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Резюме. В оглядовій статті наведено результати дослідження периферичної васкулітної нейро-
патії при системних і несистемних васкулітах. Ураження периферичних нервів може виникати 
в контексті системного васкуліту середніх і/або дрібних судин поряд із залученням багатьох 
органів або несистемного васкуліту, обмеженого периферичною нервовою системою. Як пра-
вило, васкулітна нейропатія має тенденцію до переважної локалізації патології нервів у нижніх 
кінцівках із виникненням дистальних симптомів та ознак, які включають біль, слабкість і по-
рушення чутливості в місці іннервації з подальшим поступовим залученням додаткових нер-
вів протягом тижнів або місяців. Діагностична оцінка повинна бути сфокусована на ознаках 
і симптомах, які вказують на основне захворювання — системний васкуліт. Однак, якщо нейро-
патія є маніфестним проявом васкуліту за відсутності інших його діагностичних ознак, існує 
необхідність у проведенні біопсії нерва. Швидке розпізнавання цих клінічних і патологічних 
особливостей є важливим для ефективнішого лікування пацієнтів із васкулітами периферич-
них нервів.
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Васкулиты представляют собой клинически 
разнообразную группу заболеваний с гистопа-
тологическими признаками воспаления и по-
вреждения кровеносных сосудов, приводящи-
ми к ишемическому повреждению тканей [2, 
32]. В табл. 1 представлена классификация ва-
скулитов, ассоциированных с периферической 
нейропатией, в соответствии с рекомендация-
ми II Международной консенсусной конферен-
ции (Чапел-Хилл, 2012), модифицированная 
рабочей группой сообщества по перифериче-
ским нервам (Peripheral Nerve Society) [17, 32].

В данном литературном обзоре основное 
внимание уделено описанию поражений пе-
риферической нервной системы (ПНС) при 
первичных системных васкулитах, васкулитах, 
обусловленных системными заболеваниями 
соединительной ткани, и несистемной васку-
литной нейропатии (НСВН). Кроме того, из-
вестно, что васкулитная нейропатия может 
быть обусловлена приемом лекарственных 

препаратов, инфекциями, метаболическими 
нарушениями и онкологическими заболева-
ниями. При всех васкулитах, кроме тех, ко-
торые обусловлены непосредственным вли-
янием инфекционного триггера на стенки 
сосудов, основным патогенетическим меха-
низмом является аутоиммунный процесс.

Васкулитная нейропатия превалирует 
среди пациентов с узелковым полиартерии-
том (УПА) — 65-85% пациентов имеют дан-
ное клиническое проявление. При ANCA-
ассоциированных васкулитах периферическая 
нейропатия является широко распространен-
ным и характерным клиническим проявле-
нием: так, при эозинофильном гранулематозе 
с полиангиитом (ЭГПА) она выявляется у 60-
80% больных, при микроскопическом полиан-
гиите (MПA) — у 40-50% и при гранулематозе 
с полиангиитом (ГПA) — у 20-25% [13, 19, 24, 
30, 31, 49]. Поражение ПНС может быть первой 
системой органов, вовлеченной в патологиче-
ский процесс, и манифестным клиническим 
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проявлением, дающим первые диагности-
чески значимые признаки [30]. Васкулитная 
нейропатия также может быть диагностиро-
вана при криоглобулинемическом васкулите, 
ассоциированном с хроническим вирусным 
гепатитом С (ВГС) (регистрируется у 60% 
больных) [27]. Кроме первичных системных 
васкулитов, васкулитная нейропатия может 
быть проявлением системных аутоиммунных 
заболеваний, таких как ревматоидный артрит, 
системная красная волчанка, первичный син-
дром Шегрена и системная склеродермия [27].

Сообщество по периферическим нервам 
(Peripheral Nerve Society) опубликовало 
диагностические критерии определен-
ной, вероятной или возможной васкулит-
ной нейропатии [17], данные представлены 
в табл. 2.

Первичные системные васкулиты. 
Первичные системные васкулиты классифи-
цируют в соответствии с диаметром пора-
женных сосудов, включая три группы: васку-
литы сосудов малого, среднего и большого 
калибра [32]. Частота нейропатии при раз-
личных заболеваниях варьирует от 5 до 80%. 
Однако, поскольку диаметры нервов состав-
ляют от 50 до 300 мкм, васкулитная нейро-
патия встречается главным образом при ва-
скулитах малых и средних сосудов. Частота 
развития васкулитной нейропатии зависит 
от нозологической формы системного васку-
лита, на фоне которого он развился.

Таблица 1  Классификация васкулитов, ассоциирован-
ных с периферической нейропатией

Первичные системные васкулиты
Васкулиты с преимущественным поражением сосудов мелкого 
калибра
Микроскопический полиангиит*
Эозинофильный гранулематоз с полиангиитом (болезнь Чарга — 
Стросса)*
Гранулематоз с полиангиитом (гранулематоз Вегенера)*
Эссенциальная смешанная криоглобулинемия 
(не ассоциированная с HCV-инфекцией)
IgA васкулит (пурпура Шенлейна — Геноха)
Гипокомплементный уртикарный васкулит
Васкулиты с преимущественным поражением сосудов среднего 
калибра
Узелковый полиартериит
Васкулиты с преимущественным поражением сосудов крупного 
калибра
Гигантоклеточный артериит
Васкулиты с поражением сосудов различного калибра
Болезнь Бехчета

Васкулиты, связанные с системными заболеваниями
Системные заболевания соединительной ткани
• Ревматоидный артрит
• Системная красная волчанка
• Синдром Шегрена
• Системная склеродермия
• Смешанное заболевание соединительной ткани
• Дерматомиозит
Саркоидоз
Болезнь Бехчета
Воспалительные заболевания кишечника

Васкулиты с установленной этиологией
Васкулит, ассоциированный с инфекцией (ВИЧ, цитомегаловирус, 
проказа, болезнь Лайма, человеческий Т-лимфоцитарный вирус I, 
парвовирус В19)
Криоглобулинемический васкулит, ассоциированный с HCV-
инфекцией
Васкулит, ассоциированный с HВV-инфекцией
Лекарственно-индуцированный васкулит
Васкулит, ассоциированный со злокачественными 
новообразованиями

Васкулиты с поражением одного органа — периферической 
нервной системы

Несистемная васкулитная нейропатия
Мигрирующая сенсорная нейропатия Вартенберга
Послеоперационная воспалительная нейропатия
Невралгическая амиотрофия (вероятно)
Диабетическая радикулоплексопатия
Несистемный кожно-нервный васкулит
Кожный узелковый полиартериит
Другой

Примечание. * Обычно ANCA (антинейтрофильные цито-
плазматические антитела) — ассоциированные васкулиты.

Таблица 2  Диагностические критерии васкулитной 
нейропатии

Определенная васкулитная нейропатия
Биопсия периферического нерва соответствует гистопатологиче-
ским критериям определенного васкулита1 + присутствуют клини-
ческие и лабораторные данные, ассоциированные с определенной 
васкулитной нейропатией2

Вероятная васкулитная нейропатия
Клинические признаки, характерные для вероятной васкулитной 
нейропатии3 + гистопатологические признаки вероятного васкули-
та4; или диагноз системного васкулита, подтвержденный биопсией 
(биопсия кожи или мышц соответствует критериям гистопатологи-
чески определенного васкулита1) без клинических признаков

Возможная васкулитная нейропатия
Биопсия периферического нерва или мышцы не выполнена или не 
соответствует критериям для определенного или вероятного васку-
лита + присутствуют клинические признаки, характерные для опре-
деленной васкулитной нейропатии2

Примечание. Адаптировано нами по [28]:
1 — инфильтрация стенки сосудов воспалительными 

клетками, сопровождаемая патологическими признаками 
острого или хронического повреждения сосудистой стенки, 
и нет доказательств другого первичного заболевания, которое 
имитирует васкулит (лимфома, лимфоматоидный гранулема-
тоз или амилоидоз) [17];

2 — электродиагностические признаки мультифокальной 
или асимметричной нейропатии, клинически определенная 
мультифокальная или асимметричная нейропатии, быстро 
прогрессирующая нейропатия, боли, повышенная скорость 
оседания эритроцитов, повышенные уровни С-реактивного 
белка, ревматоидного фактора, миелопероксидазы-pANCA,  
β2-микроглобулина и фактора роста эндотелия сосудов (VEGF);

3 — электродиагностическое, или объективное исследова-
ние, или клинические проявления, типичные для васкулитной 
нейропатии мультифокальной или асимметричной, с вовле-
чением сенсорных или сенсорно-двигательных нервов, с пре-
обладающим вовлечением нижних конечностей, характерные 
болевые приступы;

4 — критерии определенной васкулитной нейропатии не 
полностью представлены, нейропатия является преимуще-
ственно аксональной, и присутствуют периваскулярное вос-
паление плюс признаки сосудистого повреждения или патоло-
гические предикторы васкулитной нейропатии [17].
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Васкулит сосудов большого калибра. Васку-
лит сосудов большого калибра включает в себя 
два заболевания: гигантоклеточный артериит 
и неспецифический аортоартериит (артериит 
Такаясу). Оба заболевания обычно не приво-
дят к периферическим нейропатиям, а вызы-
вают преимущественное поражение централь-
ной нервной системы.

Васкулит сосудов среднего калибра. В эту 
группу входят классический узелковый поли-
артериит (УПА), болезнь Кавасаки и облите-
рирующий тромбоангиит (болезнь Минивар-
тера — Бюргера). Два последних заболевания 
не связаны с нейропатией, в то время как при 
УПА поражение ПНС наблюдается довольно 
часто.

Узелковый полиартериит (УПА). УПА — 
это системный некротический артериит, при 
котором в патологический процесс вовлека-
ются мышечные артерии среднего калибра; 
артериолы, капилляры и венулы в большин-
стве случаев не поражаются [29]. УПА — это 
иммунокомплексный васкулит, который в 
1/3 случаев ассоциирован с вирусом гепати-
та В [26, 29]. Интересно, что другие хрони-
ческие инфекции, такие как парвовирус B19, 
вирусный гепатит C, ВИЧ или стрептококк, 
также могут участвовать в патогенетических 
механизмах развития УПА.

Наблюдаемое снижение заболеваемости 
УПА в настоящее время может быть связано 
с широко распространенной вакцинацией 
против гепатита B. В отличие от васкулитов, 
ассоциированных с антинейтрофильными 
цитоплазматическими антителами (ANCA), 
для УПА нет типичных аутоантител. Клиниче-
ские симптомы включают в себя потерю веса, 
сетчатое ливедо, боль в яичках, миалгию, по-
ражение почек и аневризмы висцеральных 
артерий [4, 20]. За исключением легких, в па-
тологический процесс при УПА может вовле-
каться практически любой висцеральный ор-
ган, но степень поражения органов варьирует 
в широких пределах.

Поражение периферических нервов при 
УПА — это наиболее частое клиническое про-
явление васкулита, что привело к включению 
нейропатии в критерии диагностики. Васку-
литная нейропатия при УПА наиболее часто 
проявляется в виде мононеврита или мульти-
фокальной нейропатии (множественный мо-
ноневрит) [30]. Поражение ПНС (множествен-
ный асимметричный неврит с преобладанием 

моторных нарушений) возникает у большин-
ства пациентов (75-80%). Быстрое вовлече-
ние множественных нервов может привести 
к появлению генерализованной нейропатии. 
Иногда УПА вызывает дистальные сенсорные 
полинейропатии, полирадикулопатии, плек-
сопатии или чисто моторные нейропатии [30]. 
Очень часто поражение ПНС при УПА вызы-
вает сильную боль (иногда требующую назна-
чения наркотических анальгетиков), различ-
ные двигательные нарушения и трофические 
поражения мышц и кожи. Наиболее типично 
вовлечение в процесс n. radialis, n. medianus, 
n. ulnaris, n. peroneus profundus, n. peroneus 
superficialis и n. tibialis.

Важнейшее клиническое значение име-
ет асимметричный характер поражения, что 
позволяет отличить множественный неврит, 
обусловленный системным васкулитом, от 
симметричной периферической нейропатии 
по типу «носков» и «перчаток», часто разви-
вающейся у больных сахарным диабетом или 
алкоголизмом. Кроме того, для диабетической 
или алкогольной периферической нейропа-
тии не характерны двигательные нарушения, 
тогда как периферический неврит в рамках 
УПА почти неизменно вызывает моторные 
дисфункции (вплоть до периферического те-
трапареза).

Гистологические особенности включают 
инфильтрацию стенок сосудов полиморфно-
ядерными нейтрофилами преимущественно 
в местах разветвления сосудов. При активном 

Рисунок 1  Узелковый полиартериит. Биопсия 
поверхностного малоберцового нерва. Трансмуральная 
инфильтрация воспалительными клетками с почти 
полной облитерацией просвета сосуда. Парафиновый 
срез, окрашенный гематоксилином и эозином. 
Фотография заимствована из [15]



39www.neurology.k iev.ua

THE JOURNAL OF NEUROSCIENCE of B.M. Mankovskyi’ 2019, ТОМ 7, № 1

процессе часто наблюдается фибриноидный 
некроз.

На рис. 1 представлена типичная патогисто-
логическая картина биопсии нерва при УПА.

Более чем у 90% пациентов с УПА имеются 
лабораторные свидетельства системного вос-
паления в виде повышения скорости оседания 
эритроцитов, сывороточного С-реактивного 
белка или количества тромбоцитов [4]. Уров-
ни сывороточного комплемента могут быть 
как нормальными, так и низкими. У пациен-
тов с УПА, ассоциированным с гепатитом B, 
всегда обнаруживаются сывороточные уров-
ни поверхностного антигена гепатита B [30]. 
При поражении органов брюшной полости 
обычная ангиография может выявлять меш-
ковидные или веретенообразные микроанев-
ризмы и стеноз в сосудах среднего размера 
почечных, печеночных и брыжеечных арте-
рий, которые в надлежащем клиническом 
осмотре являются важным диагностическим 
критерием УПА [20].

Васкулит сосудов малого калибра. ANCA- 
ас со циированные васкулиты. ANCA-ассоци-
ированные васкулиты в основном поражают 
артерии малого калибра: артериолы, капилля-
ры и венулы в ряде тканей-мишеней [37]. Пред-
шествующие или сопутствующие системные 
симптомы — лихорадка, ночная потливость, 
повышенная усталость, потеря веса — явля-
ются общими для всех васкулитов [4]. Каждый 
из этих васкулитов имеют ряд специфических 
симптомов.

Так, для пациентов с ЭГПА характерно на-
личие длительного анамнеза астмы и прием 
антагонистов лейкотриеновых рецепторов. 
После многих лет продромального периода 
(астмы, ринита) у большинства пациентов раз-
вивается перемежающаяся фаза эозинофилии 
и эозинофильных мигрирующих инфильтра-
тов (в основном легочных), затем появляются 
васкулитные проявления с кожными, желудоч-
но-кишечными проявлениями, синуситом, ар-
тралгией и нейропатией [37].

Гранулематоз с полиангиитом (ГПА) пред-
ставляет собой гранулематозное поражение 
верхних и/или нижних дыхательных путей 
(локализованное), часто связанное с быстро 
прогрессирующим гломерулонефритом и по-
следующим развитием системной васкулит-
ной болезни. Первыми клиническими прояв-
лениями ГПА могут быть поражения верхних 
дыхательных путей в виде длительного анам-

неза хронического воспаления придаточных 
пазух носа (синуситов) [13]. Склерит, сероз-
ный средний отит и полости в легочной па-
ренхиме также являются характерными диа-
гностическими признаками ГПА [13]. Как 
ГПА, так и микроскопический полиангиит 
(MПA) создают высокий риск для возникно-
вения диффузного альвеолярного кровотече-
ния и быстро прогрессирующего гломеруло-
нефрита [26].

МПА является некротизирующим васкули-
том, поражающим главным образом капилля-
ры легких и почек. Клинически у пациентов 
наблюдается быстро прогрессирующий гло-
мерулонефрит, поражение легких и кожная 
пурпура.

Периферическая нейропатия является ха-
рактерной и частой клинической особенно-
стью ANCA-ассоциированных васкулитов; 
васкулитная нейропатия является наиболее 
распространенным клиническим проявлени-
ем ЭГПА [37]. Вовлечение ПНС чаще проис-
ходит в форме множественного мононеврита 
(поражение седалищного или малоберцового 
нерва приводит к провисанию стопы, пора-
жение лучевого нерва — к провисанию ки-
сти). При отсутствии лечения множественный 
мононеврит прогрессирует до симметричной 
или асимметричной полинейропатии [44], что 
подразумевает последовательное асимметрич-
ное вовлечение отдельных нервов или ство-
лов, обычно с дистальных до проксимальных 
отделов [33]. Нейропатия часто бывает острой, 
ей предшествует боль в области пораженного 
нерва, проявляющаяся как двигательной, так 
и сенсорной модальностями.

О поражении ПНС сообщалось у 30-55% 
пациентов с ГПА. Наиболее частым проявле-
нием является периферическая нейропатия, 
возникающая у 16% пациентов с ГПА. Васку-
литная нейропатия часто сопровождается 
мононевритом с поражением черепных нер-
вов. Нейропатии черепных нервов наблю-
дались у 11,7% пациентов с ГПА, чаще всего 
поражался глазной нерв. Другими часто по-
ражаемыми черепными нервами являются от-
водящий и лицевой нервы. Гранулематозные 
поражения могут также вызвать одиночный 
или множественный черепной паралич. У па-
циентов с МПА наиболее частым клиниче-
ским проявлением поражения ПНС является 
множественный мононеврит [44]. Данные па-
тогистологического исследования нерва при 
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ANCA-ассоциированных васкулитах показаны 
на рис. 2.

IgG4-связанное заболевание. IgG4-связан-
ное заболевание (IgG4-СЗ) — недавно описан-
ное иммунозависимое системное заболевание, 
характеризующееся диффузной или очаговой 
воспалительной инфильтрацией пораженных 
органов и тканей плазматическими клетками, 
экспрессирующими IgG4 с последующим раз-
витием облитерирующего флебита и фибро-
склероза соответствующих органов, сопро-
вождающееся повышением содержания IgG4 
в сыворотке крови [1, 3, 9]. IgG4-связанная 
нейропатия была описана в отдельных кли-
нических случаях, но частота нейропатии при 
этом синдроме еще не установлена [40, 50].

Вторичные системные васкулиты. Вто-
ричные системные васкулиты — это гете-
рогенная группа заболеваний, включающая 
васкулиты, связанные с инфекционными забо-
леваниями, заболеваниями соединительной 
ткани или злокачественными новообразова-
ниями, а также вызванные лекарственными 
средствами. Наиболее частые причины разви-
тия периферической нейропатии рассмотре-
ны ниже.

Криоглобулинемический васкулит, ассо-
циированный с вирусом гепатита С. Хотя 
у большинства пациентов с гепатитом С раз-
вивается криоглобулинемия, только у 15% из 
них наблюдаются клинические признаки си-
стемного васкулита. Криоглобулинемический 
васкулит, ассоциированный с хронической 

HCV-инфекцией, представляет собой имму-
нокомплексный воспалительный артериит 
сосудов малого и среднего калибра [43]. Кли-
ническая картина отражает воспаление мел-
ких артерий, артериол и капиллярного рус-
ла с преимущественным поражением кожи, 
vasa nervorum и почек. Отмечается частое 
вовлечение ПНС при ВГС-ассоциированном 
криоглобулинемическом васкулите (до 70%), 
основными клиническими проявлениями ко-
торого являются множественный мононеврит 
или симметричная сенсомоторная нейропа-
тия [10]. Клинически она определяется у 5-45% 
пациентов, а при использовании электромио-
графического исследования и определения 
скорости проведения возбуждения по нер-
ву — у 70-80% больных. Как правило, наблю-
дается симметричность поражения, что явля-
ется важным дифференциальным симптомом. 
Более редкими проявлениями поражения 
ПНС являются смешанная полинейропатия 
или мультифокальная нейропатия с сенсорно-
моторным дефицитом, сходным с таковым при 
УПА и АNСА-ассоциированном васкулите [45].

Заболевания соединительной ткани. Си-
стемная красная волчанка. Неврологическое 
поражение при системной красной волчанке 
(СКВ) представлено церебральным васкули-
том, поперечным миелитом и перифериче-
ской нейропатией. Последняя может быть 
обнаружена у 20% пациентов с СКВ и может 
быть представлена классическим дистально-
симметричным или множественным моно-
невритом [16]. Нейрофизиологические ис-
следования демонстрируют аксонный тип 
нейропатии в 70-80% случаев и демиелинизи-
рующий — у 20% [22]. У 1/3 отмечается вовле-
чение в патологический процесс вегетативной 
нервной системы [42].

Системная склеродермия (ССД). Полиней-
ропатия при ССД встречается чаще, чем пред-
полагалось первоначально. Около 30% пациен-
тов имеют клинические признаки нейропатии, 
в основном характерны сенсорные симптомы 
и дисфункция малых волокон [16]. Интересно, 
что нарушение моторики кишечника у этих 
пациентов вызвано именно вегетативной ней-
ропатией желудочно-кишечного тракта [21]. 
Дистальная симметричная, преимущественно 
сенсорная, полинейропатия осложняет 5-67% 
случаев. Могут также развиваться мононейро-
патии черепных нервов, чаще всего тройнич-
ного, что приводит к онемению и дизестезии 

Рисунок 2  Эозинофильный гранулематоз 
с полиангиитом. Биопсия нерва с трансмуральной 
инфильтрацией стенки сосуда эозинофилами 
с полной облитерацией просвета. Парафиновый срез, 
окрашенный гематоксилином и эозином. Фотография 
заимствована из [15]
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на лице [6]. Множественные мононейропатии 
были описаны у небольшого процента (1-2%) 
пациентов с CREST-синдромом. При проведе-
нии электрофизиологических и гистологиче-
ских исследований при ССД обнаруживается, 
прежде всего, аксональная сенсорная, а не мо-
торная полинейропатия [41].

Синдром (болезнь) Шегрена. Вовлечение 
периферических нервов при синдроме (бо-
лезни) Шегрена встречается у 25-32% паци-
ентов [35]. В основном это проявляется в виде 
симметричной дистальной, сенсорной нейро-
патии, сенсорной нейронопатии и вегетатив-
ной нейропатии [36]. Может также возникать 
умеренная слабость в дистальных отделах. 
Множественный мононеврит, хроническая 
воспалительная демиелинизирующая нейро-
патия и моторная нейропатия встречаются 
реже. Нейропатия может предшествовать си-
стемным проявлениям болезни и быть клю-
чом к диагнозу [11, 25, 36]. Предполагается, что 
это связано с аутоиммунно-опосредованным 
сосудистым повреждением. Описан синдром 
запястного канала при синдроме/болезни 
Шегрена и черепные нейропатии, особенно 
тройничного нерва [14]. Данные патогистоло-
гического исследования нерва представлены 
на рис. 3.

Ревматоидный артрит (РА). Некроти-
зирующий артериит является серьезным, но 
в настоящее время очень редким осложнени-
ем длительного эрозивного серопозитивно-
го РА [23]. Артериит имеет общие клиниче-
ские и гистологические особенности с УПА 
и может поражать vasa nervorum, приводя 
к мононевриту, мультифокальной нейропа-
тии, сенсомоторной нейропатии и другим 
проявлениям ишемической нейропатии [48]. 
Кроме того, нейропатии могут быть обуслов-
лены сдавлением нервов ревматоидными 
узелками, отеком синовиальной оболочки и/
или апоневроза или костными экзостозами 
или васкулитом. У некоторых пациентов с РА 
развивается синдром запястного канала или 
другие легкие формы периферической ней-
ропатии [5, 38]. Практически все пациенты 
с полинейропатией имеют положительный 
ревматоидный фактор, а 50% — положитель-
ный тест на ANCA с перинуклеарным типом 
иммунофлуоресцентного свечения [34]. Этот 
некротизиру ющий артериит не следует путать 
с распространенной и более доброкачествен-
ной формой ревматоидного васкулита, кото-

рая проявляется в виде инфарктов ногтевого 
ложа и кончиков пальцев и не затрагивает 
ПНС или другие системы органов. Данные па-
тогистологического исследования нерва при 
РА показаны на рис. 4.

Другие вторичные системные васкулиты. 
Саркоидоз. При саркоидозе описаны множе-
ственный мононеврит и типичная хрониче-
ская воспалительная демиенилизирующая 
нейропатия [47]. Васкулитная нейропатия при 
саркоидозе проявляется как сенсомоторная 
полинейропатия, множественный мононев-
рит, болезненные мононейропатии [44]. Па-
ралич лицевого нерва (VII черепного нерва) 
является наиболее частым неврологическим 
проявлением саркоидоза, который развивает-

Рисунок 3  Синдром Шегрена. Биопсия икроножного 
нерва демонстрирует умеренное уменьшение 
миелиновых нервных волокон и свидетельствует 
о дегенерации аксонов. Окраска толуидином. 
Фотография заимствована из [15]

Рисунок 4  Ревматоидный артрит. Биопсия слизистой 
оболочки нерва выявляет периваскулярное 
воспаление эпиневрального сосуда и рассеянные 
периневральные и эндоневральные расширенные 
капилляры с утолщенными стенками. Парафиновый 
срез, окрашенный гематоксилином и эозином. 
Фотография заимствована из [15]
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ся у 25-50% всех пациентов с нейросаркоидо-
зом. Хотя обычно односторонний, двусторон-
ний лицевой паралич также может возникать 
с одновременным или последовательным па-
раличом [7]. Данные патогистологического 
исследования нерва при нейросаркоидозе по-
казаны на рис. 5.

Болезнь Бехчета. Болезнь Бехчета характе-
ризуется рецидивирующими оральными афта-
ми и несколькими системными клиническими 
признаками, такими как поражение глаз, кожи 
и слизистых оболочек, а также опорно-двига-
тельного аппарата (артриты и полиартрал-
гии). У большинства пациентов с болезнью 
Бехчета неврологические поражение цен-
тральной нервной системы встречается гораз-
до чаще, чем периферическая нейропатия [39]. 
Электрофизиологические исследования нерв-
ной проводимости рекомендуются при обыч-
ном обследовании для диагностики ранней 
нейропатии у пациентов с болезнью Бехчета 
даже без явных неврологических симптомов. 
Дисфункция нервов или периферическая 
нейропатия при болезни Бехчета представле-
на аксональным типом дистальной полиней-
ропатии с преимущественным вовлечением 
нервных волокон нижних конечностей [8].

Паранеопластическая васкулитная нейро-
патия. Типичная паранеопластическая ней-
ропатия — это сенсорная нейропатия, связан-
ная с антинейрональными аутоантителами. 
Наиболее часто нейропатии ассоциированы 
с мелкоклеточным раком легких, раком матки 
и яичников, лимфомой. Высокое содержание 
белка в спинномозговой жидкости и высокая 
скорость оседания эритроцитов наводят на 

мысль о васкулитной паранеопластической 
нейропатии. Клиническими проявлениями 
у большинства пациентов являются множе-
ственный мононеврит или асимметричная 
полинейропатия. В отличие от большинства 
других паранеопластических нейропатий, ва-
скулитные нейропатии отвечают на иммуно-
супрессивное лечение стероидами или цикло-
фосфамидом.

Несистемная васкулитная нейропатия. Не-
системная васкулитная нейропатия (НСВН) — 
это изолированный васкулит ПНС с изолиро-
ванным поражением vasa nervorum, клинически 
проявляющийся как орган-специ фический ва-
скулит, ограниченный ПНС [16-18]. На его долю 
приходится примерно 25% всех васкулитных 
нейропатий, что сопоставимо с совместным 
вкладом MПA и УПА [18]. Средний возраст 
манифестации НСВН составляет 60 лет, для 
данного заболевания характерен половой 
диморфизм — преобладают женщины [18]. 
Конституциональные симптомы обычно от-
сутствуют. Иногда у пациентов с НСВН (30%) 
обнаруживают потерю веса, усталость, миал-
гии, артралгии, у менее чем 15% пациентов 
с НСВН можно выявить субфебрильную ли-
хорадку [46]. Клинические проявления по-
ражения ПНС при НСВН сходны с таковыми 
при системных васкулитах, но имеют менее 
выраженную симптоматику, медленно про-
грессирующее течение, более длительный 
интервал между первым проявлением сим-
птомов и полной клинической манифестаци-
ей составляет обычно 6 месяцев и более [18]. 
Наиболее распространенными симптома-
ми являются боль в конечностях и наруше-
ния походки [46]. У большинства пациентов 
диагностируют мультифокальную нейропа-
тию или асимметричную полинейропатию, 
у 25% — дистальную симметричную поли-
нейропатию и у 15% — сенсорную нейропа-
тию [46]. НСВН следует подозревать, если 
аксональная нейропатия асимметрична, про-
грессирует и сопровождается болью, а так-
же связана с инвалидизирующим парезом. 
При нейрофизиологическом исследовании 
можно выявить аксональную моторную или 
сенсомоторную нейропатию. Данные лабо-
раторных исследований диагностически не-
значимы; скорость оседания эритроцитов 
и уровень С-реактивного белка в сыворотке 
крови обычно находятся в пределах нормы, 
аутоиммунные маркеры системных васкули-

Рисунок 5  Саркоидоз. Поверхностная биопсия 
малоберцового нерва выявляет неказеозную гранулему 
в эпиневриуме и периваскулярное воспаление. 
Парафиновый срез, окрашенный гематоксилином 
и эозином. Фотография заимствована из [15]
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тов и системных заболеваний соединительной 
ткани также негативные [17]. Для постановки 
диагноза НСВН необходимо провести био-
псию нерва. Основным гистопатологическим 
критерием является интрамуральная инфиль-
трация с повреждением сосудистой стенки 
(рис. 6). По данным биопсии можно выявить 
определенную или вероятную васкулитную 
нейропатию по установленным критериям, 
а также исключить альтернативные причины 
отсутствием клинических, визуальных, ла-
бораторных или патогистологических при-
знаков системного васкулита, аутоиммунного 
состояния или специфических инфекций, ас-
социированных с васкулитом.

Рабочая группа Сообщества по перифе-
рическим нервам (Peripheral Nerve Society) 
в 2010 году к критериям исключения НСВН 
отнесла экстраневрологические проявления, 
наличие специфического этиологического 
фактора для поражения ПНС, длительность 
симптомов <12 месяцев, высокие уровни рев-
матоидного фактора, анемию, лейкоцитоз, ли-
хорадку. Рабочая группа Брайтонского сотруд-
ничества по васкулитным периферическим 
нейропатиям (Brighton Collaboration Vasculitic 
Peripheral Neuropathy) определила только два 
критерия, которые позволяют с 95% специ-
фичностью выставить диагноз системной 
васкулитной нейропатии — наличие ANCA 
и СОЭ ≥100 мм/ч [17]. Это заявление было под-
тверждено проведенными ретроспективны-
ми исследованиями приблизительно у 10% 
пациентов, которым был выставлен диагноз 

определенного НСВН, при этом наблюдалась 
прогрессия развития заболевания до появле-
ния признаков системного васкулита, что по-
вышает вероятность того, что НСВН является 
разновидностью системного васкулита [46]. 
Однако у большинства пациентов НСВН ведет 
себя как отдельное заболевание: нефатальное 
состояние, которое, в отличие от системных 
васкулитов, не распространяется на другие 
системы органов. В табл. 3 представлены ос-
новные дифференциально-диагностические 
симптомы между системной и несистемной 
васкулитной нейропатией.

Выводы

На основании вышеизложенного можна сде-
лать следующие выводы. Васкулиты представ-
ляют собой клинически разнообразную группу 
заболеваний с гистопатологическими призна-
ками воспаления кровеносных сосудов, кото-
рое способствует поражению сосудов и ише-
мическому повреждению пораженных тканей. 
Наиболее часто васкулитная нейропатия явля-

Рисунок 6  Иммуногистохимия васкулитного поражения 
периферических нервов. Эпиневральный сосуд с об-
ширной инфильтрацией лимфоцитами и субтотальным 
стенозом. Фотография заимствована из [12]

Таблица 3  Патологические, клинические и лаборатор-
ные отличия между системной васкулитной нейропати-
ей и несистемной васкулитной нейропатией

Системная 
васкулитная 
нейропатия

Несистемная 
васкулитная 
нейропатия

Патологические 
отличия

Обычно поражены

Тип васкулита

Тяжесть

Аксональная 
дегенерация

Ишемические 
изменения

Эпиневральные 
артериолы
Возможно 

определить
Более тяжелое 

течение 
Характерна

Характерны

Периневральные 
артериолы

Невозможно 
определить

Менее тяжелое 
течение 

Характерна

Характерны

Клинические признаки Одинаковые Одинаковые
Лабораторные 

признаки
Высокая СОЭ

Высокий титр АНА
Высокий титр РФ

HBsAg
ANCA

Характерна
Характерен
Характерен

20%
47%

Редко
Очень редко
Очень редко

Не характерен
Не характерны

Прогноз Плохой Хороший

Диагноз
Может быть взята 

биопсия других 
тканей

Диагностическая 
ценность только 
биопсии нервов

Длительность болезни Недели, месяцы Месяцы, годы
Лечение Циклофосфамид Глюкокортикоиды

Примечание. РФ — ревматоидный фактор; АНА — антину-
клеарные антитела; СОЭ — скорость оседания эритроцитов; 
ANCA — антинейтрофильные цитоплазматические антитела.
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ется осложнением таких первичных систем-
ных васкулитов, как узелковый полиартериит 
(УПА), и ANCA-ассоциированных васкулитов, 
системных заболеваний соединительной ткани 
(СКВ и синдром/болезнь Шегрена), васкулитов, 
ассоциированных с инфекцией (чаще всего это 
вирусные гепатиты С и В), и несистемной ва-
скулитной нейропатии. При этих заболеваниях 
в патологический процесс вовлекаются сосуды 
среднего и малого калибра. При всех васкули-
тах, кроме тех, которые обусловлены непосред-
ственным влиянием инфекционного триггера 
на стенки сосудов, основной патогенетический 
механизм — это аутоиммунный процесс с раз-
витием васкулита vasa nervorum мелких ар-
терий и сосудов, которые кровоснабжают пе-
риферические нервы, а исходом — ишемия 
нервов. Классическая клиническая картина 
ишемической нейропатии — это острая или по-
дострая болезненная мультифокальная нейро-
патия с преимущественным поражением нерв-
ных структур нижних конечностей, двух или 
более крупных нервов и поэтапно прогрессиру-
ющая. Однако васкулитная нейропатия может 
манифестировать различно, включая асимме-
тричные полинейропатии и дистальные сим-
метричные сенсорные нейропатии, кроме того, 
она может иметь медленно прогрессирующий 
характер, особенно в случаях несистемной ва-
скулитной нейропатии (НСВН), которая кли-
нически остается ограниченной перифериче-
скими нервами. Биопсия нерва может помочь 
установить диагноз системного васкулита, осо-
бенно когда поражение других органов не яв-
ляется клинически очевидным и требуется для 
диагностики НСВН.
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PERIPHERAL VASCULAR NEUROPATHY WITH SYSTEMIC AND NON-SYSTEMIC VASCULITIS: CLINICAL AND  
DIAGNOSTIC PARALLELS

I.Yu. Golovach, Ye.D. Yehudina
Abstract
Vasculitis of medium-sized and small vessels commonly affects peripheral nerves and can occur in context of a systemic vasculitis with 

multiorgan involvement or a nonsystemic vasculitis limited to the peripheral nervous system. Typically, vasculitic neuropathies tend to be 
lower extremity predominant and to cause distal symptoms and signs that include pain, weakness, and sensory loss in the distribution of a 
named nerve followed by involvement of additional nerves in a stepwise fashion over weeks to months. Diagnostic evaluation should focus 
on signs and symptoms indicative of an underlying systemic vasculitis, although when neuropathy is the initial manifestation of the vasculitis 
and/or there is no definitive evidence of vasculitis elsewhere, then nerve biopsy is needed for diagnosis. Prompt recognition of these clinical 
and pathological features is important to better recognize and more effectively treat patients with peripheral nerve vasculitis.

Keywords: vasculitic neuropathy, systemic vasculitis, nonsystemic vasculitic neuropathy, diagnostic.
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