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Болезнь Бехчета (ББ) – системный вас-

кулит неизвестной этиологии, характеризую-

щийся поражением сосудов любого типа и ка-

либра, проявляющийся рецидивами язвенно-

го процесса в ротовой полости и на генитали-

ях, поражением глаз, суставов, желудочно-

кишечного тракта (ЖКТ), центральной нерв-

ной системы (ЦНС) и других органов. Имеет

хроническое течение с непредсказуемыми

обострениями и ремиссиями. Отсутствие те-
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рапии приводит к инвалидизации и угрозе жизни пациен-

та. Заболевание носит имя турецкого дерматолога Huluci

Behcet, описавшего в 1937 г. сочетание трех симптомов (язв

ротовой полости, гениталий и патологию глаз) как единое

заболевание [1–3].

В последние годы многие эксперты предлагают за-

менить термин «болезнь Бехчета» на «синдром Бехче-

та», так как определение «синдром» более точно отра-

жает сущность заболевания, представляющего собой

совокупность симптомов. Географические различия

в выраженности заболевания, частоте отдельных сим-

птомов, семейной агрегации некоторых из них, а также

ответной реакции на лекарственные средства, особенно

на ингибиторы цитокинов, при различных клинических

проявлениях подтверждают это [4, 5]. Также предложе-

но выделять шесть фенотипов (вариантов) ББ по преоб-

ладающему клиническому синдрому: слизисто-кож-

ный, суставной, интестинальный, сосудистый, с вовле-

чением глаз, с паренхиматозным поражением нервной

системы [6]. 

Этиология и патогенез
Точная причина ББ неизвестна, обсуждаются роль

генетической предрасположенности и влияние факторов

окружающей среды. Такие факторы, как инфекция, нару-

шения микробиома ротовой полости и ЖКТ, стресс, за-

грязнение окружающей среды, рассматриваются в каче-

стве триггеров аутовоспалительной и аутоиммунной реак-

ции в организме людей – носителей генов, ассоциирую-

щихся с ББ. Выделяют четыре критерия, доказывающих

генетическую предрасположенность к ББ: определенное

географическое распространение болезни, семейную аг-

регацию, связь с I классом системы гистосовместимости

человека (HLA), а именно – HLA-B5101, полиморфизм

генов, контролирующих иммунный ответ. В настоящее

время обнаружено множество так называемых не-HLA-

генов, ассоциирующихся с ББ, к которым относятся ге-

ны, кодирующие синтез ряда цитокинов, факторов роста,

молекул адгезии. Считается, что ББ в большей степени

относится к типичным Th1-опосредованным воспали-

тельным заболеваниям, связанным с дисбалансом врож-

денного (innate) иммунитета и активацией Т-лимфоци-

тов-хелперов (Helper) 1-го типа (Th1), характеризующим-

ся повышением уровня Th1-цитокинов – интерферона γ
(ИФНγ), интерлейкина 2 (ИЛ2), фактора некроза опухо-

ли α (ФНОα), ИЛ1α, ИЛ1β, ИЛ6, ИЛ12, ИЛ13, ИЛ15. Су-

ществуют доказательства повышения уровня и важной

роли в развитии ББ цитокинов, ассоциирующихся с Th17,

в частности – соотношения ИЛ17/ ИЛ23 [2, 7]. Согласно

последним научным представлениям, важную роль в па-

тогенезе ББ играют аутоантиген-опосредованные ауто-

воспалительные реакции [3, 8, 9].

Эпидемиология
Заболевание наиболее распро-

странено в странах, которые распола-

гаются вдоль исторического Великого

шелкового пути, простирающегося от

Восточной Азии до Средиземномо-

рья. Реже ББ встречается в Северной

и Южной Америке, а также в Север-

ной Европе. Эпидемиологические ис-

следования демонстрируют наиболь-

шую распространенность болезни в Турции (80–600 случа-

ев на 100 тыс. начеления), Иране и Ираке (70 на 100 тыс.),

Корее (35 на 100 тыс.), Китае (14 на 100 тыс.), Японии (11,9

на 100 тыс.). В Европе средняя встречаемость заболева-

ния – 3,3 на 100 тыс. населения [2, 3, 7, 10]. Эпидемиологи-

ческих данных о распространенности ББ в России нет. Из-

вестно, что в России наиболее часто ББ встречается среди

уроженцев Северного Кавказа. Поскольку распространен-

ность ББ в России не превышает 10 случаев на 100 тыс. на-

селения, заболевание отнесено к орфанным [11].

Особенности течения и прогноз заболевания
ББ в 2–3 раза чаще встречается среди мужчин в Тур-

ции, арабских странах, на Северном Кавказе, однако

в Японии и некоторых странах Европы женщины болеют

чаще, чем мужчины. Наиболее часто ББ дебютирует в воз-

расте между 20 и 39 годами, как среди мужчин, так и среди

женщин [1–3].

Прогноз при ББ чаще всего благоприятный, однако

при тяжелом поражении глаз, ЦНС, ЖКТ, крупных сосу-

дов в случае отсутствия своевременной медицинской по-

мощи возможны ранняя инвалидизация или летальный

исход. Смертность при ББ составляет около 9%. Фактора-

ми риска более тяжелого течения заболевания являются

возраст развития ББ до 25 лет и мужской пол [1–3].

Клинические проявления
Афтозный стоматит
Рецидивирующий афтозный стоматит – наиболее

ранний и типичный симптом ББ. Встречается у 97–100%

пациентов. Для ББ характерны частые, не менее 3 раз в год,

рецидивы афтозного стоматита. Афты могут быть одиноч-

ными или множественными, болезненные, имеют закруг-

ленные или заостренные эритематозные края либо напо-

минают отверстия, «выдавленные дыроколом». Афты по-

крыты серо-белым или желтоватым фибрином (некроти-

ческая ткань). Язвы чаще локализуются в передних отделах

ротовой полости: слизистая оболочка щек, губ, десны,

языка. Задняя локализация афт встречается реже – это

миндалины, мягкое и твердое небо, язычок, задняя стенка

глотки [1–3, 12]. 

Малые афты (рис. 1, а) – наблюдаются чаще, одно-

временно от 1 до 5 штук, Размером до 1 см, поверхностные,

средней болезненности, заживают без рубчиков в течение

4–14 дней.

Большие афты (рис. 1, б) – наблюдаются реже, круп-

ные, более 1 см, глубокие и очень болезненные, могут вли-

ять на повседневную активность больного, заживают за

2–6 нед, оставляя рубцы.

Герпетиформные высыпания (рис. 1, в) – самые ред-

кие, рецидивируют в виде мелких многочисленных «зе-

рен», болезненные, размером 2–3 мм. 
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Рис. 1. Проявления афтозного стоматита: а – малая афта; б – большая афта; в – герпе-
тиформные высыпания

а б в
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Язвы гениталий 
Встречаются у 50–95% больных ББ. У мужчин лока-

лизуются на мошонке (89%; рис. 2) и половом члене (5%),

у женщин – на больших (70%) и малых (10%) половых гу-

бах, вульве, влагалище, шейке матки. Обострения часто

возникают перед менструацией. 

Язвы гениталий сравнимы с афтами на слизистой

оболочке рта, но более болезненные, крупные и глубо-

кие, чем в ротовой полости, покрыты желтоватой плен-

кой фибрина или корочкой; заживление происходит

с рубцеванием в течение 10–30 дней. Начинаются как па-

пула, пустула или ограниченный некроз, который быстро

изъязвляется. В отличие от афтозного стоматита, реци-

дивируют реже – может быть всего два-три эпизода на

протяжении болезни.

И у мужчин, и у женщин встречаются перианальные

язвы, чаще крупные и глубокие. У мужчин одновременно

с язвами гениталий может развиться эпидидимит и как

следствие его – бесплодие [1–3, 12]. 

Поражение кожи
Встречается у 38–99% пациентов с ББ. К наиболее

типичным кожным проявлениям относятся узловатая эри-

тема (рис. 3), псевдофолликулит, папулопустулезная и ак-

неподобная сыпь (рис. 4, а–в) [1–3, 12].

Узловатая эритема выявляется у 50% больных ББ,

чаще у женщин (70%). Представляет собой красные болез-

ненные подкожные узлы, располагающиеся чаще симмет-

рично, преимущественно на нижних конечностях (перед-

няя поверхность голеней, лодыжки), но может встречаться

на лице, шее, предплечьях, ягодицах, в нижней части бе-

дер. Обычно разрешается через 1–6 нед с исходом в гипер-

пигментацию. Морфологически не отличается от узлова-

той эритемы при других состояниях (гистопатологически

преобладают септальный и дольковый панникулит при

нейтрофильном васкулите). 

Псевдофолликулит, папулопустулезная и акнеподобная

сыпь встречаются у 30–96% больных ББ вне зависимости

от пола. Представляют собой фолликулярные или нефол-

ликулярные папулы и пустулы, окруженные эритематоз-

ным кольцом, располагающиеся преимущественно на ко-

же туловища и конечностей, реже на лице. По последним

данным, содержимое пустул не стерильно, высевается

Staphylococcus aureus и Prevotella spp.

Редкие кожные проявления болезни Бехчета. Крайне

редко при ББ встречаются пальпируемая пурпура, пурпу-

ра Шенлейна–Геноха, буллезный некротизирующий вас-

кулит, полиартериит-подобные изменения, изменения,

напоминающие Sweet’s синдром, гангренозноподобная

пиодермия, нейтрофильный эккриновый гидраденит

(гидраденит потовых желез), перниоподобные изменения

кожи, поражения, сходные с мультиформной эритемой,

подногтевые инфаркты, геморрагические буллы, фурун-

кулы, абсцессы, саркома Капоши, липоидный некробиоз,

папуло-нодулярная пурпура дистальных отделов конеч-

ностей [12].

Тест патергии. Позитивность теста – 25–75% (у жи-

телей Ближнего Востока – 60%, в Корее – 15%, у жителей

США и Великобритании – 5–10%). Имеет 60% чувстви-

тельность и 100% специфичность для ББ [12]. Тест вклю-

чен в последние международные критерии ББ. Методика

заключается в следующем: в области предплечья в трех-

четырех точках делается укол стерильной иглой. Через

24–48 ч на месте укола возникает папула или пустула диа-

метром до 2 мм (рис. 5), исчезающая через 3–4 дня. Этот

феномен – результат неспецифической гиперреактивно-

сти. Если тест положительный, то он имеет диагностиче-

ское значение, но отрицательный результат не опроверга-

ет диагноза ББ. Феномен патергии не ассоциируется с ак-

тивностью и другими проявлениями ББ, чаще выявляется

у мужчин [1–3, 12].

Поражение глаз 
Одно из основных и наиболее серьезных проявле-

ний ББ, встречается у 50–70% больных, чаще у мужчин.

Обычно глаза вовлекаются в патологический процесс че-

рез 2–3 года после появления афтозного стоматита и/или

язв гениталий, только у 10–20% пациентов возможен де-

бют ББ с поражения глаз [9]. Для ББ характерен рецидиви-

рующий двусторонний негранулематозный увеит, чаще

задний или генерализованный, ре-

же – передний. При поражении глаз

пациенты с ББ предъявляют жалобы

на снижение остроты зрения, «туман»

перед глазами, реже – «покраснение»

глаз, фотофобию, слезотечение, боль

в периорбитальной области. 

Для переднего увеита (рис. 6, а,

б) характерна клиническая картина

иридоциклита с гипопионом. Кли-

нически проявляется инъецировани-

ем, «запотелостью» эндотелия рого-
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Рис. 4. Поражения кожи при ББ: а – папулопустулезная сыпь; б – псевдофолликулит; в –
акнеформная сыпь Рис. 5. Положительный тест патергии

Рис. 2. Язва, рубцы на мошонке при ББ Рис. 3. Узловатая эритема

а б в
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вицы, отеком радужки, образованием задних синехий.

Эти изменения обычно обратимы при своевременном на-

чале лечения. 

Клиническая картина заднего увеита обычно вклю-

чает появление воспалительных изменений в стекловид-

ном теле (рис. 7, а) и облитерирующего некротизирующе-

го васкулита сетчатки (рис. 7, б, в). Макулярный отек при

заднем увеите встречается примерно в 15% случаев, а опти-

ческий неврит – у четверти пациентов. Тяжелые васкулиты

вызывают окклюзии сосудов. Рецидивы воспаления спо-

собствуют дальнейшему ухудшению кровообращения

в сетчатке и зрительном нерве, что приводит к необрати-

мому снижению зрительных функций пациента за счет

ишемических изменений в центральной зоне сетчатки

и частичной или полной атрофии зрительного нерва. Эти

изменения имеют плохой прогноз для зрения при неадек-

ватном и запоздалом лечении.

При генерализованном увеите одновременно выявля-

ются признаки поражения переднего и заднего отделов

глаза.

Вторичные осложнения поражения глаз при ББ вклю-

чают отек и дегенерацию макулы, катаракту, задние сине-

хии, вторичную глаукому, атрофию сетчатки или зритель-

ного нерва, неоваскуляризацию и отслойку сетчатки, пара-

лич экстраокулярных мышц [1–3, 12].

Поражение сосудов (васкуло-Бехчет)
Ассоциируется с тяжелым течением ББ. Основная

причина летальных исходов (41–83%). Поражаются как ве-

нозные, так и артериальные сосуды. Характерны венозные

(85%; рис. 8, а, б) и артериальные (5–12%) тромбозы любой

локализации, часто рецидивирующие без лечения в пер-

вый год после появления. Первый эпизод тромбоза разви-

вается в первые 5 лет заболевания, но у 7–30% больных –

до появления других симптомов ББ. Риск венозных тром-

бозов при ББ в 14 раз выше, чем в общей популяции. Фор-

мирование тромба при ББ не связано с гиперкоагуляцией

и вторично по отношению к воспалению и повреждению

сосудистой стенки, риск тромбоэмболии низкий. Наибо-

лее тяжелое осложнение – посттромботическая болезнь,

хронические язвы голеней [1–3, 12].

Более характерным поражением артерий является

формирование артериальных аневризм (60% всех артериаль-

ных поражений; рис. 9, а, б), которые часто асимптомны,

но являются причиной летальных исходов в случае разры-

ва. Чаще это веретеновидные и саккулярные (сферические)

аневризмы либо псевдоаневризмы с тромбом или без него.

Наиболее частая локализация – брюшная аорта, легочные,

бедренные, подколенные и сонные артерии. В отличие от

артериита Такаясу, грудная аорта поражается редко. Неча-

сто вовлекаются коронарные и мозговые артерии [1–3, 12]. 

У одного и того же пациента возможно одновремен-

ное появление артериальной аневризмы и артериальной

окклюзии. Венозные тромбозы часто ассоциируются

с аневризмами легочной артерии. У 0,4–1,2% пациентов

встречается тромбоз камер сердца (чаще – желудочков).

Поражение нервной системы (нейро-Бехчет)
Тяжелое проявление ББ, встречается у 5–30% боль-

ных, вторая по частоте причина летальных исходов

(12%). Неврологические нарушения

выявляются через 3–6 лет от начала

ББ, но заболевание может дебюти-

ровать с таких симптомов, как кома,

менингит, острая спутанность созна-

ния, афазия, тетрапарез, острая ней-

росенсорная тугоухость, что ослож-

няет раннюю диагностику основно-

го заболевания. Возможно бессим-

птомное поражение ЦНС, диагно-

стируемое с помощью психометри-

ческих и инструментальных иссле-

дований.
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Рис. 6. Поражение глаз при ББ: а – передний увеит с гипопионом
и пылевидными преципитатами роговицы; б – задние синехии,
катаракта

а б

Рис. 8. Поражение сосудов при ББ: а – тромбоз глубоких вен голе-
ней; б – венозные коллатерали при тромбозе нижней полой вены

а б

Рис. 9. Поражение артерий при ББ: а – множественные аневриз-
мы легочной артерии; б – аневризма сонной артерии 

а б

Рис. 7. Поражение глаз при ББ. Задний увеит: а – плавающие помутнения в стекловид-
ном теле; б – окклюзирующий ангиит сетчатки; в – тромбоз ветви центральной вены

а б в
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Выделяют: 1) паренхиматозное поражение ЦНС

(воспалительный менингоэнцефаломиелит); 2) непарен-

химатозное поражение (тромбоз венозных синусов голов-

ного мозга, острый менингеальный синдром); 3) смешан-

ное паренхиматозное и непаренхиматозное поражение.

Пациенты с поражением ЦНС предъявляют жалобы

на упорную головную боль, тошноту, головокружение, не-

устойчивость при ходьбе, двоение в глазах, поперхивание,

нарушение речи, снижение слуха, нарушение чувствитель-

ности, онемение, недержание мочи, кала, судороги, поте-

ри сознания, снижение памяти, концентрации внимания.

Для диагностики важное значение имеет нейровизуализа-

ция с помощью магнитно-резонансной томографии (МРТ)

с контрастным усилением и магнитно-резонансной вено-

графии (МРВ) [1–3, 12].

Типичными МРТ-признаками острого/подострого

паренхиматозного поражения ЦНС при ББ являются: оча-

говые МРТ-изменения, имеющие гипо- или изоинтенсив-

ный сигнал на Т1-взвешенных изображениях (Т1ВИ); уси-

ление очагов при внутривенном введении гадолиниевых

контрастных средств; очаги имеют гиперинтенсивный сиг-

нал на Т2-взвешенных изображениях (Т2ВИ; рис. 10, а),

а также на изображениях FLAIR; в очагах поражения на

диффузионных изображениях отмечается снижение коэф-

фициента диффузии. Типичными МРТ-признаками хро-

нического паренхиматозного поражения ЦНС при ББ яв-

ляются: частичный регресс или полное разрешение ранее

выявленных очаговых МРТ-изменений; отсутствие накоп-

ления контрастного вещества в очагах; формирование уча-

стков атрофии (глиоза) на месте очагов. Типичная локали-

зация очаговых изменений при паренхиматозном пораже-

нии ЦНС у больных ББ – ствол мозга (мост, средний мозг,

базальные ядра и диэнцефальные структуры) и полушария

головного мозга, где отмечается преимущественно субкор-

тикальное расположение очагов (в отличие от рассеянного

склероза, при котором очаги выявляются преимуществен-

но в перивентрикулярных областях). Типичные МРВ-при-

знаки непаренхиматозного поражения – отсутствие крово-

тока в венозных синусах головного мозга (тромбоз; рис. 10,

б); внутричерепная гипертензия (увеличение объема боко-

вых желудочков головного мозга) [13–15].

Психические расстройства
Хронические расстройства тревожно-депрессивного

спектра [хроническая депрессия (дистимия), рекуррентное

депрессивное расстройство, генерализованное тревожное

расстройство], стрессовые расстройства и когнитивные

нарушения (нарушения памяти, внимания) характерны

для 30–88% больных ББ. Биполярное аффективное рас-

стройство, шизофрения и острый психоз для пациентов

с ББ не типичны [14].

Поражение желудочно-кишечного тракта (интести-
нальная форма болезни Бехчета)

Встречается с частотой от 2,8% (в Турции) до 32% (на

Тайване) и 60% (в Японии), ассоциируется с высокой

смертностью. Наиболее частые клинические симптомы –

боль в животе, тошнота, рвота, диарея и желудочно-ки-

шечное кровотечение.

Типично вовлечение илеоцекального отдела кишечни-

ка, хотя может поражаться любой участок пищеваритель-

ного тракта. Язвы обычно глубокие, круглые или овальные

с прерывистыми приподнятыми краями, диаметром более

1 см (рис. 11, а, б). Афты не типичны. Характерно очаговое

поражение, обычно не более 5 язв. Выделяют два морфоло-

гических типа поражения ЖКТ при ББ: 1) нейтрофильный

флебит, приводящий к воспалению слизистой оболочки

ЖКТ и формированию язв, и 2) поражение мезентериаль-

ных артерий, в результате которого развивается ишемия

и инфаркт кишечника [1–3, 12].

Повышение уровня фекального (не сывороточного)

кальпротектина ассоциируется с обострением интести-

нальной формы ББ. У 28–49% пациентов с поражением

ЖКТ выявляют антитела к сахаромицетам дрожжей [ASCA

(IgA и IgG)], у 67,5% – антитела к α-энолазе IgM [12, 16].

Основные осложнения интестинальной формы ББ –

перфорации (25–50%), стриктуры (5–10%), свищи (8%).

Крайне редко возможно образование абсцессов кишечни-

ка [12, 16–18]. 

Поражение суставов
Встречается более чем у половины пациентов с ББ

(14–70%). Проявляется неэрозивным, недеформирующим

олигоартритом (рис. 12, а, б). Чаще вовлекаются колен-

ные, голеностопные, лучезапястные суставы. Редко

встречается сакроилиит (1,6–5,2%) или эрозивный арт-

рит [1–3, 11].
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Рис. 11. Поражение ЖКТ при ББ: а – типичная овальная язва
в илеоцекальном отделе; б – атипичная овальная язва в пищево-
де [18]

а б

Рис. 10. Поражение нервной системы при ББ: а – МРТ: паренхи-
матозный менингоэнцефалит (очаги в Т2ВИ; положительная 
динамика на фоне иммуносупрессивной терапии); б – МРВ:
тромбоз правого поперечного синуса

а б

Рис. 12. Поражение суставов при ББ: а – артрит голеностопного
сустава; б – артрит коленного сустава

а б
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Лабораторные показатели
Специфических лабораторных

маркеров при ББ не существует.

При обострении возможно значи-

тельное повышение острофазовых

показателей (уровень СРБ, СОЭ),

лейкоцитоз. У 60% больных выявля-

ется HLA-B5(51), в некоторых стра-

нах (Япония) отмечена ассоциация

с HLA-A10(26). Не отмечено ассоци-

ации позитивности по HLA-B5(51)

с какими-либо клиническими про-

явлениями и тяжестью ББ. Позитив-

ность по HLA-B5(51) не является

диагностическим критерием ББ

[1–3]. 

Диагностика
С 2014 г. для диагностики ББ ис-

пользуют международные критерии (International Criteria

for Behсet’s Disease – ICBD) [1, 3, 19] (табл. 1).

Оценка активности и тяжести заболевания
Для оценки общей активности ББ рекомендовано

использовать индекс BDCAF (Behсet Disease Current

Activity Form), предложенный Международным сообще-

ством по ББ (International Society for Behcet Disease –

ISBD) [1, 3, 20]. Опросник BDCAF включает балльную

оценку вовлеченности различных

систем и органов и заполняется вра-

чом, максимальный счет по данному

индексу составляет 12 баллов (при-

ложение 1).

Для определения тяжести ББ ре-

комендовано использовать классифи-

кацию, предложенную Сh. Zouboulis

(приложение 2) [1, 3, 21].

Лечение
Лечение пациента с ББ реко-

мендовано проводить под наблюде-

нием врача-ревматолога (в виде ис-

ключения – врача общей практики,

но при консультативной поддержке

врача-ревматолога) на протяжении

всей жизни пациента, основу его со-

ставляет медикаментозная противо-

воспалительная и иммуносупрессивная терапия. Целью

лечения является достижение стойкой клинической ре-

миссии или как минимум стойко низкой активности бо-

лезни, что обеспечивает предупреждение необратимых ор-

ганных повреждений, стабилизацию функциональных

возможностей пациента, сохранение качества жизни и тру-

доспособности [1, 3, 5, 22].

Современные принципы терапии ББ с учетом преоб-

ладающих клинических симптомов представлены в табл. 2.
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Таблица 1 Международные 
критерии 
болезни Бехчета

Симптомы Баллыa

Афтозный стоматит 2

Язвы гениталий 2

Поражение глаз 2

Поражение кожи 1

Неврологические проявления 1

Сосудистые проявления 1

Положительный тест патергии 1б

Примечания. а Сумма баллов ≥4 позволяет диаг-
ностировать ББ; б тест патергии является необя-
зательным и не учитывается при первичном под-
счете баллов. Однако там, где этот тест проводит-
ся, один дополнительный балл может быть доба-
влен для положительного результата.

Таблица 2 Современные принципы терапии ББ [3, 5, 22]

Категория Принципы и рекомендации

Всеобъемлющие ББ – хроническое заболевание, которое характеризуется чередованием обострений и ремиссий, и целью лечения ББ является 
принципы 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

Кожно- Для лечения язв слизистых оболочек рта и гениталий местно должны использоваться ГК. Для профилактики рецидивов 
слизистые кожно-слизистых проявлений, в первую очередь узловатой эритемы и язв гениталий, должен применяться колхицин.
проявления Местные и/или системные косметические средства, использующиеся при лечении acne vulgaris, 

дополнительно рекомендованы при папулопустулезных и/или акнеподобных высыпаниях.
Язвы на ногах при ББ могут быть обусловлены хронической венозной недостаточностью или облитерирующим васкулитом, 
в связи с чем лечение таких пациентов должно проводиться совместно с дерматологами и/или сосудистыми хирургами.
В отдельных случаях следует назначать такие препараты, как АЗА, талидомид, ИФНγ, иФНОα и апремиласт

Поражение Лечение увеита у больных ББ требует тесного сотрудничества с офтальмологами, целью терапии является достижение 
глаз и поддержание ремиссии. Любой пациент с ББ и воспалительным поражением глаз, затрагивающим задний сегмент глаза, должен

получать АЗА, ЦсА, ИФНα или иФНОα*. ГК системно нужно назначать только в комбинации с АЗА или другим иммуносупрессантом.
При первичных или повторных эпизодах острого увеита, угрожающего потерей зрения, показаны высокие дозы ГК, иФНОα* 
или ИФНα. Дополнительно к системному лечению у пациентов с односторонним обострением увеита могут использоваться 
интравитреальные инъекции ГК

Изолированный Системное назначение иммуносупрессантов показано пациентам с изолированным передним увеитом, имеющим плохие 
передний увеит прогностические факторы – молодой возраст, мужской пол и ранний возраст начала ББ

Острый тромбоз В случае острого тромбоза глубоких вен при ББ применяются ГК и иммуносупрессанты, такие как АЗА, ЦФ или ЦсА
глубоких вен

Рефрактерный Пациентам с рефрактерным к терапии венозным тромбозом показано лечение иФНОα. Антикоагулянты могут быть назначены, 
венозный тромбоз если риск кровотечения низкий, а аневризмы легочной артерии исключены

Поражение Для лечения аневризм легочной артерии при ББ рекомендуются высокие дозы ГК и ЦФ. В рефрактерных случаях должны 
артерий 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 ГК и ЦФ должно предшествовать хирурги-
ческому вмешательству. В случае появления жизнеугрожающих симптомов показано оперативное лечение и стентирование артерий
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Примечание. ГК – глюкокортикоиды, АЗА – азатиоприн, ИФНα – интерферон α, иФНОα – ингибиторы фактора некроза опухоли α, ЦсА – циклоспорин А, 
ЦФ – циклофосфамид; * – среди показаний для назначения иФНОα официально зарегистрирован неинфекционный увеит (в том числе при ББ); для адалимумаба
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Л И Т Е Р А Т У Р А

Продолжение табл. 2

Категория Принципы и рекомендации

Поражение ЖКТ Поражение ЖКТ при ББ должно быть подтверждено эндоскопическими и/или другими методами визуализации. Следует исключить 
язвы, связанные с приемом нестероидных противовоспалительных препаратов, воспалительные заболевания кишечника  
и инфекции, такие как туберкулез

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

или АЗА. В тяжелых и/или рефрактерных случаях должны назначаться иФНОα* и/или талидомид

Поражение ЦНС При остром паренхиматозном поражении ЦНС при ББ должны назначаться высокие 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 высоких доз ГК с последующим медленным 
их снижением. Антикоагулянты следует назначать на короткий срок, при этом должен проводиться скрининг на вовлечение 
экстракраниальных сосудов

Поражение Пациентам с острым артритом при ББ показано, в первую очередь, лечение колхицином. Острый моноартрит может купироваться 
суставов внутрисуставным введением ГК. В случае рецидивирующего или хронического артрита должны назначаться АЗА, ИФНγ или иФНОα
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Приложение 1  
Оценка активности заболевания [19]

Индекс активности болезни Бехчета
(Behcet’s Disease Current Activity Form – BDCAF)

При подсчете индекса учитываются симптомы, относящиеся, по мнению врача, к проявлениям ББ и присутст-

вующие у пациента не менее 4 нед к моменту осмотра.

Представление пациента об активности болезни
Задайте пациенту следующий вопрос:

«Думая только про Вашу ББ, выберите выражение лица, которое отражает Ваше самочувствие в течение по-

следних 4 недель»

Головная боль, язвы на слизистой оболочке рта, язвы гениталий, поражение кожи, суставов и ЖКТ
Спросите пациента и заполните соответствующие ячейки:

«За последние 4 недели были ли у Вас…»

(пожалуйста, заполните одну ячейку на строке)

Присутствует 
Не было в последние 4 недели

Головная боль

Язвы во рту

Язвы гениталий

Узловатая эритема кожи

Пустулы на коже

Суставы – артралгии

Суставы – артрит

Тошнота / рвота / боль в животе

Диарея + кровь в стуле
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Поражение глаз
Спросите следующее:

«За последние 4 недели были ли у Вас…»

Правый глаз Левый глаз

Покраснение глаз Нет Да Нет Да

Боль в глазах Нет Да Нет Да

«Туман» перед глазами или снижение остроты зрения Нет Да Нет Да

Нет Да Отметить, если «новые»

Обмороки

Нарушение речи

Нарушение слуха

«Туман» / двоение перед глазами

Слабость / онемение лица

Слабость / онемение руки

Слабость / онемение ноги

Потеря памяти

Нарушение координации движений

Нет Да Отметить, если «новые»

Боль в грудной клетке

Одышка

Кровохарканье

Боль / отек / изменение цвета лица

Боль / отек / изменение цвета руки

Боль / отек / изменение цвета ноги

Если что-либо из вышесказанного присутствует: «Это новый симптом?»

(Выберите правильный ответ) Нет Да

Поражение нервной системы
(включает внутримозговые сосудистые нарушения)

Новыми симптомы поражения нервной системы и сосудов считаются в том случае, если они не отмечались ранее

пациентом или врачом. Спросите следующее:

«За последние 4 недели были ли у Вас следующие симптомы?»

Есть ли доказательства нового активного поражения нервной системы?

(Выберите правильный ответ) Нет Да

Поражение крупных сосудов
(исключая внутримозговые сосуды)

Спросите следующее:

«За последние 4 недели были ли у Вас следующие симптомы?»

Есть ли доказательства нового активного поражения крупных сосудов?

(Выберите правильный ответ) Нет Да
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Счет: 

Индекс активности: 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12

Трансформация индекса активности в шкалу интервалов: 0 3 5 7 8 9 10 11 12 13 15 17 20

Общая оценка активности болезни врачом
Выберите выражение лица, которое отражает Ваше мнение об активности болезни пациента в течение послед-

них 4 недель:

Индекс активности болезни Бехчета

Суммируйте все пункты, отмеченные серым (словом «Да» и галочками)

Примечание. Максимальный счет по индексу активности ББ составляет 12 баллов и представляется в виде

трансформированного по шкале интервалов индекса (максимальный счет – 20); также фиксируются ответы,

касающиеся восприятия пациентом активности заболевания за предыдущие 4 недели по визуальной аналого-

вой шкале, состоящей из семи различных выражений лица (по шкале от 1 до 7), и общего восприятия клини-

цистом активности заболевания (шкала от 1 до 7).

Приложение 2  
Оценка степени тяжести заболевания [20]

Низкая степень тяжести подразумевает наличие у больных таких симптомов, как:

• афты слизистой оболочки рта;

• язвы гениталий;

• типичные кожные повреждения (узловатая эритема, папулопустулезные высыпания, фолликулит, лейкоци-

токластический васкулит);

• артралгии;

• рецидивирующие головные боли;

• эпидидимит;

• незначительные симптомы со стороны ЖКТ (хроническая диарея, рецидивирующие боли в животе);

• боли в грудной клетке плеврального характера;

• поверхностные венозные тромбозы.

Средняя степень тяжести определяется у тех больных, в клиническую картину которых входят:

• артрит;

• тромбоз глубоких вен нижних конечностей;

• передний увеит;

• желудочно-кишечные кровотечения.

Тяжелая форма ББ включает:

• задний увеит, панувеит, васкулит сетчатки;

• тромбоз артерий или аневризмы;

• тромбоз крупных вен (нижняя полая вена, печеночная вена);

• неврологические проявления (гемипарез, психоэмоциональные расстройства и др);

• перфорацию кишечника.
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Вопросы для самоконтроля

1. ББ относится к следующей группе заболеваний:
А. Системные васкулиты

Б. Спондилоартриты

В. Микрокристаллические артриты

2. Какова распространенность ББ в России?
А. Менее 10 случаев на 100 тыс. населения

Б. 50–70 случаев на 100 тыс. населения

В. Более 100 случаев на 100 тыс. населения

3. Какая частота рецидивов афтозного стоматита 
имеет диагностическое значение при ББ?
А. Более 10 раз в год

Б. Более 5 раз в год

В. Более 3 раз в год

4. Выберите типичную для ББ характеристику афт 
на слизистой оболочке рта:
А. Афты различных размеров, одиночные 

или множественные, глубокие, с возвышающимися

эритематозными краями, часто покрытые 

белым или желтоватым налетом

Б. Афты поверхностные, с неровными контурами, 

образуют ажурный рисунок на слизистой оболочке

В. Афты появляются одновременно с полиморфными

высыпаниями на слизистых оболочках (пузырьками,

папулами, пятнами), гингивитом, имеют склонность

к слиянию, поражается красная кайма губ

5. Какое поражение глаз наиболее типично 
для больных ББ?
А. Передний односторонний увеит 

(конъюнктивит, иридоциклит)

Б. Задний или генерализованный двусторонний 

рецидивирующий увеит 

В. Гранулематозный увеит

6. Какой отдел кишечника наиболее часто поражается при
ББ?
А. Двенадцатиперстная и тощая кишка

Б. Илеоцекальный отдел

В. Прямая кишка

7. Выберите наиболее типичную характеристику суставного
синдрома при ББ:
А. Эрозивный полиартрит с преимущественным 

поражением мелких суставов кистей и стоп

Б. Неэрозивный моноартрит крупных суставов

В. Неэрозивный асимметричный олигоартрит 

средних и крупных суставов 

8. Выберите два наиболее частых типа поражения сосудов
у пациентов с ББ:
А. Артериальный тромбоз

Б. Тромбоз периферических вен

В. Артериальная аневризма

Г. Тромбоз венозных синусов головного мозга

9. Какие три препарата предпочтительны для лечения 
активного увеита при ББ?
А. Метилпреднизолон

Б. Колхицин

В. Циклоспорин А

Г. Азатиоприн

10. Какой препарат нежелательно назначать 
при паренхиматозном поражении ЦНС у больных ББ?

А. Колхицин

Б. Циклоспорин А

В. Азатиоприн

Г. Месалазин

Ответы – на с. 607


