
Системные васкулиты — группа болезней, при которых

ишемия и некроз тканей возникают вследствие воспаления

кровеносных сосудов (первичного или вторичного по отно-

шению к основному заболеванию). 

Большинство системных васкулитов входит в группу

XIII (системные поражения соединительной ткани) и отне-

сено к подгруппам М30 и М31. Пурпура Шенлейна—Геноха

имеет шифр D69.0, болезнь Бехчета — М35.2, эссенциаль-

ная криоглобулинемия – D89.1, а облитерирующий тром-

бангиит (болезнь Бюргера) — I73.1.

Распространенность системных васкулитов колеблется

от 0,4 до 14 случаев и более на 100 тыс. населения. Систем-

ные васкулиты относятся к числу относительно редких за-

болеваний, однако в последние годы отмечена тенденция к

увеличению их распространенности [13].

Клинические проявления васкулитов зависят от ти-

па, размера и локализации пораженных сосудов, а также

от активности системного воспаления. Согласно сущест-

вующим классификациям и рекомендациям Междуна-

родной согласительной конференции в Chapel Hill (Се-

верная Каролина, США,1993) системные васкулиты под-

разделяют в зависимости от калибра пораженных сосу-

дов (табл. 1). 

Ведение больных системными васкулитами представ-

ляет достаточно сложную задачу и требует четкого взаимо-

действия между врачами различных

специальностей как на этапе диагно-

стики, так и лечения.

В связи с этим Европейская анти-

ревматическая лига (EULAR) предло-

жила создать рекомендации по веде-

нию больных системными васкулита-

ми, которые были опубликованы в

марте 2009 г. [4, 5]. В данной публика-

ции подробно изложены методика соз-

дания рекомендаций, степень их дока-

зательности и комментарии к ним. 

В создании рекомендаций приняли

участие 10 ревматологов, 3 нефролога,

2 иммунолога, 2 терапевта, 1 эпиде-

миолог и 1 клинический фармаколог

из 8 стран Европы и США.

Было разработано 15 рекомендаций

по ведению больных первичными васку-

литами с преимущественным пораже-

нием сосудов мелкого и среднего калиб-

ра и 7  для пациентов с васкулитами крупных сосудов. В разра-

ботку рекомендаций не вошли больные с пурпурой Шенлей-

на—Геноха и болезнью Кавасаки.

EULAR-рекомендации по ведению больных васкулитами 
мелких и средних сосудов

1. Ведение больных первичными васкулитами мелких и
средних сосудов рекомендуется осуществлять в тесном конта-
кте с центрами, имеющими достаточный опыт в данной облас-
ти (уровень доказательности – 3, сила рекомендации – D).

С учетом того что васкулиты относятся к числу относи-

тельно редких заболеваний, в данной рекомендации под-

черкивается важность взаимодействия между врачами, осу-

ществляющими непосредственное наблюдение за больны-

ми васкулитами, и специалистами, имеющими наибольший

опыт в данной области.

2. Исследование антител к цитоплазме нейтрофилов (как
с помощью реакции непрямой иммунофлюоресценции, так и
посредством иммуноферментного анализа) следует проводить в
соответствии с клинической ситуацией (уровень доказатель-
ности – 1А, сила рекомендации – А).

Известно, что цитоплазматические (ц) АНЦА или ан-

титела к протеиназе 3 наиболее часто (80—90%) обнаружи-

ваются при гранулематозе Вегенера. При микроскопиче-

ском полиартериите и синдроме Черджа—Строс преимущест-

венно (60—80%) выявляются перинуклеарные (п) АНЦА или
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Р е к о м е н д а ц и и  п о  в е д е н и ю  б о л ь н ы х  
в а с к ул и та м и  

( п о  м а те р и а л а м  р е к о м е н д а ц и й  
Е в р о п е й с к о й  а н т и р е в м а т и ч е с к о й  л и г и )

А.А. Баранов
Ярославская государственная медицинская академия

Таблица 1. К л а с с и ф и к а ц и я  с и с т е м н ы х  в а с к у л и т о в

Преимущественное поражение сосудов мелкого калибра:
пурпура Шенлейна—Геноха
эссенциальный криоглобулинемический васкулит
микроскопический полиангиит (полиартериит)*

Преимущественное поражение сосудов мелкого и среднего калибра:
гранулематоз Вегенера*
синдром Черджа—Строс*

Преимущественное поражение сосудов среднего калибра:
узелковый полиартериит
болезнь Кавасаки

Преимущественное поражение сосудов крупного калибра:
гигантоклеточный (височный) артериит
артериит Такаясу

Смешанные состояния (поражение сосудов мелкого, среднего и крупного калибра):
болезнь Бехчета
облитерирующий тромбангиит

Примечание. * АНЦА-ассоциированные васкулиты (АНЦА — антинейтрофильные цито-
плазматические антитела).



антитела к миелопероксидазе. Эти 3 заболевания входят в

группу АНЦА-ассоциированных васкулитов. При других

формах васкулитов АНЦА обнаруживают крайне редко. 

Определение цАНЦА в качестве скринингового теста

позволяет увеличить выявляемость гранулематоза Вегенера,

особенно на ранней стадии, у пациентов с лимитированной

и атипичной формами заболевания или перекрестными ан-

гиитными синдромами, а также верифицировать диагноз у

некоторых больных с почечной недостаточностью, находя-

щихся на гемодиализе. При АНЦА-васкулитах рекоменду-

ется серийное исследование АНЦА. Персистенция цАНЦА

в стадии ремиссии у больных гранулематозом Вегенера тре-

бует более длительного (до 5 лет) применения иммуносу-

прессивных препаратов. 

3. Положительные данные биопсии играют большую
роль в подтверждении васкулита. В случае подозрения на ва-
скулит данное исследование рекомендуется выполнять как
для подтверждения диагноза, так и для последующей оценки
больных с этим заболеванием (уровень доказательности – 3,
сила рекомендации – С).

Несмотря на то что имеются данные о низкой информа-

тивности стандартного исследования биоптата кожно-мы-

шечного лоскута, включая иммунофлюоресцентное исследо-

вание, для дифференциального диагноза васкулитов, проте-

кающих с поражением кожи и почек, гистологические изме-

нения, выявляемые при биопсии височной артерии, не всегда

позволяют дифференцировать данный тип васкулита от нек-

ротизирующих ангиитов. Морфологическое исследование яв-

ляется обязательным компонентом постановки диагноза (ди-

агностический критерий) при узелковом полиартериите, гра-

нулематозе Вегенера, микроскопическом полиангиите, син-

дроме Черджа—Строс и гигантоклеточном артериите.

4. При каждом амбулаторном осмотре больного с васкули-
том клиническое обследование следует выполнять в опреде-
ленной последовательности, включая общий анализ мочи и
другие основные лабораторные тесты (уровень доказательно-
сти – 3, сила рекомендации – С).

Некротизирующие васкулиты характеризуются поли-

синдромностью клинических проявлений. При них, как

правило, в патологический процесс вовлечены кожные по-

кровы, слизистые оболочки, легкие, почки, желудочно-ки-

шечный тракт, сердечно-сосудистая и нервная системы.

При этом большинство признаков входит в оценку клини-

ческой активности васкулита, критерии ремиссии и обост-

рения, характеристику степени повреждения того или ино-

го органа, недооценка которых может привести к назначе-

нию неадекватной терапии.

В связи с этим при осмотре врач должен соблюдать оп-

ределенный алгоритм обследования с обязательным иссле-

дованием лабораторных показателей, отражающих степень

воспалительной реакции (СОЭ, СРБ), нарушения отдель-

ных органов или систем, включая побочные эффекты им-

муносупрессивной терапии.

5. При выборе тактики лечения больных АНЦА-васкули-
тами рекомендуется разделять по степени тяжести процесса
(уровень доказательности – 2B, сила рекомендации – B).

Выделение различных клинических групп АНЦА-

ассоциированных васкулитов, основанное на наличии

общих симптомов воспаления, генерализации процесса,

поражения жизненно важных органов и степени нару-

шения функции почек — уровень креатинина (табл. 2),

имеет важное значение для определения тактики веде-

ния больных.

Стандартная терапия
6. Для индукции ремиссии при генерализованном васкули-

те мелких или средних сосудов рекомендуется использовать
комбинацию циклофосфамида (внутривенно или перорально) и
глюкокортикоидов — ГК (уровень доказательности: гранулема-
тоз Вегенера и микроскопический полиангиит — 1A, узелковый
полиартериит и синдром Черджа–Строс — 1B; сила рекоменда-
ции: гранулематоз Вегенера и микроскопический полиангиит  A,
узелковый полиартериит и синдром Черджа–Строс — A).

Лечение всегда назначают индивидуально в зависимо-

сти от клинических проявлений заболевания и типа васку-

лита. Основные задачи этого этапа – достижение ремиссии,

снижение риска обострений и предотвращение необрати-

мого поражения жизненно важных органов. Цитостатики

(циклофосфамид) и ГК являются основными группами ле-

карственных средств, используемых при системных васку-

литах на данном этапе. При большинстве заболеваний име-

ются определенные закономерности в назначении и комби-

нации препаратов, но предпочтение, как правило, отдается

комбинированной терапии. 

Циклофосфамид назначается в дозе 2 мг/кг/сут перо-

рально (максимально 200 мг/сут) или в виде пульс-терапии

(15 мг/кг) с интервалами между 3 первыми курсами 2 нед, за-
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Таблица 2. К л и н и ч е с к и е  г р у п п ы  АН Ц А - а с с о ц и и р о в а н н ы х  в а с к у л и т о в

Воспаление                      Общие симптомы                               Васкулит                                     Нарушение                                   Креатинин,
(верхние дыхательные                    функции жизненно                                ммоль/л

пути, ЛОР-органы)                         важных органов

Локальное

Раннее системное

Генерализованное 

Тяжелое

Рефрактерное

—
(АНЦА)

+
(АНЦА /+)

+
(АНЦА +)

+
(АНЦА +)

Стандартная терапия

+

+

+

+

+

—

—

+

+

+

< 500

> 500



тем – через 3 нед. Обычно спустя 3 мес ремиссия достигается

у 80% больных, а через 6 мес – у 90%. Дозу препарата умень-

шают при нарушении функции почек и в пожилом возрасте.

При достижении ремиссии дозу снижают до 1,5 мг/кг/сут.

Длительность терапии – до 6 мес. Более длительный прием

циклофосфамида ассоциируется с высокой частотой развития

побочных реакций, одной из которых является респиратор-

ная патология с лихорадкой и морфологическими симптома-

ми интерстициального поражения легких. Применение пре-

парата в режиме пульс-терапии в период индукции ремиссии

при сохранении его терапевтического эффекта позволяет

уменьшить частоту развития побочных реакций.

7. Для индукции ремиссии при АНЦА-васкулитах без пора-
жения жизненно важных органов рекомендуется использовать
комбинацию метотрексата (перорально или парентерально) и
ГК как менее токсичную по сравнению с терапией циклофосфа-
мидом (уровень доказательности – 1B, сила рекомендации – B).

Метотрексат в дозе 15 (максимально 20–25) мг/нед в

сочетании с ГК применяется для индукции ремиссии при

АНЦА-ассоциированных васкулитах без быстропрогресси-

рующего нефрита (уровень креатинина < 150 ммоль/л) и тя-

желого поражения легких (локальная патология верхних

дыхательных путей) [6]. На фоне такой терапии отмечено

уменьшение побочных эффектов, но чаще происходит обо-

стрение заболевания и нарушение функции печени.

8. В период индукции ремиссии показано применение вы-
соких доз ГК как важной составляющей терапии (уровень до-
казательности – 3, сила рекомендации – С).

В связи с высокой частотой (96%) прогрессирования за-

болевания монотерапия ГК не используется для лечения

гранулематоза Вегенера, микроскопического полиангиита и

узелкового полиартериита.

Для индукции ремиссии преднизолон как неотъемле-

мую часть комбинированной терапии обычно назначают в

несколько приемов в дозе 1 мг/кг/сут (не > 60 мг), а затем

(через 7–10 дней) при положительной динамике клиниче-

ских и лабораторных показателей переходят на однократ-

ный прием в утренние часы. Длительность подавляющей те-

рапии составляет 34 нед. После достижения эффекта дозу

препарата постепенно уменьшают с 5 мг в течение 2 нед до

поддерживающей (0,15—0,2 мг/кг/сут), продолжительность

которой составляет от 1 года до 35 лет. 

9. Плазмаферез рекомендуется применять для лечения оп-
ределенного числа пациентов с быстропрогрессирующим гло-
мерулонефритом в качестве процедуры, улучшающей прогноз в
отношении сохранения функции почек (уровень доказательно-
сти – 1B, сила рекомендации – A).

При тяжелом течении заболевания с нарушением функ-

ции жизненно важных органов (креатинин > 500 ммоль/л)

требуется проведение плазмафереза в сочетании с пульс-те-

рапией метилпреднизолоном (15 мг/кг/сут) и циклофосфа-

мидом (10 мг/кг/сут). Добавление плазмафереза к про-

граммной пульс-терапии метилпреднизолоном и цикло-

фосфамидом позволяет снизить потребность больных в ге-

модиализе и пересадке почки в отличие от изолированного

применения пульс-терапии [7]. 

10. В период поддержания ремиссии рекомендуется ис-
пользовать комбинацию низких доз ГК и/или азатиоприна,
лефлуномида, метотрексата (уровень доказательности: азати-
оприн – 1B, лефлуномид – 1B, метотрексат – 2B; сила реко-
мендации: азатиоприн – A, лефлуномид – B, метотрексат – B). 

Основные задачи этого этапа – достижение стойкой ре-

миссии, снижение риска развития побочных эффектов ле-

карственной терапии, увеличение продолжительности жиз-

ни и, возможно, излечение. После достижения ремиссии

длительность поддерживающей терапии составляет не ме-

нее 24 мес. У больных гранулематозом Вегенера или при по-

стоянно высоком уровне АНЦА она увеличивается до 5 лет.

Даже при наличии стойкой ремиссии в течение данного пе-

риода необходимо наблюдение за пациентами. 

Азатиоприн применяется для поддержания ремиссии

при некротизирующих васкулитах, гранулематозе Вегенера

и микроскопическом полиангиите. Он реже вызывает по-

бочные эффекты, чем циклофосфамид [8]. Оптимальная

доза — 21,5 мг/кг/сут. 

Метотрексат используется для поддержания ремиссии

при АНЦА-ассоциированных васкулитах без быстропрог-

рессирующего нефрита (уровень креатинина < 150

ммоль/л) и тяжелого поражения легких (локальная патоло-

гия верхних дыхательных путей).

Лефлуномид (в дозе 40 мг/сут) в сочетании с преднизо-

лоном (10 мг/сут) может назначаться для поддержания ре-

миссии у больных гранулематозом Вегенера при непереноси-

мости или неэффективности азатиоприна или метотрексата.

11. Альтернативную иммуносупрессивную терапию для ле-
чения васкулитов следует назначать больным, у которых не
удалось достичь ремиссии или наблюдались обострения при
приеме максимальных доз стандартной терапии. Данные о та-
ких пациентах следует передавать в экспертные центры для
определения тактики их дальнейшего ведения или включения в
клинические исследования (уровень доказательности – 3, си-
ла рекомендации – С). 

Данная рекомендация касается ведения пациентов с

рефрактерным течением АНЦА-ассоциированных васкули-

тов, под которым подразумевается: 

1) увеличение или отсутствие положительной динами-

ки по BVAS при остром течении васкулита после 4 нед стан-

дартной терапии;

2) плохой ответ (≤ 50%) на стандартную терапию по

BVAS в течение 6 нед лечения;

3) хроническая персистенция активности (1 большой при-

знак и 3 малых по BVAS, BVAS/WG) в течение >12 нед терапии.

При рефрактерном течении васкулита наряду с назна-

чением мофетила микофеналата, лефлуномида применяют

генно-инженерные биологические препараты (антитимо-

цитарный глобулин, инфликсимаб и ритуксимаб).

12. Рекомендуется проведение иммуносупрессивной тера-
пии больным эссенциальным смешанным криоглобулинемиче-
ским васкулитом без инфекции вирусом гепатита С (уровень
доказательности – 4, сила рекомендации – D). 

Тактика лечения пациентов с эссенциальным сме-

шанным криоглобулинемическим васкулитом без инфек-

ции вирусом гепатита С в целом не отличается от ведения

больных некротизирующими васкулитами и подразумева-

ет назначение комбинированной терапии цитостатиками

и ГК. В настоящее время накоплено много данных об эф-

фективности ритуксимаба. Применение препарата по схе-

ме 375 мг/м2 4 раза еженедельно в сочетании с преднизо-

лоном (1 мг/кг/сут) или без него позволило достичь пол-

ной или частичной ремиссии у 80% больных эссенциаль-

ным криоглобулинемическим васкулитом, ранее не отве-

чавших на другую терапию.
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13. Противовирусную терапию рекомендуется применять
для лечения криоглобулинемического васкулита, ассоцииро-
ванного с инфекцией вирусом гепатита С (уровень доказатель-
ности – 1B, сила рекомендации – B). 

При инфекции вирусом гепатита С при криоглобулине-

мическом васкулите комбинированную терапию дополня-

ют препаратами интерферона  (ИФН α) и рибавирином, ко-

торые назначают на длительное время в связи с частыми

обострениями заболевания при их отмене.

14. Комбинацию, включающую противовирусную тера-
пию, плазмаферез и ГК, рекомендуется использовать для лече-
ния узелкового полиартериита, ассоциированного с инфекцией
вирусом гепатита В (уровень доказательности – 3, сила реко-
мендации – С). 

При наличии маркеров репликации вируса гепатита В

при узелковом полиартериите предпочтительнее проводить

комбинированную терапию ИФН α или ламивудином в со-

четании с ГК и плазмаферезом. 

15. Показано тщательное обследование больных с персисти-
рующей гематурией, получавших ранее терапию циклофосфами-
дом (уровень доказательности – 2B, сила рекомендации – С). 

В связи с высокой частотой развития опухолей мочево-

го пузыря у находящихся на терапии циклофосфаном или

получавших данный препарат ранее необходимо проведе-

ние тщательного клинико-инструментального обследова-

ния пациентов с рецидивирующей гематурией.

EULAR-рекомендации по ведению больных 
васкулитами крупных сосудов

1. Рекомендуется тщательное клиническое и инструмен-
тальное обследование артериального русла при подозрении на
артериит Такаясу (уровень доказательности – 3, сила реко-
мендации – С). 

Тщательное клиническое обследование больного во

многих случаях позволяет заподозрить наличие артериита

Такаясу. Ангиография, ультразвуковая допплерография,

магнитно-резонансная и компьютерная томография, маг-

нитно-резонансная ангиография и позитронно-эмиссион-

ная томография имеют важное значение как для подтвер-

ждения диагноза, так и для оценки активности, распростра-

нения воспалительного процесса, прогноза болезни.

2. Необходимо каждый раз проводить биопсию височной
артерии при подозрении на гигантоклеточный артериит. Вы-
полнение данной манипуляции не должно являться поводом
для задержки начала терапии. Не следует выполнять биопсию
контралатеральной височной артерии (уровень доказательно-
сти – 3, сила рекомендации – С). 

Гистологические изменения, выявляемые при исследо-

вании биоптата височной артерии, являются «золотым

стандартом» диагностики этого заболевания. При этом про-

тяженность биопсированного участка артерии не должна

быть < 1 см. При получении отрицательных результатов па-

томорфологического исследования нет необходимости в

проведении повторного вмешательства на контралатераль-

ном сосуде. Отказ от осуществления данной манипуляции

или невозможность ее проведения не является поводом для

задержки терапии ГК, так как их своевременное примене-

ние позволяет существенно снизить частоту развития ос-

ложнений со стороны органа зрения.

3. Для индукции ремиссии при васкулитах крупных сосу-
дов рекомендуется раннее назначение высоких доз ГК (уровень
доказательности – 3, сила рекомендации – С). 

В большинстве случаев при артериите Такаясу и гиган-

токлеточном артериите монотерапия ГК позволяет достичь

ремиссии васкулита и поддерживать ее. Дозы и тактика на-

значения преднизолона те же, что и при терапии васкулитов

мелких и средних сосудов. При тяжелом течении дозу ГК

следует увеличить до 60–80 мг/сут или провести пульс-тера-

пию метилпреднизолоном с последующим переходом на

поддерживающую дозу преднизолона 20–30 мг/сут или к

лечению добавить метотрексат.

Длительность терапии оценивается индивидуально у

каждого больного. Если в течение 6 мес на фоне приема

преднизолона в дозе 2,5 мг/сут клинические проявления за-

болевания отсутствуют, лечение может быть прекращено.

4. При васкулитах крупных сосудов применение иммуносу-
прессивных препаратов следует рассматривать в качестве до-
полнительной терапии (уровень доказательности: гигантокле-
точный артериит – 1А, артериит Такаясу – 3; сила рекоменда-
ции: гигантоклеточный артериит – B, артериит Такаясу – С). 

Метотрексат (20–25 мг/нед) назначается при рефрак-

терном течении артериита Такаясу и гигантоклеточного ар-

териита (10–15 мг/нед) в сочетании с небольшими дозами

ГК. Использование низких доз метотрексата (7,5 мг/нед)

неэффективно.

Азатиоприн применяется для достижения ремиссии

(доза 23 мг/кг/сут) при рефрактерном течении гигантокле-

точного артериита и артериита Такаясу, преимущественно в

случаях непереносимости метотрексата.

5. Контроль эффективности терапии при васкулитах круп-
ных сосудов следует осуществлять клинически и опираться
также на измерение воспалительных маркеров (уровень дока-
зательности – 3, сила рекомендации – С). 

При васкулитах крупных сосудов, кроме оценки инде-

кса клинической активности васкулита, важно монитори-

ровать концентрацию СРБ и СОЭ. При интерпретации ре-

зультатов необходимо учитывать клинические проявления

(инфекции). В процессе снижения дозы преднизолона

тщательно наблюдают за динамикой симптомов, контро-

лируют СОЭ и СРБ каждые 4 нед в течение первых 3 мес,

затем каждые 12 нед на протяжении 12–18 мес после за-

вершения лечения.

6. Рекомендуется назначать низкие дозы аспирина всем
больным с гигантоклеточным артериитом (уровень доказа-
тельности – 3, сила рекомендации – С). 

Известно, что низкие дозы аспирина (80—100 мг/сут)

ингибируют продукцию ИФН γ , препятствуют агрегации

тромбоцитов и высвобождению из них веществ, стимулиру-

ющих пролиферацию интимы артерий. В связи с этим на-

значение аспирина снижает риск развития слепоты и цере-

броваскулярных и сосудистых катастроф (ИБС) у больных

гигантоклеточным артериитом.

7. Реконструктивные хирургические операции при артери-
ите Такаясу следует выполнять в неактивную фазу болезни и в
центрах, имеющих достаточный опыт их проведения (уровень
доказательности – 3, сила рекомендации – С).

При артериите Такаясу наблюдается несоответствие ме-

жду клинико-лабораторной ремиссией заболевания и вос-

палительными изменениями в артериальной стенке. Так,

при гистологическом исследовании интраоперационного

биопсийного материала воспаление обнаруживается более

чем у половины больных при отсутствии его клинических и

лабораторных признаков. Проведение реконструктивных
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операций в активную фазу воспаления сопровождается уве-

личением числа ранних и поздних послеоперационных ос-

ложнений (окклюзии сосудов, шунтов). 

В целом разработанные экпертами EULAR рекоменда-

ции крайне важны для врачей различного профиля в плане

правильного ведения пациентов с системными васкулита-

ми. Следующие направления деятельности данной группы

будут касаться разработки вопросов диагностики (диагно-

стические критерии, биомаркеры) новых препаратов для

индукции ремисии, тактики лечения при эссенциальном

криоглобулинемическом васкулите, профилактики тромбо-

зов и отдаленного прогноза заболеваний.
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