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Частота распространенности первичного ангиита 

ЦНС составляет 1,2% среди васкулитов с поражением 

ЦНС [20]. Патогенез ПАЦНС на сегодняшний день 

остается неизвестным. Если учитывать схожесть данной 

формы с другими воспалительными или аутоиммунными 

заболеваниями, то триггером могут служить различные 

инфекции. Цитомегаловирус, вирус Эпштейна – Барр, 

варицела-зостер, вирус иммунодефицита человека, мико-

плазма и хламидия потенциально могут вызывать развитие 

васкулита [2, 6, 9, 21, 28, 42]. Однако у большинства пациен-

тов с ПАЦНС четкой связи с каким-либо инфекционным 

агентом не отмечено.

Гранулематозное воспаление сосудов в большинстве 

случаев предполагает Th1-опосредованный ответ [19, 20]. 

Th1-связанные цитокины могут вызывать воспаление сосу-

дов при ПАЦНС, как было показано в экспериментальных 

моделях. Внутрицеребральные инъекции интерферона-

гамма стали триггером воспалительных изменений и раз-

вития васкулита у крыс [36]. Фактор некроза опухоли (TNF) 

и интерлейкин-6 (ИЛ-6), выполняющие провоспалительную 

функцию, также могут способствовать развитию воспали-

тельных изменений сосудов при ПАЦНС [1, 14]. У трех паци-

ентов с различными типами васкулитов (узелковым полиар-

териитом, височным артериитом и болезнью Бехчета) с 

поражением ЦНС также выявлено повышение в ликворе 

уровня ИЛ-6 [14].

Для ПАЦНС типичным является вовлечение артерий и вен 

мелкого и среднего калибра, особенно мягких мозговых обо-

лочек и субкортикальных областей. Характерными гистопа-

тологическими изменениями служат воспалительная инфиль-

трация сосудистых стенок Т-лимфоцитами и активация 

макрофагов [19, 20]. Воспалительные клетки инфильтрируют 

адвентицию сосудов и вызывают прогрессирующее утолще-

ние стенки артерии. Пролиферация интимы и фиброз лежат 

в основе окклюзии сосудов [19, 20]. В большинстве случаев 

при ПАЦНС развивается гранулематозный ангиит ЦНС [19, 

20, 23]. Однако в некоторых случаях возникновение ангиита 

ЦНС было связано преимущественно с инфильтрацией лим-

фоцитами (лимфоцитарный паттерн), с развитием некроти-

зирующего васкулита с фибриноидным некрозом (некроти-

зирующий паттерн) или отмечался смешанный паттерн [23]. 

В части случаев наблюдались В-лимфоциты и плазматиче-

ские клетки [26]. Также могут быть обнаружены депозиты 

β-амилоида [23].

Клинические проявления ПАЦНС могут варьировать в 

широких пределах, зависят от локализации и обширности 

поражения сосудов и носят прогрессирующий характер.

C. Salvarani с кол. представили данные о 101 пациенте [29], 

средний возраст которых на момент постановки диагноза 

составил 47 лет (17–84 года). У большинства из них наблю-

далось подострое развитие диффузных симптомов пораже-

ния ЦНС. Острое начало заболевания было нетипичным. 

Наиболее частыми манифестными симптомами были голов-

ная боль (63%) и когнитивные расстройства (50%). Головная 

боль вначале имела легкую интенсивность и прогрессивно 

нарастала. Схожее течение имели и когнитивные расстрой-

ства. Очаговые симптомы развивались позднее и включали 

гемипарезы (44%), инсульты (40%), афазию (28%), транзи-

торные ишемические атаки (28%), атаксию (19%), эпилепти-

ческие припадки (16%), дизартрию (15%) и изменение

зрения (11%). Менее чем у 10% пациентов наблюдались дру-

гие манифестные проявления, такие как внутримозговое 

кровоизлияние, амнестический синдром, поражение спин-

ного мозга с развитием парапареза или тетрапареза, пар-

кинсонизм, головокружение или поражение черепных 

нервов. У большинства пациентов отмечалось несколько 

симптомов/синдромов. Другие авторы представили схожие 

данные [5, 34].

Для ранней постановки диагноза или предположения о 

наличии у того или иного пациента ПАЦНС все клинические 

проявления могут быть сгруппированы в 3 большие группы: 
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1) острое или чаще подострое развитие энцефалопатии, 

которая проявляется расстройством сознания с прогресси-

рованием до ступора или комы; 2) заболевание проявляется 

симптомами, схожими с атипичным течением рассеянного 

склероза, с варьированием очаговых симптомов, таких как 

оптическая нейропатия, поражение ствола головного мозга, 

эпилептические припадки, головная боль, полушарные 

инсульто-похожие эпизоды; 3) интракраниальные очаги с 

головной болью, drowsiness, очаговыми симптомами и повы-

шением внутричерепного давления [22, 24].

Если в процесс вовлекаются преимущественно мелкие 

церебральные сосуды, то ПАЦНС манифестирует как подо-

страя или острая энцефалопатия с персистирующей голов-

ной болью, когнитивными расстройствами, нарушениями 

сознания и эпилептическими припадками. На МРТ обычно 

выявляется накопление контраста менингеальными оболоч-

ками, в то время как ангиография может не выявить каких-

либо изменений в связи с поражением именно мелких сосу-

дов [30, 31]. Эта форма ПАЦНС может ответить на монотера-

пию глюкокортикостероидами, но в 25% случаев возможны 

обострения. При другой форме ПАЦНС, когда в патологиче-

ский процесс вовлекаются преимущественно сосуды средне-

го калибра, в дополнение к головной боли и диффузной 

дисфункции ЦНС присоединяются очаговый неврологиче-

ский дефицит и инсульты, а при ангиографии в большинстве 

случаев выявляются патологические изменения сосудов [29, 

30, 31]. Повышенная летальность при ПАЦНС ассоциируется 

с 4 клиническими проявлениями: очаговый неврологический 

дефицит, когнитивные расстройства, церебральный инфаркт 

и вовлечение сосудов крупного калибра [29]. Около 20% 

пациентов могут иметь такие симптомы, как лихорадка, сни-

жение веса, ретикулярное ливедо, сыпь, периферическая 

нейропатия, артриты и ночные поты [3, 29].

Рутинные лабораторные тесты в большинстве случаев 

находятся в пределах нормальных значений [3, 11, 29].

У некоторых пациентов могут определяться признаки систем-

ного воспалительного процесса, включая анемию, лейко-

цитоз и умеренное повышение острофазовых показателей 

(СРБ, СОЭ) [3, 29]. В ликворе патологические изменения 

выявляются у 80–90% пациентов [29]. Повышение концен-

трации белка отмечается наиболее часто. Среди 101 пациен-

та средняя концентрация белка в ликворе составила 7 г/л 

(1,5–10,3 г/л) [29]. В 50% случаев наблюдается повышение 

ликворного давления и в 50–80% – лимфоцитарный плео-

цитоз. Также в ликворе могут быть обнаружены олигоклональ-

ные иммуноглобулины у 50% пациентов с ПАЦНС [34, 35].

МРТ является чувствительным, но неспецифичным мето-

дом для выявления патологических изменений, ассоциирую-

щихся с ПАЦНС [12]. Очаги чаще множественные и двусто-

ронние, расположены в паренхиме или оболочках, ишемиче-

ские очаги или инфаркты в коре, глубоком белом веществе 

или перивентрикулярном белом веществе. Могут быть и 

геморрагические очаги [10, 13]. Чувствительность МРТ с 

биопсией при ПАЦНС очень высока и выявляет патологиче-

ские изменения в 97% случаев [5, 7, 13, 37]. Диффузионно-

взвешенные изображения являются также высокочувстви-

тельным методом в выявлении диффузных патологических 

изменений и могут их определять и у пациентов с нормаль-

ными данными на МРТ [41]. МРА имеет лимитированную 

чувствительность и выявляет патологические изменения 

только в крупных внутримозговых сосудах. То же касается и 

КТ-ангиографии [7, 37].

Конвенционная ангиография является наиболее специ-

фичным методом нейровизуализации для диагностики 

ПАЦНС и по сравнению с МРА определяет патологические 

изменения в мелких сосудах. Типичные ангиографические 

проявления при ПАЦНС включают множественные измене-

ния по типу «бус» или сегментарные расширения и сужения 

крупных, средних или мелких сосудов [7, 10, 13]. Изменение 

сосудов по тип «бус» может быть ровным или неравномер-

ным и обычно двусторонним. Дополнительные изменения 

включают аневризмы, изменения коллатерального кровото-

ка, изолированные участки сужения различных сосудов, 

множественные окклюзии [7, 10, 13]. Однако патологиче-

ские изменения ЦНС, по данным конвенционной ангиогра-

фии, могут предположить диагноз ПАЦНС и могут быть 

использованы для определения места биопсии, т. к. такие 

изменения наблюдаются и при других заболеваниях [3, 5, 

11, 17, 18, 35, 40]. Чувствительность ангиографии в выявле-

нии патологических изменений при ПАЦНС варьирует

от 20 до 90% [4, 10, 18, 29, 40, 41], специфичность – от 20

до 60% [4, 10, 29, 37]. Чувствительность церебральной ангио-

графии уменьшается соответственно с уменьшением

калибра вовлеченного сосуда и наиболее чувствительна для 

крупных и средних сосудов. 

Биопсия головного мозга является золотым стандартом 

для постановки диагноза ПАЦНС, но соответствуют диагнозу 

только 50–75% гистопатологических образцов [4]. Проведе-

ние биопсии мозговой ткани при ПАЦНС необходимо не 

только для выявления характерных воспалительных измене-

ний в сосудах, но и для исключения других заболеваний, 

таких как инфекции, опухоли, дегенеративные процессы, 

при которых используется другая лечебная тактика [31, 35]. 

По данным Miller D.V. с кол., среди 43 пациентов с ПАЦНС с 

выполненной хирургической биопсией мозговой ткани диа-

гностическая чувствительность биопсии составила 63% [23]. 

В этом исследовании выявлялись различные морфологиче-

ские паттерны: острый некроз (14%), лимфоцитарная 

инфильтрация (28%) и гранулематозное воспаление (58%). 

Для максимальной диагностической чувствительности реко-

мендуется проводить биопсию в участках с выявленными 

патологическими изменениями по данным нейровизуализа-

ции с включением мягкой мозговой оболочки. Стерео-

таксическая биопсия рекомендуется только в местах очагово-
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го поражения [23, 24]. Также могут быть обнаружены депози-

ты амилоида [23, 24]. Они чаще наблюдаются в образцах с 

гранулематозным воспалением и выглядят как очаги (mass 

lesions) [23, 24]. Клинически пациенты с амилоидными депо-

зитами старше, и у них чаще отмечается острое начало и 

когнитивные расстройства [32].

L.H. Calabrese и J.A. Mallek предложили диагностические 

критерии, которые состоят из клинических, нейровизуализа-

ционных и гистопатологических показателей [4]. Они вклю-

чают: 1) неврологический дефицит that remains unexplained 

after a vigorous diagnostic workup, включая исследование лик-

вора и данные нейровизуализации; 2) ангиографические 

данные с высокой долей вероятности предполагают васкулит 

или гистопатологические данные васкулита в пределах ЦНС; 

3) исключение системных васкулитов или других заболева-

ний со схожими ангиографическими и патологическими 

проявлениями.

На сегодняшний день не проводилось рандомизирован-

ных контролируемых или проспективных исследований по 

терапии пациентов с ПАЦНС. По данным ретроспективного 

исследования терапии 101 пациента с ПАЦНС (70 по данным 

ангиографии и 31 по данным биопсии) С. Salvarani с кол. 

показали, что 97 пациентов получали глюкокортикостерои-

ды, 25 из них – пульс-терапию по 1 г в/в метилпреднизолона 

с последующим пероральным приемом в среднесуточной 

дозе 60 мг/день [29]. Иммуносупресанты получали 49 паци-

ентов: 46 – циклофосфамид (перорально 150 мг/день или в/в 

по 1 г/мес) и 3 – азатиоприн. Хороший ответ на терапию был 

получен у 81% пациентов, которые одновременно принима-

ли ГКС и циклофосфамид. По аналогии с тяжелыми систем-

ными васкулитами применение других иммуносупрессантов 

(азатиоприн, метотрексат или микофенолат) возможно спу-

стя 4–6 месяцев лечения циклофосфамидом [8, 15, 25, 27]. Все 

пациенты должны получать препараты кальция, витамин D, 

препараты для предупреждения развития остеопороза и 

пневмоцистной инфекции [35]. Что касается ритуксимаба, то 

имеется опыт его применения для лечения тяжелого ANCA-

ассоциированного системного васкулита [16, 38] и пациентов 

с СКВ с поражением ЦНС [39], но он не применялся при 

ПАЦНС. Также описан случай применения блокаторов TNF 

при наличии рефрактерности к ГКС и циклофосфамиду [33]. 

Иммуносупрессивная терапия должна назначаться на

2–3 года [3, 35], поскольку в 25% случаев возможно обостре-

ние [29]. Эффективность проводимой терапии оценивается 

периодически по данным неврологического осмотра и МРТ 

каждые 3–4 месяца [3, 11].
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 Биопсия головного мозга является 
золотым стандартом для постановки 

диагноза ПАЦНС, но диагнозу 
соответствуют только 50–75% 
гистопатологических образцов


