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Основная цель фармакотерапии системных васкулитов (СВ) направлена на 

подавление иммуно- патологических реакций, лежащих в основе заболевания. 

Патогенетическую терапию подразделяют на три этапа:  

- индукция ремиссии; 

- поддержание ремиссии; 

- лечение рецидивов.  

Патогенетической терапии сопутствуют мероприятия, направленные на снижение риска 

коморбидных заболеваний и лечение осложнений. 
 

Общие рекомендации. 

1. Ведение больных СВ представляет достаточно сложную задачу и требует четкого 

взаимодействия между врачами различных специальностей как на этапе диагностики, 

так и лечения.  

Лечение пациентов СВ должно проводиться врачами- ревматологами, в случаях с 

доминирующим тяжелым поражением почек нефрологами или ревматологами в 

кооперации со специалистами отделения  гемодиализа  (в виде исключения лечение 

могут осуществлять врачи общей практики при консультативной поддержке врача- 

ревматолога, нефролога). Развитие абдоминального синдрома требует участия 

хирургов в связи с риском таких осложнений, как гангрена и перфорация кишечника. 

При необходимости привлекают других специалистов (отоларингологов, 

офтальмологов, кардиологов, гастроэнтерологов, невропатологов, психологов и др.). 

Лечение основывается на тесном взаимодействии врача и пациента. 

2. Следует рекомендовать пациентам избегать физических и психоэмоциональных 

перегрузок, переохлаждения, стремиться к поддержанию нормальной массы тела. 

Больных следует предостерегать от самостоятельного приёма лекарств, в том числе 

средств нетрадиционной медицины. 

3. Учитывая  международный опыт и в соответствии с версией EULAR (март 2009 г) [1, 

2], опирающейся на современную классификацию СВ [3, 4] (см. Табл. 1), выделены 

рекомендации для пациентов с преимущественным поражением сосудов мелкого и 

среднего калибра и рекомендации для пациентов с васкулитами крупных сосудов.  

С позиции лечебной стратегии нозологические формы, объединенные в группу 

АНЦА- СВ целесообразно рассматривать как единое состояние [1], а лечение 



дифференцировать прежде всего в зависимости от тяжести заболевания, с учетом 

рисков развития легочного кровотечения, прогрессирующей почечной 

недостаточности, тяжелого поражения органа зрения, ЦНС (уровень доказательности 2В). 

Выделяют рефрактерный вариант течения СВ, при котором отсутствует обратное 

развитие клинических проявлений заболевания или отмечается увеличение 

клинической активности, несмотря на проводимую в течение 6 недель стандартную 

патогенетическую терапию. 
 

Таблица 1. Классификация системных васкулитов. 
Преимущественное поражение сосудов мелкого калибра: 

− пурпура Шенлейна- Геноха 
− эссенциальный криоглобулинемический васкулит 

 

− микроскопический полиангиит 

Преимущественное поражение сосудов мелкого и среднего калибра: 
− гранулематоз Вегенера (гранулематоз с полиангиитом*) 
− синдром Черджа- Строс 

 
АНЦА- 

ассоциированные 

Преимущественное поражение сосудов среднего калибра: 
− узелковый полиартериит 
− болезнь Кавасаки 

Преимущественное поражение сосудов крупного калибра: 
− височный артериит  
− артериит Такаясу 

Сочетанные состояния: 
− болезнь Бехчета 
− облитерирующий тромбангиит 

* изменение в название внесено в 2011 г. [5] 

 

4. Все больные с впервые выявленными признаками СВ подлежат госпитализации в 

специализированное отделение ревматологического профиля, при тяжелом 

поражении почек в нефрологическое отделение или многопрофильный стационар, 

желательно, располагающий возможностями для проведения гемодиализа (ГД), в том 

числе в экстренном порядке. 

Необходимость проведения программного ГД не мешает активной патогенетической 

терапии. Более того, при успешном лечении, впоследствии может исчезнуть 

потребность в ГД. 

5. Специальными показаниями к госпитализации пациентов, страдающих СВ следует 

считать: 

- опасность развития лёгочного кровотечения; 

- быстро прогрессирующее ухудшение функции почек;  

- протеинурия >3 г/сут, формирование нефротического и остронефритического 

синдромов; 

- рецидивирующие абдоминалгии; 



- поражение органа зрения; 

- признаки поражения ЦНС. 

6. Стандартная индукционная схема лечения СВ мелких и средних сосудов включает 

назначение высоких доз ЦФ и ГК [6] (уровень доказательности 1А- 1В). Последующее 

поддерживающее лечение осуществляется низкими дозами ГК, как правило, в 

сочетании с азатиоприном (АЗ). [7], что позволяет снизить риск рецидива до 17%. 

Согласно результатам длительных наблюдений, при использовании стандартной 

патогенетической терапии 5- летняя выживаемость АНЦА-СВ составляет 65% [8]. В 

то же время, длительное комбинированное лечение ЦФ и ГК сопряжено с развитием 

побочных эффектов, и в первую очередь инфекционных осложнений: только за 

первый год стандартной терапии серьезные побочные явления развиваются у 25% 

пациентов АНЦА- СВ [9]. У больных СВ длительное лечение ЦФ в 33 раза повышает 

риск рака мочевого пузыря, в 2,4 раза риск развития других опухолей, в 11 раз- 

лимфомы [10, 11]. 

7. Начиная с 2011 года, после получения результатов двух РКИ Ритуксимаба (РТМ) [12, 

13] с учетом данных систематических обзоров [14], РТМ был включен в число 

препаратов первого ряда для индукционной терапии АНЦА- СВ (уровень 

доказательности 1А). 

Основное место в лечении артериита Такаясу и гигантоклеточного артериита 

занимают ГК (уровень доказательности 3), которые позволяют достичь ремиссии и 

поддерживать ее в большинстве случаев [15, 16]. 

Особой проблемой является лечение узелкового полиартериита, ассоциированного с 

вирусами гепатита [17, 18]. При наличии вируса гепатита В проводят 

противовирусную терапию в сочетании с коротким назначением высоких доз ГК на 

фоне повторных сеансов плазмафереза (уровень доказательности 3), лечение 

осуществляют в тесной кооперации с гепатологами. 

Отдельно представлено лечение пурпуры Шенлейна- Геноха, эссенциального 

криоглобулинемического васкулита, болезни Кавасаки, болезни Бехчета.  

8. В процессе лечения следует тщательно контролировать эффективность и безопасность 

проводимой терапии каждые 1- 3 месяца. Всем пациентам СВ, находящимся в стадии 

стойкой ремиссии следует проводить лабораторное обследование не менее 1 раза в 

полгода. 

9. Для снижения риска развития побочных эффектов патогенетической терапии 

необходимо проведение соответствующих профилактических мероприятий: 



- геморрагический цистит, рак мочевого пузыря (ЦФ)- увеличение потребления 

жидкости (до 3 л в сутки) перед применением ЦФ и в течение 72 последующих часов; 

частое мочеиспускание; превентивное в/в введение 2- меркаптоэтансульфоната натрия 

(Месна); 

- пневмоцистная пневмония (ЦФ)- триметоприм/сульфаметоксазол 400/80 мг в сутки 

или 800/160 мг через день. 

- токсический эффект метотрексата- фолиевая кислота; 

- гастрит, язва желудка (ГК)- блокаторы H2-рецепторов гистамина или ингибиторы 

протонного насоса; 

- остеопороз (ГК)- препараты кальция и витамина D; бисфосфонаты. 

 

Рекомендации по лечению пациентов СВ мелких и средних сосудов. 

 

1. ЦФ- препарат первого ряда для лечения СВ мелких и средних сосудов [6] с доказанной 

эффективностью и безопасностью (уровень доказательности при ГПА, МПА- 1А, при УП, 

СЧС- 1В) [1, 19]. По данным РКИ, индукционная терапия ЦФ позволяет достичь 

ремиссии у 88 % больных АНЦА-СВ [20]. 

ЦФ назначают в виде в/в пульсовых введений 15 мг/кг (не более 1 г) через 2 недели N 

1- 3, далее каждые 3 недели  или внутрь 2 мг/кг/сутки (не более 200 мг/сутки) со 

снижением дозы до 1,5 мг/кг/сутки при достижении ремиссии. Лечение ЦФ 

продолжается 3- 12 месяцев. Более длительный прием ЦФ ассоциируется с высокой 

частотой развития побочных реакций, в первую очередь инфекционных.  

Доказано РКИ [20], что применение ЦФ в режиме пульс- терапии в сравнении с 

назначением per os позволяет снизить кумулятивную дозу ЦФ (8.2 г и 15.9 г 

соответственно; P< 0.001) при сохранении терапевтического эффекта и уменьшить 

частоту побочных реакций.  

При повышении сывороточного креатинина или в пожилом возрасте пациента 

используют более низкие дозы ЦФ (Табл. 2).  

 
Таблица 2. Модификация дозы в/в ЦФ в зависимости от возраста пациента и уровня 

креатинина сыворотки крови [20].  
Возраст Креатинин 

< 300 ммоль/л 

Креатинин 

300- 500 ммоль/л 

< 60 15 мг/кг/пульс 12,5 мг/кг/пульс 

60- 70 12,5 мг/кг/пульс 10 мг/кг/пульс 

> 70 10 мг/кг/пульс 7,5 мг/кг/пульс 



 

До начала и во время лечения ЦФ (через 7- 9 дней после каждого в/в введения, 1 раз в 

7 дней в начале лечения per os) мониторируют показатели мочевого осадка, уровень 

гемоглобина, число лейкоцитов, тромбоцитов, уровень креатинина, активность АЛТ, 

АСТ. При уменьшении числа лейкоцитов менее 2,5·109/л, тромбоцитов менее 

100·109/л, повышении концентрации АЛТ/АСТ более чем в 3 раза от верхней границы 

нормы лечение прекращают до купирования токсических эффектов ЦФ. Появление 

признаков геморрагического цистита так же является противопоказанием для 

продолжения лечения ЦФ. Кардиотоксическое действие ЦФ наиболее выражено в 

первые дни. 

Лечение ЦФ сочетают с ГК, как неотъемлемой частью комбинированной терапии [21]. 

Проводят в/в пульсовые введения Метипреда (МП) (разовая доза не более 1 г) 3 дня 

подряд с последующим назначением Преднизолона (ПЗ) внутрь 1 мг/кг/сутки (не 

более 80 мг). (уровень доказательности 3)  

Для индукции ремиссии в дебюте заболевания ПЗ per os обычно назначают в 

несколько приемов, при положительной клинико- лабораторной динамике через 7- 10 

дней переходят на однократный прием в утренние часы. Снижение дозы ПЗ начинают 

через 3 недели на 25% каждые 4 недели до поддерживающей 0,15- 0,2 мг/кг/сутки.  

2. У больных с дебютом АНЦА- СВ в качестве индукционной терапии РТМ сопоставим 

по эффективности с ЦФ [12, 13] (уровень доказательности 1В). 

РТМ в первую очередь назначают при рефрактерном или рецидивирующем течении 

АНЦА-СВ (уровень доказательности 1В), в том числе при локальной форме 

гранулематоза с полиангиитом (уровень доказательности 2В) и синдроме Черджа- Строс 

[22, 23] (уровень доказательности 4) 

В качестве препарата первого ряда назначение РТМ может быть предпочтительно в 

случаях, когда по различным причинам в дебюте заболевания нежелательно 

назначение ЦФ. Отсутствуют убедительные доказательства увеличения частоты 

тяжелых инфекционных осложнений при назначении РТМ больным АНЦА- СВ. 

Другие нежелательные явления встречаются с той же частотой, что и при 

использовании других схем лечения АНЦА- СВ. (уровень доказательности 4) 

Поскольку сравнительного исследования  различных  вариантов введения РТМ не 

проводили, могут быть рекомендованы два режима: 375 мг/м2 в неделю в течение 4 

недель или 1000 мг дважды с  интервалом в 2 недели (уровень доказательности 4). 



Для снижения риска инфузионных реакций введение РТМ осуществляют на фоне 

премедикации в/в МП 250- 500 мг и антигистаминными препаратами (Хлоропирамина 

гидрохлорид 20 мг в/м). 

В дебюте АНЦА-СВ лечение РТМ сочетают с назначением ГК. Для ускорения 

эффекта от лечения при проведении первого курса РТМ могут быть назначены 

высокие дозы ГК в/в или per os. (уровень доказательности 4) 

Следует избегать рутинного сочетания ЦФ и РТМ, однако при тяжелом течении 

АНЦА- СВ, в том числе при развитии БПГН, для  ускорения лечебного эффекта 

возможно сочетание РТМ и ЦФ на протяжении одного или нескольких месяцев. 

Обосновано сочетание РТМ с назначением АЗ или мофетила микофенолата (ММФ) 

[24]. 

После лечения РТМ возможно развитие рецидива АНЦА- СВ, в связи с чем пациенты 

должны находиться под наблюдением с периодическим (1 раз в 2- 4 месяца) 

определением содержания СД 20 В- клеток в циркуляции. Надежные предикторы 

развития рецидива АНЦА- СВ не установлены. (уровень доказательности 3)  

При развитии рецидива АНЦА- СВ после ремиссии, индуцированной РТМ 

рекомендован повторный курс РТМ, при этом могут быть эффективны более низкие 

дозы РТМ (500- 1000 мг). (уровень доказательности 4) Для снижения риска рецидива 

можно рассматривать превентивное назначение повторного курса РТМ.  

3. Альтернативную иммуносупрессивную терапию назначают больным с рефрактерным 

или рецидивирующим течением СВ. Результаты РКИ свидетельствуют об 

эффективности ММФ [25], в/в человеческого иммуноглобулина (0.4 г/кг/сутки в 

течение 5 дней) [26]. Возможно успешное применение анти- тимоцитарного глобулина 

[27], ингибитора интерлейкина- 5 (Меполизумаб) при синдроме Черджа- Строс [28], 

других генно- инженерных биологических препаратов [29]. 

4. Сочетание стандартной патогенетической терапии и Плазмафереза у больных СВ с 

тяжелым поражением почек снижает риск развития терминальной почечной 

недостаточности (до 24% в течение 12 месяцев), но не улучшает общую выживаемость 

пациентов, что засвидетельствовано результатами РКИ [30]. 

5. После достижения полной клинико- лабораторной ремиссии длительность 

поддерживающей терапии должна составлять не менее 24 мес. Рекомендуется 

использовать комбинацию низких доз ГК и АЗ в дозе 2 мг/кг/сутки с возможным 

снижением дозы до 1,5 мг/кг/ сутки через год (уровень доказательности 1В) [7].  

При наличии противопоказаний (или плохой переносимости) для назначения АЗ 

может быть рекомендован Лефлуномид 20- 40 мг/ сутки (уровень доказательности 1В) 



[31], у больных АНЦА- СВ без тяжелого поражения почек и легких- МТ 20- 25 мг/ 

неделю [32- 34] (уровень доказательности 2В). 

6. ММФ относят к альтернативным препаратам для индукционной [25] или 

поддерживающей [35]  терапии АНЦА-СВ (уровень доказательности 3). Лечение ММФ 

назначают с дозы 1000 мг/сутки (разделенной на 2 приёма), в случае хорошей 

переносимости увеличивая до 2000 мг/сутки (в 1- 2 приёма), с продолжительностью не 

менее 6 месяцев. Поскольку установлены ренопротективные свойства ММФ [36], он 

может обладать определенными преимуществами при лечении больных с поражением 

почек.  

Основные побочные эффекты ММФ наблюдаются со стороны желудочно-кишечного 

тракта (диарея, тошнота, рвота, повышение трансаминаз). Возможно развитие 

лейкопении, анемии, тромбоцитопении, повышение восприимчивости пациентов к 

инфекции. 

7. У больных гранулематозом с полиангиитом (Вегенера) реконструктивные 

хирургические операции на ЛОР- органах следует выполнять в неактивную фазу 

болезни и в центрах, имеющих достаточный опыт их проведения [37]. 

8. Проведение трансплантации почки больным в стадии терминальной почечной 

недостаточности ограничено повышенным риском инфекций на фоне применения 

иммунодепрессантов и тяжёлой атрофии слизистой дыхательных путей при 

гранулематозе с полиангиитом (Вегенера). Частота рецидивов болезни после 

трансплантации снижается до 17% [38], что может быть связано с проведением более 

активной и длительной иммунодепрессивной терапии. Отмечено, что рецидивы чаще 

возникают после пересадки почки от донора- родственника. Надежные предикторы 

развития рецидива в пересаженном органе не установлены. 



Рекомендации по лечению пациентов с пурпурой Шенлейна- Геноха. 

 

1. Поскольку доказательная база выбора терапевтической стратегии при пурпуре 

Шенлейна- Геноха отсутствует до настоящего времени, лечение строится на 

принципах индивидуального подхода с применением комплексных методов 

(этиотропная, патогенетическая, симптоматическая терапия и лечение осложнений). 

2. Двигательный режим должен быть ограничен на высоте кожной пурпуры, при 

абдоминальном и суставном синдромах. Следует исключать из диеты облигатные 

аллергены и продукты, на которые в анамнезе были отмечены аллергические реакции, 

избегать вакцинаций, проведения проб с бактериальными антигенами. Показана 

санация хронических очагов инфекции (носоглотка, полость рта, желчные пути, 

желудок и кишечник) [39]. 

3. У пациентов с преимущественным поражением кожи эффективно применение 

Сульфасалазина (500–1000 мг 2 раза в сутки) [40], Колхицина (1–2 мг/ сутки) [41]. Как 

правило, эффективны ГК [42], однако, их длительное применение при отсутствии 

вовлечения внутренних органов нежелательно в связи с конкурирующей тяжестью 

побочных эффектов ГК (уровень доказательности 4). 

4. При поражении ЖКТ с интенсивным болевым синдромом, желудочно- кишечным 

кровотечением, обусловленным васкулитом, показано в/в капельное введение ПЗ 300–

500 мг/сутки № 3 с последующим назначением ПЗ per os 0,5 мг/кг/сутки в течение 2– 

3 недель и быстрым снижением дозы (по 5 мг каждые 3 суток) до полной отмены.  

5. При тяжелом поражении почек оправдано применение высоких доз ГК [43- 45], 

цитостатиков (ЦФ, АЗ, циклоспорина, ММФ) [46- 48] и/или сеансов плазмафереза [49], 

в/в нормального человеческого иммуноглобулина[50] (уровень доказательности 4): 

- ПЗ внутрь 1 мг/кг в сутки в течение 4–6 недель с последующим снижением дозы по 

2,5 мг/нед до полной отмены или в/в пульсовые введения МП 15 мг/кг/сутки 

ежедневно № 3 повторно каждые 3- 4 недели (всего 6–20 курсов); 

- ЦФ в/в 15 мг/кг 1 раз в 3– 4 недели, № 6–20; 

- плазмаферез, 10–14 сеансов; 

- в/в нормальный человеческий иммуноглобулин 400–1000 мг/кг в течение 1– 5 суток с 

повторными курсами 1 раз в месяц на протяжении 6 месяцев; 

- имеются сообщения об эффективности при тяжёлом поражении почек комбинации 

ГК и АЗ, ГК и ЦФ с антиагрегантами (дипиридамол) и/или антикоагулянтами 

(гепарин, варфарин); 



- при ГН с умеренной протеинурией (0,5–1 г/сутки) обосновано назначение 

лекарственных средств, влияющих на неиммунные механизмы прогрессирования 

поражения почек:  иАПФ или антагонистов рецепторов ангиотензина II, статинов. 



Рекомендации по лечению пациентов СВ крупных сосудов. 

 

1. Для индукции ремиссии при артериите Такаясу и ГКА применяют монотерапию ГК, 

что позволяет достигать ремиссии и поддерживать ее (уровень доказательности 3) [2]. 

Рекомендовано раннее назначение ГК. Дозы и тактика терапии ГК те же, что и при 

лечении СВ мелких и средних сосудов.  

При тяжелом течении заболевания дозу ГК следует увеличивать до 60- 80 мг/сутки или 

применять в/в пульсовые введения МП с последующим переходом на прием ПЗ внутрь 

20- 30 мг/ сутки. Неотложное в/в пульсовое введение МП рекомендовано при 

поражении органа зрения, поскольку при раннем активном лечении возможно полное 

или частичное восстановление зрения [51, 52]. 

Больным ГКА не следует назначать ГК в альтернирующем режиме, поскольку это 

может повышать риск рецидива [53]. Если в течение 6 месяцев на фоне приема ПЗ 2,5 

мг/сутки клинические проявления ГКА отсутствуют, то лечение может быть 

прекращено (уровень доказательности 3). В случае рецидива ГКА после отмены ГК, при 

отсутствии симптомов поражения органа зрения или нервной системы могут быть 

эффективны редуцированные дозы ПЗ (5- 10 мг/ сутки). 

2. Применение иммунодепрессантов рассматривают в качестве дополнительной терапии. 
(уровень доказательности при ГКА- 1А, при артериите Такаясу- 3) 
Присоединение МТ показано при рефрактерном течении артериита Такаясу (в дозе 20-

25 мг/неделю) [54] и ГКА (10- 15 мг/неделю) в сочетании с ГК. Согласно данным мета 

анализа,  у больных ГКА назначение МТ снижает риск рецидива заболевания и 

уменьшает кумулятивную дозу ГК [55].  

АЗ (2 мг/кг/сутки) назначают в случаях неэффективности или непереносимости МТ. 

В случае рефрактерного течения артериита Такаясу может быть эффективено 

применение ЦФ [56], генно- инженерных биологических препаратов, в частности, 

ингибиторов ФНО-α [57, 58].  

При ГКА сочетанное применение ГК и ингибиторов ФНО-α не рекомендовано, 

поскольку не снижает риск рецидива заболевания [59]. 

3. Всем больным ГКА для снижения риска развития цереброваскулярных и 

кардиоваскулярных катастроф рекомендуется назначать низкие дозы аспирина (75-

 150 мг/ сутки) (уровень доказательности 3) [60]. 

4. 70% больных артериитом Такаясу имеют показания для хирургического лечения. 

Реконструктивные операции сопряжены с меньшим риском рестеноза, чем 

ангиопластика или стентирование. Оперативные вмешательства следует проводить в 



неактивную фазу болезни и в центрах, имеющих достаточный опыт их проведения 

(уровень доказательности 3) [61].  
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