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Резюме 
Системные васкулиты – это тяжелые полиорганные заболевания, при которых ранняя диагностика и лечение суще-

ственно улучшают прогноз. Накопленные представления о патогенезе системных васкулитов и появление новых возможно-
стей лечения этих заболеваний стали стимулом для пересмотра существующих определений, номенклатуры и разработки 
новой классификации. Совершенствование классификации может способствовать снижению вероятности диагностических 
ошибок. Представленная статья посвящена историческим аспектам формирования современной номенклатуры и классифи-
кации системных васкулитов.
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Abstract
Systemic vasculitis is a severe multi-organ disease in which early diagnosis and treatment signifi cantly improve the prognosis. The 

accumulated understanding of the pathogenesis of systemic vasculitis and the emergence of new treatment options for these diseases 
have become an incentive to revise existing defi nitions, nomenclature and develop a new classifi cation. Improving the classifi cation 
can help reduce the likelihood of diagnostic errors. The presented article is devoted to the historical aspects of the formation of modern 
nomenclature and classifi cation of systemic vasculitis.
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Васкулит – это воспаление стенок крове-
носных сосудов (синоним – ангиит). Васку-
лит – групповой термин, и без соответствую-
щей клинико-морфологической и/или этио-
логической характеристики не может упот-
ребляться в качестве нозологического диагно-
за. Васкулиты сопутствуют многим заболева-
ниям, поскольку сосудистые структуры и осо-
бенно эндотелий повреждаются при различ-
ных воздействиях.

Системные васкулиты (СВ) – группа за-
болеваний, характеризующихся преимуще-
ственным поражением стенки сосуда любого 
калибра по типу очагового или сегментарно-
го воспаления и некроза [1, 2, 3, 4, 5]. Основ-
ным морфологическим признаком этой груп-

пы заболеваний является воспаление сосуди-
стой стенки, а гетерогенность клинической 
картины определяется типом, калибром, ло-
кализацией пораженных сосудов и активно-
стью системного воспаления [6]. 

При СВ воспаление сосудистой стенки яв-
ляется сущностью болезни, в отличие от других 
заболеваний, при которых васкулиты – лишь 
компонент патологического процесса [7]. Это 
лежит в основе выделения первичных и вто-
ричных васкулитов. Первичные СВ характе-
ризуются возникающим первичным пораже-
нием стенки сосудов с вторичным вовлечени-
ем в патологический процесс органов и тка-
ней зоны сосудистого повреждения. Вторич-
ные васкулиты развиваются как один из кли-
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нических синдромов при инфекционных, ау-
тоиммунных, ревматических, онкологических 
и других болезнях.

СВ относятся к наиболее тяжелым фор-
мам хронической патологии человека. Для 
большинства нозологических форм этой груп-
пы заболеваний характерны: трудности ран-
ней диагностики, сложности дифференциаль-
ной диагностики, быстрое прогрессирование 
процесса, приводящее к ранней инвалиди-
зации и нередко имеющее неблагоприятный 
прогноз для жизни. Сложности дифференци-
альной диагностики связаны с тем, что кли-
ническая симптоматика СВ нередко харак-
теризуется наличием «перекрещивающихся 
синдромов» [8].

По Международной классификации болез-
ней X пересмотра (МКБ-10, 1989) СВ отнесе-
ны к XIII классу – «Болезни костно-мышечной 
системы», подгруппа «Системные поражения 
соединительной ткани» и занимают рубрики 
М30 – М35. Однако принадлежность к болез-
ням костно-мышечной системы в плане тер-
минологии не совсем корректна, но истори-
чески была оправдана общими звеньями па-
тогенеза, системностью процесса и подхода-
ми к лекарственной терапии. Некоторые фор-
мы СВ классифицируются в других рубриках 
МКБ: пурпура Шенлейна–Геноха (D69.0), эс-
сенциальная криоглобулинемия (D89.1), обли-
терирующий тромбангиит (I73.1), неспецифи-
ческий аортоартериит (I77.8).

История изучения
Термин «системные васкулиты» появился 

сравнительно недавно – поражение сосудов 
воспалительной природы как самостоятель-
ное заболевание изучают последние два века. 
Основные нозологические формы СВ (в преж-
ней интерпретации: узелковый периартериит, 
височный артериит, геморрагический васку-
лит) были описаны в ХIХ веке [9].

Первые клинические описания пораже-
ния периферических сосудов выполнены еще 
Claudius Galenus во II веке до н.э. У авторов, 
живших в XI–XIX веках, можно найти упоми-
нания заболеваний, в которых угадываются 
некоторые нозологические формы известных 
в настоящее время СВ, при этом в течение 
длительного времени воспалительная природа 
этих заболеваний оставалась нераспознанной. 

В конце XVIII века английский хирург и 
анатом John Hunter первым предположил, что 
сосудистые аневризмы могут образовывать-
ся в результате воспалительных изменений в 
артериях, а не только вследствие врожденной 
слабости сосудистой стенки [9]. В 1815 году 
Joseph Hodgson представил первое убедитель-
ное наблюдение воспалительного процесса в 

стенке артерии [10]. В 1840 году французский 
клиницист Jean Bouillaud ввел термин «рев-
матический артериит».

С XIX века не стихали дискуссии о при-
роде васкулитов, в частности, обсуждался во-
прос о том, с какого слоя артериальной стен-
ки начинается воспаление. Немецкий пато-
лог Rudolf Virchow настаивал, что воспале-
ние начинается в интиме и на границе инти-
мы и медии, и связывал атеросклероз с вос-
палительным «раздражением». Работавший 
в Вене Karl von Rokitansky предполагал, что 
воспалительный процесс при артериите про-
текает в адвентиции. 

Основополагающим в учении о систем-
ных некротизирующих васкулитах считает-
ся 35-страничный труд немецких исследова-
телей: терапевта Adolf Kussmaul и патолого-
анатома Rudolf Maier из Фрайбурга, вышед-
ший в 1866 году. В работе была подробно опи-
сана история болезни 27-летнего мужчины с 
остро развившейся лихорадкой, распростра-
ненными миалгиями, множественным моно-
невритом, болями в животе и протеинурией. 
При аутопсии были видны узелки, расположен-
ные вдоль артерий среднего калибра. Микро-
скопическое исследование показало интакт-
ность интимы поврежденных сосудов, в то вре-
мя как в медии и адвентиции отмечались вы-
раженные воспалительные изменения. В поч-
ках была обнаружена картина «острой болезни 
Брайта». Adolf Kussmaul и Rudolf Maier свя-
зывали изменения в артериях с воспалением 
наружных слоев сосудистой стенки и предпо-
ложили, что воспалительный процесс может 
распространяться в окружающие ткани, по-
чечную паренхиму, мышцы. Изменилось на-
звание этого заболевания – узелковый поли-
артериит. В последующем большинство дру-
гих форм СВ характеризовались и классифи-
цировались на основании их отличия и сход-
ства с узелковым полиартериитом.

Многие классические описания СВ были 
представлены к началу XX века. На протяже-
нии ХХ века происходило интенсивное изу-
чение патогенеза этих болезней и разрабаты-
вались терапевтические стратегии. Изучение 
данной группы заболеваний, выделение новых 
нозологических форм продолжаются и сегод-
ня; так, например, в 2014 году описан син-
дром васкулита, ассоциированного с генети-
чески детерминированным дефицитом аде-
нозиндезаминазы-2 [11]. 

В России изучение васкулитов началось в 
середине ХIХ века. С именем Дмитрия Кар-
ловича Войта связывают первое упоминание 
о геморрагическом васкулите. В 1860 году он 
получает звание доктора медицины в Москов-
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ском университете, защитив работу «Пурпу-
ра (purpura)» [12]. 

Большой вклад в изучение СВ внесли 
отечественные ученые, являющиеся сторон-
никами клинического подхода к вопросам ди-
агностики и ведения больных с системными 
заболеваниями. Изучение СВ должно основы-
ваться на широком понимании патологических 
явлений, клиническом мышлении и индиви-
дуальном подходе к больному. Особая заслу-
га в этом принадлежит Евгению Михайлови-
чу Тарееву и его школе [1]. Первое описание 
прижизненно диагностированного узелково-
го полиартериита представлено Е. М. Тарее-
вым в 1926 году. Результаты дальнейшего из-
учения этой проблемы при участии В. А. На-
соновой, О. М. Виноградовой и Н. Г. Гусевой 
представлены в монографии «Коллагенозы» 
(1965), в которой глава посвящена узелково-
му периартерииту (этот термин обоснованно 
в последующем был заменен на узелковый по-
лиартериит). 

Основоположником учения о патоморфо-
зе СВ в нашей стране является Никита Ере-
меевич Ярыгин. В 1964 году в соавторстве с 
Р. Н. Потехиной и Т. М. Голиковой была выпу-
щена монография «Гранулематоз Вегенера», в 
1970 году в соавторстве с К. А. Горнак – мо-
нография «Узелковый периартериит, грануле-
матоз Вегенера, сочетанные формы систем-
ных васкулитов», в 1980 году в соавторстве с 
В. А. Насоновой и Р. Н. Потехиной – моногра-
фия «Системные аллергические васкулиты» [13]. 

В 1975 году Н. Е. Ярыгин разработал клас-
сификацию васкулитов, учитывающую вы-
раженность иммунных нарушений (обрати-
мые – острые и необратимые – хронические) 
и позволяющую осуществлять определенный 
выбор тактики лечения [14]. Важной вехой в 
развитии учения об СВ в нашей стране яви-
лось написание в 1988 году Е. Н. Семенко-
вой монографии «Системные васкулиты». 
Е. Л. Насонов, А. А. Баранов и Н. П. Шилки-
на в 1999 году выпустили монографию «Ва-
скулиты и васкулопатии». 

Труды многих ученых позволили сумми-
ровать как отечественный, так и зарубежный 
опыт изучения данных заболеваний. Продол-
жается эта работа и сегодня.

Номенклатура (терминология)
Система номенклатуры (нозология) – это 

не система классификации и не диагностиче-
ская система. Система номенклатуры заболе-
ваний определяет название, которое следует 
использовать для конкретно определенного за-
болевания. Система номенклатуры создается 
на основе состояния знаний на момент ее раз-
работки. Название и определение заболевания 

являются данностью (т.е. указаны в принятой 
системе номенклатуры), тогда как диагности-
ческие и классификационные критерии – это 
признаки, которые можно наблюдать у паци-
ента, чтобы на основании этих данных мож-
но было сделать вывод о наличии заболевания 
[6]. С течением времени некоторые ключевые 
аспекты терминологии начинают восприни-
маться как устаревшие в связи с успехами в 
понимании этиологии и патогенеза заболева-
ний. Изменение понимания сути происходя-
щего приводит к пересмотру существующих 
определений, номенклатуры и разработки но-
вых критериев.

Трудности в создании единой номенкла-
туры (терминологии) васкулитов связаны с 
их многообразием, клиническим сходством, 
сложным процессом диагностики. На прак-
тике одним термином нередко называют со-
вершенно разные васкулиты, отличающие-
ся прогнозом и терапевтической тактикой 
(например, диагноз «геморрагический васку-
лит» устанавливается клинически при нали-
чии пальпируемой пурпуры, которая может 
наблюдаться при различных васкулитах: всех 
ANCA-ассоциированных васкулитах, криогло-
булинемическом васкулите, васкулитах при 
системных заболеваниях, васкулите, ассоции-
рованном со злокачественными заболевания-
ми и др.) [14]. Путаницу в понимание СВ вно-
сит существование большого количества ду-
блирующих названий васкулитов, среди ко-
торых много эпонимических терминов. Эпо-
ним – название болезни по имени человека, 
впервые его обнаружившего или описавшего.

Отсутствие долгое время общепринятых 
определений и критериев СВ усложняло про-
ведение исследований в этой области. Для ре-
шения этого вопроса Американская коллегия 
ревматологов (ACR) разработала и опублико-
вала в 1990 году критерии для классифика-
ции (определение) семи первичных систем-
ных васкулитов. Эти критерии стали резуль-
татом анализа чувствительности и специфич-
ности комбинаций клинических проявлений 
заболеваний у 807 пациентов, которым диа-
гностирован СВ. Задачей этого исследования 
было создание классификационных (не диа-
гностических) критериев, а не разработка но-
менклатуры СВ. Однако критерии ACR позво-
лили сопоставлять данные о распространен-
ности разных форм васкулитов и более эф-
фективно разрабатывать подходы к диагно-
стике и лечению. 

По мнению ревматологов Gonzalez-Gay M., 
Garcia-Porrua C., классификационные крите-
рии, предложенные ACR, не должны рассма-
триваться как диагностические, но могут быть 
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использованы в эпидемиологических исследо-
ваниях [15]. Они отмечали три основных не-
достатка: отсутствие среди рассматриваемых 
СВ микроскопического полиангиита; отсут-
ствие антинейротрофильных антител (АНЦА) 
в качестве диагностических маркеров; некор-
ректное использование практическими врача-
ми критериев ACR как золотого стандарта в 
диагностике СВ. Эти критерии характеризу-
ются довольно высокой чувствительностью и 
специфичностью для гигантоклеточного арте-
риита и синдрома Чарга–Стросса. Однако ди-
агностические возможности этих критериев в 
практической деятельности ревматологов и те-
рапевтов оказались недостаточно валидными 
при других СВ. При всех своих недостатках 
предложенные наборы критериев продолжали 
использоваться на протяжении почти 30 лет.

Следующий этап развития номенклатуры 
СВ – Первая Международная согласительная 
конференция, проведенная в 1994 году в го-
роде Chapel Hill (Северная Каролина, США). В 
состав комитета входили интернисты, ревма-
тологи, невропатологи, иммунологи и патологи. 

Целью конференции было достижение кон-
сенсуса по номенклатуре системных васкули-
тов. Были предложены названия и определе-
ния для обозначения 10 наиболее распростра-
ненных форм васкулита. По мнению участни-
ков конференции, каждая форма, согласно 
стандартизованной системе, должна иметь но-
менклатурную категорию, название болезни, 
часто совпадающей с диагнозом [16]. Пред-
ставленная номенклатура не предлагала набо-
ра классификационных или диагностических 
критериев. Большинство определений учиты-
вало морфологические изменения, что затруд-
няло применение этой системы в повседнев-
ной практике [17]. Не была предложена но-
менклатура для некоторых относительно рас-
пространенных форм васкулитов, таких как 
вторичный васкулит по отношению к другим 
заболеваниям. 

В связи с отсутствием валидных диагно-
стических критериев для СВ классификацион-
ные критерии АСR и определения (номенкла-
тура) согласительной конференции в Chapel 
Hill часто в практической деятельности ис-
пользуются в диагностических целях в каче-
стве альтернативы.

В начале 2000-х годов широко дискути-
ровался вопрос о смене названий (эпонимов) 
в номенклатуре васкулитов. Рассматрива-
лись рекомендации ACR, Американского об-
щества нефрологии (ASN) и Европейской про-
тиворевматической лиги (EULAR) о номенкла-
туре СВ и замене эпонимов на современную 
терминологию. 

В 2010 году Falk R., Gross W., Guillevinetal L.,
занимающиеся проблемой васкулитов, пред-
ложили новое название гранулематоза Веге-
нера – «гранулематоз с полиангиитом» с аббре-
виатурой ГПА (Granulomatosis with polyangiitis 
(GPA). Предложено изменение термина «по-
лиартериит с поражением легких» (в разных 
транскрипциях Чарга–Стросса, Сhurg–Strauss 
syndrome) на «эозинофильный гранулематоз с 
полиангиитом». Изменить названия предпо-
лагали и таким эпонимам, как синдром Бех-
чета, синдром Кавасаки, синдром Гудпасче-
ра, синдром Мошковича, синдром дуги аор-
ты (Такаясу). В отечественной практике арте-
риит Такаясу вполне обоснованно был заме-
нен термином «неспецифический аортоарте-
риит» [18, 19].

Использование каждого эпонима васку-
лита было обсуждено участниками 2-й Меж-
дународной согласительной конференции в 
Chapel Hill (2012), чтобы определить, подхо-
дит ли неэпонимичный термин для замены. 
Принимался во внимание тот факт, что су-
ществующие эпонимы имеют ценность при 
классификации васкулитов и не должны за-
меняться неспецифическими описательны-
ми терминами, лишенными патофизиологи-
ческой специфичности. В целом эпонимы со-
хранялись, если было недостаточно понима-
ния патофизиологии, чтобы предложить аль-
тернативное название.

Преимуществом номенклатуры Chapel Hill 
(2012) является ее ясность и простота. Десять 
синдромов первичного васкулита определяют-
ся в зависимости от размера сосуда. Васку-
литы мелких сосудов подразделяются в зави-
симости от наличия или отсутствия грануле-
матозного воспаления в дыхательной систе-
ме, эозинофилии и иммунных отложений на 
стенках сосудов. 

Классификация системных васкулитов
Классификация – это распределение мно-

жества разнородных объектов по группам на 
основании каких-либо признаков. Признаки, 
которые различаются у разных форм СВ и мо-
гут быть использованы для классификации, 
включают: этиологию, патогенез, тип пора-
женного сосуда, тип воспаления, предпочти-
тельное распределение по органам, клиниче-
ские проявления, генетическую предрасполо-
женность и отличительные демографические 
характеристики (например, в отношении воз-
раста, пола, расы, этнической принадлежно-
сти и географического распределения). 

Классификация заболеваний на основе 
этиологии часто является предпочтительным 
подходом, однако для большинства васкули-
тов это невозможно, поскольку этиология не-
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известна. Большая группа СВ весьма разно-
родна по основным патогенетическим меха-
низмам, особенностям морфологического суб-
страта поражения сосудистой стенки (некро-
тизирующий, гранулематозный, лейкоцито-
кластический), по преимущественному по-
ражению того или иного калибра сосудисто-
го ложа, что объясняет отсутствие общепри-
знанной классификации системных васкули-
тов долгое время.

Первые попытки создать классификации 
васкулитов были предприняты в 20–30-х го-
дах ХХ века. Вначале васкулиты включались в 
классификационные схемы сосудистых забо-
леваний, наряду с дегенеративными или опу-
холевыми сосудистыми процессами. Некото-
рые заболевания относились к геморрагиче-
ским диатезам. 

К началу 50-х годов ХХ века был накоплен 
огромный клинико-морфологический матери-
ал по многим формам СВ. Опираясь на суще-
ствующие теории патогенеза, американский 
патолог Pearl Zeek предложила классифика-
цию системных васкулитов. Автор выделила 
5 основных типов васкулитов: васкулит ги-
перчувствительности, аллергический грану-
лематозный ангиит, ревматический артери-
ит, узелковый периартериит и височный ар-
териит. При выделении нозологических форм 
использован патогенетический принцип, что 
способствовало более четкой систематизации 
форм заболеваний и оказало влияние на ход 
дальнейшего их изучения. В течение длитель-
ного времени термин «узелковый периартери-
ит» служил собирательным понятием для всех 
форм васкулитов, что позволило Zeek P. (1952) 
заметить, что он играет роль «корзины» для 
них. В 1952 году она ввела термин «некроти-
зирующий васкулит», при котором патологи-
ческие изменения наблюдаются как в арте-
риях, так и в венах, и характеризуются вос-
палением и фибриноидным некрозом во всех 
трех оболочках сосудов [9].

Со времени первой попытки классифика-
ции васкулита по Zeek Р. большое количество 
исследователей пытались улучшить критерии 
классификации. В 1964 году Alarcon-Segovia D.
и Brown A. предложили новый вариант класси-
фикации васкулитов, который не имел прин-
ципиальных отличий от классификации Zeek P.
Термины «васкулит гиперчувствительности» и 
«ревматический васкулит» заменены на «аллер-
гический васкулит» и «васкулит при коллаге-
новых болезнях». В том же 1964 году Winkel-
man R. и Ditto W. выделили четыре формы ва-
скулитов: некротические или аллергические, 
лимфоцитарные, ливедо и вторичные ангии-
ты. В 1975 году R. de Shazo объединил в поня-

тие «лейкоцитокластический васкулит» васку-
лит гиперчувствительности, пурпуру Шенлей-
на–Геноха и васкулиты при ревматических за-
болеваниях. В его классификации гранулема-
тоз Вегенера впервые был признан в качестве 
отдельной нозологической формы. Принципи-
альным шагом вперед стала классификация 
Fauci A. с соавт., опубликованная в 1978 году. 
Авторы расширили спектр включенных нозо-
логий, в том числе за счет описанной незадол-
го до ее создания болезни Кавасаки, а синдром 
Чарга–Стросса отнесен в группу узелкового 
полиартериита. Идея разделения васкулитов 
на основании преобладающего типа морфоло-
гических изменений и размера пораженных 
сосудов также высказана Alarcon-Segovia D.
в 1980 году. 

Существенным шагом в развитии подхо-
дов к классификации васкулитов стали рабо-
ты морфолога Lie J. Т. В 1988 году он предло-
жил разделять инфекционные и неинфекци-
онные васкулиты. Неинфекционные васкули-
ты разделены на 3 основные группы в зави-
симости от преимущественного типа и разме-
ра вовлеченных сосудов. Изменения в класси-
фикации он проводил в течение 90-х годов.

Попытку использовать патогенез заболе-
вания в качестве основы для классификации 
васкулитов предприняли Sundy J. и Haynes B. 
в 1992 году. Проблема этого подхода состояла 
в том, что патогенез многих форм васкулитов 
до конца не изучен и представляется излиш-
не комплексным для выделения одного веду-
щего механизма.

В классификациях, предлагаемых совет-
скими авторами (Куршаков Н. А., Тареев E. М., 
Теодори М. И.), в качестве главных форм СВ 
выделяли узелковый периартериит, облитери-
рующий тромбангиит, геморрагический васку-
лит, облитерирующий брахиоцефальный арте-
риит, к более редким формам относили височ-
ный артериит, тромботическую тромбоцито-
пеническую пурпуру. Классификация Теодо-
ри М. И., Алексеева Г. К., Шныренкова О. В. 
(1968) ввела понятие о первичных и вторич-
ных васкулитах. Классификация Ярыгина Н. Е., 
Горнак К. А. (1969), Потехиной Р. Н. (1970) рас-
пределяла васкулиты на неаллергические и аллер-
гические (местные, генерализованные); острые 
и хронические. В рабочей классификации и 
номенклатуре ревматических болезней, реко-
мендованной III Всесоюзным съездом ревма-
тологов (Вильнюс, 1985), системные васкули-
ты объединены в одну рубрику [1]. 

В декабре 1997 года на ежегодной конфе-
ренции Института ревматологии РАМН, по-
священной васкулитам и васкулопатиям при 
ревматических заболеваниях, были представ-
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лены зарубежные и отечественные классифи-
кации васкулитов, поставлены спорные во-
просы по их номенклатуре. По результатам 
дискуссий было принято решение об адапта-
ции используемых терминов, номенклатуры и 
отечественной классификации системных ва-
скулитов к международной для осуществления 
регистрации этих нозологических форм в рам-
ках ревматических болезней. Решено ставить 
диагноз васкулита в соответствии с междуна-
родными стандартами [20]. 

В Международной классификации болез-
ней 9-го пересмотра (1975) васкулиты были от-
несены к рубрике «Болезни артерий, артери-
ол и капилляров». Геморрагический васкулит 
Шенлейна–Геноха включен в раздел (и нахо-
дится там по настоящее время) «Болезни кро-
ви и кроветворных органов» (аллергическая 
пурпура), что не соответствует современному 
представлению об этом заболевании.

Большинство классификаций СВ ХХ века 
ограничивались перечислением их нозологиче-
ских форм, соблюдая принцип разделения на 
первичные и вторичные васкулиты и по кали-
бру пораженных сосудов. Большое количество 
публикаций по классификации первичных и 
вторичных васкулитов демонстрировало про-
блемы, присущие этой области: диагностиче-
ские критерии не были разработаны, и в кли-
нике регулярно возникали серьезные пробле-
мы, когда необходимо принять диагностическое 
решение в отношении конкретного пациента. 

Любая клиническая и клинико-морфо-
логическая классификация полиэтиологи-
ческого процесса с единой фенотипической 
картиной обречена на постоянный пересмотр 
в связи с появлениями новых достижений в 
области молекулярной генетики и клеточной 
биологии. На протяжении 2010–2011 годов 
ведущими экспертами активно обсуждались 
вопросы изменения классификации СВ. При 

участии более 50 медицинских центров Ев-
ропы, Америки, Австралии, Китая и Японии 
подготовлена платформа для разработки но-
вой классификации. Итогом масштабной под-
готовительной работы стала состоявшаяся в 
2011 году 2-я Международная согласительная 
конференция в Chapel Hill (Северная Кароли-
на, США). Итог работы конференции – приня-
тие в 2012 году современной классификация 
СВ, заменившей классификацию 1994 года. 
Классификация 2012 года сохранила анатоми-
ческий принцип подразделения заболеваний, 
а также были учтены особенности иммунных 
механизмов, включены дополнительные кате-
гории СВ (рис. 1) [21, 22, 23, 24]. 

Существенным отличием классификации 
2012 года от классификации 1994 года стало 
появление новых категорий васкулитов (ва-
риабельные васкулиты – без преобладающего 
типа пораженных сосудов, васкулиты с по-
ражением единственного органа, васкулиты, 
ассоциированные с системными заболевани-
ями, и др.), а также изменение названий не-
которых нозологических форм, в первую оче-
редь частичный отказ от эпонимов в пользу 
терминов, лучше отражающих патогенетиче-
ские особенности заболеваний. В группе ва-
скулитов мелких сосудов выделены категории 
васкулитов, ассоциированных с антителами к 
цитоплазме нейтрофилов (АНЦА) и иммуно-
комплексных васкулитов. Расширена груп-
па иммунокомплексных васкулитов с присо-
единением заболевания, ассоциированного с 
антителами к базальной мембране клубочков 
(анти-БМК), и гипокомплементемического ва-
скулита с закреплением термина «анти-C1q ва-
скулит». Добавлена категория «вариабельные 
васкулиты», «васкулит единственного орга-
на», «васкулит с доказанной этиологией», «ва-
скулит, ассоциированный с системным забо-
леванием» (табл. 1). 

Рис. 1. Основные группы СВ в зависимости от калибра 
вовлеченных сосудов (Chapel Hill, 2012 г.)
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Первый уровень классификации основан 
на преобладающем типе пораженных сосудов, 
т.е. васкулит с преимущественным поражени-
ем сосудов крупного калибра, васкулит сосу-
дов среднего калибра и васкулит мелких со-
судов. Эти термины относятся к сосудам, ко-
торые отличаются не только размерами, но 
и структурными и функциональными харак-
теристиками. Согласно номенклатуре Chapel 
Hill (2012), различие сосудов малого и средне-
го диаметра проводится на основе их структу-
ры и функции, а не диаметра. К сосудам ма-
лого диаметра относятся интрапаренхималь-
ные малые артерии, артериолы, капилляры, 
венулы и малые вены, в то время как сосуды 
среднего диаметра включают магистральные 
артерии и вены, а также их начальные ветви. 
Васкулит крупных сосудов поражает крупные 
артерии чаще, чем средние или мелкие сосу-
ды. Ключевой концепцией является то, что ва-
скулит всех 3 основных категорий может по-
ражать артерии любого размера. Очень важ-
но понимать, что васкулит сосудов среднего 
размера и даже крупных сосудов может по-
ражать мелкие сосуды [6].

Изучение вопросов классификации и па-
тогенеза системных васкулитов остается ак-
туальным до настоящего времени, что под-
тверждает число научных работ, представ-
ленных в базе данных медицинских и биоло-
гических публикаций [25, 26]. В научных це-
лях нужны договорные рамки или критерии, 
позволяющие группировать больных для эпи-
демиологических и клинических исследова-
ний. В 2010 году ACR и Европейская лига по 
проблемам ревматизма (EULAR) инициирова-
ли проведение крупнейшего в истории изу-
чения васкулитов международного наблюда-
тельного исследования DCVAS (Diagnostic and 
Classifi cation Criteria for Vasculitis) по разра-
ботке для создания классификационных си-
стем, внедрения диагностических критери-
ев и алгоритмов исследования васкулитов 
в эпидемиологические разработки. Принци-
пиальными отличиями методологии разра-
ботки новых критериев от классификации 
ACR 1990 года стали проспективный харак-
тер сбора данных и наличие группы. К 2017 
году в исследование включен 6991 пациент 
из 136 центров в 32 странах мира, включая 
Россию: специалисты Клиники им. Е. М. Та-
реева ФГАОУ ВО «Первый МГМУ им. И. М. Се-
ченова» включили в проект порядка 200 на-
блюдений. Первыми официально опублико-
ванными результатами проекта DCVAS ста-
ли обновленные классификационные крите-
рии АНЦА-ассоциированных васкулитов, ко-
торые представлены в феврале 2022 года [27, 

Васкулит сосудов крупного калибра
Преимущественное поражение крупных артерий: аорта 
и ее главные ветви. Могут быть вовлечены артерии дру-
гого калибра

• артериит Такаясу М31.4
• гигантоклеточный артериит М31.5

Васкулит сосудов среднего калибра
Преимущественное поражение артерий среднего кали-
бра: главные висцеральные артерии и их ветви. Могут 
быть вовлечены артерии другого калибра. Типично фор-
мирование воспалительных аневризм и стенозов

• узелковый полиартериит (УП) М30.0
• болезнь Кавасаки М30.3

Васкулит сосудов мелкого калибра
Поражение интрапаренхимальных артерий, артериол, 
капилляров, венул c возможным вовлечением артерий 
и вен среднего калибра
Васкулиты, ассоциированные с антинейтрофильны-
ми цитоплазматическими антителами (АНЦА-СВ):

• микроскопический полиангиит М30.8
• гранулематоз с полиангиитом (Вегенера) М31.3
• эозинофильный гранулематоз с полиангиитом

(Чарга–Стросса) М30.1 
Иммунокомплексные васкулиты мелких сосудов: 

• заболевания, ассоциированные с антителами 
к базальной мембране клубочков (анти-БМК) 
(Гудпасчера) М31.6

• криоглобулинемический васкулит М31.6
• IgA-васкулит (Шенлейна–Геноха) М31.8
• гипокомплементемический уртикарный васкулит

(антиC1q-васкулит) М31, М31.6
Вариабельный васкулит

Васкулиты без преобладающего типа сосудистого во-
влечения, при котором могут поражаться сосуды любо-
го размера и типа

• болезнь Бехчета М31.8
• синдром Когана М31.8

Васкулит единственного органа
• кожный лейкоцитокластический ангиит М31.9
• кожный артериит
• первичный васкулит центральной нервной 

 системы 
• изолированный аортит 
• другие

Васкулит, ассоциированный 
с системными заболеваниями

• люпус-васкулит
• ревматоидный васкулит
• васкулит, ассоциированный с саркоидозом 
• другие

Васкулит, ассоциированный 
с определенной этиологией

• криоглобулинемический васкулит, 
 ассоциированный с вирусом гепатита С (HCV) 

• васкулит, ассоциированный с вирусом гепатита В
 (HBV) 

• аортит, ассоциированный с сифилисом 
• лекарственный иммунокомплексный васкулит
• лекарственный АНЦА-ассоциированный васкулит 
• паранеопластический васкулит
• другие

Таблица 1
Классификация системных васкулитов 

(Chapel Hill, 2012 г.)
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28, 29]. Особенностью новых критериев явля-
ется очень большой удельный вес серологиче-
ского профиля заболевания: фактически клас-
сификация заболевания в наибольшей степе-
ни зависит от типа циркулирующих АНЦА, но 
не исключает выявления серонегативных ва-
риантов васкулита. Новые классификацион-
ные критерии разработаны для создания од-
нородных групп пациентов в научных иссле-
дованиях и могут не удовлетворять всем за-
просам практикующих врачей.

Отдельно хотелось бы сказать о классифи-
кации СВ у детей. Ювенильные формы васку-
литов отличаются частой остротой начала и 
течения болезни, яркими манифестными кли-
ническими симптомами, более оптимистич-
ным прогнозом в условиях ранней и адекват-
ной терапии. Преимущественно детской па-
тологией является болезнь Шенлейна–Геноха, 
ювенильный полиартериит, неспецифический 
аортоартериит, синдром Кавасаки [30, 31, 32, 
33]. Основные направления в развитии тер-
минологии и классификационных критериев 
СВ в детском возрасте касались конкретных 
нозологических форм – детских васкулитов. 
В связи с редкостью СВ в детском возрасте 
четкие критерии классификации васкулитов 
у детей отсутствовали. 

Клинические исследования васкулитов у 
больных детского возраста сложны по мно-
гим причинам: небольшое число пациентов, 
отсутствие адекватных мер для контроля ис-
хода заболевания и определения результатов 
лечения, проблемы переноса данных в клини-
ческую практику, когда ожидаемые размеры 
выборки малы [22]. Несколько успешных кли-
нических исследований, проведенных среди 
взрослых пациентов с васкулитами, особенно 
с заболеваниями, ассоциированными с анти-
нейтрофильными цитоплазматическими анти-
телами, легли в основу разработки программ 
лечения детей. 

Общепринятая в литературе классифика-
ция СВ с учетом калибра вовлеченных в им-
мунопатологический процесс сосудов (крупно-
го, среднего, мелкого) была принята за осно-
ву. В работах Ozen S. et al. в 2006-м и 2009 
годах была предложена классификация СВ у 
детей (табл. 2). Модифицированная классифи-
кация васкулитов у детей была принята Ев-
ропейским обществом детских ревматологов 
и Европейской лигой по проблемам ревматиз-
ма в 2006 году [34, 35, 36]. Классификация 
СВ, принятая согласительной конференцией 
в Chapel Hill в 2012 году, сегодня рассматри-
вается в детской ревматологии как основная.

Заключение
Системные васкулиты остаются одной из 

сложных проблем медицины, требующей даль-
нейшего совершенствования методов ранней 

Таблица 2
Классификация системных васкулитов у детей 

(Ozen S. et al., 2006 г.)

Васкулиты преимущественно крупных сосудов 
• Артериит Такаясу

Васкулиты преимущественно средних артерий 
• Узелковый полиартериит у детей
• Кожный полиартериит
• Болезнь Кавасаки

Васкулиты преимущественно мелких сосудов
гранулематозные: 

• Гранулематоз Вегенера
• Синдром Чарга–Стросса

негранулематозные:
• Микроскопический полиангиит
• Пурпура Шенлейна–Геноха
• Изолированный кожный лейкоцитокластический

 васкулит
• Гипокомплементемический уртикарный васкулит

Другие васкулиты
• Болезнь Бехчета
• Вторичные инфекционные васкулиты (в том числе

 гепатит В, ассоциированный узелковый 
 полиартериит), при опухолях, лекарственные, 
 включая васкулит гиперчувствительности

• Васкулиты, ассоциированные с болезнями 
 соединительной ткани

• Изолированные васкулиты ЦНС (синдром Когана)
• Неклассифицируемые васкулиты

диагностики, профилактики и лечения. В по-
следние десятилетия отмечается рост распро-
страненности СВ, в том числе и в детской по-
пуляции. Среди этой категории пациентов до 
сих пор отмечается наибольшее число случа-
ев расхождения диагнозов, особенно в нача-
ле заболеваний, поскольку СВ, как правило, 
дебютируют либо одним синдромом, либо не-
специфическими проявлениями и протекают 
под маской других заболеваний со сходной 
симптоматикой, что требует проведения не-
простого алгоритма дифференциальной диа-
гностики. Патогенетическое лечение в пери-
од диагностики не проводится, заболевание 
прогрессирует; возникают осложнения, ино-
гда фатальные. Всё это заставляет врачей за-
ниматься поиском значимых маркеров, по-
зволяющих быстро провести дифференци-
альный диагноз и начать своевременно пра-
вильную терапию.

Достижения медицинской науки в поисках 
этиологии и расшифровки звеньев патогене-
за заболевания, а также совершенствование 
методов диагностики, появление и внедрение 
новых методов терапии являются основой об-
новления или модификации классификаци-
онной системы за счет добавления новых или 
трансформации старых категорий васкулитов.
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