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Аннотация
Системные васкулиты – это неоднородная группа системных заболеваний, отличительной особенностью которых является воспаление 
сосудистой стенки. Первые клинические описания системных васкулитов выполнены в Средние века, а в 1-й половине XX в. представ-
лены многие известные нам нозологические формы. Первая попытка создания единой классификации васкулитов предпринята P. Zeek 
в 1952 г. В последующие десятилетия по мере накопления данных об этиологии и патогенезе различных форм васкулитов исследователи 
из разных стран старались усовершенствовать классификацию. В основе большинства из них лежали размер пораженных сосудов, 
этиологический и патогенетический принципы. В 1990 г. Американской коллегией ревматологов предложены классификационные кри-
терии семи форм системных васкулитов, которые дали существенный толчок к проведению масштабных исследований этой группы 
заболеваний. Однако лишь в 1994 г. на согласительной конференции в Чапел-Хилле разработана первая международная номенклатура 
системных васкулитов. Обновленная и расширенная в 2012 г. номенклатура используется до настоящего времени. Важной вехой в раз-
витии классификации системных васкулитов стал совместный проект Американской коллегии ревматологов и Европейской лиги против 
ревматизма по разработке новых диагностических и классификационных критериев васкулитов (DCVAS). Первым его результатом стали 
опубликованные в 2022 г. обновленные классификационные критерии гранулематоза с полиангиитом, микроскопического полиангиита 
и эозинофильного гранулематоза с полиангиитом. В целом эволюция классификации васкулитов происходит под влиянием прогресса в 
изучении этиологии и патогенеза этой группы заболеваний.
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Abstract
Systemic vasculitis is a manifold group of systemic autoimmune diseases characterized by the inflammation of the blood vessels. The first 
clinical cases of systemic vasculitis were described in the Middle Ages, and most of the currently recognised nosological forms were reported 
in the first half of the 20th century. The first attempt to create a united classification of vasculitis was performed by P. Zeek in 1952. In the 
following decades accumulation of the data on the etiology and pathogenesis of different vasculitis guided researchers from different countries 
in their attempts to improve classification. The main principles of classification were the size of the affected blood vessels, disease etiology and 
pathogenesis. In 1990 American College of Rheumatology (ACR) published classification criteria for seven forms of the systemic vasculitis, that 
gave a significant contribution to the conduction of large-scale studies in this field. However, the first international nomenclature of vasculitis 
was developed only in 1994 during the Consensus Conference in Chapel Hill. Revised and augmented version of this nomenclature was 
created in 2012 and is still valid. An important step in the development of the classification of vasculitis was a joint project of ACR and EULAR 
aimed to develop new diagnostic and classification criteria for vasculitis (DCVAS). The first result of this project are the new classification 
criteria for granulomatosis with polyangiitis, microscopic polyangiitis and eosinophilic granulomatosis with polyangiitis published in 2022. In 
general, the evolution of the classification of vasculitis occurs under the influence of the progress in the understanding of their etiology and 
pathogenesis.
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Введение
Системные васкулиты – гетерогенная группа систем-

ных заболеваний различной этиологии, характерной 
особенностью которых является воспаление сосудистой 
стенки [1, 2]. Первые клинические описания поражения 
периферических сосудов выполнены еще Клавдием Гале-
ном (Claudius Galenus) во II в. до н.э. [3]. У авторов, жив-
ших в XI–XIX вв., можно найти упоминания заболеваний, 
в которых угадываются некоторые нозологические формы 
известных в настоящее время васкулитов: гигантоклеточ-
ного артериита, сифилитического аортита, артериита Та-
каясу, иммуноглобулин (Ig)A-васкулита и ряда др. [3]. При 
этом в течение длительного времени воспалительная при-
рода этих заболеваний оставалась нераспознанной. Лишь 
в 1815 г. Joseph Hodgson представил первое убедительное 
наблюдение воспалительного процесса в стенке артерии. 
Многие классические описания системных васкулитов 
представлены во 2-й половине XIX и начале XX в. При 
этом и в XXI в. выделяют новые нозологические формы за-
болеваний, протекающих с воспалительным поражением 
сосудистой стенки, например описанный в 2014 г. синдром 
васкулита, ассоциированного с генетически детерминиро-
ванным дефицитом аденозиндезаминазы-2 [4].

В отечественной практике приоритет описания клини-
ческих наблюдений системных васкулитов принадлежит 
Е.М. Тарееву и его школе. Так, первое описание прижизнен-
но диагностированного узелкового полиартериита пред-
ставлено Е.М. Тареевым в 1926 г. [5]. Результаты дальней-
шего изучения этой проблемы при участии В.А. Насоновой, 
О.М.  Виноградовой и Н.Г. Гусевой представлены в моно-
графии «Коллагенозы» (1965 г.) [6]. В ней суммирован уни-
кальный для того времени клинический опыт наблюдения 
400  пациентов с системными заболеваниями соединитель-
ной ткани, в том числе 30 больных узелковым полиартери-
итом. Дальнейшее развитие отечественного опыта изучения 
системных васкулитов нашло свое отражение в работах 
В.А. Насоновой, Е.Н. Семенковой и Е.Л. Насонова [2, 7, 8].

Подходы к классификации системных 
васкулитов до международного консенсуса
Первая систематизированная классификация васкули-

тов предложена P. Zeek в 1952 г. Автор выделила 5 основ-
ных типов васкулитов: васкулит гиперчувствительности, 
аллергический гранулематозный ангиит, ревматический 
артериит, узелковый периартериит и височный артериит 
[9]. При выделении нозологических форм использован па-
тогенетический принцип, что способствовало более чет-
кой систематизации форм заболеваний и оказало влияние 
на ход дальнейшего их изучения. 

В 1964 г. D. Alarcon-Segovia и A. Brown предложили но-
вый вариант классификации васкулитов, который не имел 
принципиальных отличий от классификации P. Zeek [10]. 
Термины «васкулит гиперчувствительности» и «ревмати-
ческий васкулит» заменены на «аллергический васкулит» 
и «васкулит при коллагеновых болезнях». В том же 1964 г. 
R. Winkelman и W. Ditto выделили четыре формы васкули-
тов: некротические или аллергические, лимфоцитарные, 
ливедо и вторичные ангииты [11]. В 1975 г. R. deShazo объ-
единил в понятие «лейкоцитокластический васкулит» вас-
кулит гиперчувствительности, пурпуру Шенлейна–Геноха 
и васкулиты при ревматических заболеваниях [12]. В его 
классификации гранулематоз Вегенера впервые признан в 
качестве отдельной нозологической формы.

Логическим развитием идей, заложенных P. Zeek и 
R. deShazo, стала классификация, разработанная J. Gilliam 

и J. Smiley в 1976 г. [13]. Следует отметить, что J. Gilliam и 
J. Smiley оказались первыми, кто стал придавать значение 
различиям в размере поражаемых сосудов при разных 
васкулитах. Принципиальным шагом вперед стала клас-
сификация A. Fauci и соавт., опубликованная в 1978 г. [14]. 
Авторы расширили спектр включенных нозологий, в том 
числе за счет описанных незадолго до ее создания (болезнь 
Кавасаки), а синдром Черга–Страусса отнесен в группу 
узелкового полиартериита. Идея разделения васкулитов 
на основании преобладающего типа морфологических из-
менений и размера пораженных сосудов также высказа-
на D. Alarcon-Segovia в 1980 г. [15]. Классификации, пред-
ложенные R. McCluskey и R. Fienberg, J. Churg и A. Churg, 
R. Waldherr и соавт., не предлагали принципиально новых 
концепций и лишь расширяли спектр вариантов заболева-
ния [16–18].

Существенным шагом в развитии подходов к класси-
фикации васкулитов стали работы морфолога J. Lie конца 
1980-х годов, который предложил разделять инфекцион-
ные и неинфекционные васкулиты [19, 20]. Неинфекцион-
ные васкулиты разделены на 3 основные группы в зависи-
мости от преимущественного типа и размера вовлеченных 
сосудов. Попытку использовать патогенез заболевания в 
качестве основы для классификации васкулитов предпри-
няли J. Sundy и B. Haynes в 1995 г. [21]. Однако проблема 
этого подхода состояла в том, что патогенез многих форм 
васкулитов до конца не изучен и представляется излишне 
комплексным для выделения одного ведущего механизма. 

Помимо отсутствия устоявшейся классификации вас-
кулитов существенную проблему составляло отсутствие 
общепринятых определений и критериев системных васку-
литов, что усложняло проведение исследований в этой об-
ласти. Для решения этого вопроса Американская коллегия 
ревматологов (ACR) разработала и опубликовала в 1990 г. 
классификационные критерии 7 форм системных васку-
литов: узелкового полиартериита, синдрома Черга–Стра-
усса, гранулематоза Вегенера, пурпуры Шенлейна–Геноха, 
васкулита гиперчувствительности, артериита Такаясу и 
гигантоклеточного (височного) артериита. Эти критерии 
стали результатом анализа чувствительности и специфич-
ности комбинаций клинических проявлений заболеваний 
у 807 пациентов, у которых диагностирован системный 
васкулит [22]. Следует отметить, что задачей этого иссле-
дования стало создание именно классификационных (не 
диагностических) критериев, которые изначально не раз-
работаны для клинической практики. Однако критерии 
ACR позволили сопоставлять данные о распространеннос-
ти разных форм васкулитов и более эффективно разраба-
тывать подходы к диагностике и лечению. При всех своих 
недостатках предложенные наборы критериев продолжали 
использоваться на протяжении почти 30 лет.

Номенклатура, принятая в Чапел-Хилле
В 1992 г. в Чапел-Хилле (США) состоялась согласитель-

ная конференция, на которой на основании клинических и 
лабораторных признаков утверждены названия и опреде-
ления для 9 форм васкулитов (гигантоклеточный артериит, 
артериит Такаясу, узелковый полиартериит, болезнь Кава-
саки, гранулематоз Вегенера, синдром Черга–Страусса, ми-
кроскопический полиангиит, пурпура Шенлейна–Геноха, 
эссенциальный криоглобулинемический васкулит, кожный 
лейкоцитокластический васкулит) [23]. Все васкулиты при 
этом разделены на основании минимального размера по-
раженных сосудов. Следует отметить, что представленная 
номенклатура не предлагала набора классификационных 
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или диагностических критериев, а большинство определе-
ний учитывало морфологические изменения, что затруд-
няло применение этой системы в повседневной практике. 

В 2011 г. проведена вторая Международная согласи-
тельная конференция в Чапел-Хилле, которая направле-
на на улучшение и расширение номенклатуры, приня-
той в 1994  г. После 2 лет интенсивной работы экспертов 
из 12 стран мира она принята в 2012 г., а опубликована в 
2013 г. [24]. Существенными отличиями от номенклатуры 
1994 г. стали появление новых категорий васкулитов (ва-
риабельные васкулиты – без преобладающего типа пора-
женных сосудов, васкулиты с поражением единственного 

органа, васкулиты, ассоциированные с системными забо-
леваниями и др.), а также изменение названий некоторых 
нозологических форм, в первую очередь частичный отказ 
от эпонимов в пользу терминов, лучше отражающих па-
тогенетические особенности заболеваний. Гранулематоз 
Вегенера переименован в гранулематоз с полиангиитом, 
синдром Черга–Страусса – в эозинофильный гранулема-
тоз с полиангиитом, пурпура Шенлейна–Геноха – в IgA-ва-
скулит. В группе васкулитов мелких сосудов выделены 
категории васкулитов, ассоциированных с антителами к 
цитоплазме нейтрофилов (АНЦА) и иммунокомплексных 
васкулитов. Номенклатура 2012 г. не подвергалась пере-
смотру до настоящего времени.

Проект DCVAS
В 2010 г. ACR и Европейская лига против ревматизма 

(EULAR) инициировали проведение крупнейшего в исто-
рии изучения васкулитов международного наблюдатель-
ного исследования DCVAS (Diagnostic and Classification 
Criteria for Vasculitis) по разработке диагностических и 
классификационных критериев гранулематоза с полиан-
гиитом, микроскопического полиангиита, эозинофильного 
гранулематоза с полиангиитом, узелкового полиартериита, 
гигантоклеточного артериита и артериита Такаясу [25]. 
Принципиальными отличиями методологии разработ-
ки новых критериев от классификации ACR 1990 г. стали 
проспективный характер сбора данных и наличие группы  

Таблица 1. Классификационные критерии гранулематоза 
с полиангиитом (ACR/EULAR, 2022)
Table 1. Classification criteria for granulomatosis  
with polyangiitis (ACR/EULAR, 2022)

При применении этих критериев следует принять  
во внимание: 
•  классификационные критерии можно применять  

для классификации заболевания как гранулематоза  
с полиангиитом, если у пациента диагностирован 
васкулит мелких и средних сосудов 

•  у пациента исключены альтернативные диагнозы 
заболеваний, которые могут имитировать васкулит

Клинические критерии Балл

Поражение носа: кровянистое отделяемое, язвы, 
корочки, заложенность, нарушение носового 
дыхания, дефект или перфорация носовой 
перегородки

+3

Поражение хрящевой ткани: воспаление хрящей 
уха или носа, осиплость голоса или стридор, 
эндобронхиальное поражение, формирование 
седловидной деформации спинки носа

+2

Кондуктивная или нейросенсорная тугоухость +1

Лабораторные, инструментальные  
и морфологические критерии

Положительный результат анализа на цАНЦА  
или Пр3-АНЦА +5

Узелки, объемные образования или полости  
в легких при визуализации +2

Гранулемы, внесосудистое гранулематозное 
воспаление или гигантские клетки при 
морфологическом исследовании биоптата

+2

Воспаление, консолидация или выпот  
в придаточных пазухах носа или признаки 
мастоидита при визуализации

+1

Малоиммунный гломерулонефрит по данным 
биопсии почки +1

Положительный результат анализа на пАНЦА  
или МПО-АНЦА -1

Число эозинофилов в периферической крови 
≥1×109/л -4

Сложите баллы по всем критериям, которые 
есть у пациента. Суммарный балл ≥5 позволяет 
классифицировать заболевание как гранулематоз  
с полиангиитом
Примечание. Здесь и далее в табл. 2, 3: цАНЦА – цитоплазматичес-
кие АНЦА, Пр3-АНЦА – АНЦА протеиназа-3, пАНЦА – перину-
клеарные АНЦА, МПО – миелопероксидаза, МПО-АНЦА – АНЦА 
к миелопероксидазе.

Таблица 2. Классификационные критерии 
микроскопического полиангиита (ACR/EULAR, 2022)
Table 2. Classification criteria for microscopic polyangiitis 
(ACR/EULAR, 2022)

При применении этих критериев следует принять  
во внимание: 
•  классификационные критерии можно применять  

для классификации заболевания как микроскопического 
полиангиита, если у пациента диагностирован васкулит 
мелких и средних сосудов 

•  у пациента исключены альтернативные диагнозы 
заболеваний, которые могут имитировать васкулит

Клинические критерии Балл

Поражение носа: кровянистое отделяемое, язвы, 
корочки, заложенность, нарушение носового 
дыхания, дефект или перфорация носовой 
перегородки

-3

Лабораторные, инструментальные  
и морфологические критерии

Положительный результат анализа на пАНЦА 
или МПО-АНЦА +6

Легочный фиброз или интерстициальное 
заболевание легких по данным визуализации 
органов грудной клетки

+3

Малоиммунный гломерулонефрит по данным 
биопсии почки +3

Положительный результат анализа на цАНЦА 
или Пр3-АНЦА -1

Число эозинофилов в периферической крови 
≥1×109/л -4

Сложите баллы по всем критериям, которые 
есть у пациента. Суммарный балл ≥5 позволяет 
классифицировать заболевание как микроскопический 
полиангиит
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контроля. К 2017 г. в исследование включен 6991 пациент из 
136 центров в 32 странах мира, включая Россию: специалис-
ты Клиники им. Е.М. Тареева ФГАОУ ВО «Первый МГМУ 
им. И.М. Сеченова» (Сеченовский Университет) включили 
в проект порядка 200 наблюдений [26]. 

Первыми официально опубликованными результатами 
проекта DCVAS стали обновленные классификационные 
критерии АНЦА-ассоциированных васкулитов, которые 
представлены в феврале 2022 г. (табл. 1–3) [27–29]. Следу-
ет отметить, что особенностью новых критериев является 
очень большой удельный вес серологического профиля 
заболевания: фактически классификация заболевания как 
гранулематоза с полиангиитом и микроскопического поли-
ангиита в наибольшей степени зависит от типа циркулиру-

ющих АНЦА. В то же время новые критерии не исключают 
выявления серонегативных вариантов васкулита. Другим 
важным ограничением в классификационных критериях 
эозинофильного гранулематоза с полиангиитом является 
доминирующее значение проявлений эозинофильного вос-
паления (бронхообструкция, полипоз полости носа, эози-
нофилия), а не васкулита мелких сосудов. Однако в самих 
критериях обозначен принцип, в соответствии с которым их 
следует применять только у пациентов с васкулитом мелких 
и средних сосудов. Следует помнить, что новые классифика-
ционные критерии разработаны для создания однородных 
групп пациентов в научных исследованиях и могут не удов-
летворять всем запросам практикующих врачей. 

Заключение
За столетия, прошедшие с момента описания первых 

клинических наблюдений системных васкулитов, наши 
представления об их этиологии, патогенезе и клинических 
проявлениях неоднократно менялись, что нашло отраже-
ние в подходах к классификации этой группы заболеваний. 
Однако до настоящего времени так и не удалось разрабо-
тать не только диагностические критерии, но и оптималь-
ную классификационную систему, полностью основанную 
на этиологическом или патогенетическом принципе. 
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Таблица 3. Классификационные критерии 
эозинофильного гранулематоза с полиангиитом  
(ACR/EULAR, 2022)
Table 3. Classification criteria for eosinophilic 
granulomatosis with polyangiitis (ACR/EULAR, 2022)

При применении этих критериев следует принять во 
внимание: 
•  классификационные критерии можно применять для 

классификации заболевания как эозинофильного 
гранулематоза с полиангиитом, если у пациента 
диагностирован васкулит мелких и средних сосудов

•  у пациента исключены альтернативные диагнозы 
заболеваний, которые могут имитировать васкулит

Клинически критерии Балл

Обструктивное заболевание дыхательных путей +3

Полипы в полости носа +3

Множественный мононеврит +1

Лабораторные, инструментальные и 
морфологические критерии

Число эозинофилов в периферической крови 
≥1×109/л +5

Экстраваскулярное воспаление с преобладанием 
эозинофилов по данным биопсии +2

Положительный результат анализа на цАНЦА или 
Пр3-АНЦА -3

Гематурия -1

Сложите баллы по всем критериям, которые 
есть у пациента. Суммарный балл ≥6 позволяет 
классифицировать заболевание как эозинофильный 
гранулематоз с полиангиитом

АНЦА – антитела к цитоплазме нейтрофилов
ACR – Американская коллегия ревматологов 
EULAR – Европейская лига против ревматизма

DCVAS – Diagnostic and Classification Criteria for Vasculitis
Ig – иммуноглобулин
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