представлены интерстициальным заболе-
ванием легких, но также могут включать легочную 
артериальную гипертензию и гиперреактивность 
дыхательных путей из-за лимфоцитарной инфильт-
рации бронхов и бронхиол. У пациентов с пораже-
нием легких может отмечаться бессимптомное те-
чение или могут наблюдаться хронический кашель, 
одышка и аномальные результаты визуализации 
и/или функции внешнего дыхания. О поражении 
легких сообщается менее чем в 10% случаев болез-
ни Шегрена у детей [13, 20–22].

Нейропсихические проявления
Неврологические нарушения, поражение как 

центральной, так и периферической нервной систе-
мы, могут быть очень серьезными [17]. Проявления 
со стороны центральной нервной системы наблю-
дались у 1–9% пациентов в крупных исследованиях 
болезни Шегрена у детей [13, 20–22] и включали 
энцефалит [36, 37], менингит [38], энцефалопатию, 
неврит зрительного нерва и демиелинизирующие 
заболевания [16], в частности, сообщалось о не-
скольких случаях расстройств спектра оптиконей-
ромиелита у взрослых и детей с болезнью Шегрена 
[39]. Со стороны периферической нервной системы 
заболевание проявляется краниальной нейропати-
ей, демиелинизирующей полинейропатией и мно-
жественным мононевритом [16]. У пациентов могут 
наблюдаться различные симптомы, в том числе 
головная боль, изменение психического статуса, 
судороги, хорея, онемение, слабость, паралич, диз-
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артрия, дисметрия и др. [16, 38, 40]. В литературе 
описано три клинических случая дебюта болезни 
Шегрена у девушек в возрасте от 15 до 18 лет с раз-
вития депрессивных симптомов, рефрактерных к 
лечению антидепрессантами, с выраженным улуч-
шением настроения после назначения иммуносу-
прессивной терапии [41–43] и четыре клинических 
наблюдения дебюта болезни Шегрена с возникно-
вения психоза у девушек-подростков в возрасте 
от 16 до 19 лет, ни одна из которых не жаловалась 
на ксерофтальмию или ксеростомию, что суще-
ственно затрудняло постановку диагноза. У всех 
четырех пациенток также произошло выраженное 
улучшение психических симптомов после начала 
терапии болезни Шегрена, что подчеркивает важ-
ность поиска признаков системного заболевания у 
пациентов с необъяснимыми нейропсихическими 
проявлениями, невосприимчивых к стандартному 
психиатрическому лечению [44].

Кожные проявления
Кожные проявления болезни Шегрена чрезвы-

чайно разнообразны и включают кожный васкулит 
и пурпуру, кольцевидную, узловатую эритемы, кож-
ный амилоидоз и другие поражения кожи, а также 
может феномен Рейно [16]. Кожные проявления 
болезни Шегрена у детей наблюдаются примерно в 
30% случаев [13, 20–22].

Желудочно-кишечные проявления
Помимо симптомов со стороны полости рта 

и поджелудочной железы, другие желудочно-ки-
шечные проявления болезни Шегрена включают 
гастрит, первичный билиарный цирроз, гепатит, 
хроническую диарею и запор, сообщалось также о 
неалкогольном стеатогепатите у детей с болезнью 
Шегрена [16, 23, 45, 46].

Гематологические проявления
Гематологические проявления обычно слабо вы-

ражены и представлены анемией, чаще железоде-
фицитной, гемолитической анемией, лейкопенией, 
нейтропенией и тромбоцитопенией [16, 47]. Распро-
страненность гематологических проявлений болезни 
Шегрена у детей колеблется в пределах 17–28% [13, 
21, 22].

Конституциональные симптомы
Лихорадка при болезни Шегрена различается по 

частоте и тяжести и может сопровождаться други-
ми симптомами, включая недомогание и переутом-
ление. Лихорадка и конституциональные симптомы 

наблюдаются в 20–40% случаев болезни Шегрена у 
детей [13, 22, 23]. Усталость�— очень распространен-
ный симптом болезни Шегрена у взрослых, однако 
ее патогенез остается неясным. Персистированию 
усталости могут способствовать депрессия и боль 
[16]. Данные о распространенности усталости при 
болезни Шегрена у детей очень ограничены, но по-
зволяют предположить, что у детей с болезнью Ше-
грена усталость встречается реже, чем у взрослых, 
примерно у 5–13% пациентов [13, 22].

МЕТОДЫ ДИАГНОСТИКИ

Объективные исследования сухости
Сиалометрия, или исследование слюноотделе-

ния,�— это простой тест, который измеряет объем 
слюны, скопившейся за 5–15 минут. Скорость вы-
деления слюны ≤0,1 мл/мин у взрослых является 
патологией. Однако для детей не существует нор-
мальных значений с поправкой на возраст [17].

Проба Ширмера�— это тест на слезоотделение, 
при котором между нижним веком и глазом на 
5�минут помещают специальную полоску фильтро-
вальной бумаги. Пропитывание менее 5 мм бумаги 
указывает на снижение слезоотделения у� взрос-
лых. Для теста Ширмера у детей, так же как и для 
сиалометрии, не существует нормальных значений 
с поправкой на возраст [17].

Оценка окрашивания поверхности глаза на на-
личие сухого кератоконъюнктивита, широко приме-
няемая у взрослых, также не имеет соответствую-
щих нормативов, скорректированных по возрасту 
для педиатрических пациентов [17].

Лабораторные исследования
У большинства детей с болезнью Шегрена выяв-

лен положительный антинуклеарный фактор, хотя 
около 10% из них серонегативны по антинуклеар-
ному фактору [13, 20–23]. Отрицательные значения 
антинуклеарного фактора требуют тщательного по-
иска альтернативного диагноза.

Анти-SSA/Ro и анти-SSB/La менее чувствитель-
ны, но зато гораздо более специфичны, при этом 
анти-SSA/Ro присутствует у 70% взрослых и у�74–
83% детей с болезнью Шегрена, а анти-SSB/La� — 
примерно в 50% случаев у взрослых и в 40–65% 
случаев у детей [13, 20–23, 25].

Ревматоидный фактор обнаружен примерно в 
50% случаев у взрослых и в 45–70% случаев у детей 
с болезнью Шегрена, с более высокой частотой по-
ложительных результатов среди детей с паротитом 
[13, 21–23, 25].
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Криоглобулинемия встречается реже, но может 
указывать на неблагоприятный прогноз [16, 48]. 
В литературе сообщается о наличии криоглобули-
немии у 10% взрослых с болезнью Шегрена [16, 25] 
и менее чем у 5% из небольшой части детей, у кото-
рых была оценена ее частота в двух крупных иссле-
дованиях болезни Шегрена у детей [13, 22].

Повышенная скорость оседания эритроцитов на-
блюдается примерно у 20%, а гипергаммаглобулине-
мия — примерно у 50% как взрослых, так и педиат-
рических пациентов с болезнью Шегрена [13, 22].

Гипокомплементемия присутствует у 20% 
взрослых пациентов, причем низкий уровень C4-
компонента комплемента чаще встречается при тя-
желом течении заболевания и является фактором 
риска развития лимфомы у взрослых пациентов 
[48, 49]. В одном исследовании болезни Шегрена у 
детей низкий уровень C4-компонента комплемента 
отмечен у 12% пациентов и не зависел от тяжести 
заболевания, однако число обследованных пациен-
тов было небольшим [13].

Визуализирующие исследования
Сиалография� — рентгенологическая оценка 

анатомии слюнных желез с помощью рентгено-
контрастного препарата, вводимого в проток Стен-
сона или Уортона, позволяет выявить наиболее 
специфические для болезни Шегрена изменения 
слюнных желез�— полости диаметром более 1 мм. 
Однако у маленьких детей проведение данной про-
цедуры может быть затруднено из-за ее инвазив-
ного характера. Кроме того, в детском возрасте 
типичные сиалографические изменения могут не 
определяться в связи с небольшой длительностью 
заболевания, и в последние годы в педиатрической 
ревматологии сиалографию используют реже [50]. 

Изменения слюнных желез, соответствующие 
болезни Шегрена, включая их увеличение и анома-
лии архитектоники (например, кистозные измене-
ния, кальцификации), могут быть обнаружены при 
магнитно-резонансной томографии (МРТ) и ком-
пьютерной томографии (КТ) с контрастированием 
как у взрослых, так и у детей [51], однако ни резуль-
таты МРТ, ни КТ в настоящее время не включены в 
критерии болезни Шегрена.

Ультразвуковое исследование (УЗИ) слюнных 
желез все чаще применяют для диагностики болез-
ни Шегрена. Аномальная архитектоника слюнных 
желез при болезни Шегрена проявляется по дан-
ным УЗИ в виде гипоэхогенных или анэхогенных 
участков в подчелюстных и околоушных железах. 
Существует несколько систем оценки УЗИ слюнных 

желез при болезни Шегрена [52–54], хотя в целом 
они отражают неоднородность паренхимы каждой 
околоушной и подчелюстной железы по шкале от 
0 до 3, где 0 означает норму, а 3�— грубую неодно-
родность. УЗИ� — высокочувствительный, но не-
достаточно специфичный метод для диагностики 
болезни Шегрена [55], позволяет обнаружить забо-
левание на ранней стадии [56] и является благопри-
ятным из-за отсутствия облучения, неинвазивного 
характера и относительной простоты проведения 
в амбулаторных условиях. УЗИ слюнных желез 
предлагается в качестве дополнения или замены 
других диагностических тестов в новых критериях 
болезни Шегрена [57] и успешно используется для 
установления болезни Шегрена у детей, однако в 
настоящий момент УЗИ слюнных желез не внесено 
в диагностические критерии болезни Шегрена [15, 
21, 23].

Функциональные исследования
Сцинтиграфия слюнных желез�— функциональ-

ный тест с радиоактивной меткой, с помощью ко-
торого можно выявить задержку или отсутствие 
поглощения и секреции изотопов при болезни 
Шегрена [58]. Хотя о результатах этого исследо-
вания сообщалось в небольшом количестве слу-
чаев болезни Шегрена у детей, большинство из 
них (81–94%) были аномальными [13, 21]. Степень 
дисфункции, определенная при сцинтиграфии, 
может указывать на худший прогноз при болез-
ни Шегрена у взрослых [58], однако в настоящее 
время метод практически не применяют, так как 
сцинтиграфические изменения недостаточно 
специфичны.

Гистологические исследования
Биопсия слюнной железы считается «золотым 

стандартом» диагностики болезни Шегрена. Окра-
шивание гематоксилином и эозином, при котором 
выявляют плотные перидуктальные скопления 
мононуклеарных клеток или очаговый лимфоци-
тарный сиалоаденит, характерно для болезни Ше-
грена. Фокус определяется как совокупность более 
чем 50 мононуклеарных клеток в 4 мм2 поверхно-
сти слюнной железы, при этом показатель ≥1 фо-
куса на 4 мм2 соответствует гистопатологическим 
критериям болезни Шегрена у взрослых [59]. При 
биопсии малой слюнной железы у детей с болез-
нью Шегрена часто обнаруживают очаговый лим-
фоцитарный сиалоаденит, но при этом количество 
фокусов у детей часто меньше, чем у взрослых. 
Некоторые исследователи предполагают, что для 
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постановки диагноза болезни Шегрена у детей мо-
жет быть достаточно любого очагового сиалоаде-
нита (то есть количество фокусов >0 на 4 мм2) [22].

Возрастные особенности
Болезнь Шегрена не является статичным за-

болеванием, и ее характерные признаки меняют-
ся в зависимости от возраста. Так, по сравнению 
со�взрослыми, у детей с болезнью Шегрена чаще 
наблюдаются припухлость слюнных желез и реже 
симптомы сухости. По данным M.L. Basiaga и со-
авт., паротит отмечен в 100% случаев, когда бо-
лезнь Шегрена диагностировали в самом раннем 
возрасте (1–4 года), и его распространенность 
снижалась с увеличением возраста на момент по-
становки диагноза [22]. Аналогичные результаты 
были получены и в других исследованиях как для 
паротита, так и для отечности любой слюнной же-
лезы [13, 23].

Напротив, пациенты в возрасте до 15 лет на 
момент постановки диагноза реже жаловались 
на сухость глаз по сравнению с пациентами в воз-
расте 15–18 лет [13]. Эти данные подтверждают 
предположение о том, что у пациентов детского 
возраста с небольшой длительностью заболева-
ния воспаление желез не приводит к их тяжелой 
дисфункции�[17].

Другие воспалительные симптомы также мо-
гут чаще возникать при болезни Шегрена у детей. 
Так, в исследовании M. Ramos-Casals и соавт. у 
пациентов младшего возраста были более высо-
кие средние показатели активности заболевания, 
как и большая частота активного заболевания и 
лимфаденопатии [13]. Эти результаты имеют боль-
шое значение для лечения, поскольку у детей с 
болезнью Шегрена с активным воспалительным 
процессом может быть больше возможностей для 
успешного лечения с помощью системной иммуно-
супрессивной терапии [17].

Частота встречаемости различных клинических 
и лабораторных признаков болезни Шегрена у де-
тей и взрослых представлена в табл. 1.

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА
Ксеростомия и ксерофтальмия могут быть по-

бочными эффектами широко используемых ле-
карственных средств, таких как антидепрессанты 
и антихолинергические препараты, а также анти-
гистаминные препараты, отпускаемые без рецеп-
та�[17].

Наиболее распространенной причиной паротита в 
детском возрасте является инфекция, и необходимо 

Таблица 1. Сравнительная характеристика болезни 
Шегрена у детей и взрослых (адаптировано из [9, 11, 
13, 16, 20–23, 25])

Table 1. Comparative characteristics of Sjogren’s dise-
ase in children and adults (adapted from [9, 11, 13, 16, 
20–23, 25])

Показатель
Indicator

Взрослые
Adults

Дети
Children

Частота ксерофтальмии, %
Frequency of xerophthalmia, %

90–95 35–70

Частота ксеростомии, %
Frequency of xerostomia, %

90–95 34–80

Частота паротита, %
Frequency of parotitis, %

30–35 50–60

Частота артралгий, %
The frequency of arthralgias, %

75 50

Частота артритов, %
The frequency of arthritis, %

20–25 25

Частота поражения кожи, %
Frequency of skin lesions, %

15–75 30

Частота поражения почек %
Frequency of kidney damage, %

5–40 5–10

Частота поражения легких %
Frequency of lung damage, %

10–60 5–10

Частота поражения центральной 
нервной системы, %
The frequency of damage 
to the central nervous system, %

2–4 1–9

Частота лихорадки, %
Frequency of fever, %

25–50 20–40

Частота усталости, %
Frequency of fatigue, %

60–90 5–13

Частота гематологических 
проявлений, %
Frequency of hematological 
manifestations, %

20–33 17–28

Частота выявления антинукле-
арного фактора, %
Frequency of detection 
of the antinuclear factor, %

95–100 90

Частота выявления анти-SSA/Ro, %
Frequency of detection of anti-
SSA/Ro, %

70 74–83

Частота выявления анти-SSB/La, % 
Frequency of detection of anti-
SSA/La, %

50 40–65

Частота выявления ревматоид-
ного фактора, %
Frequency of detection of rheuma-
toid factor, %

50 45–70

Частота криоглобулинемии, %
Frequency of cryoglobulinemia, %

10 5

Частота гипокомплементемии, %
Frequency of hypocomplementemia, %

20 12
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Несмотря на то что ранее болезнь Шегрена счи-

талась довольно редкой в педиатрии, в настоящее 
время все чаще это заболевание регистрируется у 
детей. Различные клинические особенности, в том 
числе более высокая распространенность пароти-
та и меньшая распространенность ксерофтальмии 
и ксеростомии, затрудняют своевременную диа-
гностику болезни Шегрена у детей, а широко при-
меняемые у взрослых методы диагностики до сих 
пор не были стандартизированы у детей. Во второй 
части лекции будут представлены данные о диагно-
стических критериях болезни Шегрена, подходах к 
ее лечению, а также прогнозе заболевания у детей.
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учитывать возможность наличия эпидемического 
паротита, особенно у непривитых пациентов�[17].

Анатомические причины, нарушающие отток 
по протокам слюнных желез, такие как камни, 
могут вызывать боль и отек в околоушной обла-
сти [17].

Юношеский рецидивирующий паротит�— это до-
брокачественное состояние при необструктивной 
сиалоэктазии, приводящее к рецидивирующему, 
обычно одностороннему паротиту, без других при-
знаков или симптомов болезни Шегрена. Сиалэн-
доскопия может быть как диагностической, так и 
терапевтической при юношеском рецидивирующем 
паротите [60].

Другие органные проявления болезни Шегрена, 
такие как поражение легких, почек, кожи и суста-
вов, сопровождающиеся системным воспалени-
ем, требуют обследования на предмет наличия 
системных заболеваний соединительной ткани, 
таких как системная красная волчанка, а также 
злокачественных новообразований и хронических 
инфекций. Нейропсихические проявления тоже 
должны быть внимательно оценены на предмет 
инфекционной, травматической, токсической, 
злокачественной, первичной неврологической и 
первичной аутоиммунной этиологии и могут по-
требовать направления в специализированный 
центр [17].
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