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Болезнь Шегрена (БШ), или первичный синдром Ше-
грена,  – иммуновоспалительное ревматическое за-

болевание неизвестной этиологии, характеризующееся 
протеканием хронического аутоиммунного и лимфопро-
лиферативного процесса в секретирующих эпителиальных 
железах с развитием паренхиматозного сиалоаденита с 
ксеростомией и сухого кератоконъюнктивита с гиполакри-
миеи  [1]. Впервые с проявлениями БШ столкнулись в оф-
тальмологической практике. Шведский офтальмолог Генрих 

Шегрен (Генрих Сьогрен) обследовал и лечил пациента, ко-
торого сильно беспокоили сухость глаз и полости рта, боль 
в суставах. Врач описал заболевание, которое впоследствии 
получило название «болезнь (синдром) Гужеро–Шегре-
на» [2]. Спустя несколько лет больных с данным симптомо-
комплексом подразделили на две группы. В первой группе 
заболевание определяли как синдром Шегрена. Признаки 
нарушения функции всех желез внешней секреции у боль-
ных возникали при системной красной волчанке, системной 
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Аннотация
Болезнь Шегрена (БШ) представляет собой иммуновоспалительное ревматическое заболевание, характеризующееся поражением секретиру-
ющих эпителиальных желез с развитием паренхиматозного сиалоаденита с ксеростомией и сухого кератоконъюнктивита с гиполакримией. 
Ввиду высокой гетерогенности клинических проявлений БШ затруднена постановка диагноза. В статье представлен клинический случай па-
циента с подробным описанием манифестации, течения и лечения БШ с редким сочетанием внежелезистых осложнений в виде полимиозита с 
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Abstract
Sjogren's disease is an immunoinflammatory rheumatic disease that is characterized by damage to the secreting epithelial glands with the 
development of parenchymal sialadenitis with xerostomia and keratoconjunctivitis sicca with hypolacrymia. Due to the high heterogeneity of clinical 
manifestations of this disease, diagnosis is difficult. This article presents a clinical case of a patient with a detailed description of the manifestation, 
course, and treatment of Sjogren's disease with a rare combination of extraglandular complications in the form of polymyositis and secondary 
polyneuropathy.
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склеродермии, ревматоидном полиартрите и других аутоим-
мунных заболеваниях. У больных второй группы заболева-
ние расценивали как БШ. При той же клинической картине 
поражения экзокринных желез, проявляющейся сухим син-
дромом, у них отсутствовали другие болезни, но выявлены 
иммунологические нарушения, в связи с чем БШ признана 
аутоиммунным заболеванием [3]. 

При БШ у 1/2 пациентов отмечаются различные экс-
трагландулярные проявления: артралгии, аутоиммунная 
цитопения, васкулит, сенсорная аксональная полинейро-
патия, поражение легких. В настоящее время разработаны 
критерии для диагностики БШ.

Согласно American College of Rheumatology/European 
League against Rheumatism (ACR/EULAR), критериями по-
становки диагноза БШ являются:

1)  очаговая лимфогистиоцитарная инфильтрация в 
биоптате малой слюнной железы ≥1 фокус/4 мм2 
(3 балла); 

2)  положительный результат на антитела к цитоплазма-
тическому антигену SS-A(Ro) (3 балла); 

3)  оценка окрашивания глазного эпителия ≥5 хотя бы од-
ного глаза (1 балл); 

4)  нестимулированный тест Ширмера ≤5 мм/5 мин хотя 
бы одного глаза (1 балл);

5) нестимулированная сиалометрия ≤0,1 мл/мин (1 балл). 
При общей сумме 4 балла и более выставляется диагноз 

достоверной БШ [4]. 
Все неврологические осложнения, встречающиеся при 

БШ, подразделяют на три категории: проявления со сторо-
ны центральной нервной системы, проявления со стороны 
периферической нервной системы, проявления со стороны 
вегетативной нервной системы [5]. 

Ввиду разнообразия поражений нервной системы на 
различных уровнях, встречающихся, в том числе, в сочета-
нии друг с другом, на этапе верификации БШ и ее невроло-
гических осложнений у врача возникают вопросы.

Основным неврологическим проявлением поражения 
периферической нервной системы при БШ принято счи-
тать полинейропатию, характеризующуюся диффузным 
поражением входящих в состав различных нервов перифе-
рических нервных волокон и, соответственно, проявляю-
щуюся относительно симметричной симптоматикой [6, 7]. 
При БШ распространенность нейропатий оценивается в 
5–10% [8]. Самым частым проявлением поражения пери-
ферической нервной системы является дистальная аксо-
нальная полинейропатия [9].

Помимо поражения периферической нервной системы 
при БШ у пациентов может наблюдаться миозит – воспали-
тельная миопатия, характеризующаяся прогрессирующей 
мышечной слабостью, в основном проксимальной [10]. 
В недавно опубликованном исследовании представлены 
данные о том, что среди всех пациентов с установленным 
диагнозом БШ в 4% случаев обнаружен миозит, который 
подтвержден и гистологически [11]. 

Наличие разнообразия осложнений при БШ может соз-
давать определенные трудности при диагностике забо-
левания. В современной литературе проанализированы 
различные осложнения, возникающие при БШ, а также 
приведены сведения об их распределении со стороны ор-
ганов и систем организма. Однако неврологические ослож-
нения и их интерпретация все еще вызывают ряд вопросов 
у врачей всех специальностей, что говорит об актуально-
сти данной проблемы и необходимости более детального 
ее изучения. Диагностика и лечение неврологических про-
явлений БШ должны быть оптимизированы во избежание 
тяжелой инвалидизации пациента.

В связи с этим представим клинический случай пациен-
та, демонстрирующий трудный путь к постановке диагно-
за, а также гетерогенность неврологических проявлений, 
которые обнаружены при диагностике БШ.

Пациент Б., 66 лет, шахтер, поступил в ревматологиче-
ское отделение ГБУЗ НСО ГНОКБ в июне 2023 г. со следу-
ющими жалобами: сухость глаз и полости рта; выраженная 
слабость в проксимальных отделах ног (со слов пациента, 
ему трудно подниматься и спускаться по лестнице, вста-
вать из положения лежа); быстрая утомляемость при на-
грузке (через некоторое время после ходьбы возникает 
слабость в мышцах ног вплоть до падения); выраженная 
потеря мышечной массы верхних и нижних конечностей 
за последние 6 лет. 

Пациент считает себя больным с 2005 г., когда появи-
лась одышка при нагрузке, а также начал снижаться слух. 
В 2009 г. диагностированы хроническая обструктивная бо-
лезнь легких, антракосиликоз, нейросенсорная тугоухость 
как профпатология. 

В 2013 г. пациент впервые обратил внимание на неболь-
шую мышечную слабость преимущественно в ногах, одна-
ко спустя некоторое время появилась и сухость слизистых. 
С данными жалобами он никуда не обращался. 

В 2016 г. выявлена и гистологически подтверждена тимо-
ма II стадии (Т2N0М0) типа В2. В онкологической клинике 
ФГБНУ «Томский национальный исследовательский меди-
цинский центр РАН» выполнена тимомэктомия, проведен 
курс лучевой терапии. В последующее время нарастала 
мышечная слабость, появился симптом Рейно.

В 2020 г. госпитализирован в неврологическое отделение 
ГБУЗ НСО ГНОКБ с прежними жалобами на мышечную 
слабость в нижних конечностях. Выставлен предваритель-
ный диагноз – болезнь двигательного нейрона: синдром 
бокового амиотрофического склероза, спорадический ха-
рактер, пояснично-крестцовая форма, прогредиентное те-
чение, комбинированный, преимущественно проксималь-
ный тетрапарез (в руках – до 4 баллов, в ногах – до 2). 

На данном этапе пациенту проведена игольчатая элек-
тромиография с Musculus tibialis anterior sinistra, Musculus 
rectus femoris sinistra, Musculus deltoideus dextra, по резуль-
татам которой определялось наличие спонтанной актив-
ности в виде умеренного количества потенциалов фибрил-
ляций и редких положительных острых волн. Получены 
следующие данные: единичные миокимические разряды; 
большая выраженность спонтанной активности в мыш-
цах бедер; соответствие по длительности гистограмм рас-
пределения потенциалов двигательных единиц (ПДЕ) IБ 
стадии денервационно-реиннервационного процесса; уве-
личение процента полифазных и псевдополифазных ПДЕ; 
амплитудные характеристики ПДЕ в пределах нормаль-
ных значений или увеличены; единичные гигантские ПДЕ; 
признаки дисфункции мышц верхних и нижних конечно-
стей вторичного характера, что обусловлено вероятным 
полиневритическим процессом; преобладание процессов 
хронической реиннервации с наличием активных денерва-
ционных нарушений умеренной и высокой степеней ак-
тивности (больше – в мышцах бедер); сомнительность при-
знаков дисфункции мотонейронов спинного мозга. 

Соответственно, при невозможности исключить болезнь 
двигательного нейрона не выявлено достоверного соответ-
ствия критериям диагноза. 

В апреле 2021 г. пациент впервые обратился к ревматоло-
гу с жалобами на выраженную сухость слизистых, мышеч-
ную слабость преимущественно в нижних конечностях. 
Его госпитализировали для обследования, после прове-
дения которого получены следующие данные: наличие 
положительного антинуклеарного фактора с гомогенным 
и ядрышковым типом свечения в высоком титре 1:5120; 
наличие высокоположительных антител к цитоплазмати-
ческим антигенам SS-A и SS-В; отрицательный результат 
на антитела к антигену РМ-Scl; повышение ревматоидного 
фактора до 150 МЕ/мл, а скорости оседания эритроцитов – 
до 43 мм/ч; гормоны щитовидной железы, электролиты – в 
норме; С-реактивный белок – до 13 мг/л; низкий уровень 
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витамина D – 15 нг/мл; проба Ширмера – 3/6 мм. При про-
ведении морфологического исследования слюнной железы 
получены данные, соответствующие критериям постанов-
ки диагноза БШ: гипофункция слюнных желез, гиполакри-
мия, выраженная лимфоплазматическая инфильтрация 
слюнной железы, иммунологические нарушения. 

В связи с сохраняющимися жалобами на мышечную 
слабость проведена биопсия мышц бедер, так как извест-
но о возможности такого поражения при БШ, как мио-
зит, о чем мы говорили ранее. Гистологически выявлены 
выраженные дегенеративные изменения, очаги некроза, 
гипертрофия мышечных волокон, а также обнаружено по-
вышение специфического фермента креатинфосфокиназы 
до 624 ед/л. При выполнении магнитно-резонансной томо-
графии мышц бедер подтверждено наличие полимиозита, 
который расценили как вторичный на фоне течения БШ. 
Начато лечение преднизолоном в дозе 60 мг, Лейкераном – 
2 мг. Для профилактики остеопороза вводилась золедроно-
вая кислота, а также пациент принимал колекальциферол. 
На фоне лечения достигнута стабилизация.

Через 3 мес после начала патогенетической терапии от-
мечено клиническое улучшение, проявляющееся в умень-
шении сухости слизистых, мышечной слабости, появлении 
слюны, постепенном снижении уровня креатинфосфоки-
назы до нормальных значений. Дозу преднизолона сни-
зили до 15 мг. Однако сохранялись статико-динамические 
нарушения, обусловленные значительной мышечной сла-
бостью преимущественно в нижних конечностях.

В феврале 2022 г. больной перенес острый окклюзион-
ный тромбоз ствола правой большой подкожной ветви. На 
фоне приема пероральных антикоагулянтов достигнута 
реканализация. 

С начала 2023 г. после снижения дозы преднизолона до 
10 мг пациент отметил постепенно нарастающую слабость 
в ногах, вплоть до выраженного ограничения передвиже-
ния, возникновения болей в мышцах конечностей, про-
грессировавшую гипотрофию мышц плечевого пояса, бе-
дер и голеней.

В период госпитализации в июне 2023 г. в соматическом 
статусе при оценке кожных покровов на стопах отмечается 
легкая гиперпигментация, при оценке слизистых оболо-
чек – сухость. При аускультации легких дыхание везику-
лярное, слева в нижних отделах – легкая крепитация. Тест 
Ширмера – 2/4 мм.

Неврологический статус. Сознание ясное, ориентирован 
верно во времени, пространстве и собственной личности. 
Глазные щели, зрачки S=D. Движение глазных яблок в пол-
ном объеме. Фотореакция сохранена. Лицо симметрично. 
Нистагма нет. Нарушение остроты слуха отсутствует. При 
фонации язычок по средней линии. Голос звучный. Глотание 
не затруднено. Язык в полости рта по средней линии. Ги-
потрофия мышц плечевого пояса с двух сторон (бицепсы) 
D=S. Гипотрофия икроножных мыщц D>S, квадрицепсов 
D>S. Фасцикуляции отсутствуют. Активные, пассивные дви-
жения в руках и ногах сохранены в полном объеме. 

Сила мышц в руках проксимально справа составляет 
3 балла, слева – 4, дистально справа и слева – 4, в ногах прок-
симально слева и справа – 2–3, дистально – 4. Мышечный 
тонус в руках и ногах диффузно снижен. Сухожильные реф-
лексы с кистей, предплечий, коленные, ахилловы – низкие 
(S=D). Патологических стопных знаков нет. Выявлена ги-
перестезия на кистях и стопах. Вибрационная чувствитель-
ность снижена от таза до стоп. В позе Ромберга устойчив. 
Пальценосовую пробу выполняет удовлетворительно с двух 
сторон, пяточно-коленную – нет, что обусловлено парезом. 
Нарушения функции тазовых органов не выявлено.

По лабораторным данным на фоне приема цитостатиче-
ского препарата наблюдалось снижение показателей лей-
коцитов до 3,6 тыс., тромбоцитов – до 128 тыс., отмечалось 
повышение креатинкиназы до 642 ед/л.

Следовательно, в клинической картине присутствуют 
признаки двух ревматических заболеваний, каждое из 
которых соответствует своим диагностическим критери-
ям. Диагноз пересмотрен в пользу перекрестного синдро-
ма  – полимиозит хронического течения (проксимальная 
мышечная слабость, гистологические признаки миозита, 
повышение креатинкиназы) в сочетании с БШ (гипофунк-
ция слюнных желез, гиполакримия 3-й степени, полиней-
ропатия с вялым тетрапарезом, синдром Рейно, высокопо-
ложительный антинуклеарный фактор, наличие антител к 
цитоплазматическим антигенам SS-A, SS-B). 

Доза преднизолона увеличена до 30 мг. Лейкеран отме-
нен из-за лейкопении. На фоне проводимой терапии паци-
ент отмечает некоторое увеличение мышечной силы. По 
лабораторным данным выявлено снижение креатинкина-
зы до 217 ед/л, нормализован уровень лейкоцитов и тром-
боцитов. 

При повторном проведении магнитно-резонансной то-
мографии мягких тканей бедра обнаружены сохраняющи-
еся структурные изменения в передней группе мышц бедер 
и мышцах тазового пояса, соответствующие полимиозиту. 
Игольчатая электромиография показала преобладание 
процесса хронической реиннервации с наличием актив-
ных денервационных процессов высокой степени активно-
сти. Процесс нервно-мышечной перестройки не завершен. 
Признаки поражения мотонейронов спинного мозга сом-
нительны. В наиболее гипертрофированных мышцах бе-
дер и плеч (Musculus rectus femoris и Musculus biceps brachii) 
наблюдается снижение средних длительностей ПДЕ, что 
может свидетельствовать о первично-мышечном процессе 
или распаде двигательных единиц на фоне невритического 
процесса. 

В настоящее время по данным неврологического осмо-
тра и функциональной диагностики принято решение рас-
ценить полинейропатию как вторичную на фоне течения 
БШ. Болезнь двигательного нейрона и синдром бокового 
амиотрофического склероза исключены в связи с наличи-
ем выраженных проявлений поражения со стороны чув-
ствительной сферы, интактности мотонейронов по дан-
ным игольчатой электромиографии. 

Сложность выбора патогенетического лечения обуслов-
лена коморбидностью заболевания у пациента. Он заочно 
консультирован в ФГБНУ «НИИР им. В.А. Насоновой», 
планируется его госпитализация с целью инициации те-
рапии ритуксимабом, что может положительным образом 
сказаться на течении как полинейропатии и других прояв-
лений БШ, так и полимиозита. 

Для неврологических проявлений при БШ данные об 
эффективности лечения ограничены и требуют дальней-
шего изучения. Пациентам с легкими и стабильными сен-
сорными или двигательными симптомами первоначальное 
лечение может оказываться симптоматически. Назначение 
иммуносупрессивной терапии оправдано при быстром 
прогрессировании, тяжело протекающей форме или с вы-
раженным двигательным дефицитом [12]. В 15% случаев 
осложнения, встречающиеся при БШ, требуют применения 
иммуносупрессивных препаратов, среди которых на долю 
неврологических осложнений приходится менее 2% па-
циентов с сенсомоторной аксональной полинейропатией, 
0,2% – с миозитом [13]. Применение внутривенных имму-
ноглобулинов в дозе 0,4 г/кг в течение 5 дней показало хо-
рошие результаты у небольшого числа пациентов с БШ [14].

Роль Т- и В-лимфоцитов в патогенезе БШ делает их 
основной мишенью для терапии [15]. Существует воз-
можность применения специфической иммунотерапии 
нового поколения на основе действия регуляторных 
Т-лимфоцитов. Успешное и перспективное применение 
этих клеток в терапии других аутоиммунных заболева-
ний позволяет рассматривать их в качестве мер лечения 
пациентов с БШ [15]. 



КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

CONSILIUM MEDICUM. 2023;25(11):751–754.754

https://doi.org/10.26442/20751753.2023.11.202460

Таким образом, диагностика БШ остается междисципли-
нарной проблемой, которая требует обязательного участия 
ревматологов, офтальмологов, неврологов и, в зависимости 
от выраженности системных проявлений, других специа-
листов. Пациент нуждается в дальнейшем наблюдении и 
подборе рациональной схемы лечения. 
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