
Болезнь Бехчета (ББ) — системный васкулит 

неустановленной этиологии, характеризующийся 

язвенным поражением слизистой полости рта и 

половых органов, глаз и кожи. Другие органы (сус-

тавы, желудочно-кишечный тракт, нервная система 

и легкие) поражаются нечасто [1].

Описания больных с клиническими проявле-

ниями ББ известны еще со времен Гиппократа, и 

хотя в последующем отдельные наблюдения были 

представлены другими авторами [2, 3, 4], только в 

1937г. турецкий дерматолог Хулуси Бехчет выделил 

симптомокомлекс из трех признаков (стоматит, 

язвы гениталий и иридоциклит) в отдельную нозо-

логическую форму [5]. В 1947г. на международном 

конгрессе дерматологов в Женеве «трехсимптом-

ный комплекс» был признан как определенное 

заболевание и официально эпонимизирован как 

«morbus Behçet´s» (болезнь Бехчета).

Согласно современным диагностическим кри-

териям Международной группы по изучению ББ, 

для диагноза необходимы следующие симптомы: 

рецидивирующий афтозный стоматит, сочетаю-

щийся с любыми двумя и более следующими про-

явлениями: язвами на половых органах (свежие или 

зарубцевавшиеся), поражением глаз (задний увеит, 

ретинальный васкулит), поражением кожи (узло-

ватая эритема, псевдофолликулит, акнеподобные 

высыпания), положительным тестом патергии (сте-

рильная пустула, возникающая через 24—48 часов 

на месте укола стерильной иглой) [6].

В настоящее время это заболевание относят к 

мультисистемным, поскольку ББ – это васкулит, 

при котором поражаются сосуды всех размеров и 

типов, то есть теоретически в патологический про-

цесс может вовлекаться любой орган.

Первое сообщение о больном с легочными про-

явлениями ББ датировано 1959г. [7]. К настоящему 

времени в литературе описано более 500 случаев 

этой патологии [8].

Поражение легких при ББ, обусловленное вас-

кулитом легочных артерий, вен, септальных капил-

ляров, разделяется на три группы: 1 – аневризмы 

легочных артерий, 2 – паренхиматозное поражение 

легких и 3 – артериальные и венозные тромбозы, 

инфаркт легкого, легочные геморрагии и плеврит 

[9, 10].

Частота легочных проявлений широко варьиру-

ет в разных странах – от 1% до 18% [11 – 14].

Наибольшего внимания заслуживает пораже-

ние легочных артерий – второе по частоте (после 

аорты) среди артериальных поражений при ББ, 

имеющее неблагоприятный прогноз, занимающее 

ведущее место среди причин смерти больных ББ. 

Установлено, что 30% пациентов с легочным про-

цессом, обусловленным основным заболеванием, 

умирают в течение двух лет [10, 12, 15, 16].

V. Hamuryudan и соавт. показали, что средняя 

выживаемость больных после начала кровохарка-

нья составляла 10 месяцев [17]. В одном из послед-
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них обзоров авторами из Бразилии показано, что 

трехлетняя выживаемость пациентов с этой патоло-

гией благодаря интенсивной иммуносупрессивной 

терапии достигает 88,8 % [18].

В связи с редкостью данной патологии приво-

дим собственное наблюдение фатального случая 

больного ББ c легочным поражением.

Больной К. 20 лет, аварец, поступил в ФГУ 

Институт хирургии им. А. В. Вишневского в мае 

2007 г. с жалобами на кровохарканье (до 100 мл 

в сутки свежей кровью), кашель с выделением 

небольшого количества слизистой мокроты, одыш-

ку смешанного характера в покое, рецидивирую-

щие язвы слизистой оболочки ротовой полости и на 

гениталиях, болезненные узловатые высыпания на 

руках, ногах, груди, сердцебиение, слабость, утом-

ляемость, повышение температуры тела до 38-39ºС 

по вечерам, отеки нижних конечностей, обильная 

потливость в ночное время.

Из анамнеза: болен на протяжении 2-х лет (с 

17 лет), болезнь дебютировала узловатой эритемой 

нижних конечностях (рис. 1), затем присоедини-

лись афтозный стоматит (болезненные язвы во рту, 

заживающие в течение 7-10 дней) (рис 2) и язвы 

гениталий (на мошонке, половом члене, единич-

ные, болезненные, заживающие в течение 14-20 

дней). Рецидивы последних наблюдались 1 раз в 

2-3 месяца. Лечение у дерматологов без эффекта. 

Через 1, 5 года появился симметричный отек ног 

до в/3 бедер, тогда же впервые возникли эпизоды 

кровохарканья. По месту жительства (г. Махачкала) 

диагностирован антифосфолипидный синдром, 

тромбоз глубоких вен нижних конечностей и таза, 

рецидивирующая инфарктная пневмония. При 

компьютерной томографии грудной клетки обна-

ружены множественные очаговые образования в 

обеих легких, преимущественно прикорневой лока-

лизации. Заподозрено метастатическое поражение 

легких, и больному была выполнена диагности-

ческая торакоскопия и открытая биопсия легко-

го. Диагноз -инфарктная пневмония. В результате 

лечения антибиотиками и преднизолоном отмечена 

положительная динамика, но продолжали повто-

ряться эпизоды кровохаркания.

При осмотре: общее состояние больного сред-

ней тяжести, пониженного питания, температура 

тела 38ºС. Кожные покровы и видимые слизистые 

бледные, без признаков трофических нарушений в 

области нижних конечностей. На боковой повер-

хности груди и живота, а также в паховой облас-

ти видны подкожные венозные коллатерали. На 

голенях и бедрах элементы узловатой эритемы до 

3 см в диаметре, разной давности (рис 1), отеков 

нет. Пульсация периферических артерий сохране-

на. Язык чистый, влажный. На слизистой щек и 

губ имеются единичные болезненные афты, раз-

мером до 5-6мм в диметре, с четкими границами, 

ярко-красным ободком по периферии и белесо-

ватым дном (рис 2). Грудная клетка правильной 

формы, астенического конституционального типа. 

Обе половины грудной клетки одинаково участ-

вуют в акте дыхания. ЧД=24 в мин. Регионарные 

лимфатические узлы не увеличены. Перкуторно 

справа в проекции нижней доли – тупость, аускуль-

тативно дыхание резко ослаблено, единичные сухие 

свистящие хрипы; в других отделах – без патоло-

гии. Сердечные тоны звучные, акцент 2-го тона на 

легочной артерии, ЧСС-92 в мин, АД=110/60 мм рт. 

ст. Живот мягкий, б/б. Печень и селезенка не паль-

пируются. Стул оформлен. Симптом Пастернацкого 

отрицателен с обеих сторон. Мочеиспускание сво-

бодное, патологического отделяемого из уретры не 

отмечено. Наружные половые органы нормально 

развиты. Волосяной покров умеренно выражен. На 

коже мошонки имеются большие глубокие язвы с 

гнойно-некротическим отделяемым (рис.3), мно-

жество белесоватых рубчиков. Отмечается незначи-

тельное увеличение лимфатических узлов в паховой 

области. Яички находятся в мошонке. Пальпация 

левого яичка и левой половины мошонки болез-

ненна, контуры яичка сглажены за счет отека окру-

жающих тканей. Промежность и область заднего 

прохода без патологии.

Рисунок 1

УЗЛОВАТАЯ ЭРИТЕМА НА НИЖНИХ КОНЕЧНОСТЯХ

Рисунок 2

АФТА НА СЛИЗИСТОЙ ГУБЫ
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Лабораторные данные: Гемоглобин -120г\л, эрит-

роциты – 4. 64х10 12\л, лейкоциты – 10. 9х109\л, 

лимф-21%, СОЭ-38мм/час, протенурия 0. 023г\л. 

Коагулограмма: гиперкоагуляция 2 ст, признаки 

тромбофилии, снижение протромбинообразова-

тельной функции гепатоцита 1ст, МНО 1. 54Ед.

Инструментальное обследование: ЭКГ: ритм сину-

совый, синусовая тахикардия до 94-95 в мин, элект-

рическая ось сердца отклонена вправо, Р-pulmonale. 

Отмечен однократный эпизод желудочковых экс-

трасистол с частотой до 1-2 в минуту.

ЭхоКГ: ЧСС -125-130 в мин., размеры полостей 

сердца в норме, зон гипокинеза в левом желудоч-

ке не выявлено, сократительная функция левого 

желудочка в норме. Фракция выброса – 61%, удар-

ный объем – 51 мл, минутный объем – 6, 4 л/мин, 

сердечный индекс – 3, 8, расхождение створок 

аортального клапана в систолу 18мм, движение 

створок на митральном и трикуспидальном клапане 

разнонаправленное. Заключение: Исследование на 

фоне тахикардии. Камеры сердца не расширены. 

Сократительная функция миокарда удовлетвори-

тельная. Клапаны сердца структурно не изменены. 

Патологические потоки не выявлены.

Дуплексное сканирование сосудов верхних и 

нижних конечностей: исследованные артерии пол-

ностью проходимы, стенка не утолщена, кровоток 

магистральный. Тромбоз сосудов разных локали-

заций: правой внутренней яремной вены, подклю-

чичной, подмышечной, общих и наружных под-

вздошных, общих и поверхностных бедренных, 

подколенных, большой подкожной вен с обеих 

сторон. Диаметр нижней полой вены на уровне диа-

фрагмы 20мм, на уровне почечных артерий – 13мм, 

в инфраренальном отделе – 9мм.

Спирометрия: крайне резко снижена жизненная 

емкость легких до 41. 7% нормы (2. 22л), снижены 

объемные скорости форсированного выдоха, ЧД-17 

в мин, дыхательный объем – 800мл, минутный 

объем дыхания – 13. 6л/мин.

КТ грудной клетки с контрастированием: сосу-

дистые образования в легком (аневризмы сегментар-

ных ветвей легочной артерии) (рис 4). Аномальное 

строение вен средостения и, вероятно, нижней 

полой вены. Признаки легочной гипертензии.

УЗИ органов брюшной полости: диффузные 

изменения в паренхиме печени, гемангиома левой 

доли печени, 13х14мм.

УЗИ мошонки и яичек: у верхнего полюса лево-

го яичка тонкая жидкостная полоска, толщиной 

3мм, придаток левого яичка не увеличен, патологи-

ческих образований не выявлено.

Больной консультирован в НИИ ревматологии 

РАМН, где диагностирована болезнь Бехчета на 

основании следующих критериев: рецидивирую-

щий афтозный стоматит, язвы гениталий, узловатая 

эритема, эпидидимит, сосудистые осложнения – 

поражение артерий (множественные двусторонние 

аневризмы легочной артерии) и вен (тромбоз ниж-

ней и верхней полых вен, правой внутренней ярем-

ной вены, подключичной, подмышечной, общих и 

наружных подвздошных, общих и поверхностных 

бедренных, подколенных, большой подкожной вены 

вен с обеих сторон). Посттромбофлебитический 

синдром обеих нижних конечностей, отечная 

форма, в стадии компенсации.

Рисунок 3

ЯЗВЫ НА МОШОНКЕ

Рисунок 4

МНОЖЕСТВЕННЫЕ АНЕВРИЗМЫ ЛЕГОЧНЫХ 
АРТЕРИЙ
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Рекомендовано лечение: пульс-терапия глюко-

кортикоидами (ГК) по 1000мг метилпреднизолона 

в\в в течение трех дней. На третий день – пульс-

терапия ГК и циклофосфаном однократно 1000мг. 

На фоне терапии улучшилось объективное и субъ-

ективное состояние пациента, прекратились эпи-

зоды кровохарканья, значительно уменьшилась 

одышка, не было рецидивов афтозного стоматита и 

узловатой эритемы, нормализовалась температура, 

уменьшилась слабость.

Пациент выписан из Института хирургии им. 

А. В. Вишневского на дальнейшее лечение по месту 

жительства с рекомендациями продолжить пульс-

терапию метилпреднизолоном и циклофосфаном 

1 раз в месяц по 1000мг каждого (согласно реко-

мендациям EULAR от 2008г.). Назначен метипред 

внутрь 24мг\сут.

Известно, что через 2 месяца в результате мас-

сивного легочного кровотечения, обусловленного, 

вероятнее всего, разрывом легочной аневризмы, 

пациент скончался.

Обсуждение
Наиболее частым признаком легочного пора-

жения при ББ является формирование аневризм 

легочных артерий (АЛА), составляющих более чем 

80% от всех легочных проявлений ББ [19]. Чаще 

всего образуются аневризмы в легочных и брон-

хиальных артериях, осложняющихся кровохарка-

нием. Возможны и другие локализации аневризм. 

Ранее нами наблюдался случай разрыва аневриз-

мы правой общей подвздошной артерии на фоне 

гепаринотерапии по поводу острого тромбофлеби-

та подкожной вены левого бедра. Пациенту было 

проведено подвздошно-бедренное протезирование 

синтетическим трансплантатом.

Анализ опубликованных случаев АЛА при ББ 

показал, что последние являются участью молодых 

лиц (средний возраст пациентов составил 30,1 лет, 

колебания от 10 до 59 лет), из них 89 % были муж-

ского пола. Средний интервал между диагностиро-

ванием ББ и развитием АЛА составляет в среднем 

5,5 лет (от 6 мес до 26 лет). Частота внелегочных 

сосудистых осложнений (в основном тромботичес-

ких) у больных ББ и АЛА достигает 78%. Почти у 

всех пациентов с АЛА было кровохаркание различ-

ной степени интенсивности (до 500 мл), в резуль-

тате разрыва аневризмы с эрозией в бронх или 

развития активного васкулита. Установлено, что у 

большинства пациентов АЛА были двусторонними 

и мультифокальными. 1 и 5-летняя выживаемость 

пациентов с этим поражением составляет 57 % 

и 39 %, соответственно. Большинство летальных 

исходов наступает в течение первых месяцев после 

диагностирования данной патологии [8, 20-25].

Диагностика паренхиматозного поражения лег-

ких при ББ сложна, а симптоматика многообраз-

на и неспецифична. У больных ББ (как с, так и 

без АЛА) описаны следующие рентгенологические 

проявления: ателектазы, клиновидные или линей-

ные тени, недостаточно четкие очаговые или сетча-

тые затемнения, фиброз, бронхооблитерирующая 

организованная пневмония. Они рассматривают-

ся как результат легочного кровоизлияния и/или 

инфарктов. Пневмония при ББ может возникать 

в результате васкулита паренхиматозных сосудов 

легких или быть вторичной на фоне иммуносупрес-

сивной терапии [26-29].

Плевриты развиваются вследствие тромбоза вер-

хней полой вены, инфаркта легкого или плевраль-

ного васкулита [30, 31].

Описаны язвы в бронхах [32], случай ББ с эози-

нофильной периферической пневмонией, диагнос-

тированной на основании данных чрезбронхиаль-

ной биопсии, проявляющейся несегментальной 

легочной инфильтрацией [33].

Диагностика
Аневризмы легочных артерий легко визуализи-

руюся в виде округлых затемнений при рентгеног-

рафии органов грудной клетки [34].

С появлением новых методов визуализации, 

таких как спиральная и магнитно-резонансная 

томография, в последние годы существенно улуч-

шилась диагностика легочных проявлений ББ, хотя 

сохраняются трудности в диагностике паренхима-

тозного поражения легких.

Спиральная томография в настоящее время 

является методом выбора для постановки диагноза 

АЛА, так как обеспечивает превосходную визуали-

зацию сосудистого русла при малом использовании 

контрастного вещества [35].

Магнитно-резонансная томография (МРТ) 

также может использоваться для диагностирования 

аневризм легочных артерии. Однако выполнение 

МРТ в режиме ангиографии невозможно у пациен-

тов с венозными тромбозами [36 -40], а как указы-

валось выше, они встречаются достаточно часто у 

пациентов с АЛА.

Гистологически АЛА представляют собой дефект 

артериальной стенки (некоторые авторы называ-

ют его «афтой артерии») с периваскулярной лим-

фомоноцитарной инфильтрацией стенок сосудов, 

капилляров и венул и утолщением интимы с деге-

неративными изменениями эластической пластики 

[41-43]. Считают, что основной патофизиологичес-

кий процесс – это воспаление vasa vasorum средней 

оболочки сосуда, которое вызывает разрушение 

эластических волокон и расширение его диаметра в 

этом месте. Кроме того, стенки сосуда утолщаются 

за счет воспаления и инфильтрации лимфоцитами, 

плазматическими клетками и нейтрофилами [44, 

45].

Легочный тромбоз при ББ обычно является 

тромбозом in situ. Несмотря на то, что АЛА часто 

сочетаются с тромбозами глубоких вен нижних 

конечностей, тромбы в воспаленных венах нижних 

конечностей очень «липкие» и поэтому легочная 

эмболия при ББ редка [17, 39, 45, 46].
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Лечение
Определенных доказательств, касающихся 

эффективности лечения при патологии крупных 

сосудов у больных ББ, нет. Каждый четвертый боль-

ной ББ имеет различные тромботические осложне-

ния. При этом патогенез артериальных и венозных 

тромбозов до конца неясен. Большинство авторов 

считают, что тромботические факторы (нарушения 

в системе коагуляции, генетические мутаций факто-

ров свертывания) не влияют на развитие тромбозов. 

Полагают, что первичной патологией, приводящей 

к венозному тромбозу при ББ, является воспале-

ние сосудистой стенки. Использование систем-

ной иммуносупрессии уменьшает это воспаление 

и снижает риск повторных тромбозов и развития 

посттромбофлебитического синдрома.

Лечение легочных проявлений ББ – сложная 

задача, поскольку нет рандомизированных иссле-

дований, касающихся эффективности разных 

терапевтических схем. Рекомендации по лечению 

легочных проявления ББ основаны на результатах 

отдельных наблюдений [47-51]. В EULAR рекомен-

дациях по лечению ББ, опубликованных в 2008г., 

третья рекомендация касается тяжелых сосудис-

тых осложнений, таких как синдром Бадда-Киари, 

аневризмы и тромбозы легочных сосудов, и предла-

гает следующую схему: пульс-терапия ГК, цикло-

фосфан, ГК внутрь– высокие дозы в течение 2-х лет 

с переходом на азатиоприн [52].

В последнем обзоре, касающемся лечения АЛА 

при ББ, А. Santana и соавт. ретроспективно про-

следили судьбу 9 пациентов с ББ (7 из них муж-

ского пола) с легочным поражением. У 8 были 

АЛА, легочные тромбозы у 3, альвеолярные гемор-

рагии у 1 и еще у 1 – легочная гипертензия. Все 

пациенты получали метилпреднизолон в сочета-

нии с хлорамбуцилом либо циклофосфаном, или 

мофетилом микофеналата. Отмечен благоприятный 

исход у пациента с альвеолярным кровоизлиянием и 

тромбозом (с кровохарканием, анемией, обширной 

легочной инфильтрацией в нижних отделах право-

го легкого). Легочная эмболия была подтверждена 

ангиографией легочных сосудов. Один из пациентов 

в этом исследовании скончался на третьем месяце 

иммуносупрессивной терапии в результате массив-

ного кровохарканья, как и в нашем случае [18].

Тромболитическая и антикоагулянтная тера-

пия при легочном поражении очень рискована и 

должна использоваться осторожно и только после 

начала системной терапии иммуносупрессантами. 

При единичных тромбозах возможно применение 

низких доз аспирина [12, 53]. Сообщено о несколь-

ких случаях успешной тромболитической терапии 

на фоне базисных препаратов у пациентов с эмбо-

лами легочных артерий и АЛА [58-60], а также 

об успешном применении эмболизации легочной 

аневризмы [56, 57]. Ограничивающими фактора-

ми к использованию последнего метода являются 

размер, число АЛА, наличие тромбоза верхней или 

нижней полых вен и потенциальный риск такого 

серьезного осложнения, как кровотечение.

В случае массивного кровохаркания может стать 

необходимой неотложная резекция доли или целого 

легкого [51, 54, 60]. Основная проблема сосудистых 

хирургов – рецидивы аневризм в месте анастамозов 

(в 25% случаев). Иммуносупрессивная терапия поз-

воляет снизить послеоперационные осложнения и 

летальность [60-63].

Есть описания полного регресса легочных анев-

ризм, подтвержденных КТ, у больных, получаю-

щих иммуносупрессивную терапию в течение 3-42 

(в среднем 21) месяцев [11, 64, 65]. Вместе с тем 

зафиксированы массивные легочные кровотечения 

у пациентов на фоне иммуносупрессивной терапии 

[17, 18, 45, 54, 65].

Таким образом, основной терапией легочных 

проявлений ББ, как и при других тяжелых вас-

кулитах, является лечение иммуносупрессантами. 

Другие методы при осложнениях должны исполь-

зоваться в комбинации с этими базисными препа-

ратами.

Своевременная диагностика ББ и адекватная 

терапия представляется крайне важными, посколь-

ку они способны существенно изменить судьбу 

пациента. В представленном нами случае критериев 

для диагноза ББ было достаточно еще за 2 года до 

фатального исхода. Однако несвоевременное назна-

чение базисной терапии привело к развитию одного 

из прогностический неблагоприятных проявлений 

ББ – АЛА, осложненной массивным легочным кро-

вотечением, приведшим к гибели больного.
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Abstract

R.G. Goloeva, Z.S. Alekberova, T.V. Lapina
Lungs damage in Behçet’s disease

Behçet’s disease (BD) is a systemic vasculitis of unknown origin characterized by ulcerous 

damage of oral and genital mucosa as well as eyes and skin. Other organs (nervous system, 

lungs, joints, gastro-intestinal tract) are rarely involved. Damage of vessels of all sizes and 

types is a feature of this vasculitis. Review of main lung BD manifestations (pulmonary 

artery aneurisms, arterial and venous thrombosis, parenchymatous lung damage) and own 

description of a pt with BD with multiple pulmonary aneurisms are presented.

K e y  wo r d s :  Behçet’s disease, pulmonary damage, pulmonary artery aneurisms
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