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Системные васкулиты (СВ) – группа заболеваний, объединенная наличием 

воспаления сосудистой стенки. Неврологические проявления могут возни-

кать в дебюте СВ или на стадии полиорганного поражения. Диагностика по-

ражений центральной и периферической нервной системы при АНЦА-ассо-

циированных васкулитах основана на данных неврологического осмотра 

и результатах лабораторных и инструментальных методов исследования.
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воспаления и повреждения кровеносных сосудов мало-

го и среднего калибра, связанные с циркулирующими 

в плазме крови АНЦА, которые направлены против 

специфических белков в гранулах цитоплазмы нейтро-

филов и лизосомальных белков в моноцитах. Метод не-

прямого иммунофлуоресцентного анализа в настоящее 

время используется в большинстве лабораторий в каче-

стве скринингового теста на ААВ.

В соответствии с модифицированной классифика-

цией СВ (2012) в группу ААВ входят: 

• гранулематоз с полиангиитом (ГПА);

• микроскопический полиангиит (МПА);

• эозинофильный ГПА (ЭГПА) [3].

Уровень заболеваемости ГПА, МПА и ЭГПА в Ев-

ропе составляет 2,1–14,4; 2,4–10,1 и 0,5–3,7 случая на 

1 млн населения соответственно, а распространенность 

ААВ – 46–184 случая на 1 млн населения. В России, как 

и в странах Европы, ГПА встречается значительно чаще, 

чем МПА и ЭГПА, в то время как в Японии, наоборот, 

выше распространенность МПА. Спектр клинических 

проявлений ААВ достаточно широк и вариабелен – от 

кожной сыпи до генерализованного полиорганного по-

ражения [1].

СИСТЕМНЫЕ ПРОЯВЛЕНИЯ АНЦА-АССОЦИИРОВАННЫХ 
ВАСКУЛИТОВ

У пациентов с ААВ часто наблюдается развитие 

дисфункции вегетативной (автономной) нервной си-

стемы, регулирующей уровень функциональной актив-

ности организма. Для оценки степени выраженности 

автономной дисфункции используются комбиниро-

ванная шкала вегетативных симптомов (The composite 

autonomic symptom scale 31 – COMPASS-31) и Бир-

мингемская шкала активности васкулита (Birmingham 

Vasculitis Activity Score – BVASv3). По результатам ис-

следования P. Moog и соавт., у пациентов с ААВ в 3,5 

раза чаще развивались вазомоторные и тазовые авто-

номные нарушения по сравнению с контрольной груп-

пой, однако не выявлена разница в частоте развития 

кардиоваскулярных, гастроинтестинальных, паппи-

ломоторных и судомоторных симптомов. Кроме того 

отсутствовала корреляция между выраженностью ав-

тономной нейропатии и длительностью заболевания, 

а также числом вовлеченных в патологический процесс 

систем организма. Частота возникновения автономных 

нарушений одинакова у пациентов с активным ААВ 

и у больных, находящихся в ремиссии, с признаками 

поражения нервной системы и без таковых [2, 4].

ГРАНУЛЕМАТОЗ С ПОЛИАНГИИТОМ (ГРАНУЛЕМАТОЗ 
ВЕГЕНЕРА)

ГПА (гранулематоз Вегенера) – системное воспа-

лительное заболевание, затрагивающее верхние и ниж-

ние дыхательные пути, а также почки. Для данного СВ 

характерно некротическое гранулематозное поражение 

сосудов малого калибра [5]. В Европе распространен-

Системные васкулиты (СВ) представляют собой 

группу гетерогенных заболеваний, главным мор-

фологическим субстратом которых является поврежде-

ние эндотелия сосудов, а спектр клинических проявле-

ний зависит от типа, размера, локализации поражен-

ных сосудов и тяжести сопутствующих воспалительных 

нарушений. На сегодняшний день накоплен большой 

опыт по изучению васкулитов, включая диагностику 

и лечение разных нозологических форм [1].

Ассоциированные с антителами к цитоплазме ней-

трофилов (АНЦА) васкулиты (ААВ) – группа доста-

точно редких аутоиммунных системных заболеваний, 

для которых характерно преимущественное пораже-

ние легких, почек, дыхательной системы и перифери-

ческих нервов [2]. Среди всех СВ заболевания данной 

группы являются наиболее распространенными. К па-

томорфологическим характеристикам ААВ относятся 
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ность ГПА в популяции составляет 5 случаев на 100 тыс. 

населения [6]. 

У ⅓ пациентов с ГПА развивается поражение пе-

риферической нервной системы (ПНС), которое про-

является как множественной мононейропатией, так 

и сенсорно-моторной полинейропатией. 

Частота поражений центральной нервной системы 

(ЦНС) при ГПА, по данным разных авторов, варьирует 

от 6 до 54% случаев [1, 7]. К наиболее частым прояв-

лениям относятся острые нарушения мозгового крово-

обращения, пахименингит и пангипопитуитаризм [8].

Как правило, у пациентов с ГПА в поражение ЦНС 

вовлекаются следующие структуры: гипофиз, мозговые 

оболочки и сосудистая сеть головного мозга. Клини-

чески поражение может проявляться головной болью, 

менингеальным синдромом, эпилептическими при-

ступами, церебральным артериальным или венозным 

тромбозом, поражением спинного мозга с развитием 

поперечного миелита [8]. 

Поражение гипофиза при ГПА – редкое явление, 

которое отмечается у 1,3% пациентов [9]. Поражаются 

как передний, так и задний гипофиз, что в некоторых 

случаях приводит к развитию пангипопитуитаризма 

с последующим развитием клинической картины гипо-

тиреоза, гипокортицизма и гипогонадизма различной 

степени выраженности, вплоть до коматозного состо-

яния. Гипофизит, связанный с ГПА, может привести 

к частичной или тотальной дисфункции гипофиза. 

Пациенты изначально жалуются на неспецифические 

симптомы (головная боль, общая слабость и утомляе-

мость) [6]. При более выраженном поражении гипофи-

за развиваются специфические эндокринопатии, самой 

частой из которых является несахарный диабет [7]. Па-

тогенетический механизм данного процесса предпола-

гает гранулематозное поражение гипофиза [10].

МИКРОСКОПИЧЕСКИЙ ПОЛИАНГИИТ 
В 1923 г. немецкий патолог Фридрих Вовиль описал 

двух пациентов с атипичным вариантом васкулита, ха-

рактеризующегося наличием гломерулонефрита и не-

гранулематозного воспаления сосудов малого калибра. 

Впоследствии данный вариант узелкового периартери-

ита был признан новой формой заболевания и назван 

МПА [11]. MПA чаще диагностируется у пациентов 

старшего возраста и проявляется более тяжелыми фор-

мами поражения почек, чем при ГПА [12]. Поражение 

ПНС при МПА встречается чаще, чем поражение ЦНС 

(в 20–58% и 17–30% случаев соответственно) [11, 13]. 

Васкулит-ассоциированное поражение ПНС сопровож-

дается вовлечением как моторных, так и сенсорных 

волокон нервов конечностей и в большинстве случаев 

проявляется множественной мононейропатией и дис-

тальной симметричной полинейропатией, реже ипси- 

и билатеральной плексопатией, краниальной нейропа-

тией. Варианты поражения ЦНС включают инфаркты 

головного мозга, пахименингит [14]. Морфологической 

особенностью МПА является отсутствие гранулематоз-

ного воспаления, которое часто встречается при ГПА 

и ЭГПА [12].

Поражения периферических нервов при ААВ необ-

ходимо дифференцировать с наследственными и при-

обретенными метаболическими нейропатиями, раз-

вивающимися у пациентов с системным амилоидозом 

и гипотиреозом.

ЭОЗИНОФИЛЬНЫЙ ГРАНУЛЕМАТОЗ С ПОЛИАНГИИТОМ 
(СИНДРОМ ЧЕРДЖА–СТРОСС)

ЭГПА (ранее – синдром Черджа–Стросс [СЧС]) 

представляет собой мультисистемный процесс, соче-

тающий длительное течение бронхиальной астмы, де-

бютирующей во взрослом возрасте, поражение верхних 

дыхательных путей и эозинофилию в периферической 

крови [5]. Впервые заболевание описано в 1951 г. аме-

риканскими патологоанатомами Джейкобом Черджом 

и Лотте Стросс, которые отметили, что оно является 

формой диссеминированного некротического васку-

лита с внесосудистыми гранулемами, встречающими-

ся исключительно у пациентов с бронхиальной астмой 

и тканевой эозинофилией. В 2012 г. Американское 

общество ревматологов приняло новую номенклатуру 

в классификации васкулитов, в которой для обозначе-

ния СЧС использовали термин ЭГПА [8, 15]. Заболева-

емость ЭГПА составляет от 0,5 до 6,8 случая на 1 млн 

взрослого населения в год. ЭГПА чаще встречается 

у лиц в возрасте от 40 до 60 лет [15, 16]. 

Отличительной особенностью ЭГПА от иных ААВ 

является стадийность течения: 

•  1-я стадия – продромальная – продолжается 

в среднем 28 мес, но в некоторых случаях может 

длиться годами. Для этой стадии характерны ал-

лергические проявления: ринит, полипоз, брон-

хиальная астма, рецидивирующая лихорадка;

•  2-я стадия может персистировать или рецидиви-

ровать в течение нескольких лет. В этой стадии 

отмечается эозинофилия периферической крови 

и тканей. К особенностям данного периода отно-

сят возможность регресса бронхиальной астмы [1, 

13]; 

•  3-я стадия наблюдается в среднем через 3 года по-

сле начала 1-й стадии и представляет собой раз-

вернутый этап заболевания, во время которого 

происходит развитие жизнеугрожающего генера-

лизованного васкулита, а также полинейропатии.

Варианты поражения ПНС при ЭГПА представ-

лены множественной мононейропатией, либо асим-

метричной дистальной полинейропатией. В исследо-

вании R. André и соавт. у пациентов с ЭГПА (n=88) 

выявлены следующие поражения: лицевого нерва – 

у 38%, глазодвигательного – у 17%, тройничного – 

у 10%, преддверно-улиткового – у 3%, языкоглоточно-

го – у 3%, блуждающего – у 3%. Проявления миелита 

отмечены у 1% обследованных [17]. 
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Поражение ПНС при СВ может быть одним из 

многих симптомов или стать первым признаком забо-

левания. В целом варианты поражения ПНС при ААВ 

многообразны и представлены сенсорной, моторной 

или смешанной полинейропатией. Повреждение пери-

ферических нервов наблюдается при всех ААВ, при этом 

чаще у пациентов с ЭГПА (в 60–70% случаев), несколь-

ко реже при МПА (в 20–50%) и ГПА (в 15–50%) [18]. 

В настоящее время поражение ПНС при ААВ рас-

сматривается как следствие аутоиммунной реакции на 

образование антител к цитоплазме нейтрофилов и по-

следующей ишемии vasa nervorum с дегенерацией ак-

сонов, клинически проявляющейся множественной 

мононейропатией и асимметричной полинейропатией. 

Чаще поражаются малоберцовые, большеберцовые, 

локтевые и срединные нервы, то есть длинные нервы 

конечностей [19].

К типичным клиническим проявлениям поражения 

ПНС относится острое начало с ощущением жжения, 

покалывания и (или) болезненных парестезий, онеме-

ния, слабости в конечностях, развитием «свисающей» 

стопы или запястья. На ранних стадиях заболевания 

преимущественно страдают «тонкие» слабомиелини-

зированные волокна нервов конечностей, проводящие 

болевую и температурную чувствительность, с последу-

ющим вовлечением более толстых миелинизированных 

двигательных волокон, а также волокон, проводящих 

глубокую чувствительность. Распространение сенсор-

ных нарушений, как правило, имеет картину множе-

ственной мононейропатии, однако в некоторых случаях 

отмечается дистальная симметричная полинейропатия, 

которая при прогрессировании и отсутствии терапии 

проявляется нейропатической болью. В случае множе-

ственной мононейропатии по мере прогрессирования 

заболевания картина приобретает черты сенсорно-мо-

торной полинейропатии. В данном случае для диффе-

ренциальной диагностики информативна стимуляци-

онная электромиография. Диагноз поражения ПНС 

при ААВ основывается на клинической оценке и может 

быть подтвержден нейрофизиологическими методами, 

которые позволяют объективизировать первично аксо-

нальный характер поражения с вторичным вовлечени-

ем миелиновой оболочки, а также выявлять субклини-

ческую стадию периферической нейропатии [20].

В отличие от ПНС поражение ЦНС при ААВ встре-

чается намного реже (у 5–15% пациентов) и относится 

к прогностически неблагоприятным симптомам [21]. 

Рассматриваются следующие механизмы повреждения 

ЦНС при ААВ: 

•  воспаление и (или) повышение проницаемости 

сосудов головного мозга малого и среднего кали-

бра из-за развития СВ; 

•  гранулематозная инфильтрация или компрессия 

со стороны смежных структур; 

•  гранулематозные поражения, развивающиеся de 

novo в ЦНС. 

Патогенетические механизмы различаются в за-

висимости от конкретных структур ЦНС. Например, 

поражения твердой мозговой оболочки или гипофиза 

в основном связаны с гранулематозным воспалением, 

при этом патология паренхимы головного и спинного 

мозга опосредована васкулитом и нарушением про-

ницаемости гематоэнцефалического барьера. Также 

в зависимости от развития локального или диффуз-

ного воспалительного процесса возможны ишемиче-

ские, геморрагические или гранулематозные повреж-

дения вещества головного и (или) спинного мозга, 

в том числе с имитацией клинической картины объ-

емного образования [6, 22]. Поражения ЦНС при си-

стемных ААВ развиваются, как правило, на поздних 

сроках заболевания [15].

Клиническая картина поражения ЦНС также про-

является психоэмоциональными и нейрокогнитивны-

ми нарушениями, эпилептическими приступами, па-

резами и нарушениями сознания, которые могут иметь 

как транзиторный, так и персистирующий характер 

[23]. Распространенность когнитивных расстройств 

у пациентов с ААВ достигает 30%. В случаях ААВ харак-

тер когнитивных нарушений в основном затрагивает 

абстрактное мышление, внимание, невербальную па-

мять и свидетельствует о нейродинамическом характере 

когнитивных расстройств [24]. 

Развитие ишемического инсульта у пациентов 

с ААВ обычно обусловлено поражением белого ве-

щества головного мозга вследствие вовлечения глу-

бинных перфорирующих сосудов. При нейровизуа-

лизации (магнитно-резонансная томография [МРТ] 

головы) на Т2-взвешенных изображениях гиперин-

тенсивные очаги поражения отмечаются в перивен-

трикулярных, подкорковых областях, среднем мозге 

и варолиевом мосту. 

Ишемические инсульты, вызванные ААВ, обычно 

устойчивы к антитромбоцитарной терапии и склонны 

к рецидивам без лечения основного заболевания [3, 

25]. Лечение первичного васкулита ЦНС в случае ААВ 

нестандартизировано, что связано с малым числом 

проспективных и рандомизированных исследований. 

Тактика ведения пациентов основана на экспертных 

заключениях, опирающихся на клинические реко-

мендации по лечению СВ. Согласно данным R. André 

и соавт., геморрагический инсульт при ААВ развивается 

реже чем ишемический, что характерно для популяции 

в целом [17]. 

Патология эндотелия является характерной особен-

ностью ААВ и, вероятно, вызвана взаимодействием ак-

тивированных АНЦА-нейтрофилов и эндотелиальных 

клеток с последующим развитием гиперкоагуляции 

и тромботических осложнений.

В 2021 г. опубликованы результаты метаанали-

за, в котором проанализированы базы данных Ovid 

MEDLINE, EMBASE, the Cochrane Library с момен-

та их создания по май 2020 г., которые свидетельству-
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ют об увеличении риска развития венозных тромбозов 

(63,4%) и тромбоэмболий (26,3%) у пациентов с ААВ 

[25].

Согласно результатам, полученным P. Hansrivijit 

и соавт., у больных ААВ отмечено значительное уве-

личение риска развития таких сердечно-сосудистых 

осложнений, как острый коронарный синдром, стено-

кардия, острое нарушение мозгового кровообращения, 

транзиторная ишемическая атака, облитерирующий 

атеросклероз нижних конечностей [25]. По данным ис-

следования по изучению поражения сердечно-сосуди-

стой системы у больных СВ в Клинике им. Е.М. Тареева 

(Москва), частота атеросклероза у пациентов с ААВ со-

ставила 54–57%, частота сердечно-сосудистых ослож-

нений – 14,5–22,3% [26].

Поражения спинного мозга при ААВ достаточно 

редки. Существуют три возможных механизма, лежа-

щих в основе поражения вещества спинного мозга: 

• некротическое воспаление сосудов;

•  сдавление мозговыми оболочками, утолщенными 

вследствие воспаления; 

• образование первичных гранулем. 

Клинические синдромы поражения спинного моз-

га включают гипертрофический пахименингит и ком-

прессионную миелопатию. При клинических прояв-

лениях очагового поражения вещества головного или 

спинного мозга во всех случаях показано проведение 

МРТ с целью уточнения локализации, распространен-

ности и характера патологического процесса. 

Диагностика поражения ЦНС при ААВ основана на 

данных неврологического осмотра и результатах лабо-

раторных и инструментальных методов исследования. 

Проведение люмбальной пункции с последующим ис-

следованием цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) по-

казано всем пациентам с подозрением на ААВ с целью 

исключения инфекционной или паранеопластической 

природы заболевания. У большинства пациентов с ААВ 

в ЦСЖ выявляется легкий плеоцитоз с преобладанием 

лимфоцитов, повышение уровня белка и нормальный 

уровень глюкозы. 

Морфологическое, иммуногистохимическое иссле-

дование – «золотой стандарт» диагностики васкулита 

мелких сосудов. Образцы тканей могут быть получены 

путем биопсии из пораженных органов, чаще всего поч-

ки или кожи. Биопсия легких и слизистой полости носа 

выполняется редко в связи с большим количеством 

ложноотрицательных результатов. Возможно проведе-

ние биопсии твердой мозговой оболочки, паренхимы 

головного мозга. По результатам исследования био-

псийного материала описаны 2 типа патологических 

изменений: 

•  некротический васкулит с поражением сосудов 

малого и среднего калибра; 

•  гранулематоз с воспалительной клеточной ин-

фильтрацией (моноциты, плазматические клетки, 

эозинофилы и полиморфноядерные лейкоциты). 

Однако отрицательный результат патоморфоло-

гического исследования биоптата ткани не исключает 

диагноз ААВ из-за возможного локального или сегмен-

тарного характера поражения [27].

В литературе представлены описания гипертро-

фического пахименингита с интракраниальными 

и спинальными проявлениями в дебюте ААВ, под-

твержденного при МРТ, исследовании биоптата мозго-

вых оболочек и (или) вещества головного и спинного 

мозга [10]. Данные о поражениях ЦНС и показатели 

смертности при ААВ не предполагают прямой корре-

ляции, однако не вызывает сомнений, что вовлечение 

ЦНС в патологический процесс является неблагопри-

ятным прогностическим признаком при долгосрочном 

наблюдении пациентов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Неврологические симптомы могут развиваться как 

в дебюте СВ, так и на стадии полиорганного поражения. 

Не существует специфического лечения неврологиче-

ских проявлений ААВ, патогенетическая терапия долж-

на быть направлена на снижение активности основного 

заболевания [11, 22]. Важен междисциплинарный под-

ход с участием врачей различных специальностей на 

протяжении всего процесса наблюдения пациентов. 

Появление неврологической симптоматики наряду 

с поражением других органов позволяет констатировать 

системный характер процесса, провести дополнитель-

ную инструментальную, серологическую диагностику 

васкулита и после подтверждения диагноза начать па-

тогенетическую терапию.

* * *
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Systemic vasculitis (SV) is a group of diseases united by the presence of 
inflammation of the vascular wall. Neurological manifestations may occur at 
the onset of SV or at the stage of multiple organ damage. Diagnosis of central 
and peripheral nervous system lesions in ANCA-associated vasculitis is based 
on neurological examination data and the results of laboratory and instrumental 
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