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Рецидивирующий полихондрит 
(клинические наблюдения)
Е.Н. Скрябина, О.Л. Александрова, И.А. Романова, А.П. Ребров, Н.М. Никитина

Рецидивирующий полихондрит (РПХ) – аутоиммунное заболевание, проявляющееся как повторными при-
ступами, так и персистирующим воспалительным процессом с прогрессирующим разрушением хрящевых 
структур, в частности, хондритом ушей, носа, гортани, бронхов, суставов. РПХ является редким заболева-
нием (в мире описано около 1000 случаев). Диагностика РПХ и выбор тактики его лечения представляют 
большие сложности, что связано с редкостью патологии, волнообразным, непредсказуемым течением, 
отсут ствием специфических лабораторных маркеров. 
Представленные в статье клинические наблюдения подтверждают сложность диагностики РПХ. До верифи-
кации заболевания оба пациента неоднократно обращались к разным специалистам: диагноз у первой паци-
ентки был выставлен спустя 3 месяца после появления характерных симптомов РПХ, у второго пациента – 
спустя 1,5 года. Поздняя диагностика и отсутствие унифицированного подхода к лечению явились причиной 
развития у второго пациента прогностически неблагоприятного поражения – хондрита и перихондрита 
гортани.
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RELAPSING POLYCHONDRITIS (CLINICAL OBSERVATIONS)

Elena N. Skryabina, Olga L. Aleksandrova, Irina A. Romanova, Andrey P. Rebrov, Natalia M. Nikitina 

Relapsing polychondritis (RPC) is an autoimmune disease manifested by both repeated attacks and a persistent 
inflammatory process with progressive destruction of cartilaginous structures, in particular, chondritis of the ears, 
nose, larynx, bronchi, and joints. RPC is a rare disease (about 1000 cases have been described worldwide). Diagnosis 
of RPC and the choice of treatment tactics are very difficult, which is associated with the rarity of the pathology, 
undulating, unpredictable course, and the lack of specific laboratory markers.
The clinical observations presented in the article confirm the complexity of diagnosing RPC. Before the disease 
was verified, both patients repeatedly consulted different specialists: the first patient was diagnosed 3 months after 
the onset of characteristic symptoms of RPC, and the second patient – 1.5 years later. Late diagnosis and the lack 
of a unified approach to treatment were the reason for the development of prognostically unfavorable lesions 
in the second patient – chondritis and perichondritis of the larynx.
Key words: relapsing polychondritis, cartilage damage, rare disease
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Рецидивирующий полихондрит (РПХ) – 
аутоиммунное заболевание, проявляющееся 
как повторными приступами, так и персисти-
рующим воспалительным процессом с прогрес-
сирующим разрушением хрящевых структур, 
в частности хондритом ушей, носа, гортани, 
бронхов, суставов. В патологический про-
цесс могут вовлекаться богатые протеоглика-
нами структуры: глаза, сердце, кровеносные 
сосуды, внутреннее ухо, кожа [1, 2].

РПХ является редким заболеванием (в ми   - 
ре описано около 1000 случаев); одинаково 
часто болеют как мужчины, так и женщины. 
Может возникнуть в любом возрасте, преиму-
щественно в 4–5-м десятилетии жизни [3, 4]. 
РПХ описан в 1923 г. R. Jaksh-Wartenhost [5], 
а в 1960 г – группой исследователей C.M. Pearson 
и соавт. [6], которые и дали ему название, сохра-
нившееся до настоящего времени.

Этиология РПХ остается неясной. Име-
ются сведения, подтверждающие аутоиммун-
ный механизм развития данной патологии [7, 
8]. К ним относится обнаружение у 33% 

пациентов с РПХ антител к коллагену II типа, 
которые реагируют с коллагеновым компо-
нентом матрикса; наиболее высокий их уро-
вень отмечается в периоды активной фазы за-
болевания. У некоторых пациентов во время 
обострения РПХ находят также циркулирую-
щие иммунные комплексы [7]. 

По мнению Н.П. Шилкиной и соавт. [9], 
РПХ относится к группе заболеваний, в осно-
ве которых лежит нарушение регуляции ме-
ханизмов воспаления, а не иммунодефицит, 
не инфекционный агент, не высокие титры 
антител, характерные для аутоиммунных за-
болеваний. Предполагается, что гиперпро-
дукция провоспалительного цитокина – 
интерлейкина 1 – во многом определяет 
«перекрест» между аутоиммунным процессом 
и аутовоспалением, характерным для имму-
новоспалительных заболеваний человека [10]. 

Клиническая картина РПХ проявля-
ется общими (конституциональными) и ло-
кальными симптомами. Конституциональ-
ные симптомы представлены лихорадкой, 
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похуданием, кожной сыпью, что характерно для мно-
гих ревматических заболеваний и делает затруднитель-
ной диагностику на первых этапах [3]. Хотя локальные 
симптомы и отличаются яркостью и специфичностью, 
редкость данной патологии и обусловленная ею малая 
осведомленность врачей, широкий спектр возможных 
симптомов, отсутствие патогномоничных лабораторно-
инструментальных признаков могут отсрочить установ-
ление диагноза на многие годы. По мнению ряда авто-
ров [4], одна треть пациентов посещают 5 и более врачей, 
прежде чем будет поставлен окончательный диагноз.

Наиболее частым поражением (до 84% случа-
ев) при РПХ является воспалительный процесс в хря-
щах ушных раковин. Он проявляется внезапной болью, 
отечностью, уплотнением, гиперемией наружного уха. 
Мочки уха из-за отсутствия в них хряща обычно не воспа-
лены. Постепенно ухо становится дряблым, бесформен-
ным из-за замещения в нем хряща фиброзной тканью. 
При вовлечении в процесс слухового прохода, cреднего 
и внутреннего уха развиваются слуховые и вестибуляр-
ные расстройства [11].

Частота поражения хрящей носа достигает 64%; 
эти изменения проявляются ринореей, образованием 
в носу корочек, носовыми кровотечениями, чувством рас-
пирания в области переносицы. В дальнейшем при дли-
тельно текущем РПХ происходит изменение спинки носа 
с развитием седловидной деформации [4, 11]. 

В 71% случаев при РПХ встречаются миалгии, ар-
тралгии и асимметричный, неэрозивный артрит без фор-
мирования деформаций, с вовлечением как мелких, 
так и крупных суставов. Характерна боль в ребрах, груди-
не, парастернальных сочленениях, ограничивающая дыха-
тельные экскурсии [12]. 

Поражение глаз наблюдается в половине случаев: 
развивается проптоз (смещение глазного яблока вперед 
и вниз), склерит, эписклерит, увеит, конъюнктивит, сухой 
кератоконъюнктивит, ретинопатии, тромбозы сетчатки, 
ишемическая нейропатия глазного нерва [11, 12].

Вовлечение в процесс сердечно-сосудистой системы 
наблюдается у 25% больных РПХ. Вследствие расширения 
корня аорты наиболее часто развивается аортальная недо-
статочность. Реже отмечены митральная недостаточность, 
перикардит, инфаркт миокарда [3, 11].

Наиболее тяжелым и прогностически неблагопри-
ятным проявлением РПХ является поражение дыхатель-
ных путей. Характерно разрастание воспалительной тка-
ни в просвете трахеи, глотки, подглоточного пространства, 
гортани, бронхов. В дальнейшем вследствие фиброзных 
изменений уменьшается хрящевая поддержка, формиру-
ются контрактуры, приводящие к стенозу трахеи, коллапсу 
дыхательных путей, развитию одышки, кашля, стридороз-
ного дыхания, дыхательной недостаточности [11, 12].

Вовлечение в воспалительный процесс почек приво-
дит к формированию пролиферативного и некротизирую-
щего гломерулонефрита, что может стать причиной уре-
мии [4, 12].

Поражение нервной системы проявляется упорны-
ми головными болями, нейропатией, вовлечением череп-
но-мозговых нервов, судорогами, комой, гемиплегией, 
атаксией [12].

У 36% больных отмечены неспецифические измене-
ния кожи (язвы, папулы, пурпура, узелки). При гистологи-
ческом исследовании пораженного участка кожи опреде-

ляются лейкоцитокластический васкулит, тромбоз мелких 
сосудов, панникулит [4].

Лабораторные данные при РПХ неспецифичны и от-
ражают течение воспалительного процесса [12]. Наблю-
дается увеличение скорости оседания эритроцитов (СОЭ) 
до 50–60 мм/ч, повышение уровня С-реактивного белка 
(СРБ), умеренный лейкоцитоз, умеренная нормохромная 
анемия аутоиммунного происхождения. Могут выявлять-
ся ревматоидный фактор (РФ) и антинуклеарные анти-
тела (АНА) в низких титрах, у 10% больных обнаружива-
ются антинейтрофильные цитоплазматические антитела 
(АНЦА).

Характерными для РПХ рентгенологическими сим-
птомами являются сужение воздушных столбов трахеи 
при ее стенозе на рентгенограммах мягких тканей шеи, 
а также кальцификация хряща ушных раковин. Компью-
терная томография (КТ) позволяет выявить утолщение 
и стеноз трахеи и бронхов, наличие кальцификации, сте-
пень отека подсвязочного пространства глотки. С помо-
щью магнитно-резонансной томографии (МРТ) проводят 
дифференцировку утолщения грудной аорты от ее дилата-
ции. Используются также эхокардиография (ЭхоКГ), элек-
трокардиография (ЭКГ), методы исследования функции 
внешнего дыхания. При гистологическом исследовании 
хрящевой ткани у больных РПХ можно обнаружить хон-
дролиз, хондрит, перихондрит, однако, по мнению мно-
гих специалистов, данный метод обследования не является 
обязательным для верификации диагноза [12]. 

В отдельных исследованиях продемонстрирована цен-
ность позитронно-эмиссионной томографии (ПЭТ) с фтор-
дезоксиглюкозой для ранней диагностики болезни, выяв-
ления субклинического хондрита, оценки активности РПХ, 
уточнения распространенности поражения и контроля эф-
фективности лечения. Наличие очагов с повышенным нако-
плением радиофармпрепарата в хрящевой ткани может стать 
новым критерием диагностики РПХ [13, 14]. 

Диагноз РПХ устанавливается в первую очередь 
на основании клинических данных. При наличии убеди-
тельного симптомокомплекса врач может использовать 
диагностические критерии L.P. McAdam и соавт. [15], 
J.M. Damiani и H.L. Levine [16], C.J. Michet и соавт. [17].

Критерии L.P. McAdam и соавт. [15] требуют наличия 
как минимум 3 признаков из следующих 6:

1) двусторонний хондрит ушных раковин;
2) неэрозивный серонегативный полиартрит;
3) хондрит носа;
4) поражение органа зрения; 
5) хондрит дыхательных путей;
6) поражение кохлеарного и/или вестибулярного ап-

парата.
J.M. Damiani и H.L. Levine [16] модифицировали 

критерии, сделав необходимым для достоверного диагноза 
сочетание одного из шести критериев L.P. McAdam и со-
авт. с гистологическим подтверждением и/или эффектив-
ностью глюкокортикоидов (ГК) или дапсона. В настоящее 
время в основном используются критерии C.J. Michet и со-
авт. [17], для которых не требуется биопсия, однако необ-
ходимо наличие доказанного хондрита как минимум двух 
из трех локализаций (хрящей уха, носа или гортани/тра-
хеи) или воспаление одного из этих хрящей плюс два дру-
гих симптома, в том числе поражение органа зрения, 
вестибулярные нарушения, снижение слуха и серонегатив-
ный артрит.



К л и н и ч е с к и й  с л у ч а й

Научно-практическая ревматология. 2024;62(2):237–243 239

Наиболее частой причиной смерти при РПХ является 
вторичная инфекция на фоне терапии ГК. Поражение ор-
ганов дыхания приводит к смерти в 10–50% случаев. Тре-
тьей причиной смерти является поражение почек [12].

Основным методом лечения является терапия ГК. 
Дозы ГК, по данным разных авторов, существенно разли-
чаются в зависимости от течения РПХ, в среднем составляя 
1 мг/кг массы тела в сутки. При тяжелом течении РПХ воз-
можно использование ГК в режиме пульс-терапии.

Также применяются иммуносупрессивные препа-
раты: метотрексат, азатиоприн, циклофосфамид, цикло-
спорин. Появились сообщения о применении генно-ин-
женерных биологических препаратов (инфликсимаба, 
этанерцепта, ритуксимаба) [11], тофацитиниба [3]. Одна-
ко рандомизированных клинических исследований не про-
водилось из-за редкой встречаемости заболевания. По  дан-
ным ряда авторов, при легком течении РПХ возможно 
применение нестероидных противовоспалительных препа-
ратов (НПВП) и колхицина.

Приводим клинические наблюдения пациентов с по-
лихондритом.

Все пациенты подписали добровольное информиро-
ванное согласие.

Клиническое наблюдение 1

Пациентка И., 1980 г. р., считает себя больной с сен-
тября 2021 г., когда во время пребывания на солнце (от-
дых на морском побережье) появились гиперемия, кожный 
зуд, боли и чувство распирания в мышцах голеней. Обрати-
лась к дерматологу, был установлен диагноз: Фотоконтак-
тный дерматит. Назначен бетаметазон в виде мази 2 раза 
в день в течение 7 дней, использование солнцезащитных 
кремов, защитной одежды. Эффект от лечения в период 
пребывания в отпуске был умеренным (исчезло ощуще-
ние распирания в голенях, уменьшились боли, кожный 
зуд, гиперемия голеней). Неполное положительное воздей-
ствие местной терапии в период пребывания на морском 
побережье сохранялось в течение10 дней.

Через неделю после возвращения в г. Саратов дерма-
тит, миалгии исчезли, но спустя 2 недели появились боли, 
гиперемия в области правой ушной раковины, кото-
рые постепенно нарастали. Отмечалось повышение СОЭ 
до 35 мм/ч, уровня СРБ – до 48,0 мг/л. В октябре 2021 г. 
консультирована оториноларингологом амбулаторно, 
установлен диагноз: Перихондрит правого уха. Назначена 
антибактериальная терапия (амоксициллин 500 мг с клаву-
лановой кислотой 125 мг) в течение недели, местно – мазь 
Вишневского, диклофенак-гель. Лечение было малоэф-
фективным: несколько уменьшились боли (с 7 до 5 по чи-
словой рейтинговой шкале) и отечность правой ушной ра-
ковины. 

В ноябре 2021 г. в связи с присоединением зуда 
в правой ушной раковине дерматологом была заподозре-
на экзема, назначен бетаметазон 1,0 внутримышечно № 2. 
После инъекций бетаметазона купирован кожный зуд, 
значительно уменьшились боли, гиперемия, отечность 
правой ушной раковины, снизились СОЭ (до 30 мм/ч) 
и уровень СРБ (до 32 мг/л). Через 2 недели наступило 
ухудшение состояния: усилилась боль в области право-
го уха, появились ощущение заложенности в нем, звон 
в ушах, головокружение, сопровождавшееся тошнотой, 
рвотой, нарушением равновесия.

В конце ноября 2021 г. по экстренным показани-
ям была госпитализирована в неврологическое отделе-
ние городской больницы, где был поставлен диагноз: Де-
генеративно-дистрофическое заболевание шейного отдела 
позвоночника; обсуждалась болезнь Меньера. На фоне ле-
чения НПВП, средствами, улучшающими метаболические 
процессы головного мозга, состояние несколько улучши-
лось. Пациентка была выписана на амбулаторное лечение.

Резкое ухудшение самочувствия наступило 08.12.2021. 
Отмечалось повышение температуры до 37,5 °C, появле-
ние сильных болей в горле, затрудненного глотания, усиле-
ние боли, отечности, гиперемии правой ушной раковины, 
а затем появление аналогичных изменений в левой ушной ра-
ковине. Амбулаторно осмотрена оториноларингологом, уста-
новлен диагноз: Острый ларингит, хронический тонзиллит 
вне обострения. Пациентка была консультирована ревмато-
логом, заподозрен РПХ с поражением хрящей ушных рако-
вин, трахеи. 

Больная была госпитализирована в ревматологиче-
ское отделение ГУЗ «Областная клиническая больница» 
(ОКБ) г. Саратова. При поступлении состояние среднетя-
желое. Температура тела – 38,4 °C. Обращали на себя вни-
мание гиперемия, отек и болезненность обеих ушных рако-
вин без поражения мочек ушей (рис. 1а, б). 

Суставы внешне не были изменены, подвижность су-
ставов сохранена в полном объеме. Болезненности грудин-
но-ключичных и грудинно-реберных сочленений не выяв-
лено.

Тонус и тургор мышц сохранены. Периферические 
лимфоузлы не увеличены. Патологии органов дыхания, 
кровообращения, пищеварительной системы выявлено 
не было. 

В общем анализе крови (ОАК) количество фор-
менных элементов в норме, отмечалось повышение СОЭ 
до 60 мм/ч, уровня СРБ – до 105 мг/л. Общий анализ мочи 
(ОАМ), биохимический анализ крови (БАК), коагуло-
грамма – без патологических изменений. Антитела к дву-
спиральной ДНК и РФ не обнаружены. Выявлены АНА, 
антитела к Scl-70 (анти-Scl-70). При инструментальном 
исследовании (рентгенография органов грудной клетки, 
КТ гортани, ЭКГ, ЭхоКГ, ультразвуковое исследование 
(УЗИ) органов брюшной полости, реовазография конеч-
ностей с холодовой пробой) патологические изменения 
не определялись. При фиброгастродуоденоскопии (ФГДС) 
выявлен хронический гастрит вне обострения. Из анамнеза 

Рис. 1. Правая (а) и левая (б) ушные раковины пациентки И.

а б
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известно, что в 12 лет у пациентки были клинические про-
явления синдрома Рейно, которые в последующем не по-
вторялись.

Диагноз. Основное заболевание: Рецидивирующий 
двусторонний полихондрит, острое течение, активность 
III степени с поражением хрящей ушных раковин, гортани 
(острый ларингит), иммунологические нарушения (АНА+, 
анти-Scl-70+). Дерматит, миалгии, вестибулярные нару-
шения в анамнезе.

Сопутствующее заболевание: Дегенеративно-дистро-
фическое заболевание шейного отдела позвоночника. Хро-
нический тонзиллит вне обострения. Хронический гастрит 
в стадии ремиссии.

Больной было назначено 60 мг преднизолона из рас-
чета 0,75 мг/кг массы тела внутрь, кальция карбонат 500 мг 
с колекальциферолом 200 МЕ 2 таблетки/сут., омепразол 
20 мг 2 раза в сутки. Впоследствии преднизолон был за-
менен на метилпреднизолон (МП). Через 14 дней на фоне 
приема МП по 48 мг/сут. состояние значительно улучши-
лось, нормализовалась температура тела, уменьшились ги-
перемия, отечность, болезненность ушных раковин, боль 
в области гортани, исчезло нарушение глотания. Отмеча-
лась положительная лабораторная динамика.

В качестве базисной терапии к лечению был до-
бавлен метотрексат в начальной дозе 10 мг/нед. внутрь. 
Через 3 недели начато снижение дозы МП на 1/2 таблет-
ки 1 раз в 3 дня до 40 мг, затем – на 1/4 таблетки в неделю 
до 24 мг/сут. Продолжен прием препаратов кальция, оме-
празола.

В дальнейшем больная наблюдалась амбулаторно, 
продолжалось постепенное снижение дозы МП, увеличена 
доза метотрексата до 20 мг/нед. 

В феврале 2022 г. перенесла коронавирусную инфек-
цию в легкой форме (ПЦР-тесты на SARS-CoV-2 были по-
ложительны), сопровождавшуюся повышением темпера-
туры до 37,5 °C, снижением обоняния, общей слабостью, 
одышкой при физической нагрузке. Острофазовые показа-
тели (СОЭ, СРБ) были умеренно повышенными, при КТ 
легких изменений не выявлено. В связи коронавирусной 
инфекцией метотрексат на 2 недели был отменен, продол-
жен прием МП в дозе 24 мг/сут., дополнительно назначен 
противовирусный препарат (имидазолилэтанамид пен-
тандиовой кислоты 90 мг по 2 таблетки в сутки в течение 
5 дней). Через 2 недели состояние больной улучшилось, 
температура тела нормализовалась, исчезла одышка, об-
щая слабость, восстановилось обоняние, снизились остро-
фазовые показатели крови. Было продолжено снижение 
дозы МП, возобновлен прием метотрексата 12,5 мг/нед. 

В последующие 14 месяцев состояние больной было 
удовлетворительным. Изредка появлялись боли в уш-
ных раковинах, купировавшиеся применением гелей 
с НПВП. Показатели ОАК, ОАМ, БАК, уровень СРБ 
на фоне приема МП 4 мг/сут., метотрексата 20 мг/нед. 
были в пределах нормы. Спустя 1 год после начала заболе-
вания стало отмечаться снижение слуха справа, расценен-
ное оториноларингологом как нейросенсорная тугоухость.

Через месяц при снижении дозы МП до 3 мг/сут., 
продолжении приема метотрексата 20 мг/нед. отмеча-
лось умеренно выраженное обострение РПХ. У боль-
ной появились боли в ушных раковинах, в горле, усили-
вавшиеся при глотании, в отсутствие других признаков 
острой респираторной вирусной инфекции. Оторинола-
рингологом был диагностирован катаральный ларингит. 

Выявлено повышение острофазовых показателей (СОЭ – 
до 23 мм/ч, уровня СРБ – до 12 мг/л). При КТ гортани 
деструктивных изменений не обнаружено. На фоне уве-
личения дозы МП до 12 мг/сут. в течение 2 недель с даль-
нейшим постепенным снижением до 4 мг/сут., приема 
прежней дозы метотрексата (20 мг/нед.) состояние пациен-
тки улучшилось, боли при глотании и в области ушных ра-
ковин были купированы, нормализовались острофазовые 
показатели крови.

В настоящее время наблюдается ревматологом ам-
булаторно. Состояние пациентки удовлетворительное. 
Доза МП составляет 4 мг/сут., метотрексата – 20 мг/нед.

Клиническое наблюдение 2

Пациент К., 1960 г. р., считает себя больным с декаб-
ря 2021 г., когда без видимой причины отметил уплотнение 
с последующим развитием дряблости и деформации пра-
вой ушной раковины, снижение слуха. С октября 2022 г. 
появились боли, отечность, покраснение в области левой 
ушной раковины; с января 2023 г. – припухание, боли в ко-
ленных, лучезапястных, левом локтевом суставе и мелких 
суставах стоп; с февраля 2023 г. – повышение температу-
ры тела до 38 °С, СРБ до 54 мг/л. Консультирован отори-
ноларингологом: данных, свидетельствующих о посттрав-
матическом и инфекционном поражении, ушных раковин 
не выявлено. Лечение антибактериальными препарата-
ми было неэффективным. 

В апреле 2023 г. прошел обследование в отделе-
нии терапии ФГБУ «Медицинский радиологический на-
учный центр» Минздрава России (ФГБУ МРНЦ Минздра-
ва России) г. Обнинска, где при КТ лицевого черепа было 
обнаружено утолщение хряща ушных раковин, слизи-
стой гайморовых пазух (в левой – инородное тело – плом-
бировочный материал), искривление носовой перегород-
ки. Данных, свидетельствующих о гайморите, деструкции 
костей, не получено. С использованием функциональных 
и лучевых методов обследования был проведен онкопоиск 
и исключена злокачественная патология. КТ легких: оча-
говых и инфильтративных изменений не выявлено. ЭхоКГ: 
уплотнение стенок аорты, створок аортального и митраль-
ного клапанов без нарушения их функции. Систолическая 
и диастолическая функции не нарушены, фракция выбро-
са (ФВ) – 66%, систолическое давление в легочной артерии 
(СДЛА) – 20 мм рт. ст. Патологического выпота в полости 
перикарда нет. УЗИ печени: увеличение печени (передне-
задний размер правой доли – 130 мм, левой доли – 80 мм), 
изменения по типу жирового гепатоза. ФГДС: атрофи-
ческий гастрит. Повышение уровня IgE до 1910 ME/мл 
и СРБ до 74 мг/мл явилось поводом для повторного про-
ведения антибактериальной терапии, которая вновь ока-
залась безуспешной. Был назначен дексаметазон 8 мг/сут., 
с положительным эффектом.

После выписки из стационара самостоятельно отме-
нил ГК, а через неделю отметил возобновление лихорадки, 
воспалительного процесса в левой ушной раковине, при-
соединение затрудненного глотания, осиплости голоса. 
По рекомендации ревматолога амбулаторно была выпол-
нена КТ гортани, выявившая нарушение структуры щито-
видных хрящей, разряжение структуры протяженных зон 
пластин щитовидного хряща и нечеткость контура в зо-
нах разряжения, равномерное утолщение и уплотнение пе-
рихондральных мягких тканей (рис. 2).
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Начата терапия МП 12 мг/сут. В мае 2023 г. госпита-
лизирован в ревматологическое отделение ГУЗ ОКБ г. Са-
ратова с жалобами на боли, отечность, покраснение левой 
ушной раковины, зуд кожи правой ушной раковины, их де-
формацию, затруднение глотания, осиплость голоса, сни-
жение слуха, общую слабость, утомляемость.

При поступлении состояние средней тяжести. Со-
знание ясное, температура тела 36,3 °С. Положение актив-
ное, телосложение нормостеническое. Левая ушная рако-
вина, за исключением мочки, гиперемирована, отечна, 
правая – дряблая. Обе ушные раковины деформированы 
(рис. 3а, б). 

Суставы не увеличены в объеме, безболезненные. Ча-
стота дыхательных движений (ЧДД) – 18 в минуту, дыха-
ние везикулярное. Пульс – 70 в минуту, ритмичный. Ар-
териальное давление (АД) – 130/80 мм рт. ст. Тоны сердца 
слегка приглушены. На верхушке I тон больше II. Измене-
ний со стороны органов брюшной полости и мочевыводя-
щей системы не выявлено.

РФ и АНЦА не обнаружены, СРБ – 38 мг/л. Другие 
изменения со стороны ОАК и БАК отсутствуют. Спирогра-
фия: функция внешнего дыхания не нарушена.

Диагноз. Основное заболевание: РПХ, хроническое те-
чение, активность III ст. с поражением хрящей ушных рако-
вин и гортани (хондрит, перихондрит), нейросенсорная туго-
ухость. Серонегативный полиартрит в анамнезе.

Сопутствующее заболевание: Атеросклероз аорты, 
аортального и митрального клапанов сердца без наруше-
ния их функций. Хронический стеатогепатит. Хрониче-
ский атрофический гастрит. 

Лечение: МП 12 мг/сут., метотрексат 10 мг/нед., 
пульс-терапия МП 500 мг № 1, омепразол 40 мг/сут., пре-
параты кальция в комбинации с витамином D (2 таблет-
ки в сутки). В связи с отсутствием эффекта от лечения 
через неделю терапия была усилена: доза МП увеличена 
до 24 мг/сут., проведена пульс-терапия МП по 500 мг № 3, 
доза метотрексата повышена до 15 мг/нед. подкожно.

При следующей госпитализации в июне 2023 г. боль-
ной отмечал отсутствие затруднений при глотании жидкой 
и твердой пищи, уменьшение осиплости голоса, общей 
слабости и зуда. Сохранялась отечность и гиперемия ле-
вой ушной раковины. Изменения со стороны крови каса-
лись только уровня СРБ, который, хотя и имел тенденцию 
к снижению, оставался повышенным до 21 мг/л.

Лечение: метотрексат 20 мг/нед. подкожно; фолиевая 
кислота 1 мг/сут. в дни, свободные от метотрексата; про-
граммная пульс-терапия МП по 500 мг № 2; МП внутрь 

24 мг/сут. с последующим снижением дозы на 1/4 таблетки 
за 3 дня; препараты кальция в комбинации с витамином D 
(2 таблетки в сутки); омепразол 40 мг/сут. При госпита-
лизации в августе 2023 г.: сохраняется небольшая осип-
лость голоса; гиперемия и припухлость ушных раковин 
отсутствуют (рис. 4а, б); показатели крови, включая СРБ, 
в норме. При КТ гортани – сохраняется картина структур-
ных изменений хрящей гортани и мягких тканей без значи-
мой динамики по сравнению с апрелем 2023 г. 

Продолжается лечение метотрексатом 20 мг/нед., 
МП 16 мг/сут, омепразолом, препаратами кальция в ком-
бинации с витамином D.

Обсуждение 

Диагностика РПХ, а также выбор тактики его лече-
ния, по данным многих авторов, представляют большие 
сложности. Это связано с редкостью патологии и свя-
занной с ней недостаточной осведомленностью врачей 
о данном заболевании, а также c волнообразным, непред-
сказуемым течением (возможностью прогрессирования 
при клинико-лабораторной ремиссии), отсутствием спе-
цифических лабораторных маркеров, унифицированного 
подхода к лечению [3, 18]. Наряду с этим диагностические 
сложности могут быть связаны с разнообразием клиниче-
ских симптомов, свойственных целому ряду заболеваний, 
возможностью ассоциации с другими аутоиммунными 
процессами, которые нередко выступают на первый план, 
затушевывая первичные проявления РПХ [11, 12].

Рис. 2. КТ-картина структурных изменений хрящей гортани у па-
циента К. Рис. 3. Правая (а) и левая (б) ушные раковины пациента К. (исходно)

Рис. 4. Правая (а) и левая (б) ушные раковины пациента К. (после 
3 месяцев лечения)
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Волнообразное течение РПХ отмечено у обоих па-
циентов, что сопровождалось появлением при каждом 
обострении новых симптомов, вынуждавших больных об-
ращаться к различным специалистам. В первом случае за-
болевание началось у пациентки с выраженных явлений 
дерматита и миалгий после инсоляции, что с учетом обна-
руженных впоследствии у больной АНА отчасти могло ас-
социироваться с системной красной волчанкой, а наличие 
синдрома Рейно в анамнезе и анти-Scl-70 при обследова-
нии в 2021 г. – с системным склерозом. Однако у паци-
ентки отсутствовали другие клинические проявления этих 
заболеваний. Фотоконтактный дерматит, диагностирован-
ный дерматологом, был купирован применением мест-
ных препаратов ГК. Появление воспалительного процесса 
в ушных раковинах было расценено оториноларингологом 
как проявление перихондрита, по-видимому, инфекцион-
ного происхождения, поскольку назначался амоксицил-
лин с клавулановой кислотой (без эффекта). 

Появление затем вестибулярных расстройств (голо-
вокружения, сопровождавшегося тошнотой, рвотой, зво-
ном в ушах, ощущением заложенности уха), по поводу 
которых больная обследовалась в неврологическом отделе-
нии, первоначально связывалось с патологией шейного от-
дела позвоночника, позже исключалась болезнь Меньера. 
В дальнейшем сочетание вестибулярных расстройств с рез-
ким ухудшением самочувствия, наличием фебрильной ли-
хорадки, рецидивом отечности и болей в ушных ракови-
нах без поражения мочек ушей, появлением выраженного 
ларингита позволило уже в ревматологическом отделе-
нии ГУЗ ОКБ г. Саратова диагностировать РПХ.

Во втором случае окончательный диагноз тоже был 
поставлен не сразу. Сначала исключался посттравматиче-
ский и гнойный перихондрит, в дальнейшем – онкологи-
ческое заболевание. Позже амбулаторно ревматологом был 
заподозрен, а в ревматологическом отделении подтвержден 
диагноз РПХ. Необходимо отметить, что с учетом утолще-
ния слизистой гайморовых пазух, повышения уровня IgE 
до 1910 МЕ/мл у второго пациента в стационаре прово-
дилась дифференциальная диагностика с системными ва-
скулитами – гранулематозом с полиангиитом, эозино-
фильным гранулематозом с полиангиитом. Однако в связи 
с отсутствием язвенно-некротического ринита, бронхиаль-
ной астмы, очаговых изменений в легких по данным КТ, 
нарушений функции внешнего дыхания, иммунологиче-
ских нарушений заболевания из группы гранулематозных 
васкулитов были исключены.

Манифестация заболевания в первом клиническом 
случае наступила в возрасте 41 года, во втором – в 61 год, 
что, в соответствии с данными литературы, является харак-
терным для РПХ [2, 4].

Общими признаками для обоих пациентов явились 
двусторонний хондрит ушных раковин, тугоухость. У пер-
вой больной имелись также вестибулярные расстройства, 
у второго пациента – поражение хрящей гортани. 

При анализе лечения обращает на себя внима-
ние тот факт, что назначение у первой пациентки с высокой 
активностью заболевания преднизолона в дозе 0,75 мг/кг 

в сочетании с возрастающими дозами метотрексата яви-
лось адекватным, поскольку привело к быстрому регрес-
су обострения и длительной стабилизации РПХ. У второ-
го пациента при наличии высокой активности заболевания 
лечение на амбулаторном этапе было начато с минималь-
ных доз ГК внутрь, а рекомендованный метотрексат боль-
ной не принимал. В связи с отсутствием значимого эффек-
та в стационаре доза ГК внутрь была увеличена до средней, 
проведена пульс-терапия МП суммарно 1500 мг, иници-
ирована терапия метотрексатом с быстрой эскалацией 
дозы до 20 мг/нед. После интенсификации терапии появи-
лась медленная положительная динамика клинико-лабо-
раторных показателей, растянутая более чем на 3 месяца. 

Поздняя диагностика РПХ в обоих случаях явилась 
причиной развития деформации ушных раковин, кото-
рой можно избежать при своевременной диагностике 
и адекватном лечении данного заболевания [12].

Представленные клинические наблюдения под-
тверждают сложность диагностики РПХ. Прежде чем был 
установлен диагноз, пациенты неоднократно обследова-
лись различными специалистами. Диагноз у первой па-
циентки был поставлен спустя 3 месяца после появления 
характерных симптомов РПХ, у второго пациента – спу-
стя 1,5 года, что, несомненно, свидетельствует о недоста-
точной информированности врачей о данном заболевании 
(РПХ был диагностирован при посещении шестого врача). 
Во втором случае причина поздней диагностики была об-
условлена также сниженной комплаентностью пациента, 
проявившейся в несвоевременном обследовании и лече-
нии. Именно поздняя диагностика явилась причиной раз-
вития у второго пациента прогностически неблагоприят-
ного поражения – хондрита и перихондрита гортани.

Выводы

1. Диагностика РПХ, а также выбор тактики его ве-
дения представляют большие трудности в силу редкости 
и непредсказуемости течения данной патологии, разноо-
бразия клинических симптомов, отсутствия специфиче-
ских лабораторных маркеров, унифицированного подхо-
да к лечению, а также недостаточной информированности 
о ней врачей.

2. Назначение адекватной и своевременной тера-
пии РПХ цитостатическими препаратами и ГК может при-
водить к развитию клинико-лабораторной ремиссии.

3. Повышение информированности врачей позволит 
улучшить прогноз и предотвратить развитие осложнений.
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