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Особые трудности в клинической прак-

тике представляет диагностика заболеваний,

сопровождающихся лихорадочным синдро-

мом. Традиционный диагностический алго-

ритм в таком случае предусматривает исклю-

чение инфекционной, онкологической пато-

логии и ревматических заболеваний. Причи-

нами лихорадки могут быть тяжелые вариан-

ты ревматоидного артрита, системные васку-

литы и диффузные заболевания соедини-

тельной ткани, а также редкие заболевания,

трудность диагностики которых обусловлена

малой осведомленностью о болезни и отсут-

ствием специфических клинико-лаборатор-

ных и инструментальных признаков. В их

число входит, в частности, и рецидивирую-

щий полихондрит (РПХ), или сиcтeмная

хoндpoмaляция.

РПХ – редкое системное воспалитель-

ное заболевание хрящевой ткани, приводя-

щее к ее структурным изменениям вплоть до

полной деструкции [1, 2]. Первое описание

РПХ датируется 1923 г., когда клиническая

картина болезни была описана под названием

«полихондропатия». Jaksh-Wartenhorst наблю-

дал 32-летнего пациента с лихорадкой, асим-

метричным полиартритом, болью и распуха-

нием ушных раковин и носа, стенозом наруж-

ного слухового прохода и снижением слуха

[2]. Термин «рецидивирующий полихондрит»,

предложенный Pearsons в 1960 г. и подчерки-

вающий течение заболевания в виде чередо-

вания обострений и ремиссий, применяется

до настоящего времени [2, 3].

РПХ следует отличать от перихондрита

(асептического и гнойного), который может
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развиваться во всех структурах, имеющих хрящ, в ответ на

травму и инфекционное повреждение. В частности, наибо-

лее часто после травм развивается перихондрит реберных

хрящей, ушной раковины (травмы и гнойные поражения

наружного уха), хрящей гортани (как осложнение интуба-

ции или лучевой терапии при раке гортани). Перихондрит

может развиваться вследствие общего инфекционного за-

болевания (малярия, грипп, сепсис) и специфических по-

ражений (туберкулез, сифилис).

В отличие от перихондрита с установленной этиоло-

гией, патогенез РПХ связывают с аутоиммунными процес-

сами неизвестной этиологии. К настоящему времени в ми-

ре описано около 800 случаев. По данным клиники Мэйо,

частота заболевания составляет 3,5 случая на 1 млн населе-

ния [4] и ежегодно РПХ фиксируется у 30 новых пациен-

тов. Считают, что для РПХ не характерны гендерные и воз-

растные различия (мужчины и женщины болеют с одина-

ковой частотой, описаны больные в возрасте от 2 до 80 лет),

но у лиц белой расы (европеоиды) заболевание выявляется

более часто [2, 3, 5]. 

Отличительной особенностью РПХ является волно-

образное течение, поражение хряща с локализацией в раз-

ных органах (в первую очередь, ушные раковины), далее,

в порядке убывания, выявляют артрит, хондрит носовой

перегородки, разнообразные поражения глаз, носа, дыха-

тельной (трахея, гортань, бронхи) и сердечно-сосудистой

систем [2].

Клинические проявления РПХ зависят от локализа-

ции поражения, продолжительности и выраженности вос-

паления. В первые годы заболевание, как правило, проте-

кает в виде рецидивирующего, волнообразного процесса,

но в последующем оно может приобретать непрерывно

прогрессирующее течение. Чаще всего рецидивы наблюда-

ются в одной и той же области, но возможно и вовлечение

новых участков.

Начало заболевания чаще ассоциировано с лихорад-

кой, потерей массы тела, кожной сыпью [2, 3, 6], причину

которых при рутинном обследовании установить не пред-

ставляется возможным. Сопутствующие изменения в виде

слабости и боли в мышцах отвлекают внимание от локаль-

ных симптомов, которые обычно становятся клинически

значимыми в более поздние сроки.

Среди клинических проявлений ведущее место по

частоте занимает поражение ушных раковин (от 85 до 95%

случаев), которые уплотняются, увеличиваются в размере,

отекают и приобретают фиолетово-багровый цвет, без во-

влечения в процесс мочки уха. Обычно воспаление носит

двусторонний характер, но первая атака бывает односто-

ронней. Она может продолжаться от нескольких дней до

нескольких недель с периодами ремиссии различной дли-

тельности. Повторные эпизоды воспаления сопровожда-

ются деформацией ушных раковин, которые становятся

бесформенными, отвисшими и дряблыми. Если в воспали-

тельный процесс вовлекаются структуры среднего и внут-

реннего уха, возможны слуховые и вестибулярные рас-

стройства, шум в ушах, снижение слуха, ощущение зало-

женности уха.

К ревматологам пациенты с РПХ обращаются при

наличии артропатий, встречающихся в 52–85% случаев

и проявляющихся артралгиями, моно- или полиартритами

крупных и мелких суставов, а также поражением грудино-

реберных сочленений, которые могут сопровождаться

формированием «разболтанной грудной клетки» [2–5]. Су-

ставные проявления могут исчезать самостоятельно или на

фоне приема нестероидных противовоспалительных пре-

паратов (НПВП) [7, 8]. Поражение хрящей носа и прида-

точных пазух регистрируют в 48–72% случаев. Хондрит но-

совой перегородки сопровождается ринореей, заложенно-

стью, неприятным чувством распирания и носовыми кро-

вотечениями, в поздних стадиях формируется седловидная

деформация спинки носа [8]. Поражение органов зрения

встречается в 50% случаев. Отмечают офтальмоплегию, пе-

риорбитальный отек, проптоз с хемозом (выпячивание

глазного яблока, сопровождающееся отеком конъюнкти-

вы), реже выявляют склерит, эписклерит, конъюнктивит,

сухой кератоконъюнктивит, увеит, ретинопатию, ишеми-

ческую нейропатию глазного нерва, артериальные и веноз-

ные тромбозы сетчатки [6, 7]. Примерно в четверти случа-

ев при РПХ возникает поражение дыхательных путей.

В некоторых случаях оно бывает ограниченным и может

протекать бессимптомно, не оказывая существенного вли-

яния на состояние пациента. Однако именно воспаление

хрящей дыхательной системы – наиболее тяжелое прояв-

ление РПХ, занимающее первое место в числе причин

смерти этих больных.

При поражении трахеи и гортани появляются одыш-

ка, непродуктивный кашель, затруднение дыхания, боль,

осиплость голоса и дисфония. При воспалении хряща

бронхов развивается клиническая картина, напоминающая

бронхиальную астму. На ранних стадиях воспаления за-

труднение дыхания обусловлено отеком соединительной

ткани. В последующем, вследствие разрушения хрящей,

возможно спадение пораженных участков дыхательных пу-

тей при глубоком, резком вдохе и выдохе, что может быть

непосредственной причиной летального исхода [2, 3, 6]. 

В каждом четвертом случае РПХ выявляются признаки

поражения сердечно-сосудистой системы. Как и вовлечение

дыхательных путей, оно нередко становится причиной смер-

ти больных [4]. Чаще всего при РПХ наблюдается аортальная

недостаточность, реже развиваются аритмии, перикардит

и разные варианты нарушения проводимости [6].

Для диагностики РПХ используются критерии

McAdam (1976). Диагноз считается достоверным при выяв-

лении трех из шести критериев [2, 3, 5]: 

1) двусторонний воспалительный процесс в области

ушных раковин;

2) наличие неэрозивного серонегативного полиарт-

рита;

3) воспаление в области носовой перегородки;

4) воспаление тканей глазного яблока, в том числе

конъюнктивит, кератит, склерит/эписклерит и/или

увеит;

5) воспаление хрящевых структур трахеи, гортани

и бронхов;

6) повреждение улитки и/или вестибулярного аппа-

рата, проявляющееся нейросенсорной тугоухо-

стью, шумом в ушах и/или головокружениями.

В случае недостаточного числа критериев требуется

гистологическое подтверждение либо эффект от терапии

глюкокортикоидами (ГК) [3, 4, 8].

Лабораторные исследования не являются диагности-

чески значимыми и в основном используются для исклю-

чения других заболеваний. РПХ сопровождается неспеци-

фическими лабораторными сдвигами: в синовиальной

жидкости могут обнаруживаться признаки умеренного

воспаления, в анализах крови могут быть обнаружены нор-
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моцитарная и нормохромная анемия, лейкоцитоз, повы-

шение СОЭ или концентрации γ-глобулинов, иногда опре-

деляются ревматоидный фактор, антинуклеарные антите-

ла (AHA), у 25% пациентов – антинейтрофильные цито-

плазматические антитела (АНЦА). Нарушение функции

почек может свидетельствовать о присоединении васкули-

та. Выявление АНЦА, преимущественно связывающихся

с протеиназой-3, предполагает наличие у больного грану-

лематоза Вегенера, который имеет сходную клиническую

картину. Аутоиммунный механизм заболевания подтвер-

ждается обнаружением в крови больных в период высокой

активности заболевания большого количества антител

к коллагену II типа. В поврежденной хрящевой ткани при

иммунофлюоресцентном исследовании определяются де-

позиты IgG, IgA, IgM и С3.

При патологоанатомическом исследовании [3, 7, 8]

обнаруживают деструктивные изменения в соединитель-

нотканно-хрящевой зоне, обусловленные действием мо-

нонуклеарных клеток, и в частности CD4 лимфоцитов.

Также отмечают локальную активацию комплемента, по-

вышение содержания антиколлагеновых антител и клеточ-

ную иммунную реакцию на компоненты хряща. Недавно

подобные изменения были обнаружены у трансгенных мы-

шей, иммунизированных коллагеном II типа. Данные на-

блюдения также подтверждают роль аутоиммунного меха-

низма в развитии полихондрита [2, 3].

Лечение рецидивирующего полихондрита 
Унифицированного подхода к лечению РПХ не су-

ществует. В связи с редкостью заболевания не проводилось

клинических исследований, имеющих целью сравнитель-

ную оценку разных лекарственных препаратов. При легких

поражениях и воспалительных процессах средней тяжести

применяются невысокие дозы ГК (15–20 мг) [2, 5, 6]. В тя-

желых случаях (поражение аорты, сердца, сосудов, дыха-

тельных путей, почек, глаз и внутреннего уха) дозу ГК уве-

личивают до 40–60 мг. Возможна пульс-терапия, а также

комбинация с иммунодепрессантами. [3–5]. Иммуносу-

прессоры применяют в качестве препаратов, позволяющих

снизить дозу ГК (циклофосфамид 2–3 мг/кг в день или

1 г внутривенно в виде пульс-терапии, циклоспорин

4–15 мг/кг, пеницилламин) [4, 8, 9], хотя эффектив-

ность данных препаратов никогда не сравнивалась.

Данные об использовании других препаратов (мето-

трексат, азатиоприн, колхицин) представлены в форме со-

общений об успешном лечении отдельных пациентов [8, 9]. 

Оптимистичными представляются сообщения об ус-

пешном применении генно-инженерных биологических

препаратов для лечения рефрактерных случаев РПХ. Не-

давно при РПХ с переменным успехом стали применять

антитела к CD4 и ингибиторы фактора некроза опухоли

(ФНО) [3, 8, 10]. Ввиду того что заболевание редкое, конт-

ролируемые исследования не проводились. Прогноз при

РПХ зависит от локализации, тяжести поражения и часто-

ты рецидивов. Продолжительность жизни пациентов пос-

ле появления первых симптомов РПХ колеблется от 10 мес

до 20 лет [7, 8, 10].

При тяжелых поражениях бронхов, трахеомаляции,

стенозах гортани и трахеи необходимы хирургические вме-

шательства: трахеобронхиальное стентирование, сегмен-

тарная резекция бронхов или трахеостомия. Развитие аор-

тальной недостаточности является показанием для проте-

зирования клапана либо участка аорты [4, 9].

За 35 лет существования ревматологического отделе-

ния ГБУЗ НИИ-ККБ №1 г. Краснодара было диагностиро-

вано два случая РПХ. Приводим истории болезни этих па-

циентов как пример успешной прижизненной диагности-

ки и лечения данного заболевания.

Больной К., 42 лет, поступил с жалобами на болезнен-

ность, припухание, покраснение ушных раковин, болезнен-

ность при пальпации носа, повышение температуры тела до

40 °C, боль в суставах.

Из анамнеза: заболел в августе 2010 г., когда появились

вышеперечисленные жалобы. Обследовался у оториноларинго-

лога, дерматолога по поводу подозрения на рожистое воспа-

ление. Направлен в ревматологическое отделение для уточне-

ния диагноза в связи с сохраняющейся лихорадкой.

При осмотре: ушные раковины гиперемированы, отечны

(рис. 1). Болезненность при пальпации спинки носа. Темпера-

тура тела 37,5 °C. В легких хрипов нет, дыхание везикуляр-

ное. Число дыханий 18 в 1 мин. Нарушений со стороны сердеч-

но-сосудистой системы не выявлено: ритм правильный, тоны

ясные, шумов нет. Число сердечных сокращений (ЧСС) – 78

в 1 мин, артериальное давление (АД) – 120/80 мм рт. ст.

В крови умеренный лейкоцитоз (11,42•109/л), увеличение

СОЭ до 28 мм/ч и концентрации С-реактивного белка (СРБ)

до 16,15 мг/л. Остальные данные обследования, включая био-

химический анализ, общий анализ мочи, рентгенографию ор-

ганов грудной клетки, ультразвуковое исследование (УЗИ)

органов брюшной полости, компьютерную томографию го-

ловного мозга, грудной клетки, брюшной полости, – в преде-

лах нормы. Заключение оториноларинголога: хондрит ушных

раковин и носа. Рентгенография кистей и стоп без патоло-

гии. Учитывая наличие у пациента лихорадки, хондрита уш-

ных раковин и носа, полиартралгий, диагностирован РПХ.

Проведена пульс-терапия преднизолоном 240 мг внутри-

венно капельно с положительной динамикой: температура те-

ла нормализовалась, боль и припухание ушных раковин умень-

шились. Пациент переведен на пероральный прием преднизоло-

на в дозе 30 мг/сут. Сохранялась нормальная температура, ис-

чезла болезненность при пальпации ушных раковин. Больной

выписан на амбулаторное лечение с рекомендацией продол-

жить прием преднизолона по 30 мг/сут. Повторная консуль-

тация проведена через 2 мес. Пациент продолжал принимать

преднизолон. Изменения в ушных раковинах не рецидивировали,

болезненности при пальпации ушей и носа не было. СОЭ –

18 мм/ч, уровень СРБ – 6,4 мг/л. Рекомендовано медленное сни-

жение дозы преднизолона до минимальной поддерживающей.

В последующие годы и по настоящее время пациент находится

на поддерживающей терапии метипредом по 6 мг/сут. Рециди-

вов заболевания не наблюдалось, лабораторные показатели

в пределах нормы (СОЭ – 12 мм/ч, уровень СРБ – 4,5 мг/л).

Пациентка Н., 55 лет, поступила в ревматологическое

отделение в августе 2013 г. с жалобами на повышение темпе-

ратуры тела до 38 °C, боль в суставах верхних и нижних ко-

нечностей, боль, отечность и покраснение ушных раковин,

потерю массы тела до 8 кг за последние 2 мес.

Заболела остро, в июне 2013 г., без видимой причины,

когда появились болезненная припухлость, гиперемия сначала

левой, затем правой ушной раковины. Через 3–5 дней повыси-

лась температура до 38 °C, присоединились боли в мелких су-

ставах кистей. Осмотрена отоларингологом, инфекциони-

стом, аллергологом по месту жительства. Состояние было

расценено как аллергическая реакция. Принимала антигис-

таминные препараты без эффекта. Так как сохранялась
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температурная реакция, больная была направлена в ревма-

тологическое отделение ККБ для уточнения диагноза.

При поступлении: состояние относительно удовле-

творительное, пониженного питания, температура тела

37,9 °C. Периферические лимфатические узлы не увеличены.

Обе ушные раковины резко гиперемированы, припухшие (рис. 2).

Болезненность спинки носа при пальпации. В легких дыхание

везикулярное. Частота дыханий – 19 в 1 мин. Со стороны

сердечно-сосудистой системы нарушений не выявлено: ритм

правильный, тоны ясные, ЧСС – 82 в 1 мин. АД 130/80 мм

рт. ст. В клиническом анализе крови увеличение СОЭ до

32 мм/ч, лейкоцитоз 11,43•109/л, СРБ – 20 мг/л. Рентгено-

графия кистей и дистальных отделов стоп – без сущест-

венных изменений. Консультация оториноларинголога: хонд-

рит ушных раковин и носа.

Исходя из того что у пациентки имеются конституци-

ональные симптомы (лихорадка, потеря массы тела), хондрит

ушных раковин и носа, полиартралгии, диагностирован РПХ.

Назначен преднизолон 240 мг внутривенно капельно на

100 мл физиологического раствора трижды с последующим

переводом на пероральный прием метипреда 20 мг/сут.

На фоне проводимой терапии температура тела нормализо-

валась, боль и припухание в ушных раковинах исчезли, СОЭ

снизилась до 15 мм/ч, СРБ – до 5,1 мг/л. Пациентка выписа-

на на амбулаторное лечение с рекомендацией продолжить

прием метипреда 20 мг/сут.

В течение 2 лет состояние больной оставалось удовле-

творительным, находилась на поддерживающей терапии ме-

типредом 8 мг/сут. В дальнейшем пациентка сменила место

жительства и связь с ней прервалась.

Таким образом, своевременно диагностированное

заболевание и адекватная терапия позволяют быстро

«оборвать» воспалительный процесс и избежать развития

необратимых изменений хрящевой ткани.

Прогноз при РПХ зависит от локализации, тяжести

поражения и частоты рецидивов. Плохими прогностиче-

скими признаками являются дебют в молодом возрасте,

системный васкулит, ранняя седловидная деформация но-

са, анемия [4]. Исследование, проведенное в клинике

Мэйо, показало, что в группе из 112 пациентов 5-летняя

выживаемость составила 74%, 10-летняя – 55% [4, 5]. Ос-

новными причинами смерти были инфекционные заболе-

вания и системный васкулит; 15% больных умерли от по-

ражения дыхательных путей и сердца [4, 8].

Поскольку данное заболевание мало знакомо и рев-

матологам, и врачам других специальностей, приведенный

в настоящей работе обзор литературы и описание клиниче-

ских случаев могут быть им полезны.
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Л И Т Е Р А Т У Р А

Рис. 1. Внешний вид ушных раковин пациента К., 42 лет Рис. 2. Внешний вид ушных раковин больной Н., 55 лет


