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Термин «легочный васкулит» включает различные за-
болевания, характеризующиеся способностью вызывать
воспаление сосудов, деструкцию и некроз легочной ткани.
Клинические особенности конкретного расстройства опре-
деляются местом, размером и типом вовлеченных в про-
цесс сосудов, а также степенью выраженности сосудистого
воспаления, деструкции и некроза ткани.

Несмотря на простое определение заболевания, его рас-
познавание, диагностика и лечение остаются одной из наи-
более сложных задач клинической медицины. Для васкули-

та характерны неоднородные начальные проявления, ва-
риабельная клиническая картина, схожесть признаков и
симптомов с инфекцией, нежелательными реакциями на
лекарственные препараты, системными заболеваниями со-
единительной ткани, злокачественными новообразования-
ми. Проблема также осложняется тем, что васкулиты ча-
сто приводят к смертельному исходу [1].

Классификация васкулитов, утвержденная на международ-
ной согласительной конференции в Чапел-Хилле в 2012 г., 
основана на клинико-патологических проявлениях [2]. 
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Àííîòàöèÿ
Ëåãî÷íûå âàñêóëèòû ñîñòàâëÿþò ãðóïïó áûñòðî ïðîãðåññèðóþùèõ òÿæåëûõ çàáîëåâàíèé, õàðàêòåðèçóþùèõñÿ âîñïàëåíèåì ñîñóäîâ,
äåñòðóêöèåé è íåêðîçîì ëåãî÷íîé òêàíè. Ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ â ëåãêèõ âàðüèðóåò îò äèôôóçíîãî àëüâåîëÿðíîãî êðîâîèçëèÿíèÿ
äî âîñïàëåíèÿ ïàðåíõèìû, ïëåâðàëüíîãî âûïîòà, òðîìáîòè÷åñêèõ è òðîìáîýìáîëè÷åñêèõ îñëîæíåíèé. Â çàâèñèìîñòè îò ðàçìåðà ïî-
ðàæåííûõ ñîñóäîâ âàñêóëèòû ïîäðàçäåëÿþòñÿ íà âàñêóëèòû êðóïíûõ, ñðåäíèõ è ìåëêèõ ñîñóäîâ. Íàèáîëåå ÷àñòî ïîðàæåíèå ëåãêèõ
âñòðå÷àåòñÿ ïðè âàñêóëèòàõ ìåëêèõ ñîñóäîâ, âêëþ÷àÿ ANCA-àññîöèèðîâàííûå âàñêóëèòû [ãðàíóëåìàòîç ñ ïîëèàíãèèòîì (ÃÏÀ), ýîçè-
íîôèëüíûé ãðàíóëåìàòîç ñ ïîëèàíãèèòîì (ÝÃÏÀ) è ìèêðîñêîïè÷åñêèé ïîëèàíãèèò (ÌÏÀ)] è áîëåçíü ãëîìåðóëÿðíîé áàçàëüíîé ìåì-
áðàíû (ñèíäðîì Ãóäïàñ÷åðà). Êëèíè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå äðóãèõ ñèñòåì è îðãàíîâ, âîâëå÷åííûõ â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ, â òîì ÷èñ-
ëå êîæè è ïî÷åê, à òàêæå âûÿâëåíèå àóòîàíòèòåë ïîçâîëÿåò óëó÷øèòü ïîäõîäû ê ðàííåé äèàãíîñòèêå è ëå÷åíèþ âàñêóëèòîâ. Ëå÷åíèå
æèçíåóãðîæàþùèõ ëåãî÷íûõ êðîâîòå÷åíèé è íåîáðàòèìîãî ïîâðåæäåíèÿ îðãàíîâ, ïðåæäå âñåãî ïî÷åê, òðåáóåò áûñòðîé äèàãíîñòèêè
ýòèõ ñîñòîÿíèé. Âàñêóëèòû – ðåäêèå çàáîëåâàíèÿ ñ ïîðàæåíèåì ìíîãèõ îðãàíîâ, è ìåòîäû èõ ëå÷åíèÿ, âêëþ÷àÿ áèîëîãè÷åñêèå, áû-
ñòðî ðàçâèâàþòñÿ, ÷òî òðåáóåò ñîòðóäíè÷åñòâà âðà÷åé ðàçëè÷íûõ ñïåöèàëüíîñòåé è ñïåöèàëèçèðîâàííûõ öåíòðîâ äëÿ äîñòèæåíèÿ
ëó÷øåãî êîíòðîëÿ çàáîëåâàíèÿ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ëåãî÷íûå âàñêóëèòû, ýîçèíîôèëüíûé ãðàíóëåìàòîç ñ ïîëèàíãèèòîì, ãðàíóëåìàòîç ñ ïîëèàíãèèòîì, ìèêðîñêîïè÷å-
ñêèé ïîëèàíãèèò, ñèíäðîì Ãóäïàñ÷åðà (ëåãî÷íî-ïî÷å÷íûé), äèàãíîñòèêà, ëå÷åíèå, îáçîð.
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БАЛ – бронхоальвеолярный лаваж 
БПГН – быстро прогрессирующий гломерулонефрит
ГБМ – гломерулярная базальная мембрана 
ГКС – глюкокортикостероиды
ГПА – гранулематоз с полиангиитом
ДАК – диффузное альвеолярное кровоизлияние
ИГЭС – идиопатический гиперэозинофильный синдром 
ИФА – иммуноферментный анализ
МПА – микроскопический полиангиит
МСКТ – мультиспиральная компьютерная томография 
СКВ – системная красная волчанка
ЦНС – центральная нервная система 

ЭГПА – эозинофильный гранулематоз с полиангиитом
ЭКГ – электрокардиография
ЭхоКГ – эхокардиография
A-АВ – ANCA-ассоциированные васкулиты
ANCA – антинейтрофильные цитоплазматические антитела
а-ANCA – атипичная ANCA
с-ANCA – цитоплазматическая ANCA
СРБ – С-реактивный белок
IgE – иммуноглобулин E 
MPO – миелопероксидаза
р-ANCA – перинуклеарная ANCA
PR3 – протеиназа-3 
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Эта классификация не может использоваться для поста-
новки диагноза или определения тактики ведения пациента. 

Для проведения диагностики лучше пользоваться клас-
сификацией легочных васкулитов по размеру поражаемых
сосудов (крупные, средние, мелкие) и с использованием ан-
тинейтрофильных цитоплазматических антител (ANCA)
(рис. 1). Их идентификация привела к революции в диагно-
стике и понимании патогенеза васкулитов.

Наиболее часто встречаются в практической пульмоно-
логии васкулиты, которые являются первичными, идиопа-
тическими, с поражением мелких сосудов, а также ANCA-
позитивными. К ним относятся гранулематоз с полиангии-
том (ГПА; ранее известный как гранулематоз Вегенера),
эозинофильный гранулематоз с полиангиитом (ЭГПА; ра-
нее известный как синдром Черджа–Стросса) и микроско-
пический полиангиит (МПА).

Äèàãíîñòèêà
Постановка диагноза «васкулит» основывается на рас-

познавании клинических паттернов заболевания, состоя-
щих из специфических клинических, лабораторных, ин-
струментальных и патологических особенностей. Выявле-
ние конкретных клинических сценариев может указывать
на наличие системного васкулита [4].

Подозрение на васкулит может вызвать хронический
рефрактерный синусит, при котором обнаруживаются де-
струкция мягких тканей или костей, хронические язвенные
повреждения и исключены первичные инфекционные, ал-
лергические и анатомические причины.

К диффузному альвеолярному кровоизлиянию (ДАК)
относится диффузное внутриальвеолярное кровотечение,
обычно из альвеолярных капилляров и реже из прекапил-
лярных артериол и посткапиллярных венул. Независимо от
наличия у пациента таких «классических» симптомов, как
кровохарканье, диффузные альвеолярные затемнения и
низкий гематокрит, вероятность ДАК должна рассматри-
ваться у всех пациентов с не диагностированным заболева-
нием органов дыхания. Кровохарканье сложно поддается
идентификации, поскольку оно часто носит прерывистый
характер и наблюдается только у 1/3 пациентов. Поэтому
возможность ДАК следует рассматривать у пациентов с
необъяснимыми альвеолярными затемнениями, особенно
когда эти изменения возникают на фоне симптомов заболе-
ваний соединительной ткани или впервые выявленной по-
чечной недостаточности.

ДАК диагностируется при помощи бронхоальвеолярно-
го лаважа (БАЛ). Однако ДАК может быть вызвано как за-
болеваниями, в основе которых лежит капиллярит (в том
числе первичным идиопатическим и вторичным васкули-
том), так и заболеваниями с диффузным альвеолярным по-
вреждением и вторичным умеренным кровоизлиянием. 
У всех пациентов с ANCA-ассоциированными васкулитами
(A-АВ), осложненными ДАК, выявляется капиллярит. 

При выявлении быстро прогрессирующего гломеруло-
нефрита (БПГН) следует проводить дифференциальный
диагноз между такими заболеваниями, как А-АВ, идиопа-
тический слабоиммунный гломерулонефрит (изолирован-
ный васкулит мелких сосудов почек), системная красная
волчанка (СКВ), синдром Гудпасчера, постинфекционный
гломерулонефрит, IgA-нефропатия, пурпура Шенлейна–
Геноха, эссенциальный криоглобулинемический васкулит
и мембранопролиферативный гломерулонефрит [5].

Классический легочно-почечный синдром характеризу-
ется одновременным наличием ДАК и БПГН. Однако во
всех случаях, когда деструктивное поражение дыхатель-
ных путей или узлы и полости на рентгенограммах грудной
клетки сочетаются с почечной недостаточностью, следует
также исключать васкулит. Необходимо проведение диф-
ференциального диагноза между A-АВ, синдромом Гудпас-
чера и СКВ.

Наличие пальпируемой пурпуры при физикальном об-
следовании указывает на существование васкулита мелких
сосудов кожи [6]. При этом распространенным объяснени-
ем является наличие кожного васкулита, возникшего в ре-
зультате реакции гиперчувствительности на лекарствен-
ный препарат. Также следует исключать A-АВ, криоглобу-
линемию, болезни соединительной ткани, инфекции и зло-
качественные новообразования. Могут наблюдаться разно-
образные симптомы поражения периферической или цент-
ральной нервной системы (ЦНС), включая боль, онемение,
парестезии, слабость или потерю функции (например, вне-
запно наступившее онемение стопы или кисти). Множе-
ственный мононеврит также должен вызвать подозрение на
васкулит [7].

Необычные комбинации признаков и симптомов, когда в
патологический процесс вовлечены несколько систем и ор-
ганов либо одновременно, либо в течение длительного вре-
мени, требуют исключения васкулита. Распространенные
симптомы, например лихорадка неясного генеза, «необыч-
ные» высыпания, мигрирующий полиартрит или «хрониче-
ский синусит», могут быть проявлением васкулита, особен-
но при наличии таких клинических признаков, как одышка,
почечная недостаточность или патологические изменения на
рентгенограммах органов грудной клетки.

Àíòèíåéòðîôèëüíûå 
öèòîïëàçìàòè÷åñêèå àíòèòåëà
ANCA впервые обнаружили D.J. Davies и соавт. в 1982 г.

[8]. В настоящее время описаны три конкретные модели
непрямого иммунофлюоресцентного окрашивания: цито-
плазматическая (c-ANCA), перинуклеарная (р-ANCA) и
атипичная (а-ANCA). Антитела c-ANCA в основном на-
правлены против протеиназы-3 (PR3, в азурофильных гра-
нулах), в то время как p-ANCA чаще всего направлены
против миелопероксидазы (MPO, также в азурофильных
гранулах). Тестирование на PR3 и MPO методом иммуно-
ферментного анализа (ИФА) является коммерчески до-
ступным и имеет важное клиническое значение. Эти анти-
тела тесно связаны с васкулитом мелких сосудов легких.
Положительный результат ИФА на ANCA при этих забо-
леваниях определяется не всегда. Поэтому для первона-
чального скрининга целесообразно определять ANCA дву-
мя методами (непрямой иммунофлюоресценции и ИФА-те-
стированием), что позволяет улучшить диагностику [9, 10].

Диагностическая польза тестирования на ANCA зави-
сит от его чувствительности, специфичности и положи-
тельной прогностической ценности по отношению к раз-
ным типам васкулитов: исследование c-ANCA (или анти-
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PR3) более информативно для диагностики ГПА, а p-AN-
CA (или анти-MPO) – для МПА и ЭГПА.

При ГПА анализ на c-ANCA характеризуется высокой
чувствительностью (90–95%) при активном системном за-
болевании, несколько меньшей чувствительностью
(65–85%) при поражении одного органа, и еще меньше ‒ в
стадии ремиссии. Специфичность составляет примерно
90%, поэтому в клинических ситуациях с очень высокой
вероятностью наличия заболевания положительный ре-
зультат на c-ANCA имеет достаточную прогностическую
ценность и позволяет обойтись без биопсии [11].

Напротив, p-ANCA не обладают достаточной чувстви-
тельностью и лишь косвенно указывают на наличие ЭГПА,
МПА или слабоиммунного БПГН, поскольку они могут
быть выявлены также при ревматоидном артрите, синдро-
ме Гудпасчера, аутоиммунном гепатите и воспалительных
заболеваниях кишечника [9]. Не выявлено четкой взаимо-
связи между титрами антител и активностью заболевания.
Следует также признать, что отсутствие положительного
теста не исключает А-АВ [12].

Äðóãèå ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ
Для исключения инфекции нужно проводить посев

культуры крови и проб из других потенциально поражен-
ных органов. Результаты клинического и биохимического
анализов крови неспецифичны, часто выявляется повыше-
ние СОЭ и С-реактивного белка (СРБ).

Общий анализ мочи с микроскопией осадка должен
быть выполнен у всех пациентов, так как протеинурия и
микроскопическая гематурия являются частыми ранними
находками при ГПА и МПА. У всех пациентов с легочным
кровотечением или легочно-почечным синдромом необхо-
димо исследовать антитела к гломерулярной базальной
мембране (ГБМ). Антинуклеарные антитела и ревматоид-
ный фактор также могут быть положительными при ле-
гочных васкулитах. Уровень общего иммуноглобулина Е
(IgE) и циркулирующих эозинофилов должны использо-
ваться для дифференциальной диагностики ЭГПА.

Èíñòðóìåíòàëüíûå èññëåäîâàíèÿ
Рентгенография и мультиспиральная компьютерная то-

мография (МСКТ) грудной клетки часто выявляют патоло-
гические изменения даже при отсутствии симптомов, так
как более чем у 80% пациентов с ГПА и ЭГПА имеются
рентгенологические отклонения. Специфические измене-
ния лучше всего описаны для ГПА и включают солитарные
округлые тени в легких и сливные очаги, особенно с кави-

тациями, диффузные затемнения по типу «матового стекла»
(особенно при ДАК) и консолидацию, а также стеноз брон-
хов и изъязвления верхних дыхательных путей (рис. 2). 
У пациентов с ЭГПА обычно наблюдаются инфильтраты,
гетерогенные затемнения по типу «матового стекла» или
консолидации, а также признаки патологии бронхов. Лим-
фаденопатия при легочных васкулитах встречается редко,
она более характерна для инфекционных болезней и злока-
чественных новообразований [13].

МСКТ придаточных пазух носа выявляет патологиче-
ские изменения у большинства (70–90%) пациентов с ГПА
и ЭГПА и может помочь выявить деструкцию или изъ-
язвления у пациентов с ГПА. 

Патологию сердца при обследовании больных с дока-
занным или предполагаемым A-АВ позволяют выявить
электрокардиография (ЭКГ) и эхокардиография (ЭхоКГ).
Поражение сердца встречается у 5–15% пациентов с ГПА и
у 30–50% пациентов с ЭГПА и является основной причи-
ной смерти при этих заболеваниях.

Бронхоскопия в основном используется для диагности-
ки злокачественных новообразований, инфекций, стеноти-
ческих или язвенных поражений верхних дыхательных пу-
тей или бронхов, выявления легочной эозинофилии и аль-
веолярного кровотечения. БАЛ следует оценить на пред-
мет наличия альвеолярного кровотечения, затем материал
отправить на микробиологическое и цитологическое ис-
следования. Трансбронхиальная биопсия позволяет исклю-
чить инфекцию или новообразование, но малоинформатив-
на для диагностики васкулита.

Для постановки точного диагноза необходимо проведе-
ние биопсии тканей. Биопсия кожи или верхних дыхатель-
ных путей безопасна и легко выполнима, но имеет мень-
шую диагностическую ценность по сравнению с биопсией
почки или хирургической биопсией легкого. Диагностиче-
ские признаки васкулита мелких сосудов выявлены при
трансторакальной биопсии легкого у 90% больных [14].
Биопсия почки часто проводится для морфологической ве-
рификации острого гломерулонефрита. Наличие фокаль-
ного сегментарного некротизирующего гломерулонефрита
без иммунных отложений (слабоиммунный гломерулонеф-
рит) указывает на наличие системного васкулита [14, 15].

Ñïåöèôè÷åñêèå êëèíè÷åñêèå 
ïðîÿâëåíèÿ A-ÀÂ
Будучи системными заболеваниями, практически все

васкулиты могут поражать легкие. Патологический про-
цесс варьирует от диффузного альвеолярного кровоизлия-
ния до воспаления паренхимы, плеврального выпота, сосу-
дистых аневризм и тромботических и тромбоэмболических
осложнений. Дифференциальная диагностика ANCA-ассо-
циированных васкулитов представлена в табл. 1.

Ãðàíóëåìàòîç ñ ïîëèàíãèèòîì
ГПА является самым распространенным из ANCA-ас-

социированных васкулитов мелких сосудов, возникает в
любом возрасте (в основном от 40 до 60 лет) и в равной
степени поражает оба пола. В патологический процесс при
ГПА вовлекаются как верхние (например, хронический си-
нусит и/или отит, язвы верхних дыхательных путей и/или
структурные деформации, подсвязочный или эндобронхи-
альный стеноз), так и нижние дыхательные пути (напри-
мер, кашель, боль в грудной клетке, одышка, кровохар-
канье и/или патологические изменения при рентгеногра-
фии и МСКТ органов грудной клетки), а также почки (на-

Ðèñ. 1. Âçàèìîñâÿçü ìåæäó ðàçìåðîì ñîñóäîâ è ìåõàíèç-
ìîì ðàçâèòèÿ âàñêóëèòà. 



пример, гломерулонефрит). В конечном счете, заболевания
почек развиваются у 80–90% пациентов, при первом обра-
щении к врачу патология почек выявляется лишь у 40%
[16, 17]. Часто встречаются конституциональные симпто-
мы, а также болезни кожи, глаз, опорно-двигательного ап-
парата, периферической и центральной нервной системы
[5, 16, 17].

Рентгенография органов грудной клетки выявляет па-
тологические изменения у большинства пациентов, прежде
всего альвеолярные, смешанные или интерстициальные за-
темнения, а также узловые или полостные образования
(рис. 2) [18].

Гистологическое заключение при трансторакальной
биопсии легкого зависит от стадии заболевания и предше-
ствующего лечения иммуносупрессантами. Характерно по-

ражение мелких и средних сосудов некротическим васку-
литом с гранулематозным воспалением и некрозом парен-
химы, часто географической формы [19]. Хотя воспаление
при ГПА, как правило, описывается как гранулематозное,
оно часто носит смешанный характер и включает в себя
гранулемы, гигантские клетки, нейтрофилы, лимфоциты,
плазматические клетки, гистиоциты и эозинофилы. Малые
гистологические критерии включают организующуюся
пневмонию (70% случаев) и ДАК (10%) [19]. При выполне-
нии биопсии в начальной стадии заболевания характерные
классические изменения могут отсутствовать. У пациентов,
получавших лечение, явные воспалительные инфильтраты
часто не обнаруживаются, и единственным неспецифиче-
ским признаком могут быть рубцы в артериях и/или дыха-
тельных путях [20]. При своевременном и правильном лече-

Ý.Õ. Àíàåâ è ñîàâò.
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Òàáëèöà 1. Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ANCA-àññîöèèðîâàííûõ âàñêóëèòîâ [5, 14, 16, 18, 22–24, 26–29]

Проявления ГПА ЭГПА МПА

Легочные

Респираторные симптомы и
рентгенологические измене-
ния у 70–95% пациентов, тра-
хеобронхиальная и эндоброн-
хиальная патология у 10–50% 

Бронхиальная астма у боль-
шинства пациентов. Гетеро-
генные инфильтраты лег-
ких на рентгенограмме бо-
лее чем у 70% пациентов

ДАК у 10–30% пациентов

Почечные 50–90% пациентов 20–50% пациентов БПГН у большинства пациентов

Верхние дыхательные
пути

Деструктивные или язвенные
поражения у 70–95% пациен-
тов

Недеструктивные пораже-
ния (синусит, полипоз, ри-
нит) у 70% пациентов

Заболевания околоносовых па-
зух у 5–30% пациентов

Артралгии и миалгии До 80% пациентов До 50% пациентов У 50% пациентов

Глазные
25–60% пациентов. Заболева-
ния, угрожающие потерей
зрения, включая увеит, язвы

<5% пациентов
До 30% пациентов. Явных кли-
нических проявлений может не
быть

Сердечные У 5–25% пациентов У 30–50% пациентов У10–20% пациентов

Желудочно-кишечные <10%
Основная причина заболе-
ваемости и смертности у 
30–50% пациентов 

35–55% пациентов имеют при-
знаки, схожие с узелковым по-
лиартериитом

Кожные
Около 60% пациентов имеют
пальпируемую пурпуру, язвы,
узелки или пузырьки

У 50–70% пациентов пурпу-
ра, узелки, лейкоцитокла-
стический васкулит, папулы

35–60% пациентов имеют 
пурпуру

Неврологические
Вовлечение центральной и
периферической нервной си-
стемы

Множественный мононев-
рит у 50 –75% пациентов.
Вовлечение ЦНС у 5–40%

Множественный мононеврит 
у 10 –50% пациентов

Рентгенография / МСКТ
органов грудной клетки

Отклонения более чем у 80%.
Альвеолярные, интерстици-
альные или смешанные 
затемнения, часто с узелками
и/или полостными образова-
ниями

Затемнения более чем 
у 70%. Часто заболевания
дыхательных путей (утол-
щение бронхиальных сте-
нок, гиперинфляция)

Затемнения у 10 –30% 
пациентов. Плевральный выпот
у 5–20% пациентов

ANCA

ANCA (+) у более 90% 
и c-ANCA ИФА (+) у более
85% при генерализованном
активном заболевании

ANCA (+) у 30 –70% 
пациентов, большинство 
p-ANCA (+)

ANCA (+) у 50 –75% пациентов,
большинство p-ANCA (+)
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Ëåãî÷íûå âàñêóëèòû  

нии заболевания 5-летняя выживаемость составляет 75%.
Основной причиной смерти пациентов с ГПА является ин-
фекция, а не неконтролируемое течение заболевания [21].

Ýîçèíîôèëüíûé ãðàíóëåìàòîç 
ñ ïîëèàíãèèòîì
ЭГПА является специфическим ANCA-ассоциирован-

ным васкулитом мелких сосудов, который клинически от-
личается от ГПА и МПА. Заболевают взрослые всех воз-
растов и обоих полов в равной степени. Его проявления ча-
сто имеют сходство с эозинофильными заболеваниями лег-
ких [идиопатическая хроническая эозинофильная пневмо-
ния, аллергические бронхолегочные микозы, реакции на
лекарственные препараты, идиопатический гиперэозино-
фильный синдром (ИГЭС), паразитарная инвазия, аллерги-
ческие заболевания] и тяжелой неконтролируемой бронхи-
альной астмой. ЭГПА характеризуется триадой синдромов:
неконтролируемая бронхиальная астма, гиперэозинофи-
лия, некротический васкулит. В классическом варианте
течение ЭГПА можно разделить на три фазы. Первона-
чально появляются атопия/ринит/синусит/бронхиальная
астма, затем эозинофилия и, наконец, васкулит [21]. 
Со стороны верхних дыхательных путей обычно наблю-
даются хронический ринит и синусит (с полипозом носа
или без него), как правило, без деструктивных изменений.

Рентгенологическая диагностика органов грудной клет-
ки выявляет патологические изменения более чем у 2/3 па-
циентов [22]. Чаще всего на МСКТ органов грудной клетки
наблюдаются преходящие и уменьшающиеся со временем
паренхиматозные затемнения (по типу «матового стекла» и
консолидации) и реже – узелки. В отличие от ГПА и МПА
легочное кровоизлияние и гломерулонефрит при ЭГПА
встречаются крайне редко [22, 23]. Патология сердца (на-
рушения проводимости, систолическая или диастолическая
дисфункции, внутриполостной тромб, перикардит) или же-
лудочно-кишечные заболевания (перфорация, ишемия,
кровотечение) являются известными и серьезными ослож-
нениями. P-ANCA обнаруживают в 30–70% случаев, эози-
нофилия периферической крови более 1500 клеток/мкл на-
блюдается практически на всех этапах заболевания.

Недавно выявлено, что пациенты с ЭГПА подразде-
ляются на два клинических фенотипа. Одна подгруппа ха-
рактеризуется большей частотой неврологических рас-
стройств, заболеваний почек, желудочно-кишечного трак-

та и поражением кожи; пациенты этой подгруппы чаще яв-
ляются р-ANCA-положительными. Другая подгруппа па-
циентов имеет общие признаки с ИГЭС, а именно сердеч-
ные проявления, мигрирующие затемнения легких (эозино-
фильная пневмония) и р-ANCA-негативный серологиче-
ский профиль [24].

Морфологически у пациентов с ЭГПА определяется
как некротический васкулит мелких сосудов, так и бога-
тый эозинофилами клеточный инфильтрат. Диагностиче-
ские признаки ЭГПА по биопсии легкого включают эози-
нофильную пневмонию, некротический васкулит и грану-
лематозное воспаление [25]. Наиболее частыми причинами
летального исхода являются осложнения со стороны серд-
ца, желудочно-кишечного тракта, астматический статус и
дыхательная недостаточность [22]. Если в 70-х годах 
XX века уровень смертности достигал 40%, то более поздние
данные показывают, что при адекватном лечении пациенты
могут иметь нормальную продолжительность жизни [26].

Ìèêðîñêîïè÷åñêèé ïîëèàíãèèò
Началу МПА обычно предшествует наличие в течение

нескольких недель-месяцев выраженных системных симп-
томов (лихорадка, астения, утомляемость, недомогание,
миалгия, артралгии) с последующим развитием почечной
недостаточности, как правило, в форме БПГН. Это заболе-
вание начинается после 50 лет, чаще встречается у муж-
чин. Его клинические проявления напоминают симптомы
узелкового полиартериита, что в течение десятилетий при-
водило к путанице в диагностике. Гломерулонефрит про-
является практически всегда, тогда как легкие поражаются
лишь у 10–30% больных [27]. У пациентов с патологией
легких ДАК и капиллярит являются наиболее распростра-
ненными проявлениями. Легочный фиброз встречается
редко и сопровождается высокой смертностью [21]. Кожа
вовлекается в процесс более чем у половины пациентов, ча-
ще всего в виде пурпуры. Периферическая нервная система
поражается чаще, чем ЦНС. Патология желудочно-кишеч-
ного тракта сопровождается кровотечением и ишемией
[28]. ANCA обнаруживаются в 50–75% случаев.

Морфологически наблюдаются очаговый, сегментар-
ный некротизирующий васкулит и смешанный воспали-
тельный инфильтрат без гранулем. Нейтрофильный капил-
лярит с кровоизлиянием в легочные альвеолы и нагружен-
ными гемосидерином макрофагами является классическим
гистологическим признаком МПА. По мере того как по-
вреждения заживают, грануляционная ткань может запол-
нять альвеолы, приводя к схожей с организующейся пнев-
монией рентгенологической картине. Пятилетняя выжи-
ваемость варьирует от 45 до 75% [21]. Рецидивы после ус-
пешной индукционной терапии наблюдаются в 25–33%
случаев [27], но обычно носят менее тяжелый характер и
поддаются терапии.

Ëå÷åíèå: îáùèå ïðèíöèïû
Терапия васкулитов включает агрессивную иммуносу-

прессию с применением цитостатических препаратов и
глюкокортикостероидов (ГКС). Интенсивность иммуносу-
прессивной терапии определяется не нозологической фор-
мой, а тяжестью заболевания. Цель лечения ‒ достижение
контроля над течением заболевания при минимизации рис-
ка развития неблагоприятных явлений, связанных с лече-
нием. Европейская группа исследования васкулита (EU-
VAS) разработала клинически полезную систему оценки,
которая классифицирует активность заболевания по одно-

Ðèñ. 2. ÌÑÊÒ îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè ïðè ÃÏÀ: À – óçåë-
êè; Â – ïîëîñòè; Ñ – ëåãî÷íûå çàòåìíåíèÿ, îáóñëîâëåí-
íûå ÄÀÊ; D – êîíñîëèäàöèÿ.



му из пяти уровней тяжести: 1) ограниченная (локальное
поражение верхних дыхательных путей); 2) генерализован-
ная на ранней стадии; 3) активная генерализованная; 4) тя-
желая; 5) рефрактерная (не поддающаяся лечению) [29].
Критерии тяжести А-АВ и рекомендации по терапии пер-
вой линии представлены в табл. 2.

Подобно терапии злокачественных новообразований
лечение делится на 2 фазы: начальная фаза – «индукция ре-
миссии», позволяющая контролировать активность болез-
ни, и «поддерживающая» фаза для поддержания ремиссии
заболевания. Следует помнить о лечении сопутствующих
заболеваний, кислородотерапии (при необходимости), вак-
цинациях, профилактике Pneumocystis jirovecii, физиче-
ской реабилитации, правильном питании и психологиче-
ской поддержке. Данные меры уменьшают риск рецидива
заболевания и развития побочных эффектов от лекарст-
венной терапии.

Èíäóêöèÿ ðåìèññèè
При ограниченном заболевании назначают терапию од-

ним препаратом (ГКС или азатиоприн, или метотрексат).
При более агрессивной ограниченной форме заболевания
может потребоваться терапия, описанная для генерализо-
ванной на ранней стадии или активной генерализованной
формы заболевания.

Генерализованное на ранней стадии заболевание отли-
чается от активного генерализованного заболевания отсут-
ствием непосредственной угрозы для конкретной функции
органов, но рекомендации по лечению одинаковые (цикло-
фосфамид + ГКС). Циклофосфамид позволяет достичь бо-
лее эффективного контроля над течением заболевания по
сравнению с метотрексатом, в качестве альтернативы
предложены микофенолат мофетил и азатиоприн [38]. Од-

нако данных относительно применения этих препаратов по-
ка недостаточно.

При активном генерализованном заболевании комбина-
ция перорального приема циклофосфамида с ГКС позволяет
достичь ремиссии более чем у 90% больных [17]. До появле-
ния этой схемы 5-летняя летальность достигала 85%. Тера-
пия ритуксимабом (анти-CD20 моноклональными антитела-
ми) приводит к достижению ремиссии заболевания и успеш-
ному снижению дозы ГКС через 6 мес, не уступая по эффек-
тивности пероральному циклофосфамиду [32, 39].

У больных с тяжелым заболеванием добавление плаз-
мафереза к стандартной терапии циклофосфамидом и ГКС
признано более эффективным, чем проведение пульс-тера-
пии ГКС [40, 41]. Дополнительные методы лечения у паци-
ентов с рефрактерной гипоксемической дыхательной недо-
статочностью и неконтролируемым ДАК включают акти-
вированный человеческий фактор VII и экстракорпораль-
ную мембранную оксигенацию [42, 43].

Резистентное заболевание характеризуется отсутстви-
ем ответа на введение высоких доз ГКС, цитостатиков и
плазмаферез. Этим пациентам необходимо рассматривать
возможность использования новых (или эксперименталь-
ных) препаратов. Предложены такие методы лечения, как
внутривенный иммуноглобулин, деоксиспергуалин (проти-
воопухолевый и иммуносупрессивный препарат) и антити-
моцитарный глобулин [33].

Ïîääåðæèâàþùàÿ òåðàïèÿ
Поддерживающая терапия предназначена для сохране-

ния контроля заболевания, при этом снижая риск или тя-
жесть связанных с лекарственными средствами нежела-
тельных явлений. Во время этой фазы лечения пациенты,
получающие циклофосфамид для индукции ремиссии, как
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Òàáëèöà 2. Âàðèàíòû òåðàïèè ïåðâîé ëèíèè äëÿ èíäóêöèîííîé òåðàïèè è ïîääåðæàíèå ðåìèññèè â çàâèñèìîñòè 
îò òÿæåñòè çàáîëåâàíèÿ (àäàïòèðîâàíî èç [29–37])

Активность заболевания
Системные 
симптомы

Креатинин 
сыворотки

Нарушение 
функции 
органов-
мишеней

Варианты терапии

Ограниченная Нет <120 мкмоль/л Нет
ГКС или метотрексат, 
или азатиоприн

Генерализованная на ранней
стадии

Да <120 мкмоль/л Нет
Циклофосфамид + ГКС или
Метотрексат + ГКС

Активная генерализованная Да <500 мкмоль/л Да
Циклофосфамид + ГКС или
Ритуксимаб + ГКС

Тяжелая Да >500 мкмоль/л Да
ГКС + плазмаферез + 
циклофосфамид (или ритуксимаб)

Рефрактерная Да Любой уровень Да
Рассмотреть возможность назначения
препаратов, используемых для иссле-
довательских целей

Поддержание ремиссии Нет Нет данных Нет

Если пациенту было начато лечение
циклофосфамидом: азатиоприн ± 
низкие дозы пероральных ГКС или
Метотрексат ± низкие дозы перо-
ральных ГКС. Если пациенту было
начато лечение ритуксимабом: ритук-
симаб по фиксированной схеме ± 
низкие дозы пероральных ГКС
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правило, переводятся на терапию азатиоприном или метот-
рексатом (при непереносимости азатиоприна), часто в со-
четании с низкими дозами ГКС [44]. Пациенты, получаю-
щие ритуксимаб, как правило, получают повторное лече-
ние ритуксимабом и низкими дозами ГКС. Для поддержи-
вающей терапии также использованы микофенолата мофе-
тил, лефлуномид и циклоспорин [30, 34, 45, 46].

На сегодняшний день отсутствуют убедительные дан-
ные об оптимальной продолжительности поддерживающей
терапии. Большинство экспертов рекомендуют период не
менее 2 лет до рассмотрения возможности прекращения
лечения [47].

Çàêëþ÷åíèå
Термин «легочный васкулит» включает различные за-

болевания, характеризующиеся способностью вызывать
воспаление сосудов, деструкцию и некроз легочной тка-

ни. ANCA-ассоциированные васкулиты (ГПА, ЭГПА и
МПА) являются наиболее часто встречающимися васку-
литами в клинической практике. Проявления легочных
васкулитов неспецифичны, что существенно затрудняет
постановку диагноза и адекватную оценку активности за-
болевания. Хотя правильный диагноз иногда может быть
установлен клинически, для окончательной диагностики
требуется биопсия тканей.

Терапия васкулитов включает агрессивную иммуно-
супрессию, которая часто приводит к развитию серьез-
ных нежелательных явлений. Осложнения, возникающие
в ходе болезни, включают инфекции, рецидив заболева-
ния, коморбидные состояния и венозную тромбоэмбо-
лию. Проведенные рандомизированные контролируемые
исследования позволили существенно расширить реко-
мендации по лечению и улучшить прогноз.
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