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Некоторые заболевания со сходной клинической картиной 
могут имитировать первичные системные васкулиты (СВ), 
тем самым усложняя и замедляя процесс диагностики. Многие 
из этих состояний являются не менее тяжелыми заболева-
ниями, чем СВ, но требуют принципиально иной, часто  
неотложной терапии. 

 
Имитация васкулита крупных и средних сосудов:  

генетические васкулопатии 
Несколько генетических причин, которые влияют в ос-

новном на матрикс соединительной ткани, могут вызывать 

невоспалительные сосудистые аномалии и в ряде случаев 
имитировать васкулит крупных сосудов (ВКС) и васкулит 
средних сосудов (ВСС; см. таблицу). 

Синдром Марфана (СМ) – аутосомно-доминантное за-
болевание, распространенность которого достигает 1 на 5–
10 тыс., обусловленное мутациями в гене FBN1 (кодирует 
белок фибриллин 1, основной структурный компонент 
внеклеточного матрикса) [1]. Главными критериями СМ 
считаются расширение или расслоение корня аорты (60–
80%), которое в основном определяет прогноз заболевания, 
а также мутации в гене FBN1 и смещение хрусталика. Другие 
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критерии отражают типичные черты марфаноидного фено-
типа: кифосколиоз, высокое небо, воронкообразная грудная 
клетка, арахнодактилия и др. В 15–44% случаев развивается 
аортальная недостаточность, в ряде случаев – дилатация 
восходящего отдела и дуги аорты [1, 2]. Вовлечение грудной 
и брюшной аорты встречается относительно редко, однако 
именно оно при недиагностированном СМ может имитировать 
ВКС – гигантоклеточный артериит (ГКА) и артериит Такаясу 
(АТ). Это подтверждается и тем, что мутации FBN1 были 
описаны у пациентов с аневризмами и расслоением грудной 
аорты без типичного марфаноидного габитуса [3]. 

Синдром Элерса–Данло (СЭД) – гетерогенная группа на-
следственных заболеваний, среди 13 подтипов которых вы-
деляется сосудистый синдром Элерса–Данло (сСЭД), ауто-
сомно-доминантное заболевание, связанное с мутациями в 
гене проколлагена III типа (COL3A1), поражающее прибли-
зительно 1 из 50–250 тыс. человек [4, 5]. Основные проявления 
сСЭД: гипермобильность мелких суставов, косолапость, ги-
перрастяжимость кожи, легко возникающие кровоподтеки, 
аномальный вид рубца, каротидно-кавернозный свищ. Вас-
кулопатия при сСЭД характеризуется поражением грудной 
и брюшной аорты, почечных, мезентериальных, подвздошных 
и бедренных артерий с развитием аневризм, расслоений, 
разрывов; описаны диссекции позвоночных и сонных артерий. 
Течение и прогноз неблагоприятные. У 80% пациентов к 40 
годам развивается серьезное сосудистое событие или разрыв 
внутреннего органа. Основной причиной смерти является 
расслоение или разрыв артерии.  

Синдром Лойса–Дитца (СЛД) – редкое аутосомно-до-
минантное заболевание, связанное с мутациями в генах, 
кодирующих компоненты сигнального пути трансформи-
рующего фактора роста β, что приводит к нарушению струк-
туры и функции соединительной ткани многих органов. 
Типичными чертами являются гипертелоризм, краниоси-
ностоз, расщепление язычка и/или расщелина неба, гене-
рализованная извитость артерий, особенно шеи и головы, 
аневризмы восходящей аорты; скелетные аномалии (75%) 
включают искривление позвоночника, деформацию грудной 
клетки, косолапость [6]. Сердечно-сосудистые осложнения 
при СЛД более агрессивны, чем у пациентов с СМ или 
сСЭД, имеется высокий риск расслоения и разрыва аорты 
даже при нормальных или минимально увеличенных ее раз-
мерах и в более молодом возрасте. Аневризмы и расслоения 
развиваются во всех частях аорты и ее ветвей, в том числе в 
артериях головы и шеи, нижних конечностей, миокарда [7]. 
Распространенный характер поражения у молодых пациентов 
может имитировать АТ. 

Диагностика СМ, сСЭД, СЭД основывается на подробном 
сборе анамнеза, комплексном обследовании и генетическом 
скрининге. Для этих заболеваний, в отличие от ВКС, неха-
рактерно развитие стенозов и окклюзий; у таких пациентов 
отсутствует воспалительная активность. При гистологическом 
исследовании артериальной стенки выявляется диффузная 
дегенерация медии, а при сСЭД – и прогрессирующая фраг-
ментация интимы с сохранением адвентиции [8], что позволяет 
четко разграничить сСЭД и гранулематозное воспаление, 
характерное для первичных ВКС. 

Нейрофиброматоз типа 1 (НФ1) – относительно рас-
пространенное, встречающееся у 1 из 2500–3500 новорож-
денных аутосомно-доминантное заболевание, обусловленное 
гетерозиготными мутациями в гене NF1 и, как следствие, 

нарушением синтеза цитоплазматического белка нейро-
фибромина, дефицит которого приводит к усилению кле-
точной пролиферации [9]. Лица с НФ1 имеют предраспо-
ложенность к развитию доброкачественных и злокачествен-
ных опухолей, а к кардинальным признакам НФI относятся 
нейрофибромы, множественные пятна на коже цвета «кофе 
с молоком», гамартомы радужной оболочки, подмышечные 
или паховые веснушки. Васкулопатия НФ1, обусловленная 
аномальной пролиферацией гладкомышечных клеток стенок 
сосудов, проявляется стенозом, аневризмами и артериове-
нозными фистулами, особенно в аортальном, почечном, 
каротидном/позвоночном и мезентериальном сосудистом 
русле. Возможно развитие синдрома моя-моя – стено-ок-
клюзионного поражения внутричерепных артерий с обра-
зованием коллатеральных сосудов («клуб дыма» на ангио-
грамме) [10]. Частое вовлечение почечной артерии со сте-
нозом в области устья и реноваскулярной гипертензией 
может имитировать поражение при АТ. Окклюзионное по-
вреждение артерий глаза с острой потерей зрения встречается 
редко, в основном у молодых людей, и способно имитировать 
СВ с поражением ветвей внутренней сонной артерии. Такие 
случаи крайне сложны для дифференциальной диагностики, 
особенно если диагноз НФ1 ранее не был установлен [11]. 
Васкулопатия, как правило, прогрессирует и является одной 
из ведущих причин смерти. Диагноз подтверждается ха-
рактерными клиническими данными и генетическим ис-
следованием. Воспалительная активность, в отличие от СВ, 
отсутствует. 

Всем пациентам с генетическими васкулопатиями  
необходимо регулярное наблюдение за состоянием сосудистого 
русла, в том числе для определения времени хирургического 
вмешательства [12]. 

 
Имитация васкулита мелких и средних сосудов:  

окклюзионные неваскулитные васкулопатии  
Согласно номенклатуре СВ, обновленной на второй 

Международной согласительной конференции в Чапел-
Хилле (2012), к васкулитам с поражением мелких сосудов 
(ВМС) относят СВ, ассоциированные с антинейтрофильными 
цитоплазматическими антителами (АНЦА) и иммуноком-
плексные (ИК) васкулиты, а к ВСС – узелковый полиартериит 
(УП) и болезнь Кавасаки. 

Окклюзионные неваскулитные васкулопатии – многочис-
ленная группа заболеваний, которые, как правило, протекают 
с тяжелым поражением кожи, часто с вовлечением почек.  
К ним относятся различные гиперкоагуляционные состояния, 
в том числе тромботические микроангиопатии и системные 
коагулопатии, эмболические синдромы, кальцифилаксия, 
инфекции, новообразования (см. таблицу). 

Тромботические и гиперкоагуляционные состояния могут 
имитировать ВСС и ВМС через общие кожные проявления 
(пурпура, ливедо, изъязвления) или полиорганное поражение, 
напоминающее таковое при диссеминированном внутрисо-
судистом свертывании, тромботической тромбоцитопени-
ческой пурпуре и антифосфолипидном синдроме. Предста-
вителями этой группы заболеваний являются также  
приобретенная гиперкоагуляция (в результате применения 
антикоагулянтов) и ливедоидная васкулопатия (ЛВ). 

Индуцированный варфарином некроз кожи (ВИНК) – по-
тенциально катастрофическое, хотя и редкое, осложнение 
(0,01–0,1%), которое обычно возникает в течение 3–5 дней 



после начала терапии варфарином или другим антагонистом 
витамина К (АВК). В небольшом числе случаев возможна 
поздняя манифестация – через несколько месяцев и даже 
лет лечения. Сначала появляются эритема и сильная боль в 
пораженной области, затем – петехии, экхимозы и геморра-
гические буллы и в итоге – некроз кожи и подкожной 
жировой клетчатки (ПЖК) [13]. Чаще вовлекаются грудь, 
ягодицы, живот, бедра и конечности.  

АВК ингибируют факторы свертывания крови II, VII, 
IX и X (период полужизни – 24–72 ч), что приводит к анти-
коагулянтному эффекту. Вместе с тем АВК также ингибируют 
антикоагулянтные белки C и S, период полужизни которых 
составляет 5–8 ч, поэтому их концентрация в плазме снижается 
быстрее, что приводит к временной гиперкоагуляции в 
течение первых нескольких дней терапии и, как следствие, 
к развитию тромботической окклюзии микроциркуляторного 
русла и некрозу кожи [14]. ВИНК чаще возникает у пациентов 
с тромбофилией или после введения больших нагрузочных 
доз варфарина, особенно без одновременного первоначального 
применения гепарина. Факторами риска являются: наслед-
ственный дефицит протеинов С и S, антитромбина III, жен-
ский пол, ожирение, перименопауза, вирусные инфекции, 
заболевания печени, некоторые лекарственные взаимодей-
ствия, а также аутоиммунные заболевания [15].  

Диагноз в основном основывается на клинических при-
знаках, однако в случаях, когда причинно-следственная 
связь неявная, ВИНК может имитировать ВМС (ангиит 
кожи, АНЦА-СВ или ИК-васкулит). Биопсия кожи под-
тверждает диагноз: в капиллярах и венулах дермы и ПЖК 
выявляются множественные микротромбы с повреждением 
эндотелиальных клеток и экстравазацией эритроцитов, суб-
эпидермальные кровоизлияния в результате разрыва ка-
пилляров [16].  

Гепарин-индуцированная тромбоцитопения (ГИТ) – опас-
ное для жизни осложнение, которое может возникнуть при 
использовании нефракционированного гепарина, реже – 
низкомолекулярного гепарина и редко – фондапаринукса. 
ГИТ представляет собой иммуноопосредованную реакцию, 
которая развивается у 1–5% пациентов, получающих гепарин, 
как правило, в первые 4–15 сут, проявляется резким падением 
уровня тромбоцитов (ТР) <100‧109/л, или на 50% по сравне-
нию с исходным уровнем, и возникновением парадоксальных 
тромбозов; чаще наблюдается у женщин и пациентов старше 
60 лет [17]. Патогенез ГИТ связан с образованием IgG-ан-
тител к комплексу тромбоцитарного фактора 4 (PF4) и ге-
парина (PF4/гепарин), что приводит к активации, агрегации 
и разрушению TР с последующей инициацией каскада коа-
гуляции и тромбозам [18]. Клинические проявления вклю-
чают тромбоцитопению (95%), венозную тромбоэмболию, 
артериальный тромбоз, в том числе периферических артерий, 
с ишемическим некрозом конечностей, мезентериальную 
ишемию, инсульт и редко инфаркт миокарда [18]. Нечасто 
отмечаются ливедо и некроз кожи, аналогичные варфари-
новому поражению.  

Именно такие проявления, как ливедо, некроз, мезен-
териальная ишемия, особенно в отсутствие тромбоцитопении, 
могут имитировать ВМС и ВСС. Диагноз устанавливается 
на основании клинических данных и данных анамнеза, сни-
жения количества ТР и тестирования на IgG-антитела к 
комплексу гепарин/PF4. В биоптатах кожи выявляются фиб-
риновые тромбы в дермальных сосудах [19, 20]. 

ЛВ – гиалинизирующее заболевание сосудов с тромбозами 
и изъязвлениями на нижних конечностях неизвестной этио-
логии. ЛВ была выделена в отдельную нозологию, которая 
обычно не сочетается с другими первичными заболеваниями. 
ЛВ встречается преимущественно у женщин (71%) с частотой 
1 на 100 тыс., возраст начала заболевания – в среднем 45 лет 
(от 10 до 85 лет). В ряде случаев выявляются сопутствующие 
факторы тромбоза: мутация фактора V (гетерозиготный ва-
риант Leiden) – у 22,2% больных, мутация гена протромбина 
(G20210A) – у 8,3%, снижение активности протеина С –  
у 13,3%, протромбина – у 13,3%, наличие волчаночного ан-
тикоагулянта – у 17,9%, антител к кардиолипину – у 28,6% 
и повышение уровня гомоцистеина – у 14,3% [21, 22]. Ти-
пичные проявления включают древовидное/сетчатое ливедо, 
рецидивирующие, небольшие, как правило, поверхностные 
болезненные язвы кожи, покрывающиеся коркой, локали-
зованные в области лодыжек и стоп, заживающие с образо-
ванием участков атрофии – белых звездчатых рубцов (Atrophie 
blanche), окруженных телеангиэктазиями; язвы с плохим за-
живлением и повышенным риском инфицирования [23]. 
Возможно развитие «ишемической формы» периферической 
невропатии, включая множественный мононеврит, сенсорную 
полиневропатию и невропатию малых волокон [24].  

ЛВ, особенно при наличии невропатии, может имити-
ровать УП, кожный УП (КУП), а также ИК-васкулит и 
ангиит кожи. В отличие от ЛВ, для УП и КУП характерно 
наличие болезненных гиперемированных подкожных узелков, 
располагающихся по ходу сосудов; язвы кожи, как правило, 
большего размера и воспалительные, периферическая ишемия 
может проявляться некрозами (например, пальцев стоп) 
[25]. Для УП и ИК-васкулитов типично наличие органных 
поражений, системного воспаления, иммунологических мар-
керов (не всегда), что не наблюдается при ЛВ. 

При гистологическом исследовании обнаруживаются 
внутрипросветный тромбоз (в 97,8% случаев), отложение 
фибрина в стенках и фибриновые тромбы в просвете мелких 
сосудов, эндотелиальная пролиферация, экстравазация эрит-
роцитов, гиалиноз сосудов, небольшой лимфоцитарный пе-
риваскулярный инфильтрат [26]. Отсутствие избыточной 
инфильтрации нейтрофилами, лейкоцитоклазии и фибри-
ноидного некроза стенки исключает васкулит. При прямой 
иммунофлюоресценции (ПИФ) наблюдается отложение ком-
племента (С3), фибрина и IgM, реже – IgA и IgG в крове-
носных сосудах на поверхности, в средней части, а также в 
глубине дермы, при этом результаты ПИФ считаются не-
специфическими и недиагностическими [26, 27].  

Кальцифилаксия (КФ), кальцифицирующая уремическая 
артериолопатия – редкая, опасная для жизни окклюзионная 
васкулопатия, которая возникает в результате отложения 
кальция с сопутствующим тромбозом в артериолярном мик-
рососудистом русле глубокой дермы и ПЖК и характеризуется 
ишемией и некрозом [28]. Наиболее часто КФ отмечается у 
пациентов с терминальной стадией хронической болезни 
почек (ХБП), хотя иногда развивается и у больных с острой 
почечной недостаточностью, нормальной функцией почек 
или более ранними стадиями ХБП (неуремическая КФ). Ос-
новные звенья патогенеза: развитие вторичного гиперпара-
тиреоза, повышение уровня сывороточного кальция и фос-
фора, состояние гиперкоагуляции. Большое значение при-
дается дефициту витамина К, который является активатором 
матриксного белка ингибитора кальцификации. К факторам 
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риска КФ также относятся: ожирение, сахарный диабет, 
женский пол, первичный гиперпаратиреоз, прием варфарина, 
глюкокортикоидов, дефицит витаминов К и D, гипоальбу-
минемия, дефицит протеинов C и S, болезнь Крона, ауто-
иммунные заболевания, злокачественные новообразования 
[28, 29]. Среди проявлений КФ – сетчатое и древовидное 
ливедо, бляшки, узелки и болезненные язвы с преимуще-
ственной локализацией в области жировых отложений (бедра, 
живот, реже – грудь, дистальные отделы нижних конечностей, 
половой член) и частым инфицированием. Сообщалось о 
случаях висцеральной КФ с вовлечением мезентериальных, 
ободочных и церебральных артерий [30]. КФ – крайне фа-
тальное состояние с годовой смертностью более 50%, чаще 
из-за развития сепсиса на фоне инфицированных ран [31].  

Диагностика КФ может быть сложной, особенно при 
отсутствии ХБП. С учетом сходства клинических проявлений 
неуремическая КФ может имитировать ВМС и ВСС (УП, 
КУП). Биопсия обычно не рекомендуется из-за плохого за-
живления ран, но может быть полезна в неясных случаях, 
предпочтительна пункционная биопсия с использованием 
техники двойного трепана. При гистологическом исследо-
вании выявляется кальцификация артериол без воспали-
тельных инфильтратов, что исключает васкулит. Визуализация: 
при рентгенографии определяются кальцификация мелких 
сосудов и сетчатый рисунок поражений; при УЗИ – линейные 
гиперэхогенные полосы, параллельные стенкам сосудов; при 
остеосцинтиграфии – кальцификация в дерме и ПЖК. По-
лученные результаты исключают СВ, для которого нехарак-
терна кальцификация сосудистой стенки [32]. 

Эмболия кристаллами холестерина (ЭКХ) – системное 
заболевание, вызванное проникновением кристаллов холе-
стерина (КХ) из атеросклеротических бляшек аорты и ее ос-
новных ветвей в дистальный круг кровообращения, что при-
водит к ишемическому и воспалительному повреждению 
органов; частота заболевания – от 1,1 до 4,5%. ЭКХ следует 
отличать от более частой артериальной тромбоэмболии, ко-
торая вызывает острую ишемию и инфаркт дистального 
органа; ЭКХ характеризуется эмболизацией более мелких 
КХ, что вызывает более медленное развитие повреждения 
органов-мишеней [33]. Кожа и почки поражаются наиболее 
часто; могут вовлекаться желудочно-кишечный тракт (ЖКТ), 
глаза, мышцы, центральная нервная система (ЦНС), конеч-
ности [34]. Эмболии обычно являются ятрогенными и часто 
связаны с хирургическим лечением аорты, артериальной ин-
вазивной процедурой, но могут быть и спонтанными [35]. 
ЭКХ – редкое осложнение антикоагулянтной и тромболи-
тической терапии. Ее патогенез обусловлен не только меха-
нической обструкцией сосуда с последующей ишемией и 
некрозом, но и развитием местной воспалительной реакции 
вокруг артериол.  

Проявления ЭКХ могут напоминать ВСС и ВМС с во-
влечением кожи (ливедо, пурпура, узелки, синий палец 
ноги/ишемия), почек (острое повреждение почек, ХБП, 
неконтролируемая гипертензия), ЖКТ (мезентериальная 
ишемия), ЦНС (инсульт) и глаз (поражение сосудов сет-
чатки). Возможны конституциональные симптомы, повы-
шение уровня маркеров воспаления, анемия, тромбоцито-
пения, лейкоцитоз (эозинофилия), фибриногенемия, гипо-
комплементемия, азотемия, протеинурия, эозинофилурия – 
все это позволяет считать ЭКХ одним из «великих имита-
торов» [36, 37]. Для диагностики ЭКХ требуется биопсия 

пораженных тканей (кожи, почек, мышц), при гистологи-
ческом исследовании выявляются двояковыпуклые и иголь-
чатые «призраки» КХ или «холестериновые щели» в арте-
риолах. Прогноз обычно неблагоприятный, совокупная 
смертность составляет 63% [36]. 

Новообразования – многие виды рака могут вызывать 
паранеопластический васкулит, другие, например некоторые 
виды лимфомы, миелопролиферативные заболевания, мик-
сома сердца, способны имитировать ВМС и ВСС. 

Внутрисосудистая B-крупноклеточная неходжкинская 
лимфома (ВСВКЛ) – чрезвычайно редкий вариант диффузной 
B-крупноклеточной лимфомы с заболеваемостью <0,5 случая 
на 1 млн, характеризующаяся пролиферацией клеток лимфомы 
в просвете мелких кровеносных сосудов с последующей их 
окклюзией [38]. ВСВКЛ сопровождается множеством не-
специфических симптомов, таких как лихорадка, поражение 
кожи и ЦНС, иногда полиорганной недостаточностью, что 
в итоге может имитировать ВМС и ВСС [38]. Поражение 
кожи (40%) гетерогенно: пальпируемые красные пятна, фио-
летовые бляшки, «апельсиновая корка», болезненные сине-
красные узелки, в том числе изъязвленные, язвы слизистой 
носа. Могут выявляться АНЦА, специфичные как к миело-
пероксидазе (MПO-AНЦА), так и к протеиназе 3 (ПР3-АНЦА) 
[39, 40]. Несмотря на активную репликацию неопластических 
лимфоцитов внутри сосудов, клетки ВСВКЛ в мазках пери-
ферической крови в 90–95% случаев не обнаруживаются.  
С учетом отсутствия патогномоничных симптомов диагно-
стика вызывает большие затруднения, окончательный диагноз 
и исключение СВ должны быть подтверждены гистологи-
ческим исследованием, например биоптатов кожи и костного 
мозга [41].  

Миксомы сердца могут вызывать сосудистые проявле- 
ния – от артериальных аномалий, выявляемых при визуали-
зации (стенозы и аневризмы крупных и средних сосудов), 
перемежающейся хромоты конечностей и инсульта, имити-
рующих ВКС и ВСС, до кожных проявлений (пурпура, 
некроз кожи), синдрома Рейно, ишемии пальцев и развития 
мононеврита, имитирующих ВМС [41, 42]. Часто наблюдаются 
конституциональные симптомы, такие как лихорадка, потеря 
веса, боль в суставах и мышцах, а также повышение показа-
телей активности воспаления, реже – образование АНЦА, 
что может приводить к первоначальному диагнозу СВ [42]. 
В основе поражений лежит эмболический синдром с участием 
миксоматозного материала; в основе системных симптомов – 
повышение концентрации интерлейкина 6 в сыворотке 
крови, который продуцируется миксомой [43]. Диагноз ос-
новывается на данных эхокардиографии (ЭхоКГ). 

 
Инфекции как имитаторы ВМС и ВСС 

Системные бактериальные и тяжелые вирусные инфекции 
могут иметь сходную с СВ клиническую картину и тем самым 
выступать имитаторами васкулита. К общим признакам 
можно отнести конституциональные симптомы, тромботи-
ческие и гиперкоагуляционные осложнения, полиорганное 
поражение, иммунопатологические проявления (нефрит, 
миокардит, артрит, кожный васкулит), повышение показателей 
активности воспаления, образование АНЦА и других ауто-
антител. Крайне важно распознать инфекцию как имитацию 
СВ, так как неправильный диагноз и необоснованное на-
значение иммунодепрессантов может привести к катастро-
фическим последствиям.  
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Инфекционный эндокардит (ИЭ) – редкое заболевание 
с ежегодной заболеваемостью 3–10 на 100 тыс. и смерт-
ностью 25–30% в течение первого года болезни [44]. Диаг-
ностика может быть затруднена, поскольку клинические 
симптомы сильно варьируются, имеются сосудистые и им-
мунологические проявления, тромбоэмболический синдром, 
а при лабораторном обследовании могут выявляться раз-
нообразные аутоантитела (АНЦА, ревматоидный фактор, 
антинуклеарный фактор и др.) [45]. При слабо выраженных 
признаках поражения сердца, особенно при негативной 
гемокультуре, симптоматика может указывать скорее на 
аутоиммунное, а не инфекционное заболевание, в первую 
очередь на AНЦА-СВ.  

По данным нескольких исследований, АНЦА значительно 
чаще выявляются у пациентов с ИЭ, вызванным Bartonella 
(до 60%), чем грамположительной флорой (18–24%) [45].  

В целом АНЦА регистрируются у 18–43% пациентов с ИЭ, 
чаще при подостром течении (73%) и нарушении функции 
почек (72%). Преимущественно (79%) выявляются МПО-
АНЦА или ПР3-АНЦА, в 8% случаев наблюдается двойная 
позитивность [46, 47]. При биопсии почки у 59% таких 
больных обнаруживаются отложения иммунных комплексов, 
у 37% – малоиммунный гломерулонефрит (ГН) [46]. В 40% 
случаев уровень AНЦА при ИЭ ниже 4-кратного верхнего 
предела нормы, что описано в нескольких исследованиях 
как разумная точка отсечения, позволяющая отличить  
АНЦА-СВ от других заболеваний, при этом до 84% больных 
АНЦА-СВ имеют уровень АНЦА выше этого порогового 
значения [46, 48].  

При АНЦА-позитивном ИЭ чаще, чем при АНЦА-СВ, 
наблюдались поражение кожи, почек, спленомегалия, ги-
покомплементемия, двойная позитивность по AНЦА (высокий 
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Генетические васкулопатии 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Окклюзионные неваскулитные васкулопатии 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Инфекции 

 
 
Крупные 
 
 
Крупные и средние 
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СМ 
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Тромботические и 
гиперкоагуляцион-
ные состояния, 
в том числе ВИНК, 
ГИТ, ЛВ 
 
 
 
КФ 
 
 
 
ЭКХ 
 
 
 
 
 
 
 
Новообразования 
 
 
 
 
 
 
 
Бактерии 

 
 
Дилатация корня аорты с аортальной 
регургитацией, расслоением аорты 
 
Расслоение/разрыв аорты и ее вет-
вей, каротидно-кавернозный свищ 
 
Аневризмы и расслоение аорты и ее 
ветвей, извитость артерий 
 
Стеноз, ишемия органа, аневризмы 
артерий, артериовенозные мальфор-
мации аорты и ее ветвей 
 
 
 
Пурпура, ливедо, кожные узелки, 
изъязвления, кожные инфаркты/нек-
розы, тромбоз артерий, почечная не-
достаточность, поражение ЦНС 
 
 
 
 
Язвы кожи, некроз кожи и ПЖК 
 
 
 
Конституциональные симптомы, 
кожные проявления (узелки, диги-
тальная ишемия, ливедо), ХБП, 
острая почечная недостаточность, 
мезентериальная ишемия, инсульт, 
ТИА, повышение маркеров воспале-
ния, гипокомплементемия 
 
Конституциональные симптомы, 
кожные проявления, инсульт, стеноз 
артерий, тромбозы, эмболия, анев-
ризмы, повышение острофазовых по-
казателей, AНЦА 
 
 
 
Полиорганная недостаточность, си-
стемные проявления, кожные про-
явления, почечные проявления, 
включая малоиммунный ГН, 

 
 
 
 
 
Реагенты острой фазы, исследование спинномоз-
говой жидкости, визуализация аорты и ее ветвей, 
генетическое тестирование, исследование хирур-
гического материала, если доступно 
 
 
 
 
 
 
 
 
Общий анализ крови, анализ мочи, креатинин, 
гаптоглобин, ЛДГ, протромбиновое время, ча-
стичное тромбопластиновое время, фибриноген, 
волчаночный антикоагулянт, антитела к кардио-
липину и к β2- гликопротеину, D-димер, 
ADAMTS13, посев кала на кишечные бактерии, 
биопсия кожи и ПЖК 
 
Креатинин, кальций, фосфор, паратиреоидный 
гормон, история болезни, биопсия обычно не по-
казана из-за риска плохого заживления раны 
 
Липиды, НbA1c, реагенты острой фазы, общий 
анализ крови, C3-, C4- компоненты компле-
мента, анализ мочи с оценкой эозинофилурии, 
офтальмологическое обследование, биопсия 
 
 
 
 
ЭхоКГ, биопсия пораженных тканей, кожи,  
костного мозга, позитронно-эмиссионная томо-
графия 
 
 
 
 
 
 
 
Бактериальные и грибковые культуры крови,  
иммунологическое исследование и полимеразная 



уровень ПР3-АНЦА / низкий МPO-АНЦА), повышение со-
держания циркулирующих иммунных комплексов и/или от-
ложение иммунных комплексов в гистологическом образце, 
другие аутоантитела (отличные от АНЦА), криоглобулины 
и положительная гемокультура. При АНЦА-СВ, помимо 
кожных и почечных проявлений, чаще имелись легочные и 
неврологические нарушения, а спленомегалия встречалась 
редко [46, 47, 49]. При ИЭ, несмотря на преимущественное 
наличие ПР3-АНЦА и частое развитие ГН, как правило, не 
выявляются заболевания верхних дыхательных путей и гра-
нулемы при биопсии [50]. 

Врачи должны учитывать возможность наличия фоновой 
инфекции у пациента с подозрением на АНЦА-СВ (даже 
если их успокаивает положительный результат теста на 
АНЦА), особенно когда клиническое состояние и/или функ-
ция почек продолжают ухудшаться, несмотря на высокодозную 
иммуносупрессивную терапию. Крайне важно, чтобы эм-
пирическое лечение антибиотиками оставалось краеугольным 
камнем терапии у пациентов с ИЭ, положительных по AНЦА, 
в то время как в отношении иммуносупрессии рекомендуется 
выжидательный подход [46]. 

Другие инфекции, при которых отмечено образование 
АНЦА, – туберкулез, вирусные гепатиты В и С, инфекция, 
вызванная парвовирусом B19, вирусами Эпштейна–Барр, 
SARS-CoV-2, кандидозная и герпес-вирусная инфекции 
(реже) [51–53]. 

Часто инфекции при выявлении АНЦА могут соответ-
ствовать критериям АНЦА-СВ, при этом важно помнить, 
что критерии АНЦА-СВ ACR/EULAR (American College of 
Rheumatology / European Alliance of Associations for Rheuma-
tology) 2022 г. включают два необходимых условия: 1) дока-
зательство наличия ВМС или ВСС и 2) исключение других 
заболеваний, имитирующих АНЦА-СВ (злокачественные 
новообразования, серьезные инфекции и прочие аутоиммун-
ные заболевания).  

Таким образом, для исключения имитации васкулита 
обязательными являются подробный анамнез, тщательное 
клиническое и лабораторное обследование, которые опре-
деляют алгоритм дифференциальной диагностики, выбор 
метода визуализации и необходимость биопсии. Часто для 
правильной диагностики имитатора васкулита требуется 
мультидисциплинарный подход.
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