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Описаний випадок коронариту з роз‑
витком ІМ, що ускладнився фібриляці‑
єю шлуночків з успішною реанімацією 
у 25‑річної жінки зі встановленим діа‑
гнозом ВП три роки тому, яка знаходи‑
лася на підтримувальній терапії предні‑
золоном. На ЕКГ –  депресія сегмента ST 
у відведеннях V

1‑
V

6. 
За даними КГ –  гене‑

ралізований коронарит, критичний сте‑
ноз ПМШГ ЛКА, ПКА, задньої міжшлу‑
ночкової гілки ПКА (рис. 1), при якому 
неможливо  було  провести  оперативне 
втручання, а через те, що виявлене значне 
екстракардіальне ураження, транспланта‑
ція серця не була показана. Незважаючи 
на комбіновану імуносупресивну терапію 
преднізолоном, азатіоприном, пацієнтка 
померла через декілька місяців [5].

B. Yanagawa et al. повідомили про ви‑
падок ВП з ураженням КА у 46‑річного 
пацієнта, що сім років тому переніс ІМ 
нижньої  стінки  ЛШ  унаслідок  оклюзії 
середнього відділу ПКА і якому провели 
імплантацію  металевих  стентів  у  ПКА. 
У зв’язку з тим, що через рік розвинув‑
ся внутрішньостентовий рестеноз, було 
виконано  імплантацію  елютинг‑стенту 
в ПКА та металевого стенту в першу ДГ 
ЛКА (виявлено її субоклюзію). Причиною 
останньої госпіталізації пацієнта була ати‑
пова стенокардія, а за даними КГ встанов‑
лені аневризми та множинні стенози КА 
(90% стеноз ПМШГ ЛКА, стентованої ДГ 
ЛКА, проксимального відділу ОГ ЛКА, 
другої крайової  гілки ЛКА, 70% стеноз 
проксимального відділу ПКА). Хворому 
проведено операцію шунтування з накла‑
данням чотирьох шунтів. Варто зауважи‑
ти, що у пацієнта наявні серцево‑судинні 
фактори ризику, як‑то гіперліпідемія, ар‑
теріальна гіпертензія та куріння [86].

У літературі є повідомлення про форму‑
вання двох гігантських аневризм прокси‑
мального  відділу  ЛКА  та  дистального 
відділу ПМШГ ЛКА у 16‑річної дівчини 
з ювенільним ВП [8].

Неодхідно  візначити,  що  коронарит 
є  рідкісною  причиною  раптової  смерті 
внаслідок ішемії міокарда при ВП [15, 30, 
56, 68, 72]. Описано раптову смерть 32‑річ‑
ного пацієнта з невстановленим діагнозом 
HBV‑асоційованого ВП і розвитком ко‑
ронариту й ІМ [72] та 18‑річного хлопця 
внаслідок  ізольованого некротизуючого 
коронариту [15]. У літературі є повідом‑
лення про раптову смерть 71‑річного чо‑
ловіка за відсутності стенозу чи емболії КА, 
причиною якої, ймовірно, був коронаро‑
спазм. Діагноз ВП із розвитком коронари‑
ту встановлений за даними автопсії [30]. 
Причиною  асистолії  у  пацієнтів  із  ВП 
не завжди є стеноз або оклюзія КА. Спазм 
КА або ураження провідної системи серця 
може спричинити раптову смерть у хво‑
рих на ВП із виразним коронаритом [30]. 
Описано раптову смерть у здорового рані‑
ше 34‑річного чоловіка внаслідок тромбо‑
зу КА, в якого за даними автопсії виявле‑
ний ізольований некротизуючий васкуліт 
КА [68]. Інший випадок раптової серцевої 
смерті демонструє, що при ВП із корона‑
ритом уражаються як екстраміокардіальні, 
так і внутрішньоміокардіальні КА [72].

На думку C.M. Munguti et al., ВП буває 
рідкісною причиною розвитку спонтан‑
ної дисекції КА, яка може спричиняти ви‑
никнення гострого коронарного синдрому 
та раптову серцеву смерть. Так, описаний 

випадок раптової смерті 62‑річної жінки, 
в якої за даними автопсії виявлений ВП 
з ураженням КА (сегментарний фібри‑
ноїдний некроз із дисекцією, що призве‑
ла до стенозу та оклюзії задньої міжшлу‑
ночкової гілки) і множинним ураженням 
вісцеральних артерій. В інших КА та їхніх 
гілках не виявлено значного атеросклеро‑
зу чи тромбозу та відзначено прохідність 
шунта (10 років тому пацієнтці проведено 
АКШ із накладанням одного шунта) [56].

Доцільно відмітити, що ранній розвиток 
ішемічної хвороби серця –  важливий пре‑
диктор захворюваності та смертності у па‑
цієнтів із системними васкулітами [78]. 
При ВП спостерігають вищу частоту ате‑
росклерозу  чи  його  раннє  виникнення 
[12, 39, 40, 76, 86]. Окрім того, у чоловіків 
віком 45‑65 років із ВП мала місце підви‑
щена частота дисліпідемії [77].

Діагностика
Слід зазначити, що у пацієнтів із ВП 

відсутні специфічні зміни при проведенні 
лабораторного дослід жен ня [75]. У крові 
спостерігають лейкоцитоз, підвищення 
швидкості  осідання  еритроцитів,  рівня 
С‑реактивного білка та інших показни‑
ків, які є неспецифічними ознаками за‑
пального процесу в організмі [12, 31, 75]. 
Окрім того, можуть виявляти анемію [31]. 
При підозрі щодо вірусної етіології ВП 
виз начають сироваткові маркери вірус‑
них гепатитів [75]. У пацієнтів із ВП ан‑
тинейтрофільні цитоплазматичні антиті‑
ла здебільшого не виявляються [31, 36]. 
При розвитку ІМ у крові спостерігають 
підвищені рівні маркерів некрозу міокар‑
да, а на ЕКГ –  зміни, що притаманні ІМ 
[50, 54, 84]. За допомогою ЕхоКГ можна 
побачити регіонарні порушення скорот‑
ливості ЛШ, зміни ФВ ЛШ тощо [50, 64].

Біопсія
Оскільки немає специфічних серологіч‑

них тестів при ВП, встановлення діагнозу 

залежить від наявності некротизуючого ар‑
теріїту за результатами дослід жен ня біо птатів 
або ангіографічних даних –  аневризм судин 
середнього чи малого каліб ру [87]. Гістопа‑
тологічне підтвер д жен ня запалення артерій 
середнього або малого калібру має важли‑
ве значення для встановлення діагнозу ВП 
та виключення інших васкулітів. Для мак‑
симальної діагностичної інформативності 
біопсію треба робити в уражених ділянках 
[62, 75]. У випадках мультисистемного ура‑
ження рекомендований менш агресивний 
підхід до вибору місця проведення біопсії, 
тобто це може бути біопсія шкіри, м’язів або 
нервів, яка має високу діагностичну значу‑
щість та безпечна [31, 65]. Згідно з результата‑
ми дослід жен ня M.L. Schrader et al. показано, 
що за даними автопсій коронарит виявлений 
у 50% пацієнтів із ВП за розвитку оклюзії КА 
та некрозу міокарда. Окрім того, у 62,5% хво‑
рих спостерігали периваскулярний фіброз, 
тоді як інтерстиціальне запалення та міо‑
кардіальні рубці –  в 1/6 випадків, а в 11% –  
макроскопічні дані, притаманні ІМ [70].

методи дослід жен ня з візуалізацією
Із діагностичною метою використову‑

ють неінвазивні методи дослід жен ня, як‑
то  комп’ютерна  томографія  (КТ),  МРТ, 
КТ‑/МРТ‑ангіографія [42, 43, 48, 65, 75]. 
Так, за допомогою КТ‑ангіографії у 24‑річ‑
ної жінки виявили множинні аневризми 
ПМШГ ЛКА, першої ДГ ЛКА і ПКА, в якої 
розвинувся передньобічний ІМ [64]. За да‑
ними S. Mavrogeni et al., при проведенні 
МРТ‑ангіографії у пацієнтів із ВП спосте‑
рігали фузиформні аневризми КА [48].

Для підтверд жен ня чи виключення ВП 
використовують ангіографію, при прове‑
денні якої виявлення змін, що характерні 
для ВП, є одним із 10 критеріїв ВП Аме‑
риканського коледжу ревматології (ACR) 
[45, 74, 75, 80]. Ангіографію артерій вісце‑
ральних органів, зокрема ниркових, мезен‑
теріальних артерій слід виконувати при 
підозрі на ВП, яка має високу діагностичну 

значущість [50, 74]. Ангіографічні дані 
включають аневризми, ектазії, ди секцію, 
стеноз або оклюзію, тромбоз, нерегуляр‑
ність просвіту судин, які виявляють при‑
близно  у  40‑90%  пацієнтів  після  появи 
клінічних симптомів [45, 74, 75].

Множинні мікроаневризми чи аневриз‑
ми невеликого розміру (2‑5 мм) артерій 
вісцеральних органів, які часто розташо‑
вані в місцях біфуркації артерій за даними 
ангіографії, характерні для цього захво‑
рювання, наслідком чого є розвиток ін‑
фарктів органів, зокрема нирок, печін‑
ки, кишківника та ін. [29, 31, 36, 45, 74]. 
Ці зміни не є патогномонічними, однак 
мають  високу  діагностичну  значущість 
при встановленні діагнозу ВП [74].

Дані  дослід жен ня  A.W. Stanson  et  al. 
продемонстрували оклюзивні ураження 
артерій у 98% та аневризми –  у 61% па‑
цієнтів із підтвердженим ВП за допомо‑
гою біопсії [74]. За іншими відомостями 
множинні  аневризми  були  найтипові‑
шими ангіографічними знахідками при 
ВП, які мали місце в 60‑80% осіб із ВП. 
У роботі А. Mirza відзначено, що прокси‑
мальні та середні сегменти ПКА є найпо‑
ширенішими ділянками формування анев‑
ризм КА, потім –  проксимальні відділи 
ПМШГ і ОГ ЛКА [52]. Залучення трьох КА 
або стовбура ЛКА при ВП дуже рідкісне 
[84, 85]. Хоча множинні аневризми є най‑
більш типовими знахідками при КГ, опи‑
сані рідкісні випадки дисекції КА [11]. Не‑
обхідно відзначити, що такі ангіографічні 
дані, як мікроаневризми, ектазії та/або 
оклюзії артерій не є патогномонічними 
для ВП, вони можуть спостерігатися при 
інших васкулітах [38] –   синдромі Чар‑
га –  Стросса, при ревматоїдному артриті, 
системному червоному вовчаку тощо [16].

Як вже згадувалося, при ВП фібриноїдний 
некроз у поєднанні з запальними інфільтра‑
тами та фіброз (залежно від стадії процесу) 
можуть призводити до потовщення стін‑
ки, стенозу, оклюзії, тромбозу, дисекції або 
формування анев ризм КА. Тому при про‑
веденні КГ відзначають не тільки фокаль‑
ні або дифузні ділянки стенозу чи оклюзії, 
але й мультифокальні аневризми з характер‑
ним паттерном «намистини на нитці» (beads 
on a string) або як вузлики [11, 50, 61]. 

Рис. 2. Результати КГ: оклюзія ПКА та відсутність кровотоку після проход жен ня провідника
Примітка: Адаптовано за C. Canpolat et al. [9].

Рис. 1. Дані КГ 25-річної жінки із ВП: множинні аневризми КА із критичними стенозами середнього відділу ПМШГ ЛКА  
та дистального відділу ПКА, оклюзія ОГ ЛКА

Примітка: Адаптовано за M.J. Brooks, R. Iyer [5].

Рис. 3. Дані КГ після імплантації стенту в ПКА
Примітка: Адаптовано за C. Canpolat et al. [9].
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У випадках ізольованого мік росудинного 
ураження зміни КА при проведенні КГ мо-
жуть бути відсутні [51]. R.M. Rajani et al. по-
казали, що приблизно у 25% пацієнтів з ІМ 
у віці до 35 років за даними КГ відзначають 
незмінені КА [66]. На рис. 2 представле-
ні дані КГ 23-річної жінки з ІМ нижньої 
стінки ЛШ та на рис. 3 –  ангіограма після 
імплантації стента у ПКА [9].

Діагноз ВП грунтується на збиранні 
скарг, анамнезу, даних фізикального об-
стеження пацієнта, лабораторних, інстру-
ментальних методів дослідження, біо псії 
та встановлюється на основі класифіка-
ційних критеріїв ВП ACR (1990) [45].

Лікування
Медикаментозне лікування пацієнтів 

із ВП залежить від тяжкості захворюван-
ня [4, 19]. Воно включає монотерапію 
глюкокортикоїдами (ГК) або комбінацію 
ГК з іншими імуносупресивними засоба-
ми (у разі критичного ураження органів, 
розвитку небезпечних для життя усклад-
нень або швидкопрогресуючого пере-
бігу), зокрема проведення пульс-терапії 
метилпреднізолоном чи циклофосфамі-
дом [21, 31]. За показника 0 відповідно 
до Five Factor Score (FFS, 2011) рекомен-
довано застосовувати ГК (здебільшого 
преднізолон у дозі 1 мг/кг/добу з наступ-
ним зниженням дози при досягненні ре-
місії) [21]. У разі FFS=1 на додаток до ГК 
призначають інші імуносупресивні препа-
рати, такі як циклофосфамід, азатіоприн 
або метотрексат [21, 81].

За даними роботи K.N. Jee et al., приз-
начення ГК і циклофосфаміду призводить 
до ремісії у 90% осіб із ВП [36]. У літерату-
рі є дані, що ангіографічні зміни можуть 
регресувати після лікування [62]. Пацієн-
там із HBV-асоційованим ВП рекомен-
доване використання ГК із плазмафере-
зом та противірусною терапією [13, 81]. 
При формах ВП, що асоційований з ін-
шою вірусною інфекцією, доцільно за-
стосовувати такий самий терапевтичний 
підхід [31]. Окрім того, хворим на ВП 
може бути показане хірургічне втручання 
при розвитку ускладнень, як-то перфо-
рація/розрив, ішемія або кровотечі [62].

Досі не існує єдиної думки щодо 
того, як лікувати ураження КА при ВП 
[60, 84]. Патології серця, зокрема, коро-
нарит асоційований із гіршим прогно-
зом і потребує негайного призначення 
агресивної імуносупресивної терапії 
[22, 50, 51, 86], тобто високих доз ГК 
і циклофосфаміду, а при розвитку ІМ 
проводять лікування ІМ за стандартними 
протоколами [22, 51, 84]. У таких пацієн-
тів необхідно розглядати питання щодо 
реваскуляризації міокарда (перкутанної 
ангіопластики, ПТКА чи АКШ) [12, 86]. 
На думку C. Canpolat et al., хворі потре-
бують проведення невідкладної КГ та ко-
ронарної ангіопластики [9]. Окрім того, 
необхідно модифікувати фактори ризику 
ішемічної хвороби серця за їхньої наяв-
ності [78]. У літературі є дані щодо про-
ведення тромболітичної терапії, ПТКА, 
операцій шунтування (АКШ чи МКШ) 
[9-11, 28, 40, 60, 67, 78, 86, 87].

При реалізації останньої стратегії потріб-
на ангіографічна оцінка стану внутрішньої 
грудної артерії для виключення стено-
зу чи оклюзії внаслідок васкуліту [86, 87]. 
У літературі дані щодо вибору шунтів у паці-
єнтів із ВП обмежені [87]. Короткострокові 
результати операцій шунтування були за-
довільними, але довгострокова прохідність 
шунтів невідома, хоча є повідомлення про 
стеноз шунта [85]. Проте за результатами 
роботи F. Yildirim et al. продемонстровано 
тривалу прохідність шунтів із застосуванням 
внутрішньої грудної артерії як шунта [87]. 
У літературі наявні дані щодо важливості 

використання венозних шунтів, а не арте-
ріальних, унаслідок можливого запального 
процесу, оскільки описані стеноз і оклюзія 
грудної артерії при ВП [78, 85].

Насамкінець, рекомендований медика-
ментозний передопераційний контроль 
активності васкуліту (визначення швид-
кості осідання еритроцитів, рівня С-реак-
тивного білка). За наявності активного ВП 
необхідно зважувати ризики від затримки 
реваскуляризації міокарда внаслідок ак-
тивного запалення [87].

Прогноз
Нелікований ВП має несприятливий 

прогноз, однак виживаність пацієнтів 
із ВП значно покращилася внаслідок 
оптимізації терапії за останні десятиліт-
тя. Без лікування 5-річна виживаність 
хворих на ВП складає 13%. За належної 
терапії вона збільшується приблизно 
до 80% [19]. Нелікований ВП є фаталь-
ним захворюванням через розвиток нир-
кової недостатності чи ускладнень із боку 
ШКТ [36, 75] та інфаркту кишечника, го-
ловного мозку, серця, що підтверджують 
P.R. Fortin et al. [75]. За даними авторів, 
прогностичні фактори гіршого прогнозу 
включають ішемію чи інфаркти органів 
(головного мозку, кишківника, нирок 
і серця) [17].

Прогноз ВП залежить від органів, 
що залучені у патологічний процес. Згід-
но із FFS (2011), є чотири прогностич-
ні фактори, пов’язані з несприятливим 
прогнозом при системних некротизуючих 
васкулітах: вік понад 65 років, ураження 
серця, ШКТ (інфаркт, кровотеча чи пан-
креатит) і ниркова недостатність (креа-
тинін плазми крові >150 мкмоль/л), кож-
ний із цих чинників оцінюється в 1 бал. 
П’ятий фактор (ураження ЛОР-органів) 
асоційований із кращим прогнозом 
(відсутність –  1 бал). FFS>2 пов’язано 
зі значним підвищенням смертності [27]. 
Так, 5-річна смертність хворих на ВП 
із FFS=0 становила 12%, FFS=1 – 26%, 
FFS>2 – 46%. Загальна 7-річна вижива-
ність пацієнтів із ВП склала 79% [4].

Смертність осіб із ВП значно зменши-
лася у зв’язку з нещодавньою розробкою 
терапевтичних методик, зокрема ефектив-
ного противірусного лікування [72]. Так, 
за результатами ретроспективно го дослі-
д жен ня за участю пацієнтів із системними 
некротизуючими васкулітами (the French 
Vasculitis Study Group registry), відзначено, 
що загальна виживаність хворих значно 
покращилася із 1980-х рр.; 5-річна вижи-
ваність зросла з 72,2% (95% ДІ 59,7-87,2) 
для пацієнтів, у яких діагноз ВП встанов-
лений раніше 1980 р., до 94,5% (95% ДІ 
90,4-98,8) –  після 2010 р. (р<0,001) [35].

За даними роботи A. Villa-Forte, 5-річ-
на виживаність за відсутності лікування 
складає <15%, за його проведення вона 
є >80%, але може бути нижчою в осіб 
із HBV-асоційованим ВП. Прогноз кра-
щий, якщо ремісія захворювання досяга-
ється протягом 18 місяців після встанов-
лення діагнозу [81].

При ВП частота рецидивів складає мен-
ше ніж 10% [31], однак дані деяких дослі-
джень показали вищий показник [39, 71]. 
За результатами роботи L. Guillevin et al., 
у 80,9% пацієнтів із HBV-асоційованим 
ВП упродовж середнього періоду спосте-
реження 69 місяців виявлено ремісію за-
хворювання, у 9,7% –  рецидиви, у 35,7% –  
летальні наслідки [26].

Ураження ССС при ВП має прогнос-
тичне значення [50]. Продемонстровано, 
що патологія серця у 2-3 рази підвищує 
ризик смертності –  як протягом пер-
шого року, так і наступного спостере-
ження пацієнтів із ВП [4, 17, 23]. Окрім 
того, коронарит асоційований із гіршим 

прогнозом та, як було зазначено вище, 
потребує застосування високих доз ГК 
і циклофосфаміду [51]. ІМ та хронічна 
СН є ускладненнями ВП, що мають про-
гностичні наслідки [19, 24]. Це підтвер-
джують дані дослід жен ня B. Ozben et al., 
які відмітили, що у пацієнтів із ВП та ІМ 
гірший прогноз [60].

Висновки
Таким чином, встановлення діагнозу 

ВП є складним клінічним завданням, 
оскільки ВП –  мультисистемне захво-
рювання, при якому часто, особливо 
на ранніх стадіях, симптоми можуть 
бути неспецифічними. Тому велике зна-
чення має детальне збирання анамнезу 
та дані фізикального обстеження, а ангі-
ографія та інші методи дослід жен ня з ві-
зуалізацією підтверджують діагноз ВП. 
Необхідна співпраця лікарів первинної 
медичної допомоги, ревматологів, кардіо-
логів, нефрологів та інших спеціалістів 
для своєчасного виявлення й ефектив-
ного ведення таких пацієнтів. 

Ураження ССС при ВП є одним із про-
гностично несприятливих факторів ри-
зику, яке часто має асимптомний перебіг. 
При ушкод жен ні КА у хворого на ВП може 
розвиватися ІМ, який нерідко має асимп-
томатичний перебіг та погіршує прогноз. 
Тому рання діагностика ураження КА 
і своєчасне призначення імуносупресив-
ної терапії покращать прогноз таких па-
цієнтів. Насамкінець необхідно відзначи-
ти, що раптова смерть внаслідок ураження 
КА є рідкісним ускладненням ВП.
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