
Болезнь/синдром Бехчета (ББ) предста-

вляет собой системный васкулит сосудов раз-

личного типа и калибра, затрагивающий ко-

жу, слизистые оболочки, суставы, глаза, арте-

рии, вены, центральную нервную систему

(ЦНС) и желудочно-кишечный тракт (ЖКТ).

В ведение пациентов с ББ вовлечены врачи

различных специальностей. Клинические

проявления и течение ББ различаются

у представителей разных национальностей.

Для оптимизации рекомендаций по ведению

пациентов с ББ необходим консенсус между

экспертами различных специальностей из

разных стран мира.

Первые рекомендации Европейской ан-

тиревматической лиги (European League

Against Rheumatism – EULAR) по ведению па-

циентов с ББ, появившиеся в 2008 г., вызвали

большой интерес и помогли врачам различных

специальностей в лечении таких больных [1].

Девять рекомендаций 2008 г. были сформули-

рованы после анализа данных литературы,

применения метода Делфи и двух консенсус-

ных совещаний экспертов рабочей группы,

в состав которой вошли ревматологи, офталь-

мологи, дерматологи, невролог и пациент. Си-

ла 5 из 9 рекомендаций была D, т. е. они цели-

ком или частично основаны только на экс-

пертном мнении. К настоящему времени на-

зрела необходимость в обновлении существу-

ющих рекомендаций в связи с появлением но-

вых публикаций о ведении больных ББ и ле-

карственных препаратах, использующихся для

их терапии. Особенно много работ в послед-

ние годы касается применения генно-инже-

нерных биологических препаратов (ГИБП)

для лечения ББ. Также появилось больше ра-

бот по лечению поражений ЖКТ при ББ и ис-

пользованию антикоагулянтов у пациентов

с тромбозами. Одним из недостатков предыду-

щих рекомендаций было отсутствие четких

указаний относительно вариантов хирургиче-

ского лечения поражения сосудов при ББ.

Целью рабочей группы EULAR 2018 г.

было обновление и улучшение имеющихся ре-

комендаций в свете новых исследований и оп-

ределения областей для будущих. Целевой

аудиторией для данных рекомендаций являются

врачи-терапевты всех специальностей и хирур-

ги, занимающиеся лечением пациентов с ББ.

При подготовке рекомендаций были ис-

пользованы стандартные, одобренные

EULAR, подходы. Была создана рабочая груп-

па, включающая 20 экспертов по лечению ББ

из европейских стран и Кореи, одну медицин-

скую сестру, двух пациентов с ББ, двух стипен-

диатов, членов EMEUNET, ответственных за

систематический обзор литературы, и одного

старшего методиста. Экспертами были врачи

различных специальностей, вовлеченные в ле-

чение пациентов с ББ: терапевты, ревматоло-

ги, офтальмологи, дерматологи, неврологи,

гастроэнтерологи, стоматологи и сосудистые

хирурги. В результате анализа данных литера-

туры и опыта экспертов были сформулирова-

ны пять всеобъемлющих принципов и 10 ре-

комендаций по ведению пациентов с ББ

(табл. 1) [2]. Уровень доказательности и сила

рекомендаций были определены в соответст-

вии с Оксфордской системой оценки [3].
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Таблица 1 Рекомендации EULAR 2018 г. по лечению болезни/синдрома Бехчета

Уровень Сила
Уровень

Принципы и рекомендации
доказательности* рекомендации**

согласия 
экспертов

Всеобъемлющие • ББ – хроническое заболевание, которое характеризуется чередованием обострений и ремиссий, н/п н/п 9,5±0,7
принципы и целями лечения ББ являются быстрое подавление воспаления в период обострения, 

уменьшение числа рецидивов и предотвращение необратимых повреждений органов.
• Для оптимального ведения больных ББ необходим мультидисциплинарный подход.
• Лечение должно быть подобрано индивидуально в зависимости от возраста, пола, типа 
и тяжести органных поражений, а также предпочтений пациента.
• Офтальмологические, сосудистые, неврологические и желудочно-кишечные проявления ББ 
могут ассоциироваться с более тяжелым прогнозом.
• Проявления болезни могут улучшаться со временем у многих пациентов

1. Кожно- Для лечения язв слизистых оболочек рта и гениталий местно должны использоваться ГК. IВ/IV А/D 9,4±0,8
слизистые Для профилактики рецидивов кожно-слизистых проявлений, в первую очередь – узловатой
проявления эритемы и язв гениталий, должен применяться колхицин (IB).

Местные и/или системные косметические средства, использующиеся при лечении acne vulgaris, IV D
дополнительно рекомендованы при папулопустулезных и/или акнеподобных высыпаниях (IV).
Язвы на ногах при ББ могут быть обусловлены хронической венозной недостаточностью IB A
или облитерирующим васкулитом, в связи с чем курация таких пациентов должна проводиться
совместно с дерматологами и/или сосудистыми хирургами. В отдельных случаях следует
назначать такие препараты, как АЗА, талидомид, ИФНα, иФНОα и апремиласт

2. Поражение Лечение увеита у больных ББ требует тесного сотрудничества с офтальмологами, целью IB/IIA A/B 9,5±0,6
глаз терапии является достижение и поддержание ремиссии. Любой пациент с ББ 

и воспалительным поражением глаз, затрагивающим задний сегмент глаза, 
должен получать АЗА (IВ), ЦсА (IВ), ИФНα (IIА) или иФНОα (IIA). ГК системно 
нужно назначать только в комбинации с АЗА или другим иммуносупрессантом (IIA).
При первичных или повторных эпизодах острого увеита, угрожающего потерей зрения, IIA В 9,4±0,7
показаны высокие дозы ГК, ИНФ или ИФНα. Дополнительно к системному лечению 
могут использоваться интравитреальные инъекции ГК у пациентов 
с односторонним обострением увеита

3. Изолированный Системное назначение иммуносупрессантов показано пациентам с изолированным передним IV D 9,0±0,8
передний увеит увеитом, имеющим плохие прогностические факторы – молодой возраст, мужской пол 

и ранний возраст начала ББ

4. Острый тромбоз В случае острого тромбоза глубоких вен при ББ применяются ГК и иммуносупрессанты, III C 9,3±0,8
глубоких вен такие как АЗА, ЦФ или ЦсА

5. Рефрактерный Пациентам с рефрактерным к терапии венозным тромбозом показано лечение иФНОα. III C 8,7±0,8
венозный тромбоз Антикоагулянты могут быть назначены, если риск кровотечения низкий, а аневризмы 

легочной артерии исключены

6. Поражение Для лечения аневризм легочной артерии при ББ рекомендуются высокие дозы ГК и ЦФ. III С 9,2±0,9
артерий В рефрактерных случаях должны использоваться иФНОα. У пациентов с легочным 

кровотечением или высоким риском кровотечения методом выбора является эмболизация 
артерий, а не открытая операция.
У пациентов с аневризмами периферических артерий или аорты консервативное лечение III C 9,0±1,0
ГК и ЦФ должно предшествовать хирургическому вмешательству. В случае появления
жизнеугрожающих симптомов показано оперативное лечение и стентирование артерий

7. Поражение Поражение ЖКТ при ББ должно быть подтверждено эндоскопическими и/или другими III C 9,2±0,9
ЖКТ методами визуализации. Следует исключить язвы, связанные с приемом НПВП, 

воспалительные заболевания кишечника и инфекции, такие как туберкулез

8. Рефрактерное/ Срочная консультация хирурга необходима в случае перфорации, кишечной непроходимости III C 8,8±0,9
тяжелое и желудочно-кишечного кровотечения у пациента с ББ. В период обострения поражения ЖКТ 
поражение у больных ББ показано назначение ГК в сочетании с болезнь-модифицирующими препаратами,
ЖКТ такими как производные 5-аминосалициловой кислоты (сульфасалазин, месалазин) или АЗА. 

В тяжелых и/или рефрактерных случаях должны назначаться иФНОα и/или талидомид

9. Поражение ЦНС При остром паренхиматозном поражении ЦНС при ББ должны назначаться высокие III C 9,1±1,2
дозы ГК с последующим медленным их уменьшением, совместно с иммуносупрессантами, 
например АЗА. Следует избегать назначения ЦсА у этих пациентов. Моноклональные 
антитела к ФНОα используются в качестве препаратов первой линии при тяжелом 
поражении ЦНС или у рефрактерных пациентов.
Первый эпизод тромбоза венозных синусов головного мозга требует применения III С 9,0±0,8
высоких доз ГК с последующим медленным их снижением. Антикоагулянты следует 
назначать на короткий срок, при этом должен проводиться скрининг на вовлечение 
экстракраниальных сосудов

10. Поражение Пациентам с острым артритом при ББ показано, в первую очередь, лечение колхицином. IВ А 9,0±1,0
суставов Острый моноартрит может купироваться внутрисуставным введением ГК. В случае 

рецидивирующего или хронического артрита должны назначаться АЗА, ИФНα или иФНОα.

Примечание. н/п – не применимо, * – уровень доказательности: IA – метаанализ РКИ; IB – как минимум одно РКИ; IIA – как минимум одно контролируемое исследование без
рандомизации; IIB – как минимум один тип квази-экспериментального исследования; III – описательные исследования, такие как сравнительные, корреляционные, случай-конт-
роль; IV – отчеты экспертных комиссий или мнения и/или клинический опыт авторитетных экспертов; ** – сила рекомендаций, основанная на доказательности: А – I категория
доказательности; В – II категория доказательности или экстраполированные рекомендации из I категории доказательности; С – III категория доказательности или экстраполиро-
ванные рекомендации из категорий I и II доказательности; D – IV категория доказательности или экстраполированные рекомендации из категории II и III доказательности.
РКИ – рандомизированное контролируемое исследование, ГК – глюкокортикоиды, АЗА – азатиоприн, ЦсА – циклоспорин А, ЦФ – циклофосфамид, ИФНα – интерферон γ,
иФНОα – ингибиторы фактора некроза опухоли α, НПВП – нестероидные противовоспалительные препараты, ИНФ – инфликсимаб.



Принципы ведения пациентов 
с болезнью/синдромом Бехчета
• ББ – хроническое заболевание, которое характери-

зуется чередованием обострений и ремиссий, и це-

лью лечения ББ является быстрое подавление вос-

паления в период обострения, уменьшение числа

рецидивов и предотвращение необратимых повре-

ждений органов.

• Для оптимального ведения больных ББ необходим

мультидисциплинарный подход.

• Лечение должно быть подобрано индивидуально

в зависимости от возраста, пола, типа и тяжести

органных поражений, а также предпочтений паци-

ента.

• Офтальмологические, сосудистые, неврологиче-

ские и желудочно-кишечные проявления ББ могут

ассоциироваться с более тяжелым прогнозом.

• Проявления болезни могут улучшаться со време-

нем у многих пациентов.

Характерное для ББ чередование периодов обостре-

ния и ремиссии, различия в естественном течении заболе-

вания с преимущественным поражением различных орга-

нов и систем, так же как и разница в течении заболевания

у мужчин и женщин, предполагает индивидуальный под-

ход к терапии ББ. Кожно-слизистые симптомы и пораже-

ние суставов при ББ приводят к ухудшению качества жиз-

ни, но не вызывают необратимых изменений, в то время

как вовлечение глаз, сосудов, ЦНС и ЖКТ в отсутствие те-

рапии может привести к тяжелым необратимым поврежде-

ниям и даже смерти. Если у пациента с ББ выявляются

только кожно-слизистые симптомы и поражение суставов,

то лечение может быть назначено в соответствии с потреб-

ностями пациента, степенью влияния этих симптомов на

качество его жизни и возможными неблагоприятными ре-

акциями (НР) рекомендуемых медикаментов. Когда хро-

нические язвы слизистой оболочки полости рта и половых

органов вызывают рубцевание, требуется более интенсив-

ное лечение для предотвращения сужения ротоглотки,

а также облитерирующего и деформирующего рубцевания

половых органов. С другой стороны, если при ББ вовлека-

ются жизненно важные органы, необходимо быстро пода-

вить воспаление и предотвратить рецидив с помощью им-

муносупрессантов, не допустив нарушения функции дан-

ного органа. Учитывая более тяжелое течение болезни

у мужчин с ранним возрастом начала ББ, необходимо на-

значать им более агрессивное лечение и проводить более

тщательный контроль. Поскольку проявления болезни

обычно уменьшаются со временем, у некоторых пациентов

возможно уменьшение доз используемых препаратов и да-

же прекращение терапии.

Рекомендация 1. Кожно-слизистые проявления
Для лечения язв слизистых оболочек рта и гениталий
местно следует использовать ГК. Для профилактики
рецидивов кожно-слизистых проявлений, в первую оче-
редь узловатой эритемы и язв гениталий, должен при-
меняться колхицин (уровень доказательности 1B, сила

рекомендации А).
Местные и/или системные косметические средства,
использующиеся при лечении acne vulgaris, дополнитель-
но рекомендованы при папулопустулезных и/или акне-
подобных высыпаниях при ББ (уровень доказательно-

сти IV, сила рекомендации D).

Язвы на ногах при ББ могут быть обусловлены хрониче-
ской венозной недостаточностью или облитерирую-
щим васкулитом, в связи с чем ведение таких пациен-
тов должно осуществляться совместно с дерматоло-
гами и/или сосудистыми хирургами (уровень доказа-

тельности IV, сила рекомендации D).
В отдельных случаях должны назначаться такие пре-
параты, как АЗА, талидомид, ИФНαα, иФНОαα и апре-
миласт (уровень доказательности 1B, сила рекоменда-

ции А).
Отдельные РКИ продемонстрировали положитель-

ный эффект иммуносупрессантов и иммуномодуляторов

для лечения кожно-слизистых проявлений ББ. Доказана

эффективность колхицина в отношении узловатой эрите-

мы и язв на половых органах, особенно у женщин, но в от-

ношении язв на слизистой оболочке рта данные о его эф-

фективности противоречивы [4–6]. Доказательства эффе-

ктивности колхицина в отношении папулопустулезных

и акнеформных поражений кожи при ББ ограниченны.

При легких их формах используются местные косметиче-

ские средства, рекомендованные для лечения простых уг-

рей (acne vulgaris), однако хроническое рецидивирующее

течение и тяжелые формы, подобные acne conglobata и acne

cystica, требуют системного назначения ретиноидов, ино-

гда совместно с физиотерапией и хирургическим вмеша-

тельством. Учитывая безопасность и хорошую переноси-

мость колхицина, данный препарат рекомендован в пер-

вую очередь пациентам с изолированным кожно-слизи-

стым поражением. В острую фазу кожно-слизистого пора-

жения показаны также ГК местно. У пациентов с недоста-

точной эффективностью колхицина показано назначение

иммуномодуляторов и иммуносупрессантов, таких как

АЗА, талидомид, ИФНα, иФНОα и апремиласт [7–11].

Выбор препарата зависит от индивидуальных особенно-

стей – переносимости, стоимости, доступности препарата

в каждой стране и предпочтений пациента. Существуют

работы, демонстрирующие эффективность и безопасность

лактобактерий (lactobacilli lozenges), а также препаратов

дапсон и азитромицин у отдельных пациентов c кожно-

слизистыми проявлениями [12–14]. Что касается других

ГИБП, то такие ингибиторы интерлейкина 1 (ИЛ1), как

анакинра и канакинумаб, и ингибитор ИЛ12/ ИЛ23 усте-

кинумаб дают частичный положительный эффект; блока-

тор ИЛ17 секукинумаб был неэффективен, а ингибитор

ИЛ6 тоцилизумаб усугублял кожно-слизистые проявления

при ББ [12–21].

Лечение язв голеней у пациентов с ББ может быть

проблематичным, если они ассоциируются с хронической

венозной недостаточностью на фоне тромбоза глубоких

вен и/или облитерирующим поражением артерий нижних

конечностей и связанной с ним хронической артериальной

ишемии. Иногда язвы голеней при ББ могут быть проявле-

нием гангренозной пиодермии и требуют назначения им-

муносупрессантов. При подготовке систематического об-

зора литературы не удалось найти исследования, посвя-

щенные ведению пациентов с хроническими язвами голе-

ней при ББ, поэтому данная часть рекомендаций базиро-

валась исключительно на мнении экспертов. Для каждого

пациента лечение должно согласовываться с дерматологом

и сосудистым хирургом, имеющими опыт лечения таких

больных, и может включать иммуносупрессанты, антибио-

тики (при наличии инфекции), хирургическую обработку

раны и компрессионное бинтование.
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Рекомендация 2. Поражение глаз
Лечение увеита у больных ББ требует тесного сотруд-
ничества с офтальмологами, целью терапии является
достижение и поддержание ремиссии. Любой пациент
с ББ и воспалительным поражением глаз, затрагиваю-
щим задний сегмент глаза, должен получать АЗА (уро-

вень доказательности IВ, сила рекомендации А), ЦсА
(уровень доказательности IВ, сила рекомендации А),
ИФНαα (уровень доказательности IIА, сила рекоменда-

ции В) или моноклональные антитела к ФНОαα (уровень

доказательности IIA, сила рекомендации B). ГК сис-
темно должны назначаться только в комбинации
с АЗА или другим иммуносупрессантом (уровень доказа-

тельности IIA, сила рекомендации B).
Пациенты с первичным или повторным эпизодом ост-
рого увеита, угрожающего потерей зрения, должны по-
лучать высокие дозы ГК, ИНФ или ИФНαα. Дополни-
тельно к системному лечению возможно назначение
интравитреальных инъекций ГК у пациентов с одно-
сторонним обострением увеита (уровень доказатель-

ности IIA, сила рекомендации B).
Лечение увеита при ББ подразумевает особое внима-

ние к своевременной диагностике и оценке тяжести пора-

жения глаз, мониторирование эффективности проводи-

мой терапии с целью предотвращения необратимых изме-

нений, приводящих к снижению остроты зрения и слепо-

те. Обязательным является постоянное сотрудничество

с офтальмологами.

Системное назначение высоких доз ГК необходимо

для быстрого уменьшения выраженности воспаления при

обострении увеита. Однако у пациентов с задним увеитом

ГК не должны назначаться без иммуносупрессантов. У та-

ких пациентов следует использовать АЗА, ЦсА, ИФНα,

ИНФ и адалимумаб (АДА). Многочисленные РКИ пока-

зали эффективность АЗА и ЦсА в отношении сохранения

остроты зрения и предупреждения обострений у пациен-

тов с увеитом [7, 22–24]. Однако не проводилось РКИ, по-

священных лечению больных ББ с увеитом, рефрактер-

ных к терапии АЗА и ЦсА. Некоторые эксперты рекомен-

дуют использовать у таких пациентов ИФНα и монокло-

нальные антитела к ФНОα. Имеющаяся литература де-

монстрирует быстрый терапевтический ответ, значитель-

ное улучшение остроты зрения и высокую частоту ремис-

сий на фоне терапии ИНФ и ИФНα [2, 25–45]. Выбор

препарата зависит от индивидуального риска инфекцион-

ных осложнений, в том числе туберкулеза, на фоне лече-

ния иФНОα, переносимости ИФНα, опыта врача в ис-

пользовании данных препаратов и медицинского обеспе-

чения в каждой стране.

Несмотря на больший опыт использования ИНФ для

лечения увеита при ББ, АДА является эффективной аль-

тернативой [46–49]. У пациентов с первичной или вторич-

ной неэффективностью и НР возможно «переключение»

между ИНФ и АДА. В работе Р. Stifakis и соавт. [50] показа-

на возможность достижения длительной безлекарственной

ремиссии после отмены иФНОα и АЗА после 2 лет терапии

у пациентов с тяжелым увеитом. С 2017 г. на основании

данных двух РКИ [46, 51] АДА был официально одобрен

в США (Food and Drug Administration) и Европе (European

Medicines Evaluation Agency) в качестве средства для лече-

ния неинфекционного промежуточного, заднего и генера-

лизованного увеита. Однако необходимо отметить, что до-

ля пациентов с ББ в этих исследованиях была небольшой.

До сих пор обсуждается вопрос о необходимости од-

новременного с иФНОα назначения иммуносупрессан-

тов – АЗА и ЦсА. Несмотря на отсутствие РКИ, многие

эксперты рекомендуют одновременное с иФНОα исполь-

зование АЗА и/или ЦсА для улучшения исходов. Необхо-

димо помнить, что плазменная концентрация ЦсА снижа-

ется при одновременном назначении с АЗА [52].

Единичные исследования продемонстрировали не-

эффективность ингибитора ИЛ1 гевокизумаба [53] и инги-

битора ИЛ17 секукинумаба [18] в отношении увеита

у больных ББ.

Интравитреальные инъекции ГК могут применяться

у отдельных пациентов с односторонним обострением уве-

ита, но только в сочетании с системной иммуносупрессив-

ной терапией [54–56].

Витрэктомия должна применяться только при таких

осложнениях увеита, как выраженная деструкция стекло-

видного тела, массивное кровоизлияние в стекловидное

тело, тракционная отслойка сетчатки, витреоретинальная

или эпиретинальная мембрана. Эти процедуры не оказы-

вают противовоспалительного эффекта в отношении уве-

ита [2].

Рекомендация 3. Изолированный передний увеит
Системное назначение иммуносупрессантов показано
пациентам с изолированным передним увеитом, имею-
щим плохие прогностические факторы – молодой воз-
раст, мужской пол и ранний возраст начала ББ (уро-

вень доказательности IV, сила рекомендации D).
Изолированный передний увеит при ББ можно ле-

чить местными лекарственными препаратами. Однако у не-

которых больных передний увеит может сопровождаться

развитием гипопиона, или со временем может развиться

задний увеит. Предугадать течение увеита невозможно, од-

нако отмечено, что наиболее тяжело он протекает у моло-

дых мужчин с началом ББ в более раннем возрасте. Систем-

ное назначение иммуносупрессантов, таких как АЗА, мо-

жет оказывать протективный эффект у этих пациентов.

Рекомендация 4. Острый тромбоз глубоких вен
В случае острого тромбоза глубоких вен при ББ реко-
мендовано назначение ГК и иммуносупрессантов, та-
ких как АЗА, ЦФ или ЦсА (уровень доказательности

III, сила рекомендации C).
Считается, что тромбоз глубоких вен при ББ являет-

ся результатом воспаления стенки сосуда, а не гиперкоагу-

ляции. Посттромботический синдром, особенно часто

встречающийся у больных ББ с повторными тромбозами

глубоких вен, может привести к формированию язв голе-

ней, трудно поддающихся терапии. Одним из наиболее

спорных вопросов лечения ББ является вопрос о том, что

назначать пациентам с тромбозом глубоких вен – имму-

носупрессанты, антикоагулянты или и те, и другие препа-

раты [2].

Метаанализ трех ретроспективных исследований по-

казал эффективность иммуносупрессантов и/или антико-

агулянтов для профилактики повторных эпизодов тром-

боза при ББ. Риск повторных тромбозов был меньше

в группе пациентов, получавших иммуносупрессанты

в сочетании с антикоагулянтами, по сравнению с теми,

кто получал только антикоагулянты, и не отличался от па-

циентов, которым проводилась монотерапия иммуносу-

прессантами [2].



Нет данных, доказывающих преимущество какого-то

определенного иммуносупрессанта при лечении тромбоза

у больных ББ. Таким пациентам следует назначать АЗА,

ЦФ или ЦсА. Учитывая потенциальные НР, ЦФ предпоч-

тительно назначать пациентам с тяжелым тромбозом боль-

ших вен, например нижней полой вены [2].

Рекомендация 5. Рефрактерный венозный тромбоз
Пациентам с рефрактерным к терапии венозным
тромбозом должны назначаться моноклональные ан-
титела к ФНОαα. Антикоагулянты могут использо-
ваться, если риск кровотечения низкий, а аневризмы
легочной артерии исключены (уровень доказательно-

сти III, сила рекомендации C).
Получены данные, демонстрирующие эффектив-

ность иФНОα в отношении рефрактерного поражения ар-

терий при ББ. В отдельных случаях показано назначение

ИФНα.

Несмотря на то что данные метаанализа не проде-

монстрировали значимого уменьшения риска повторного

тромбоза при добавлении к иммуносупрессантам антикоа-

гулянтов, ретроспективное исследование E. Seyahi и соавт.

[57] показало, что отказ от применения антикоагулянтов

в 4 раза увеличивает риск развития посттромботического

синдрома [относительный риск (ОР) 3,8; 95% доверитель-

ный интервал (ДИ) 1,04–14,1]. Отсутствие рекомендации,

регламентирующей назначение антикоагулянтов, обуслов-

лено отсутствием проспективных контролируемых иссле-

дований, оценивающих влияние антикоагулянтов на риск

повторных тромбозов и частоту посттромботического син-

дрома при ББ.

Однако, учитывая высокий риск кровотечений,

требуется большая осторожность при назначении анти-

коагулянтов больным ББ. Это особенно актуально в свя-

зи с известными данными об ассоциации тромбозов глу-

боких вен с артериальными аневризмами при ББ. В свя-

зи с этим все пациенты перед началом антикоагулянт-

ной терапии должны быть скринированы на наличие ар-

териальных аневризм, а врачи должны знать о высоком

риске развития аневризм уже на фоне терапии, так как

многие больные с аневризмами имели тромбозы в анам-

незе [58].

Рекомендация 6. Поражение артерий
Для лечения аневризм легочной артерии при ББ реко-
мендовано назначение высоких доз ГК и ЦФ. В рефрак-
терных случаях должны использоваться иФНОαα. У па-
циентов с легочным кровотечением или высоким рис-
ком кровотечения должна применяться эмболизация
артерий, а не открытая операция (уровень доказа-

тельности III, сила рекомендации C).
У пациентов с аневризмами периферических артерий
или аорты консервативное лечение ГК и ЦФ должно
предшествовать хирургическому вмешательству.
В случае появления жизнеугрожающих симптомов
должны применяться хирургические методы и стен-
тирование артерий (уровень доказательности III, сила

рекомендации C).
В случае выявления аневризмы либо тромбоза ле-

гочной артерии сразу же должны назначаться высокие

дозы ГК и ЦФ. ЦФ необходимо назначать в виде ежеме-

сячных внутривенных инфузий, а ГК (метилпреднизо-

лон) сначала назначают в виде внутривенной пульс-тера-

пии в течение трех последовательных дней с последую-

щим назначением ГК внутрь (в пересчете на преднизо-

лон – 1 мг/кг в день). В рефрактерных случаях назначают

иФНОα (ИНФ). Хирургические методы должны исполь-

зоваться только в жизнеугрожающих ситуациях, так как

смертность значительно выше у пациентов с ББ, полу-

чивших только хирургическую помощь. Эмболизация ар-

терии показана в случае высокого риска кровотечения [2,

59–61].

Аневризмы периферических артерий требуют экс-

тренной хирургической помощи или стентирования, если

они не являются маленькими, бессимптомными и не име-

ют риска разрыва. Небольшие аневризмы требуют консер-

вативного лечения высокими дозами ГК и ЦФ. Наблюда-

тельные исследования продемонстрировали положитель-

ный эффект консервативной терапии в сочетании с хирур-

гическим лечением или стентированием в отношении час-

тоты послеоперационных осложнений или рецидива

[61–63]. Оптимально начинать консервативную медика-

ментозную терапию до хирургического лечения или стен-

тирования.

При наличии аневризм легочной артерии и перифе-

рических артерий выбор хирургической тактики (протези-

рование, перевязка, шунтирование) также зависит от их

размера, локализации и личного опыта хирурга. Синтети-

ческие протезы артерий предпочтительнее венозных ауто-

трансплантатов в связи с меньшим риском их тромбирова-

ния у больных ББ.

Рекомендация 7. Поражение желудочно-кишечного
тракта
Поражение ЖКТ при ББ должно быть подтверждено
эндоскопическими и/или другими методами визуализа-
ции. Должны быть исключены язвы, связанные с прие-
мом НПВП, воспалительные заболевания кишечника
(ВЗК) и инфекции, такие как туберкулез (уровень дока-

зательности III, сила рекомендации C).
Одним из самых сложных вопросов, связанных с по-

ражением ЖКТ у больных ББ, является правильная свое-

временная диагностика, так как боль в животе, диарея

и язвы ЖКТ могут быть связаны с другими причинами, та-

кими как прием НПВП, желудочно-кишечные инфекции,

в том числе туберкулез, особенно у пациентов, находящих-

ся на терапии иммуносупрессантами. Подтверждение ди-

агноза необходимо для предотвращения ненужного назна-

чения иммуносупрессантов, которые могут быть особенно

опасными у пациента с инфекцией [2].

Рекомендация 8. Рефрактерное/тяжелое поражение
желудочно-кишечного тракта
Срочная консультация хирурга настоятельно рекомен-
дована в случае перфорации, кишечной непроходимости
и желудочно-кишечного кровотечения у пациента с ББ.
В период обострения поражения ЖКТ у больных ББ по-
казано назначение ГК в сочетании с болезнь-модифици-
рующими препаратами, такими как производные
5-аминосалициловой кислоты или АЗА. В тяжелых
и/или рефрактерных случаях должны назначаться
иФНОαα и/или талидомид (уровень доказательности

III, сила рекомендации C).
Имеющиеся рекомендации по лечению поражений

ЖКТ при ББ основываются на данных ретроспективных

исследований. Контролируемых исследований по лече-
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нию этого относительно редкого типа поражения при ББ

не проводилось [64]. Выбор тактики лечения зависит от

тяжести этих изменений. Считается, что ГК способству-

ют быстрому заживлению язв во время обострения. Су-

ществует некоторая настороженность при назначении

потенциально ульцерогенных высоких доз ГК у пациен-

тов с язвенным поражением ЖКТ при ББ, однако нет

данных, доказывающих этот риск. При более легком по-

ражении ЖКТ у больных ББ рекомендовано назначение

производных 5-аминосалициловой кислоты – сульфаса-

лазина или месалазина, при тяжелом поражении – АЗА

[64–66]. Ретроспективные исследования показывают, что

в тяжелых случаях, рефрактерных к АЗА, эффективны

ИНФ, АДА и талидомид [2, 67–69]. В отдельных случаях

ИНФ и талидомид могут быть использованы одновремен-

но. Результаты когортного исследования I. Hatemi и со-

авт. [64] продемонстрировали, что почти треть пациентов

с ББ и поражением ЖКТ нуждаются в неотложной хирур-

гической помощи в связи с перфорацией, желудочно-ки-

шечным кровотечением или кишечной непроходимо-

стью. Своевременное распознавание этих осложнений

очень важно, так как они могут быть смертельными при

отсутствии терапии. Иммуносупрессанты, по-видимому,

снижают риск послеоперационных рецидивов и осложне-

ний у таких пациентов.

Рекомендация 9. Поражение нервной системы
При остром паренхиматозном поражении ЦНС при ББ
должны назначаться высокие дозы ГК с последующим
медленным их уменьшением, совместно с иммуносу-
прессантами, например АЗА. Следует избегать назна-
чения ЦсА у этих пациентов. Моноклональные анти-
тела к ФНОαα назначаются в качестве препаратов
первой линии при тяжелом поражении ЦНС или
у рефрактерных пациентов (уровень доказательно-

сти III, сила рекомендации C).
Первый эпизод тромбоза венозных синусов головного
мозга требует назначения высоких доз ГК с последую-
щим медленным их снижением. Антикоагулянты сле-
дует назначать на короткий срок, при этом должен
проводиться скрининг на вовлечение экстракраниаль-
ных сосудов (уровень доказательности III, сила реко-

мендации C).
Для пациентов с ББ характерно два варианта вовле-

чения ЦНС – паренхиматозное поражение и тромбоз ве-

нозных синусов головного мозга. Последний можно счи-

тать также сосудистым поражением в рамках ББ. Сущест-

вуют различия в подходах к терапии этих двух вариантов

патологии ЦНС, и рекомендации по лечению основыва-

ются только на результатах неконтролируемых наблюда-

тельных исследований.

При выявлении паренхиматозного варианта пора-

жения ЦНС необходимо назначать высокие дозы ГК в со-

четании с иммуносупрессантами, такими как АЗА. ГК ис-

пользуются в стандартном режиме – ежедневная внутри-

венная пульс-терапия метилпреднизолоном по 1 г/сут

(до 7 дней) с последующим назначением преднизоло-

на/метилпреднизолона по 1 мг/кг в день в течение меся-

ца с дальнейшим снижением дозы на 5–10 мг каждые

10–15 дней. Пациентам с тяжелым паренхиматозным

поражением ЦНС в начале заболевания, частыми реци-

дивами, несмотря на прием ГК и АЗА, и при наличии

хронического прогрессирующего варианта паренхима-

тозного поражения нервной системы показано лечение

иФНОα [45, 70–74]. Ограниченные наблюдения показы-

вают эффективность тоцилизумаба в отношении «нейро-

Бехчета» [75].

В случае острого эпизода тромбоза венозных синусов

головного мозга также рекомендовано назначать высокие

дозы ГК, однако отсутствуют доказательства эффективно-

сти добавления иммуносупрессантов в случае первого эпи-

зода тромбоза и для предупреждения рецидивов, так как

при данном типе поражения рецидивы обычно возникают

не часто. Антикоагулянты могут назначаться для ускоре-

ния реканализации тромба, а также в случае сопутствую-

щих протромботических состояний.

Метаанализ наблюдательных исследований проде-

монстрировал, что прием ЦсА при ББ значительно увели-

чивает риск поражения ЦНС (ОР 12,7; 95% ДИ 4,75–33,7)

[2]. В связи с этим рекомендовано избегать назначения

ЦсА пациентам с ББ и поражением ЦНС, даже в том слу-

чае, если это поражение не активное.

Рекомендация 10. Поражение суставов
Пациентам с острым артритом при ББ показано,
в первую очередь, назначение колхицина. Для лечения
острого моноартрита можно использовать внутрисус-
тавное введение ГК. В случае рецидивирующего или хро-
нического артрита следует назначать АЗА, ИФНαα или
иФНОαα (уровень доказательности IВ, сила рекоменда-

ции А).
Согласно данным РКИ, колхицин является эффек-

тивным средством профилактики артрита у больных ББ.

В случае недостаточной эффективности колхицина пока-

зано дополнительное назначение малых доз ГК, АЗА,

ИФНα или иФНОα [2].

В некоторых случаях острого моноартрита показа-

но внутрисуставное введение ГК, однако чаще это не

требуется, так как артрит проходит самостоятельно че-

рез 2–3 нед [2].

Обсуждение
Рекомендации EULAR 2018 г. по ведению пациен-

тов с ББ представляют собой обновленные рекомендации

EULAR 2008 г., в которые также были добавлены пять

всеобъемлющих принципов ведения больных ББ и одна

рекомендация по хирургическому лечению артериальных

аневризм. Кроме того, авторы изменили термин «болезнь

Бехчета» на «синдром Бехчета», так как некоторые экс-

перты считают, что определение «синдром» более точно

отражает сущность заболевания, представляющего собой

совокупность симптомов. Географические различия в вы-

раженности заболевания, частоте отдельных симптомов,

семейной агрегации некоторых из них, а также в ответной

реакции на лекарственные средства, особенно на ингиби-

торы цитокинов, при различных клинических проявле-

ниях подтверждают это [76]. Вопросы терминологии вы-

звали горячее обсуждение среди авторов рекомендаций.

Несогласные эксперты предположили, что синдромом

можно назвать также системную красную волчанку, сис-

темную склеродермию и васкулиты, ассоциированные

с антинейтрофильными цитоплазматическими антитела-

ми (АНЦА-васкулиты). Однако в ходе голосования 10 из

23 человек, участвовавших в создании рекомендаций,

поддержали термин «синдром Бехчета», 7 из 23 – «бо-

лезнь Бехчета», а 6 из 23 соблюдали нейтралитет, что под-



твердило актуальность данного вопроса и необходимость

его рассмотрения в будущем.

Новые рекомендации особенно актуальны для слу-

чаев ББ, требующих взаимодействия врачей различных

специальностей. Цель рекомендаций – стандартизиро-

вать подходы к ведению пациентов с ББ. Однако неиз-

бежно сохранятся различия в ведении пациентов с ББ

между странами в связи с географической изменчиво-

стью заболевания, различиями в системах здравоохране-

ния, культурными различиями. Примеры таких разли-

чий касаются доз и продолжительности использования

ГК, возможности более частого использования иФНОα,

выбора между ИФНα и иФНОα, назначения антикоагу-

лянтов пациентам с тромбозом глубоких вен, типа хи-

рургического вмешательства при поражении артерий.

Включение в состав рабочей группы экспертов из не-

сколько стран, представителей всех дисциплин, участву-

ющих в лечении пациентов с ББ, позволило учитывать

существующие на сегодняшний день представления

о лечении данного заболевания. Привлечение двух па-

циентов с ББ, которые активно участвовали на всех эта-

пах, включая отбор вопросов для систематического об-

зора, дало возможность более корректно отразить инте-

ресы больных. Авторы выразили надежду, что новые ре-

комендации могут быть полезными в тех частях мира,

где ББ менее распространена и врачи редко сталкивают-

ся с такими пациентами, или когда заболевание проте-

кает не типично.

Несмотря на постоянное накопление научных дан-

ных по ведению больных ББ, основным ограничением

этих рекомендаций является то, что они, в большинстве

своем, основаны на данных наблюдательных/неконтро-

лируемых исследований и экспертных заключениях для

лечения поражения сосудов, ЖКТ, ЦНС; как следствие,

уровень доказательности и сила рекомендаций, касаю-

щихся поражения этих органов, не очень высоки. Несмо-

тря на то что существуют РКИ, посвященные терапии

кожно-слизистых, офтальмологических и суставных про-

явлений при ББ, прямых сравнительных исследований

пока очень мало. Более того, гетерогенность дизайна ис-

следований, методов оценки исходов, подбора пациентов

не позволяют сравнивать полученные в этих работах дан-

ные об эффективности проводимой терапии. Также не

хватает исследований, оценивающих эффективность раз-

личных стратегий лечения ББ, таких как «step up» (посте-

пенное увеличение дозы препарата) и «step down» (посте-

пенное уменьшение изначально высоких доз препарата).

Еще одно ограничение этих рекомендаций в том, что не

учитывалась экономическая составляющая, которая мо-

жет принципиально различаться и быть основополагаю-

щей при выборе препаратов для лечения ББ в определен-

ных странах.

После разработки рекомендаций были определены

направления дальнейших исследований (табл. 2). В част-

ности, необходимо изучение таких спорных вопросов, как

назначение антикоагулянтов пациентам с тромбозом

и сравнительная оценка эффективно-

сти ИФНα и иФНОα у пациентов

с поражением глаз.

Заключение
Экспертами EULAR было

сформулировано пять всеобъемлю-

щих принципов и 10 рекомендаций,

касающихся лечения различных ор-

ганных поражений, обусловленных

ББ. По мнению авторов, их внедре-

ние в клиническую практику являет-

ся важнейшей задачей, а распро-

странению могут способствовать пе-

ревод их на разные языки и презен-

тация на национальных совещаниях

врачей различных специальностей,

посвященных ведению пациентов

с ББ.

Прозрачность исследования
Исследование не имело спонсор-

ской поддержки. Авторы несут полную

ответственность за предоставление

окончательной версии рукописи в пе-

чать.

Декларация о финансовых и дру-
гих взаимоотношениях

Все авторы принимали участие

в разработке концепции статьи и на-

писании рукописи. Окончательная вер-

сия рукописи одобрена всеми автора-

ми. Авторы не получали гонорар за
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Таблица 2 Программа исследований

Симптомы ББ Исследования

Поражение Прямое сравнительное исследование ИФНα и иФНОα
глаз Контролируемые исследования ингибиторов ИЛ1 и ИЛ6

Контролируемые исследования, в которых сравниваются 
эффективность и безопасность различных иФНОα

Определение сроков продолжения терапии иФНОα или ИФНα после достижения ремиссии
Определение понятия «ремиссии» для решения вопроса о переходе 

на поддерживающую терапию или прекращении лечения
Контролируемые исследования, определяющие, снижают ли ГК эффективность ИФНα

Поражение Контролируемые исследования по оценке эффективности и безопасности применения
сосудов антикоагулянтов для предотвращения рецидивов венозных тромбозов, 

артериальных окклюзий и посттромботического синдрома
Наблюдательные исследования для выявления индивидуальных особенностей 

аневризматического поражения артерий (саккулярные / диффузные веретенообразные / 
большие и малые), определяющих выбор хирургического вмешательства

Определение оптимальной дозы и длительности приема иммуносупрессантов 
после хирургического вмешательства при аневризмах периферических артерий

Определение оптимального лечения рецидивирующих послеоперационных аневризм
анастомозов (обход анастомозов или оперативное лечение аневризмы)

Определение оптимального лечения внутрисердечного тромбоза

Поражение Контролируемые исследования для определения оптимальной тактики лечения 
ЦНС острого, рефрактерного или рецидивирующего паренхиматозного 

поражения ЦНС и тромбоза венозных синусов головного мозга
Определение роли магнитно-резонансной томографии и других лабораторных 

тестов при выборе метода лечения и тактики дальнейшего 
наблюдения за пациентами с поражением ЦНС

Поражение Контролируемые исследования для определения оптимального метода лечения 
ЖКТ острого, рефрактерного или рецидивирующего поражения ЖКТ

Определение роли, оптимальной дозы и продолжительности терапии ГК при обострениях 
поражения ЖКТ и повышенном риске развития перфорации на фоне их приема

Определение необходимости контрольной колоноскопии у пациентов 
с клинической ремиссией и оптимальных сроков ее проведения

Общие Контролируемые испытания для оценки эффективности 
вопросы иммуносупрессантов, назначаемых совместно с иФНОα

Контролируемые испытания, оценивающие эффективность различных методов
лечения по важным для пациентов исходам, таким как усталость
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