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В статье обобщены современные представления о микроскопическом полиангиите (МПА), заболевании 
из группы системных васкулитов, ассоциированных с антинейтрофильными цитоплазматическими антите-
лами (АНЦА). В основе МПА лежит некротизирующий АНЦА-ассоциированный васкулит без иммунных 
депозитов, с преимущественным поражением мелких сосудов и без гранулематозного воспаления. Для МПА 
типичны развитие некротизирующего гломерулонефрита и частое присоединение геморрагического альвео-
лита, а также нередко отмечается быстропрогрессирующее течение. Обсуждаются современные возможно-
сти терапии МПА, прежде всего анти-В-клеточная терапия ритуксимабом.
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The article summarizes the modern concepts of microscopic polyangiitis (MPA), a primary ANCA-associated sys-
temic necrotizing vasculitis without immune globulin deposition (pauci-immune) that affects mainly small vessels, 
while granulomatous inflammation is absent. Necrotizing glomerulonephritis is very common and pulmonary capillar-
itis often occurs. MPA can cause rapidly progressive damage to organ systems. The modern possibilities of MPA treat-
ment, primarily anti-B cell therapy with rituximab, are discussed.
Key words: systemic vasculitis, ANCA, microscopic polyangiitis, glomerulonephritis, alveolitis, myeloperoxidase, pro-
teinase 3, glucocorticosteroids, rituximab, cytostatics
For citation: Murkamilov IT, Aitbaev KA, Fomin VV, Kudaibergenova IO, Yusupov FA, Murkamilova ZhA, 
Beketova TV. Microscopic polyangiitis: Modern concepts and treatment options. Nauchcno-Prakticheskaya 
Revmatologia = Rheumatology Science and Practice. 2021;59(5):608–614 (In Russ.).
doi: 10.47360/1995-4484-2021-608-614

Системные васкулиты (СВ) рассматри-
ваются как гетерогенная группа заболева-
ний, основным морфологическим призна-
ком которых является воспаление сосудистой 
стенки, а клинические проявления опре-
деляются типом, калибром, локализацией 
пораженных сосудов и тяжестью иммуно-
воспалительных изменений [1]. Среди СВ 
с преимущественным поражением мелких 
сосудов выделяют группу заболеваний, ассо-
циированных с антинейтрофильными цито-
плазматическими антителами (АНЦА), объ-
единяющую микроскопический полиангиит 
(МПА), гранулематоз с полиангиитом (ГПА) 
и эозинофильный гранулематоз с полианги-
итом (ЭГПА). В рекомендациях Европейской 
антиревматической лиги (EULAR, European 
League Against Rheumatism) и Европейской 
почечной ассоциаци – Европейской ассо-
циации диализа и трансплантации (ERA-
EDTA, European Renal Association – European 
Dialysis and Transplant Association) подчер-
кнута сложность диагностики и лечения 
АНЦА-ассоциированного СВ (АНЦА-СВ) 
[2]. Связано это прежде всего с разнообразием 
клинико-иммунологических вариантов, по-
лиорганным поражением и вариабельностью 
клинических проявлений.

В основе МПА лежит некротизи-
рующий васкулит с отсутствием (или 
небольшим количеством) иммунных 
депозитов, с преимущественным вовлече-
нием мелких сосудов (капилляров, венул, 
артериол), при котором могут поражать-
ся артерии мелкого и среднего калибров 
и отсутствует гранулематозное воспаление, 
типичным является развитие некротизи-
рующего гломерулонефрита (ГН), часто при-
соединяется геморрагический альвеолит [1]. 
В отличие от ГПА, при котором преимуще-
ственно определяют антитела к протеиназе 3 
(ПР3), при МПА выявляются АНЦА к ПР3 
или миелоперокидазе (МП). МПА нередко 
имеет быстропрогрессирующее течение 
с поражением жизненно важных органов, 
в связи с чем исключительно важное значе-
ние приобретают ранняя диагностика и сво-
евременное назначение адекватной терапии. 
Вместе с тем, несмотря на проводимое лече-
ние, у 35–52% пациентов с МПА могут раз-
виваться рецидивы [3, 4]; пятилетняя без-
рецидивная выживаемость, по наблюдению 
Y. Nguyen и соавт., не превышала 61% [4], 
что подчеркивает необходимость длитель-
ной поддерживающей терапии и тщательно-
го мониторинга пациентов. 
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Историю изучения МПА можно от-
считывать с 1923 г., когда F. Wohlwill [5] 
описал двух пациентов с «микроскопиче-
ской формой» узелкового полиартерии-
та (УП), которые погибли от заболевания, 
протекавшего с миалгиями, парезом и по-
ражением почек. При аутопсии изменения 
характеризовались трансмуральным артери-
итом без образования аневризм, характер-
ных для классического УП, а также воспале-
нием венозного русла, что, по современным 
представлениям, в первую очередь свойствен-
но МПА, а не УП. Термин «микроскопиче-
ский полиангиит» был впервые использован 
в 1950 г. J. Wainwright и J. Davson [6], обсу-
ждавшими сочетание генерализованного по-
ражения мелких и средних сосудов с быстро-
прогрессирующим ГН. В 1954 г. G.C. Godman 
и J. Churg [7], рассматривая гранулематоз 
Вегенера, эозинофильный васкулит и «ми-
кроскопическую форму периартериита», под-
черкивают их патогенетическую взаимосвязь. 
В 1985 г. C.O. Savage и соавт. [8], детально из-
учив клинические, морфологические и им-
мунологические признаки МПА на примере 
34 больных, обосновали его нозологическую 
самостоятельность. Использование термина 
«полиангиит» вместо «полиартериит» под-
черкнуло распространенность сосудистого 
повреждения при этом заболевании, охваты-
вающем сосуды как артериального, так и ве-
нозного русла. 

В 1985 г. группа исследователей 
из Европы во главе с F.J. Van der Woudе [9] 
выявила отчетливую связь между продук-
цией АНЦА и ГПА; вскоре было установле-
но, что гиперпродукция AНЦA характерна 
для МПА и ЭГПА, а также определяется более 
чем у 80% больных pauci-иммунным (малоим-
мунным) быстропрогрессирующим ГН с по-
лулуниями [10]. Последующее подтвержде-
ние ключевого значения АНЦА в патогенезе 
некротизирующего СВ позволило модифици-
ровать классификацию СВ и выделить группу 
AНЦA-СВ, что было зафиксировано в 1994 г. 
на согласительной конференции в Чапел-
Хилл, США [11]. С этого времени в широ-
кую клиническую практику входит поня-
тие AНЦA-СВ, объединяющее МПА, ГПА 
и ЭГПА. МПА включен в международную 
классификацию болезней X пересмотра 
(МКБ-10) под кодом M31.7. В русскоязыч-
ной литературе первое описание случая МПА 
опубликовано Е.Н. Семенковой и соавт. 
в 1995 г. [12]. В 2013 г. МПА вошел в пере-
чень заболеваний, при которых в Российской 
Федерации разрешено применение химер-
ных моноклональных антител к антигену 
CD20+-В-лимфоцитов, и тем самым нозоло-
гическая самостоятельность МПА была до-
полнительно официально закреплена. 

АНЦА-СВ относятся к редким забо-
леваниям, распространенность которых 

в Российской Федерации не изучена. По дан-
ным международных исследований, заболева-
емость МПА в среднем составляет 6–6,8 но-
вых случая на 1 млн населения в год [13] 
и может значительно варьировать в раз-
ных странах. Так, в Норвегии и Испании еже-
годная заболеваемость MПA составляет 
соответственно 2,7 и 11,6 случая на 1 млн на-
селения [14]. Лидируют по распространенно-
сти МПА азиатские страны и Австралия, где 
его частота достигает соответственно 18,2 [15] 
и 39 случаев [16] на 1 млн населения. По неко-
торым данным, в европейских странах МПА 
несколько чаще встречается среди мужчин 
(соотношение мужчин и женщин варьирует 
от 1,08:1 до 1,4:1) [17]. В Китае [18] и Японии 
[19], напротив, среди заболевших преоблада-
ют женщины (в соотношении соответствен-
но 0,72:1 и 0,75:1). Средний возраст пациен-
тов с МПА – около 40 лет [20], вместе с тем 
особый клинико-иммунологический вари-
ант МПА с антителами к МП и интерстици-
альным фиброзом легких встречается преиму-
щественно в пожилом возрасте [21].

Этиология МПА не установлена, нео-
провержимых доказательств участия в его раз-
витии бактериальной или вирусной инфекции 
(цитомегаловируса А, вирусов гепатитов B, C, 
D, вируса иммунодефицита человека, пар-
вовирусов, вируса Эпштейна – Барр, и т. д.) 
не получено. МПА характеризуется слож-
ными многофакторными патогенетически-
ми механизмами, вариабельностью эпитоп-
ной специфичности АНЦА и разнообразием 
клинических фенотипов заболевания [22]. 

Получены свидетельства влияния гене-
тических факторов на гетерогенность груп-
пы АНЦА-СВ. Описана ассоциация МПА 
с антигеном HLA-DQ [23], среди япон-
цев установлена статистически значимая 
связь между гаплотипом HLA-DRB1*0901 – 
DQB1*0303 – и риском развития МПА [24]. 
К гиперпродукции антител к ПР3 предраспо-
лагают наличие антигена HLA-DP, гены, ко-
дирующие ПР3 (PRTN3), и аллель PI*Z гена, 
кодирующего основной ингибитор ПР3 α1-
антитрипсин (SERPINA1) [23, 25, 26]. В свою 
очередь антитела к МП ассоциируются с ан-
тигеном HLA-DQ [23].

Центральное место в патогенезе МПА 
занимает гиперпродукция АНЦА с эпитоп-
ной специфичностью к компонентам пер-
вичных гранул нейтрофилов и моноцитов, 
прежде всего ПР3 и МП. Патогенетический 
потенциал АНЦА в первую очередь связан 
с их способностью напрямую воздейство-
вать на клетки-мишени (нейтрофилы, моно-
циты) за счет связывания посредством Fab2- 
и Fc-рецепторов с антигенами (ПР3, МП), 
экспрессированными на поверхности клеточ-
ной мембраны, что вызывает активацию ней-
трофилов в пределах сосудистого эндотелия 
с секреторной дегрануляцией лизосомальных 
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ферментов, высвобождением оксида азота, протеолити-
ческих ферментов, хемокинов [27, 28]. Активированные 
нейтрофилы являются источником интерлейкина (ИЛ) 
17, фактора некроза опухоли (ФНО) α, ИЛ-8, стиму-
лятора В-лимфоцитов (BLyS, B lymphocyte stimulator). 
Последний играет фундаментальную роль в B-клеточной 
патологии, включая дифференциацию, пролиферацию, 
продукцию иммуноглобулинов, и может присутствовать 
в высокой концентрации в крови больных АНЦА-СВ [29, 
30]. Установлено, что АНЦА повышают экспрессию мо-
лекул адгезии клетками сосудистого эндотелия и продук-
цию эндотелиального моноцитарного хемоаттрактантно-
го протеина-1 (МХП-1) [31] и способны непосредственно 
проявлять клеточную цитоксичность в отношении эндоте-
лиальных клеток [32]. В результате формируются условия 
для адгезии нейтрофилов и моноцитов к эндотелиальным 
клеткам и создаются предпосылки для последующей миг-
рации этих клеток в зону воспаления. В эксперименте 
на животных показано, что внутрисосудистая перфузия 
лизосомальных ферментов вызывает васкулит, ГН с полу-
луниями и поражение легких [33], в то время как деплеция 
нейтрофилов предотвращает развитие у мышей ГН, инду-
цированного антителами к МП [34]. 

В настоящее время накоплены данные, свидетель-
ствующие об участии в патогенезе АНЦА-СВ активации 
комплемента, в частности С5а, который проявляет себя 
как мощный медиатор воспаления, хемоаттрактант, ак-
тиватор нейтрофилов и способствует повышению эк-
спрессии на клеточной мембране ПР3 и МП. В результате 
взаимодействия АНЦА с соответствующим антигеном на-
блюдается активация альтернативного пути комплемента, 
что приводит к расщеплению C5 и повышению уровня С5а 
[35]. В экспериментальных моделях на животных показа-
но, что блокада С5а и нейтрофильного рецептора С5а пре-
дотвращает развитие АНЦА-ассоциированного ГН [36]. 
У пациентов с АНЦА-СВ выявлено значительное повы-
шение экспрессии компонентов комплемента C3a и C5a 
на циркулирующей МП по сравнению с группой контроля 
(p<0,0001), что было наиболее выражено в случаях с пора-
жением почек [37]. Важное доказательство роли патологии 
системы комплемента получено в клиническом исследова-
нии антагониста С5а рецептора комплемента авакопана, 
продемонстрировавшем его высокую эффективность у па-
циентов с АНЦА-СВ [38].

Дополнительно обсуждается участие кининовой 
системы, регулирующей расширение и проницаемость 
сосудов, а также модулирующей адгезию и миграцию 
лейкоцитов. В эксперименте на животных показано, что ге-
нетический дефицит или фармакологическая блокада бра-
дикининового рецептора 1 (БР1) способны предотвращать 
или значительно уменьшать проявления ГН с полулуния-
ми, индуцированного антителами к МП [39]. Таким обра-
зом, при АНЦА-СВ блокада БР1 может рассматриваться 
в качестве потенциальной терапевтической стратегии.

Поскольку до настоящего времени не разработаны 
критерии МПА, прижизненная диагностика и дифферен-
циальный диагноз МПА с другими нозологическими фор-
мами АНЦА-СВ, прежде всего с ГПА, относятся к непро-
стым задачам. В процессе совершенствования клинической 
диагностики был предложен ряд инструментов, позволяю-
щих выделять клинические эквиваленты патологических 
процессов, обусловленных некротизирующим васкулитом 
или гранулематозным воспалением; отсутствие последнего 

является ключевым отличием МПА от других форм АНЦА-
СВ, ГПА и ЭГПА. К таким инструментам относятся так на-
зываемые «суррогатные» критерии гранулематоза и васку-
лита [13]. Суррогатные критерии гранулематоза включают: 
гранулематозное воспаление по данным биопсии; стойкие 
(длительностью более 1 месяца) инфильтраты/узлы в лег-
ких с распадом, образованием полостей и/или стенозиру-
ющий эндобронхит; поражение ЛОР-органов и/или глаз 
в виде полиповидного утолщения слизистой придаточных 
пазух носа, мастоидита (длительностью не менее 3 меся-
цев), перфорации носовой перегородки, деструктивного 
синусита, подскладочного стеноза гортани/трахеи, псев-
дотумора орбиты. В свою очередь к суррогатным крите-
риям васкулита относят: признаки ГН – клинические 
(гематурия или гематурия в сочетании с протеинурией) 
или морфологические (гистологическая картина pauci-им-
мунного ГН с полулуниями); проявления экстрареналь-
ного васкулита в виде кожного васкулита, эписклерита, 
множественного мононеврита. При этом МПА характери-
зуется отсутствием суррогатных критериев гранулематоза 
и наличием хотя бы одного из критериев васкулита [13]. 
К суррогатным эквивалентам васкулита также можно от-
нести геморрагический альвеолит, характерный для МПА. 
Поскольку поражение легких при МПА может протекать 
асимптомно, следует подчеркнуть необходимость пла-
номерного обследования всех пациентов с подозрением 
на МПА, включая выполнение компьютерной томографии 
(КТ) органов грудной клетки. По данным многоцентрово-
го исследования, включившего 150  пациентов с МПА, из-
менения в легких при КТ выявлены в 97% случаев, в том 
числе у пациентов с отсутствием клинических признаков 
легочного поражения [40]. 

В результате проведенного Т.В. Бекетовой [3, 22] 
анализа клинических особенностей ранней разверну-
той стадии и исходов у 94 больных МПА с достовер-
ной гиперпродукцией АНЦА, классифицированных 
с использованием суррогатных критериев, продемонстри-
ровано, что МПА является агрессивным, полисиндром-
ным, склонным к рецидивам (в 52% случаев) заболевани-
ем, типичным проявлением которого является ГН (94%), 
который выявляется в каждом четвертом случае быстро-
прогрессирующего течения, что сопровождается геморра-
гическим альвеолитом (69%) и поражением других орга-
нов [3]. Отмечена частая заинтересованность ЛОР-органов 
и легких на ранней стадии МПА, что у 63% больных ста-
новилось первым проявлением заболевания, в сочета-
нии с повышением температуры тела (64%), артралгиями 
или артритом (41%) [3]. У позитивных по антителам к ПР3 
пациентов МПА манифестирует более агрессивно и в те-
чение первых двух лет характеризуется менее благоприят-
ным прогнозом, чем у больных МПА, позитивных по анти-
телам к МП (выживаемость – 82% и 94% соответственно; 
р=0,04). Особенностями МПА с антителами к МП явля-
ются наиболее высокая частота поражения легких (88%) 
и возможность формирования в исходе геморрагического 
альвеолита диффузного интерстициального фиброза лег-
ких (15%) [3], что отмечено и другими авторами [41, 42]. 
В ранних публикациях описано развитие легочного фибро-
за у пациентов с антителами к МП при отсутствии других 
клинических проявлений СВ [43]. 

Е.М. Щеголева и соавт. [41] наблюдали 97 боль-
ных МПА с гиперпродукцией АНЦА и 5 АНЦА-
негативных случаев. МПА диагностировали с учетом 
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определения, принятого на конференции в Чапел-Хилле 
в 2012 г. [1]. В этой группе наиболее частым клиническим 
проявлением было поражение почек (93%), в 53% случаев 
протекавшее с развитием быстропрогрессирующего ГН, 
и легких (78%). Отмечено, что развитие диффузного аль-
веолярного кровотечения (30%) ассоциировалось с повы-
шенным риском быстропрогрессирующего ГН, инфек-
ционных осложнений и летального исхода (р=0,014) [41]. 
Высокая частота поражения легких описана и другими ис-
следователями. Так, Т. Kida и соавт. среди 113 пациентов 
с МПА диагностировали альвеолярное кровотечение и ин-
терстициальные изменения в легких – в 24% и 40% случаев 
соответственно [44].

В ретроспективное исследование Н.Ф. Фроловой 
и соавт. [45] были включены 115 больных АНЦА-СВ 
с морфологически подтвержденным pauci-иммунным бы-
стропрогрессирующим ГН с полулуниями (в том числе 
104 больных с подтвержденной гиперпродукцией АНЦА, 
в 36% случаев – антител к ПР3, в 64% – антител к МП). 
В этой группе отмечена высокая летальность (30%), пре-
жде всего в первый год наблюдения (23 из 31 случая). 
Показано, что на общую выживаемость пациентов не вли-
ял морфологический вариант ГН, в то время как почеч-
ная выживаемость оказалась более высокой при очаговом 
и смешанном типах (у 78% в течение 5–10 лет функция 
почек оставалась сохранной) и существенно снижалась 
при экстракапиллярном и склерозирующем вариантах ГН 
(прогрессирование хронической почечной недостаточно-
сти в 60–65% случаев). При этом почечная выживаемость 
в большей степени зависела от морфологического вари-
анта ГН, чем от стартового уровня сывороточного креа-
тинина [45], что свидетельствует о важности морфологи-
ческой верификации поражения почек при АНЦА-СВ, 
включая МПА.

J. Shi и соавт. [18], изучив прогностические фак-
торы неблагоприятного исхода у 124 пациентов с МПА 
и поражением почек, установили, что независимыми пре-
дикторами смертности были возраст ≥65 лет (р=0,021), 
креатинин сыворотки ≥500 мкмоль/л в момент установ-
ления диагноза (р=0,009) и интерстициальное поражение 
легких (р=0,013). J.K. Ahn и соавт. [46] продемонстриро-
вали, что риск летального исхода ассоциируется с интер-
стициальным поражением легких, кардиомиопатией, воз-
растом старше 60 лет и оценкой по Бирмингемской шкале 
активности васкулита (BVAS, Birmingham Vasculitis Activity 
Score) выше 9 баллов в момент диагностики МПА. В ис-
следовании Т.В. Бекетовой [3] среди больных, умерших 
в течение первого года, оценка по BVAS в развернутую 
фазу МПА в среднем была выше, чем у выживших паци-
ентов, но в первый месяц заболевания различия в оценках 
по BVAS отсутствовали, что подчеркивает важность ранней 
диагностики и неотложного назначения адекватной ин-
дукционной терапии для улучшения прогноза МПА. 

В исследовании французской группы, включившем 
378 пациентов с МПА, отмечено, что в момент установле-
ния диагноза основные клинические проявления заболе-
вания включали поражение почек (74%), суставов (45%), 
кожи (41%), легких (40%, в том числе у 16% – с легочным 
кровотечением), нервной системы (32%) [4]. Сенсорная 
нейропатия, по данным разных авторов, наблюдается у 27–
62% пациентов с МПА [4, 22, 47, 48] и обусловлена некроти-
зирующим поражением мелких сосудов, питающих нервы. 
При поражении центральной нервной системы возможны 

очаговая неврологическая симптоматика, менингеаль-
ные симптомы, неврит зрительного нерва, психомотор-
ное возбуждение [47], при тяжелом течении МПА – эпи-
лептические припадки, парезы и афазия [48]. Поражение 
кожи при МПА наблюдается в 35–62% случаев [3, 49], в том 
числе у 26% оно отмечается в первый месяц заболевания 
[3], как правило, характеризуется геморрагическими вы-
сыпаниями и чаще встречается у пациентов с антителами 
к ПР3, чем к МП (36% и 13% соответственно). Поражение 
суставов, по разным данным, встречается у 38–65% паци-
ентов с МПА и нередко становится начальным проявлени-
ем заболевания [3, 8, 50]. Поскольку у 37–50% пациентов 
с МПА в сыворотке крови может определяться ревматоид-
ный фактор [50, 51], МПА следует включать в круг диагно-
стического поиска при раннем артрите. МПА сопровожда-
ется высокой лабораторной воспалительной активностью 
с высоким уровнем С-реактивного белка, скорости оседа-
ния эритроцитов, тромбоцитозом. Важным диагностиче-
ским маркером МПА является присутствие АНЦА со спе-
цифичностью к ПР3 или МП, вместе с тем в некоторых 
случаях АНЦА могут не определяться в дебюте заболе-
вания, особенно после назначения глюкокортикоидов, 
цитостатиков. Таким образом, иммунологическое об-
следование пациентов следует проводить до назначения 
иммуносупрессантов. 

В последние годы расширение представлений 
о МПА и совершенствование методов лечения способст-
вовало улучшению прогноза. В то время как по результа-
там исследований, опубликованных до 2000 г., однолет-
няя выживаемость больных МПА не превышала 50–70% 
[8, 52, 53], после 2005 г. наблюдается повышение однолет-
ней выживаемости: по зарубежным источникам – до 83–
94% [46, 54], по отечественным данным – до 82–96% [22, 
41, 55], – что обусловлено улучшением диагностики (ме-
диана длительности заболевания до установления диагно-
за АНЦА-СВ – 6 месяцев) и совершенствованием методов 
лечения с применением анти-В-клеточного препарата ри-
туксимаба [22].

Лечение МПА по-прежнему остается актуальной 
и до конца не решенной проблемой ревматологии. В дебю-
те МПА или при развитии рецидива заболевания в каче-
стве индукционной терапии применяют глюкокортикоиды 
в сочетании с циклофосфамидом в виде пульс-терапии и/
или ритуксимабом [2], для поддержания ремиссии назна-
чают азатиоприн. В качестве альтернативного препарата 
используют микофенолата мофетил в дозе 2 г/сут. Недавно 
проведенное исследование показало, что применение 
плазмафереза у пациентов с АНЦА-СВ тяжелого течения 
не снижало частоту летального исхода или развития терми-
нальной почечной недостаточности [56]. 

Своевременное назначение иммуносупрессантов 
способствует статистически значимому улучшению по-
чечного прогноза (р=0,001) [18]. Анти-В-клеточная тера-
пия ритуксимабом имеет большое значение в обеспечении 
оптимальных долгосрочных результатов, позволяя улуч-
шить контроль АНЦА-СВ и минимизировать кумулятив-
ную дозу глюкокортикоидов [2, 57]. Применение повтор-
ных курсов ритуксимаба, в том числе в уменьшенной дозе 
500 мг, способствует повышению эффективности лечения 
и снижению риска рецидива АНЦА-СВ [57]. Целесообразно 
длительное, в течение двух и более лет, проведение по-
вторных курсов ритуксимаба под контролем параме-
тров клинико-иммунологической активности, уровня 
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циркулирующих CD20+-В-клеток и сывороточных им-
муноглобулинов, дефицит которых потенциально может 
способствовать повышению риска инфекционных неже-
лательных реакций. Поскольку у пациентов с АНЦА-СВ 
наблюдаются раннее развитие атеросклероза и увеличе-
ние риска развития сердечно-сосудистых и церебральных 
заболеваний [58], в качестве дополнительной терапии при-
меняют блокаторы ренин-ангиотензин-альдостероновой 
системы, бета-адреноблокаторы и антиагреганты [59]. 

К перспективным направлениям лечения АНЦА-СВ 
относится применение перорального селективного ин-
гибитора С5а рецептора авакопана [38, 60], Так, в рандо-
мизированном плацебо-контролируемом клиническом 
исследовании [38] убедительно продемонстрировано, 
что у пациентов с АНЦА-СВ, получавших циклофосфа-
мид и/или ритуксимаб, применение авакопана в сочетании 
с небольшими дозами глюкокортикоидов или плацебо спо-
собствовало достижению через 12 недель ремиссии при хо-
рошем профиле безопасности лечения. 

Таким образом, за последнее десятилетие достиг-
нут значительный прогресс в изучении МПА. Ранняя 
диагностика и своевременное лечение МПА с примене-
нием циклофосфана и/или ритуксимаба являются фунда-
ментом для улучшения прогноза заболевания. В ближай-
шее время перспективным методом терапии МПА может 
стать применение перорального ингибитора С5а рецепто-
ра авакопана.
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