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Серед первинних СВ ураження серця, 
зокрема КА, спостерігається і при еози-
нофільному гранулематозі з поліангіїтом 
(ЕГПА). Раніше це захворювання називали 
синдромом Черджа – ​Стросс, але 2012 р. 
було узгоджене поняття ЕГПА [64]. Ура-
ження серця є поширеним при ЕГПА, яв
ляє собою несприятливий прогностичний 
чинник та потребує агресивнішої терапії 
[106, 135]. Раннє виявлення та своєчасне 
лікування порушення функції серцево-
судинної системи (ССС) при ЕГПА важливі 
для запобігання подальшого ураження орга-
нів і систем, зокрема розвитку ІХС [28], що 
покращує прогноз таких хворих [30, 46, 100]. 
Складність діагностики цього захворювання 
полягає у  мультисистемності порушень. 
Часто на ранніх стадіях відмічають неспе-
цифічні симптоми, а також може спосте-
рігатися асимптомний перебіг ураження 
ССС [13, 30, 65, 126]. Окрім того, ЕГПА 
може маскуватися під інші хвороби, такі 
як бронхіальна астма (БА), риніт, поліноз 
та ін. [99, 106, 123, 135].

Згідно з  Міжнародною поєднавчою 
конференцією щодо номенклатури СВ 
(Чапел-Гілл, США, 2012), ЕГПА – ​еози-
нофільне й некротизуюче гранулематозне 
запалення респіраторного тракту та нек
ротизуючий васкуліт дрібних і середніх 
судин, що асоціюється із БА та еозино-
філією. Антинейтрофільні цитоплазма-
тичні антитіла (АНЦА) частіше виявляють 
за наявності гломерулонефриту [64].

Епідеміологія
Щорічна захворюваність на ЕГПА скла-

дає 0,5-6,8 нових випадків на 1 млн насе-
лення, а поширеність – ​10,7-14 випадків 
на 1 млн населення [81, 87, 142]. Середній 
вік пацієнтів становить 35-54 роки; хоча 
ця патологія може проявлятися у діапазоні 
від 7 до 74 років [8, 51, 115, 139] без ген-
дерних відмінностей [92, 139], деякі дослі-
дження виявили незначне переважання за-
хворюваності серед осіб чоловічої статі [44].

Етіопатогенез
Етіопатогенез ЕГПА до кінця не з’ясова-

ний. Тригерними чинниками можуть бути 
алергени, інфекції, вакцинація, медика-
менти [44, 78] та генетичні фактори [136]. 
Застосування деяких препаратів асоційоване 
з розвитком ЕГПА, серед яких антагоністи 
рецепторів лейкотрієну (монтелукаст, ви-
користання якого підвищує ризик ЕГПА 
у 4,5 рази) [55] та анти-IgE-моноклональні 
антитіла (омалізумаб) [101]. Слід підкрес-
лити,  що у  пацієнтів з  ЕГПА спостері-
гається висока поширеність HLADRB1, 
HLADRB4 [81]. Провідне значення для роз-
витку ЕГПА мають еозинофільна інфільтра-
ція тканин і органів та АНЦА-опосередко-
ване пошкодження ендотелію [4], хоча роль 
останніх у патогенезі ЕГПА до кінця не з’я-
совано [6]. Вважається, що у АНЦА-нега-
тивних випадках ЕГПА активовані еозино-
філи є основним фактором пошкодження 

тканин [123]. Еозинофільна інфільтрація 
міокарда з вивільненням токсичних медіа
торів запалення, таких як еозинофільний 
катіонний і великий основний білок, еози-
нофільний нейротоксин та еозинофільна 
пероксидаза, є причиною пошкодження 
кардіоміоцитів [8, 107]. Гранулематозна 
еозинофільна інфільтрація міокарда та вас
куліт КА зумовлюють ураження серця, що 
може призводити до розвитку  застійної СН, 
ІХС і фатальних аритмій [33, 107]. Підтвер-
дженням провідного значення еозинофілів 
при порушенні функції серця порівняно 
з АНЦА є те, що за даними гістологічного 
дослідження виявляють значну інфільтра-
цію еозинофілами серця [93]. Еозинофіл-
опосередковане ураження серця може 
перебігати у трьох стадіях, як-то гостра 
некротична, проміжна тромботична і кін-
цева фіброзна [105].

У разі АНЦА-позитивного варіанта ЕГПА 
нейтрофіли відіграють основну роль у пош
кодженні органів [135]. Існує декілька до-
сліджень in vivo та in vitro, які доводять па-
тогенетичне значення АНЦА для активації 
нейтрофілів, що веде до пошкодження ен-
дотелію, некротизуючого васкуліту, і, зреш-
тою, розвитку ішемії уражених органів [38]. 
Окрім того, є дані щодо важливості імунної 
системи для виникнення ЕГПА [4, 46, 51, 
81]. Відзначено підвищення активності Тh1-, 
Th2-клітин, гіперпродукцію цитокінів, таких 
як інтерлейкіни (ІЛ) 3, 4, 5, 6, 9, 13, фактора 
некрозу пухлини α (ФНП-α), гранулоци-
тарно-колонієстимулювального фактора 
та хемокіну [46, 51], а також зменшення про-
дукції ІЛ‑10 [6]. У деяких пацієнтів з ЕГПА 
виявляють гіпергаммаглобулінемію та по-
зитивний ревматоїдний фактор, що може 
вказувати на роль гуморального імунітету 
в розвитку захворювання [6].

Основні гістопатологічні дані при ЕГПА [47]:
• еозинофільна інфільтрація тканин;
• великі ділянки некрозу;
• еозинофільний васкуліт;
• інтерстиційні/екстраваскулярні некро-

тизуючі гранульоми.

Стратифікація ризику
У 2011 р. французька група з вивчення 

васкулітів (FVSG) переглянула п’ятифак-
торну шкалу (FFS) для проведення страти-
фікації ризику в осіб з ЕГПА. Згідно з цією 
шкалою чотири фактори ризику (ФР), 
а саме вік >65 років, ураження серця, шлун-
ково-кишкового тракту (ШКТ), такі як кро-
вотеча, інфаркт чи панкреатит, і підвищення 
креатиніну в крові >150 мкмоль/л (кожний 
із цих ФР оцінюється в 1 бал), пов’язують 
із несприятливим прогнозом, тоді як п’ятий 
ФР (ураження ЛОР-органів) асоціюється 
із кращим прогнозом (мінус 1 бал) [52]. 
Пацієнти без ФР (FFS=0) мають кращі по-
казники виживаності порівняно з хворими 
із наявними ФР (FFS≥1), які відносяться 
до групи високого ризику [46]. Призначення 
цитостатиків рекомендоване пацієнтам 
групи високого ризику (FFS≥1) [48].

Клінічний перебіг
Клінічний перебіг ЕГПА характеризу-

ється трьома стадіями, які не завжди можна 
розрізнити [6, 31, 97]:

1. Продромальна фаза відзначається на-
явністю алергічного риніту, синуситу та/або 
БА і може тривати місяці чи роки.

2. Еозинофільна фаза, якій притаманна 
еозинофілія в периферичній крові та еози
нофільна інфільтрація багатьох органів, 
зазвичай легенів.

3. Васкулітна фаза проявляється неспе-
цифічними конституційними симптомами 
та ознаками ураження декількох органів 
і може мати загрозливі для життя наслідки. 
Характерні ураження шкіри, периферичних 
нервів, ШКТ і серця [115]. Типовими клі-
нічними ознаками ЕГПА є БА, синусити, 
транзиторні легеневі інфільтрати, перифе-
рична нейропатія, ураження шкіри тощо 
[13, 49, 71, 116, 124, 125, 139].

Ураження серця при ЕГПА відзначають 
достатньо часто: у 16-90% хворих (табл. 1) 
[13, 22, 30, 90, 116, 118, 126], яке є поширені-
шим у AНЦА-негативних пацієнтів (рис. 1) 
[13, 22, 45, 90, 108] та асоційоване зі значною 
еозинофілією [22, 30, 90, 109] й активністю 
захворювання [74]. За результатами роботи T. 
Neumann et al., усі особи з порушенням функ-
ції серця були АНЦА-негативними (р<0,05) 
[90], однак ці дані не підтверджені резуль-
татами іншого дослідження F. Moosig et al. 
[88]. Патологію серця зазвичай відзначають 
у еозинофільній та васкулітній стадіях хво-
роби [135]. Проте є відомості, що ураження 
серця може бути як раннім проявом ЕГПА, 
так і спостерігатися на пізніх стадіях захво-
рювання [16, 125].

Ураження серця пов’язане з розвитком 
коронариту [8, 43]. Це може призводити 
до васкуліт-опосередкованої ішемії міокар
да внаслідок пошкодження дрібних артерій 
міокарда та епікардіальних КА, значної ін-
фільтрації еозинофілами та їхньою пошко-
джувальною дією на тканини, дегрануляцією 
еозинофілів із виділенням білків, які чинять 
токсичний вплив на клітини з розвитком фіб
розу та формуванням позасудинних грану-
льом [1, 8, 58, 90, 95, 113, 139, 140].

Залучення у патологічний процес ССС при 
ЕГПА асоціюється з несприятливим про-
гнозом і є провідною причиною захворюва-
ності та смертності [45, 46, 50, 56, 88, 90, 92, 

108, 116]. Це підтверджують дані досліджень, 
за якими патологія ССС є причиною смерті 
приблизно у 50% випадків ЕГПА [13, 29, 45, 
50, 105, 109, 118, 135]. За результатами роботи 
G.C. Kane et al., ураження серця при ЕГПА 
асоціювалося з жіночою статтю, молодшим 
віком, значною периферичною еозинофі-
лією та нижчою поширеністю АНЦА [67]. 
Пошкодження серця може характеризува-
тися як незначними змінами із мінімальними 
клінічними проявами, так і загрозливими 
для життя кардіоваскулярними подіями (зо-
крема, розвитком кардіогенного шоку внас-
лідок ГКС чи раптової смерті) [11, 111, 137]. 
Основними причинами летальних наслідків 
при ЕГПА були ІМ, СН, злоякісні шлуноч-
кові аритмії та/або тампонада серця [10, 23]. 
За даними інших досліджень, захворюваність 
і смертність при ЕГПА переважно зумовлені 
міокардитом і коронаритом [50, 92], а при-
близно у 50% випадків ці стани є причиною 
смерті внаслідок гіподіагностики [58].

При ЕГПА у патологічний процес можуть 
залучатися всі структури серця, зокрема епі-
кардіальні та інтраміокардіальні судини, мі-
окард, ендокард, перикард [13, 50, 53, 72, 92, 
102, 108, 118, 125, 126, 140, 141].

Необхідно відзначити, що діагностика 
ураження ССС утруднена у зв’язку з частою 
відсутністю симптомів [13, 30, 65, 126]. Так, 
субклінічний перебіг патології серця при 
ЕГПА виявлений у 90% пацієнтів з ЕГПА 
у стадії клінічної ремісії з використанням 
мультимодального скринінгу – ​24-годин-
ного холтерівського моніторингу елек-
трокардіограми (ЕКГ), ЕКГ-стрес-тесту, 
трансторакальної ехокардіографії (ЕхоКГ) 
та магнітно-резонансної томографії (МРТ) 
серця, що характеризувалося не тільки фіб
розом, але й запаленням (за даними МРТ 
серця з пізнім підсиленням гадолінієм) [126]. 
ЕКГ-стрес-тест (у пацієнтів із незміненими 
епікардіальними КА за даними КГ) був по-
зитивним у 20% хворих на ЕГПА, в яких 

Табл. 1. Частота ураження ССС при ЕГПА
M.R. 
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63-77% 62% 48% 44,9% 50% 27,4% 46,7% 21% 16,1% 35% 90% 70% 9-54,5%
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О.А. Атаманенко, Л.В. Кушнір, к. мед. н., В.В. Кульбака, Олександрівська клінічна лікарня, м. Київ

Ішемічна хвороба серця та еозинофільний гранулематоз 
із поліангіїтом

Ішемічна хвороба серця (ІХС) займає провідне місце серед причин втрати працездатності та смертності у світі, 
особливо в економічно розвинених країнах. Так, за даними Американської асоціації серця  (AHA) та Американської 
асоціації інсульту (ASA), ІХС є головною причиною смертності серед усіх серцево-судинних захворювань (ССЗ) 
у 43,8% випадків, інсульт – ​16,8%, серцева недостатність (СН) – ​9,0%, артеріальна гіпертензія (АГ) – ​9,4% та інші ССЗ – ​
17,9%. ІХС призводить до 1 із 7 смертей у США [57]. Як відомо, основною причиною розвитку ІХС, зокрема гострого 
коронарного синдрому (ГКС), є атеросклероз коронарних артерій (КА). До інших рідших факторів, що зумовлюють 
розвиток ГКС, відносять коронароспазм, емболію, спонтанну дисекцію КА, системні васкуліти (СВ), зловживання 
кокаїном, травми, компресію КА міокардіальними містками тощо [132]. Ураження КА при ревматичних хворобах – ​
провідна причина фатальних ускладнень, таких як інфаркт міокарда (ІМ), раптова серцева смерть, хронічна СН [2]. 
Коронарит є однією з рідкісних причин ІХС при СВ, системних захворюваннях сполучної тканини, ревматоїдному 
артриті та інших захворюваннях [2, 40, 58, 99, 109, 121, 141].

Рис. 1. Частота визначення АНЦА у пацієнтів 
з/без ураження серця [140]
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Серцеві прояви при ЕГПА [118]

• Васкуліт епікардіальних артерій
• Васкуліт дрібних 
інтраміокардіальних судин (артеріол, 
капілярів і венул)
• Гранулематозна інфільтрація міокарда
• Еозинофільний міокардит
• Міокардіальний фіброз
• Ендоміокардіальний фіброз правого 
шлуночка
• Внутрішньопорожнинні тромби 
правого та/чи лівого шлуночка
• Рестриктивна кардіоміопатія
• Дилатаційна кардіоміопатія
• Недостатність мітрального клапана 
внаслідок дисфункції папілярних м’язів
• Гострий перикардит
• Тампонада серця
• Констриктивний перикардит
• Надшлуночкові та шлуночкові 
порушення ритму серця
• Атріовентрикулярні 
та внутрішньошлуночкові порушення 
провідності серця
• Раптова серцева смерть

Продовження на наступній стор.
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спостерігався підвищений рівень еозино-
філів. Зміни на ЕКГ при проведенні ЕКГ-
стрес-тесту в осіб з ЕГПА, ймовірно, поясню-
ються інфільтрацією малих судин міокарда 
еозинофілами та/або васкулітом КА. Більш 
того, дослідники виявили, що вищий ступінь 
еозинофілії периферичної крові (до початку 
лікування) асоціювався з більшою поши-
реністю порушень ритму серця і зворотно 
корелював зі  зниженням фракції викиду 
(ФВ) лівого шлуночка (ЛШ) (r=-0,65) [126]. 
За результатами роботи R.M. Dennert et al., 
клінічні симптоми, що свідчать про ура-
ження серця, спостерігали у 26% пацієнтів, 
зміни на ЕКГ – ​у 66% та за даними ЕхоКГ – ​
у  50%, МРТ – ​у  62% хворих на  ЕГПА. 
Окрім того, патологію ССС за відсутності 
ознак чи змін на ЕКГ може бути виявлено 
у 38% осіб з ЕГПА за допомогою ЕхоКГ 
та МРТ серця [30]. У зв’язку з тим, що відсут-
ність симптомів чи змін на ЕКГ у пацієнтів 
з ЕГПА не виключає ураження ССС, діагнос-
тика повинна охоплювати не тільки анам-
нез, фізикальне обстеження та реєстрацію 
ЕКГ, а й проведення ЕхоКГ чи МРТ серця 
[30, 65]. Результати роботи R.M. Dennert 
et al. також демонструють високу поши-
реність патології серця у хворих на ЕГПА. 
Систематична оцінка ССС, включно з ме-
тодами обстеження із візуалізацією, необ-
хідна для виявлення ураження серця, що 
підтверджують дані дослідження, проведе-
ного A.F. Cereda et al. [30]. Так, у пацієнтів 
з ЕГПА у стадії клінічної ремісії порушення 
функції серця виявляли у 9-54,5% випадків: 
у 18,1% діагностували фібриляцію перед
сердь, перикардит – ​у 45,4%, кардіоміопатію 
із СН – ​у 27,2%, кардіогенний шок – ​у 9%, 
ІМ з елевацією сегмента ST – ​у 18,1% [16].

Автори дослідження P.R. Ames et al. 
дійшли висновку, що ЕГПА слід розглядати 
як захворювання з підвищеним ризиком 
тромбоутворення, який, можливо, пов’я-
заний із тромбогенним потенціалом еози-
нофілів на тлі пошкодження судин. Виник-
ненню гіперкоагуляції при ЕГПА можуть 
сприяти складові еозинофільних гранул, 
окрім того, АНЦА іноді ушкоджують ен-
дотелій із розвитком його проадгезивних 
та  протромботичних властивостей [5]. 
За результатами цієї роботи, у пацієнтів 
з ЕГПА поширеність артеріального тром-
бозу складала 3,1-18,7%, венозного – ​5,8-
30% [5]. Згідно з даними літератури, при 
ЕГПА спостерігають утворення внутріш-
ньоcерцевих тромбів [10, 68], тромбоз 
судин головного мозку [10], мезентері-
альних артерій [94], вен нижніх кінцівок, 
тромбоемболію легеневої артерії тощо [86].

Атеросклероз і ЕГПА
При СВ відзначено прискорений і перед-

часний розвиток атеросклерозу [96]. Меха-
нізми виникнення атеросклерозу, асоціаційо-
ваного із СВ, включають атерогенний ефект 
традиційних серцево-судинних ФР, який 
потенційно посилюється у разі терапії глю-
кокортикоїдами (ГК), системного запалення 
[104]. Відомо, що лікування ГК може сприяти 
появі дисфункції серця внаслідок прискоре-
ного розвитку атеросклерозу та ІХС, а також 
підвищення частоти виникнення цукрового 
діабету й АГ [30]. Однак є дані, що системне 
запалення та  імунні порушення можуть 
пришвидшувати ровиток атеросклерозу при 
ревматичних захворюваннях, зокрема СВ, 
незалежно від наявності класичних ФР ССЗ 
[27, 96], а також, ймовірно, терапії ГК [96].

Хронічне системне запалення при СВ 
може відігравати роль у розвитку раннього 
атеросклерозу як наслідок впливу C-реак-
тивного білка (CРБ), деяких молекул адгезії 
та/або цитокінів, а також локального запа-
лення, можливо, через локально секрето-
ваний ФНП-α та/або дизрегуляції матрич-
них металопротеїназ і оксидантного стресу. 
Окрім того, у пацієнтів із СВ виявлені ендо-
теліальна дисфункція та підвищена артері-
альна жорсткість. На відміну від АНЦА, на-
явність яких не корелює з високим ризиком 
розвитку атеросклерозу або серцево-судин-
них подій, у патологічному процесі можуть 
брати участь автоантитіла до ендотеліальних 
клітин, білка теплового шоку або окислені 
ліпопротеїди низької щільності [96].

У літературі є дані, що при ЕГПА спо-
стерігається підвищений ризик атероскле-
розу. В дослідженні Grani C. et al. у хво-
рого на ЕГПА виявлений стенозувальний 
атеросклероз КА з розвитком ІМ. Автори 
зазначають суперечливість опубліко-
ваних відомостей: хоча у пацієнта мало 
місце атеросклеротичне ураження КА, 
неясно, чи ІМ розвинувся внаслідок ате-
росклерозу  чи поєднання васкуліту КА 
й атеросклерозу [44]. Згідно з даними ще 
одного дослідження, атеросклероз КА (сте-
ноз >70%) виявлений у 15% осіб з ЕГПА 
за результатами коронарографії (КГ) [30]. 
Відомий випадок стенозу КА внаслідок 
атеросклеротичного ураження першої діа-
гональної гілки лівої КА і спазму правої КА 
(ПКА). У роботі Р. Ungprasert et al. описано, 
як у 72-річного пацієнта зі встановленим 
діагнозом ЕГПА при проведенні КГ спо-
стерігався атеросклероз трьох КА (прокси-
мального відділу передньої міжшлуноч-
кової артерії [ПМША], огинаючої КА 
та ПКА). У хворого наявні традиційні ФР 
ІХС, які включали чоловічу стать, вік, АГ 
і дисліпідемію. Пацієнту виконане аортоко-
ронарне шунтування (АКШ) [135]. У дослі-
дженні N. Kakouros et al. при проведенні КГ 
виявлені мінімальні зміни КА [66]. За да-
ними патологоанатомічного дослідження, 
атеросклеротичні зміни (з виключно імуно-
запальними ураженнями судинної стінки) 
в одній чи більше магістральних артеріях 
мали місце у 57,1% випадків, однак слід від-
мітити дуже малу вибірку (n=4) [3]. Згідно 
з результатами мультиспіральної комп’ю-
терної томографії (КТ), рівень кальцієвого 
індексу, що відповідав помірному ризику 
розвитку ІХС, відмічали у 37,5% пацієнтів, 
а високому – ​у 25%. При проведенні перфу-
зійної сцинтіграфії міокарда з технецієм‑99 
у 48% осіб з ЕГПА діагностували переважно 
вогнищевий тип порушення перфузії міо
карда, який відповідав зонам гіпокінезу 
за даними ЕхоКГ. У жінок з ЕГПА рівень 
загального холестерину позитивно корелю-
вав із розвитком серцево-судинних усклад-
нень (r=0,378; p<0,05) [3]. Однак є відомо-
сті щодо відсутності атеросклеротичного 
ураження КА у пацієнтів з ЕГПА, в яких 
відзначали розвиток ГКС [7, 42, 74, 106, 
121, 130, 141].

Коронарит
Ураження КА може бути дифузним 

та  небезпечним для життя станом [14]. 
Слід відмітити, що коронарит виявлений 
у 60% випадків ЕГПА за даними авто
псій [17], однак прижиттєво діагностується 
рідко [58]. Стенокардія та ІМ є нечастими 
формами пошкодження ССС при ЕГПА 
[51, 73, 80, 130, 141], незважаючи на ви-
соку частоту розвитку коронариту [51], 
який може проявлятися у вигляді вазоспас
тичної стенокардії [35, 40, 99, 123, 140] 
та ГКС [15, 70, 74, 75, 122, 140, 141]. У літе
ратурі описано, що ураження КА спосте-
рігається переважно у другій [135] і третій 
(стадія системного васкуліту) стадіях ЕГПА 
[29, 105]. У патологічний процес при ЕГПА 
можуть залучатися міокардіальні судини 
малого діаметра й епікардіальні КА, що не-
рідко призводять до ішемії міокарда, фор-
муванню ектазій і аневризм КА внаслідок 
еозинофільної інфільтрації і прямої цито-
токсичної дії еозинофільних білків.

Незважаючи на те що васкуліт є одним 
із  основних механізмів ураження ССС, 
обструктивні зміни епікардіальних КА 
за даними КГ бувають відсутні, що може 
свідчити про переважне залучення у патоло-
гічний процес судин малого діаметра [139]. 
Часто це призводить до ішемії міокарда, 
пов’язаної з їхнім ураженням [118], що під-
тверджують дані, за якими зазвичай при 
ЕГПА спостерігають васкуліт дрібних арте-
рій, рідко – ​середніх КА [34], а значуще по-
шкодження епікардіальних КА є рідкісним 
[68]. За результатами роботи K.W. Doo et al., 
васкуліт, ектазії та аневризми КА виявля-
ються нечасто, оскільки при ЕГПА до па-
тологічного процесу переважно залуча-
ються дрібні артерії та рідко – ​середні [34]. 
Ураження епікардіальних КА при СВ, яке 
спостерігають із різною частотою залежно 
від СВ та досліджуваної групи пацієнтів, 
може проявлятися у вигляді різного ступеня 

стенозу, вазоспазму, тромбозу, дисекції, роз-
витку ектазій чи аневризм [30, 34, 95]. Так, 
у літературі описані випадки пошкодження 
КА великого діаметра при ЕГПА [35, 58, 74].

Коронарна хвороба серця значно частіше 
зустрічається в АНЦА-негативних пацієн
тів і  є провідною причиною смертності 
при ЕГПА [71, 108]. В осіб з ідіопатичним 
гіпереозинофільним синдромом та ЕГПА 
ураження серця спостерігали у вигляді сте-
нокардії, ІМ, СН, раптової серцевої смерті. 
ЕГПА – ​не єдине захворювання, що може 
призводити до коронарної патології. Інші 
ревматичні хвороби також супроводжу-
ються коронаритом і призводять до коро-
нароспазму та/або тромбозу [18, 41]. Вва-
жають, що системне запалення відіграє 
провідну роль у пошкодженні ендотелію, 
є основним чинником тромбозу КА і су-
проводжується активацією прозапальних 
цитокінів [39].

Коронароспазм
Серед інших проявів ураження ССС 

у пацієнтів з ЕГПА є коронароспазм, але 
як початковий вияв захворювання остан-
ній є надзвичайно рідкісним станом [24]. 
Цей прояв ЕГПА може спричиняти то-
тальну чи субтотальну оклюзію КА і приз
водити до стенокардії, ГКС, кардіогенного 
шоку та раптової серцевої смерті [26, 62]. 
Вищевказані серцево-судинні події спо-
стерігають частіше в активній фазі хвороби, 
яка характеризується виразною еозинофі-
лією, БА, парасинуситом, периферійною 
невропатією, інфільтратами в  легенях 
та ураженням ШКТ [26, 100]. Слід відзна-
чити,  що коронарит при ЕГПА частіше 
асоціюється із коронароспазмом (артерій 
малого і середнього діаметра), ніж із коро-
наротромбозом [11, 42].

Необхідно відмітити, що куріння, пору-
шення обміну електролітів (калію або маг-
нію), вживання кокаїну, холод, гіпервенти-
ляція та резистентність до інсуліну можуть 
сприяти розвитку коронароспазму  [99] 
і бути причиною ендотеліальної дисфунк-
ції. Описано, що підвищений рівень серо-
тоніну, гістаміну, тромбоксану й ендотеліну 
є біохімічними маркерами спазму судин 
[69, 99]. Для індукування коронарного ва-
зоспазму, як правило, використовують аце-
тилхолін та ергометрин [99].

Як зазначено вище, еозинофіли віді-
грають провідну роль в  ураженні серця 
при ЕГПА, у розвитку запалення і коро-
нароспазму [99, 123, 130]. До  кінця па-
тофізіологію коронароспазму при ЕГПА 
не з’ясовано. Дані декількох робіт виявили 
зв›язок між еозинофілією та  коронаро-
спазмом [99, 123, 128]. Припускають, що 
еозинофільна інфільтрація артеріальної 
стінки призводить до сегментарної вазо-
констрикції внаслідок вивільнення хе-
мокінів та ейкозаноїдних прозапальних 
медіаторів [128]. Ці висновки підтверджу-
ють дані про те, що основною причиною 
коронароспазму є підвищення контрак-
тильності гладеньких м›язів судин на тлі 
високої еозинофілії [24]. При активації/
стимуляції еозинофіли можуть спричиняти 
вивільнення вазоактивних речовин, таких 
як гістамін, простагландин D2, лейкотрієни 
C4 і D4 із тучних клітин і базофілів із роз-
витком коронароспазму [99]. Роль біо
логічно активних речовин, що виділяються 
еозинофілами та мають важливе значення 
у коронароспазмі, підтверджено в експе-
рименті. Так, лейкотрієн С4, який вивіль-
няється з еозинофілів, викликає спазм КА 
у свиней [123].

Основні чинники, що можуть призвести 
до розвитку коронароспазму в пацієнтів 
з ЕГПА, окрім токсичного впливу еозино-
філії на КА [37]:

• запалення з виділенням прозапаль-
них цитокінів [61, 99], зокрема ФНП-α, що 
може сприяти функціональному репро-
грамуванню ендотеліальних клітин в осіб 
із хронічним запаленням судин [73];

• ендотеліальна дисфункція, зокрема, 
внаслідок порушення активності ендо
теліальної синтази оксиду азоту та її зни-
женої біодоступності, зменшення кон-
центрації оксиду азоту та підвищення 
схильності до спазму гладеньких м’язів 
КА [79, 114, 120].

Є відомості, що вазодилататори, такі 
як антагоністи кальцію та нітрати, ефек-
тивні при лікуванні коронароспазму [120]. 
Окрім того, зникнення ангінозних нападів 
і відсутність коронароспазму в пацієнтів 
на тлі прийому ГК можуть підтверджувати 
гіпотезу, що коронароспазм розвивається 
внаслідок гіперчутливості КА чи нез’ясова
них автоімунних механізмів у результаті 
еозинофільної інфільтрації [123]. За дани
ми A. Greco et al., Т-хелпери за допомогою 
цитокінів спричиняють активацію еозино-
філів та підвищення IgE [46]. Із цього пог
ляду зрозуміло, чому стандартне лікування 
коронароспазму може бути неефективним, 
тоді як терапія ГК та іншими імуносупре-
сивними препаратами швидко й дієво при-
водить до усунення ангінозного болю [11, 
123, 130]. Однак для оцінки зв’язку між ко-
ронароспазмом та еозинофілією потрібні 
наступні дослідження [123].

Коронароспазм може зумовити розвиток 
вазоспастичної стенокардії [99, 111], ГКС 
[42, 44, 99, 121, 123] і навіть ІМ, ускладне-
ного кардіогенним шоком [37, 75], шлуноч-
ковою тахікардією, та раптової смерті [32]. 
Зазвичай коронароспазм спостерігають 
під час активної фази ЕГПА [99]. ІХС 
зустрічається приблизно у 20% пацієнтів 
з  ЕГПА (при незмінених КА за  даними 
КГ) [140], перикардит – ​28,7%, аритмії – ​
22,7%, СН – ​20,7%, стенокардія – ​7,3%, 
коронарит (за  даними КГ) – ​2,7% [88]. 
За іншими відомостями, стенокардію від-
мічали у 12,2% хворих на ЕГПА, ІМ – ​2% 
[3]. Патологія серця виявлена у 55% осіб 
з ЕГПА, коронарит – ​30%, а СН – ​майже 
у 20%. ІМ діагностували у ранні строки за-
хворювання, його розвиток асоційований 
із високою активністю імунозапального 
процесу та коронаритом [1]. Ішемія та ІМ 
у пацієнтів з ЕГПА поєднуються із запаль-
ним процесом та інфільтрацією еозинофі-
лів. При проведенні КГ рідко виявляють 
зміни епікардіальних артерій [105]. За да-
ними деяких досліджень коронароспазм, 
підтверджений ангіографічно, був причи-
ною розвитку вазоспастичної стенокардії. 
Слід відзначити, що атеросклеротичні сте-
нозувальні ураження КА не виявлені [15, 
35, 40, 99, 111, 122, 141].

Як вже згадувалося, коронарит може 
призводити до появи вазоспастичної сте-
нокардії внаслідок коронароспазму епі-
кардіальних КА з розвитком субепікарді-
альної ішемії міокарда (табл. 2). На ЕКГ 
відмічають елевацію сегмента ST. Окрім 
того, можуть виникати шлуночкові та-
хіаритмії та  навіть зупинка серця [99]. 
Описаний випадок розвитку рефрактер-
ної стенокардії, пароксизмальної форми 
фібриляції передсердь, мітральної ре-
гургітації, систолічної дисфункції ЛШ 
(ФВ ЛШ 38%) із необструктивними, ге-
модинамічно незначущими ураженнями 
КА у 38-річного пацієнта з ЕГПА, якому 
проведено протезування мітрального кла-
пана, радіочастотна абляція та денервація 
серця. Хворий виписаний із рекоменда-
ціями прийому варфарину, аміодарону, 
спіронолактону, преднізолону та  аза-
тіоприну. Через три місяці у  пацієнта 
не спостерігали нападів стенокардії. При-
чину її розвитку не з’ясовано, оскільки 
не  проведене тестування на  наявність 
коронароспазму [25].

ГКС може розвиватися внаслідок ко-
ронариту [74], коронароспазму, тромбозу 
КА [42, 129, 130]. За даними досліджень, 
виникнення ІМ відзначали у 9,4-18,1% па-
цієнтів з ЕГПА [16, 90], однак є дані про 
нижчу частоту його розвитку (2%) в осіб 
з  ЕГПА [3]. Описані випадки розвитку 
ГКС як першого прояву ЕГПА [6, 99, 121], 
ГКС з елевацією сегмента ST [6, 9, 11, 15, 
26, 32, 37, 94, 123, 141], ГКС без елевації 
сегмента ST [7, 29, 44, 130]. Огляд деяких 
випадків ГКС викладений у таблиці 3.

У літературі описані випадки розвитку 
ГКС внаслідок коронароспазму, що усклад-
нився кардіогенним шоком [6, 32], фібриля-
цією шлуночків (пацієнту проведено імплан-
тацію кардіовертера-дефібрилятора) [9, 134], 
шлуночковою тахікардією [130]; ІМ і постін-
фарктної стенокардії [74]. Окрім того, відо-
мий випадок появи ГКС при незмінених 
епікардіальних КА за даними КГ [6].
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На додачу, описано клінічний випадок, 
коли у  35-річної пацієнтки, яка посту-
пила до відділення невідкладної допомоги 
зі скаргами на біль у грудній клітці та за-
дишку, за даними ЕхоКГ виявлений гі-
покінез передньої стінки ЛШ; ФВ ЛШ 
дорівнювала 48%, діагностований міні-
мальний перикардіальний випіт. При про-
веденні КГ виявлено оклюзію (тромбоз) 
дистального відділу ПМША. Виконано 
ПТКА ПМША та  інфузію тирофібану, 
після чого призначений метилпреднізо-
лон по  80  мг/добу. Стан пацієнтки по-
кращився, рівень еозинофілів знизився 
до норми, а за даними контрольної КГ, 
яку провели через тиждень, тромботичні 
ураження КА не виявлені. Через два тижні 
при повторній ЕхоКГ патологічні зміни 
не діагностовані (відсутні гіпокінез і пе-
рикардіальний випіт) [42].

Також цікавим є випадок розвитку ГКС 
як наслідок спазму ПКА у 42-річної жінки 
з аспірин-індукованою астмою, що прой
шов після інтракоронарного введення ніт
рогліцерину (рис. 2). На ЕКГ – ​елевація 
сегмента ST у відведеннях ІІ, ІІІ, aVF та дис-
кордантна депресія сегмента ST у відведен-
нях V2-V5, підвищений рівень тропоніну Т, 
АНЦА не діагностовано. Після дообстеження 
(виявлено астму, синусити, пурпуру, поліпи 
носа, еозинофілію) встановлений діагноз 
ЕГПА. Ймовірно, у даному випадку корона-
роспазм пов’язаний з еозинофілією, оскільки 
інші можливі причини (куріння, вживання 
кокаїну, гіпервентиляція) виключені. За два 
місяці до госпіталізації у пацієнтки розви-
нувся біль у грудній клітці, через три тижні 
епізоди стали частішими. На тлі прийому 
пролонгованих нітратів та дилтіазему було 
відзначено ангінозні напади, однак після 
призначення бетаметазону стан хворої по-
кращився. Ангінозний біль не спостерігали 
за відсутності прийому антиангінальних пре-
паратів та через три місяці при проведенні КГ 
коронароспазм не відмічали (рис. 3) [123].

Як було зазначено вище, коронароспазм 
розвивається в активній фазі захворюван
ня [99], однак появу коронароспазму спо-
стерігали і в неактивній фазі ЕГПА [26]. 
G. D’Amico et al. описали випадок розвитку 
ІМ з елевацією сегмента ST передньобічної 
стінки ЛШ у 57-річної жінки (що приймала 
преднізолон) без ФР ІХС, яка поступила 
з типовим болем у грудній клітці. На ЕКГ 
виявлено елевацію сегмента ST у відведен-
нях I, aVL, V1-V6. Призначене лікування: 
прасугрель, аспірин, нефракціонований ге-
парин, морфін. При проведенні невідклад-
ної КГ встановлено субоклюзію першої діа
гональної гілки, стеноз не зменшувався при 
інтракоронарному веденні нітратів. Сте-
нозів ПКА не виявлено. Пацієнтці було 
проведене стентування першої діагональної 
гілки металевим стентом. Наприкінці про-
цедури у хворої розвинувся рецидив болю 
у грудній клітці, на ЕКГ відзначали елева-
цію сегмента ST у відведеннях ІІ, ІІІ і aVF. 
За даними повторної КГ, виявлений мно-
жинний стеноз ПКА внаслідок коронаро
спазму, який пройшов після інтракоронар-
ного введення нітратів і верапамілу [26].

Ще один випадок ураження КА у 58-річ-
ного пацієнта, при обстеженні якого вста-
новлений діагноз ЕГПА. Крім того, хворий 
мав декілька ФР ССЗ: сімейний анамнез 
ССЗ, АГ, куріння, гіперхолестеринемію. 
В анамнезі – ​ішемічний та геморагічний 
інсульти, пролапс мітрального клапана 
з незначною регургітацією, атріовентри-
кулярна блокада 1-го ступеня. За допомо-
гою КТ виявлено виразний кальциноз КА, 
а за даними КГ – ​дилатацію і дифузний 
кальциноз КА, оклюзію ПМША з розви-
неним колатеральним кровотоком, критич-
ний стеноз дистального відділу ПКА з суб
оклюзією задньої міжшлуночкової артерії 
та критичним стенозом задньо-бічної гілки. 
Пацієнту проведено коронарну ангіоплас-
тику шляхом імплантації металевого стента 
в задню мішлуночкову артерію із призна-
ченням ГК [14].

Необхідно відзначити, що прийом не
стероїдних протизапальних препаратів 
(НПЗП) може посилити сегментарну вазо-
констрикцію, опосередковану еозинофілами. 
Буває, що НПЗП сприяють розвитку корона-
роспазму внаслідок дегрануляції еозинофілів 

при ЕГПА. Окрім того, припинення прийому 
системних ГК може бути тригерним чинни-
ком маніфестації ЕГПА [50]. Так, описаний 
випадок коронароспазму з виникненням 
ангінозного болю, ІМ, фібриляції шлуночків 
і зупинки серця з успішною реанімацією 
у 30-річного пацієнта з ЕГПА після відміни 
ГК і через годину після введення НПЗП 
(кетопрофен). На ЕКГ відзначали елевацію 
сегмента ST у відведеннях V1-V6, І, aVL, 
реципрокну депресію сегмента ST у відведен-
нях II, III, aVF. За даними КГ, спостерігали 
спазм ПМША і ПКА, який пройшов після 

інтракоронарного введення нітрогліцерину 
(рис. 4). Через 15 днів хворому імплантова-
ний кардіовертер-дефібрилятор та призна-
чені ГК, цитостатики. Упродовж 30 місяців 
на тлі щоденного прийому преднізолону 
й азатіоприну симптомів не виявлено [9]. 
Дані цього дослідження демонструють, що 
застосування НПЗП може призвести до ко-
ронароспазму внаслідок дегрануляції еози-
нофілів при ЕГПА. Більш того, для запобі-
гання фатальних подій важлива прихильність 
до терапії ГК, особливо у пацієнтів з ЕГПА 
із високим серцево-судинним ризиком [9].

J.P. Smedema et al. описали розвиток 
серцебиття та атипового болю у грудній 
клітці в 53-річної жінки з ЕГПА (діагноз 
встановлений 7 років тому). На ЕКГ ви-
явлено ішемію міокарда, при проведенні 
24-годинного холтерівського моніторин
гу ЕКГ – ​часті шлуночкові ектрасистоли 
та нестійка мономорфна шлуночкова тахі-
кардія, а при наступному обстеженні (пер-
фузійна сцинтіграфія з талієм‑201 та ди-
піридамолом, кіно- та перфузійна МРТ 
серця) – ​зворотні/незворотні дефекти 
перфузії та фіброз у ділянці міжшлуноч-
кової перегородки, дискінезія її сегмента. 
Таким чином, зазначені дефекти перфузії 
та рубцева тканина, які є вторинними від-
носно васкуліту дрібних судин міокарда 
та інфільтрації міокарда. За відсутності змін 
при проведенні КГ відзначені результати 
підтверджують ішемію, зумовлену васку-
літом дрібних судин. До імуносупресивної 
терапії (низькі дози ГК та азатіоприн) були 
додані β-адреноблокатори й нітрати [118].

Описані випадки коронариту з розвит-
ком ГКС з елевацією сегмента ST у ділян
ці передньої стінки ЛШ та периміокардиту 
[141], ГКС і міокардиту [109], як першого 
прояву ЕГПА, міокардиту та ГКС з елевацією 
сегмента SТ, що ускладнився кардіогенним 
шоком і клінічною смертю [37].

Продовження на стор. 22Рис. 3. КГ пацієнтки після тримісячної терапії бетаметазоном: А – ​відсутній спазм ПКА;  
В – ​відсутні колатералі з ПМША до ПКА [123]
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Рис. 2. Дані невідкладної КГ 42-річної жінки: А – ​колатеральний кровоток із ПМША до ПКА (вказано стрілкою); В – ​виразний  спазм 
проксимального і дистальних відділів ПКА (вказано стрілками); С – ​інтракоронарне введення болюсу 0,2 мг нітрогліцерину 

привело до дилатації ПКА (вказано стрілкою) [123]
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Табл. 2. Огляд випадків вазоспастичної стенокардії при ЕГПА

Дослідження Стать/
вік ФР ІХС Дані ЕКГ Дані КГ АНЦА-

статус
Еозинофілія 

(%,x109/л)

Ініціальна 
імуносу- 
пресивна 

терапія

Вазодила
татори Наслідки

F.J. Garcia 
Hernandez  
[40]

Чол./20 -

Транзиторна 
елевація сегмента ST 
у відведеннях V1-V3, 
III, aVF у передніх 
або нижніх 
відведеннях

Відсутні зміни КА 
(без проведення 
провокуючих тестів)

- 1,1x109/л Дефла-
закорт

Нітрати, 
блокатори 
кальцієвих 
каналів – 
неефективні 

Повторні напади 
стенокардії 

M. Setoguchi 
et al. [111] Чол./60

Цукровий 
діабет, 
куріння

Депресія сегмента ST 
у відведеннях І, aVL, 
V4-V6 

Спазм ПМША 
та огинаючої лівої КА Негативний ­­ -

Нітрати, 
дилтіазем, 
нікорадил – 
неефективні

 Смерть внаслідок 
фульмінантного 
міокардиту

P. Petrakopoulou 
еt al. [99] Жін./50 -

Транзиторна 
елевація 
сегмента ST 
у відведеннях  
V1-V3, IІ, III, aVF 

1. 75% стеноз ПМША 
(проведено ПТКА)
2. Через 20 міс – 
тромбоз ПКА, 
проведене стентування 
ПКА
3. Через 3 міс – 
повторні епізоди 
загрудинного болю,  
за даними КГ 
виключений стеноз КА 
4. Через 3-4 міс – 
індукований 
ацетилхоліном 
коронаспазм (99% 
оклюзія проксимальних 
і дистальних відділів 
ПКА)
5. Через 6 міс – 
відсутність змін КА 
та їхня дилатація при 
введенні ацетилхоліну 

- 20%
Преднізолон 

по 60 мг/
добу

1. Відсутність 
ефекту 
блокаторів 
кальцієвих 
каналів, 
трапідилу, 
частковий ефект 
нітратів
2. Позитивний 
ефект 
інтракоро- 
нарного 
введення 
нітрогліцерину

1. Повторні напади 
стенокардії 
(преднізолон 
по 5 мг/добу), 
циклофосфамід 
по 100 мг/добу
2. Відсутність 
нападів стенокардії 
при комбінованій 
імуносупресивній 
терапії ГК 
і циклофосфамідом

M. Drogue et al. 
[35] Жін./54 -

Транзиторна 
елевація 
сегмента ST.
При введенні  
метилергометрину 
спостерігали 
ангінозний 
біль і елевацію 
сегмента ST

Аневризма ПКА - 18,6х109/л - - -

J. Vinit et al. 
[140] - - - Відсутність змін КА - - ГК, цикло- 

фосфамід

Антагоністи 
кальцію 
неефективні

Покращення стану
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Табл. 3. Огляд випадків ГКС при ЕГПА

Дослідження Стать
/вік

ФР 
ІХС Дані КГ АНЦА-

статус 
Еозинофілія 

(%,х109/л)
Локалізація / 

глибина ІМ Зміни на ЕКГ Лікування

A.D. Wagner et al. 
[141] Жін./41 Відсутні

Транзиторна оклюзія  
дистального відділу ПМША  
(введення нітрогліцерину) 

Негативний 68,2% ГКС з елевацією сегмента ST 
передньої стінки ЛШ

Елевація сегмента ST 
у відведеннях V1-V4 
та депресія – у ІІІ, aVF 

Преднізолон, циклофосфамід 

A. Omoto et al. [94] Жін./73 - Транзиторна оклюзія ПКА  
(введення нітрогліцерину й гепарину) Негативний 73% ІМ з елевацією сегмента ST 

нижньої стінки ЛШ - -

M. Tanaka et al. 
[130] Чол./54 Відсутні

Відсутні анатомічні стенози, 
коронароспазм 3 судин, індукований 
ацетилхоліном 

Негативний 46% ГКС без елевації сегмента ST 
задньо-бічної стінки ЛШ 

Депресія сегмента ST 
у відведеннях ІІ, ІІІ, aVF, 
V4-V6 

Преднізолон
Дилтіазем, нікорандил 
(без ефекту)

C. Grani et al.  
[44] Чол./58 Відсутні

95% стеноз середнього відділу 
ПМША атеросклеротичного генезу 
і 80% стеноз проксимального відділу 
проміжної артерії

- 6,69х109/л ІМ без елевації сегмента ST 
нижньої стінки ЛШ

Депресія сегмента ST 
у відведеннях ІІ, ІІІ, aVF 

Імплантація 3 елютинг-стентів, 
преднізолон, циклофосфамід 
із наступним призначенням 
азатіоприну

Z. Dimitriadis et al. 
[32] Жін./49 Відсутні

1. Січень 2010 р. –спазм ПКА
2. Вересень 2010 р. – спазм 
ПМША і ПКА, що пройшов 
після інтракоронарної інфузії 
нітрогліцерину

- 23,9%  
(1,4x109/л)

1. ІМ задньої стінки ЛШ
2. Через 8 міс – ІМ 
з елевацією сегмента ST 
передньої стінки ЛШ, 
ускладнений кардіогенним 
шоком

-

1. Дилтіазем
2. Внутрішньоаортальна 
балонна контрпульсація, 
іноторопні агенти, 
преднізолон, циклофосфамід, 
автоматичний кардіовертер-
дефібрилятор

M. Estivals et al. 
[37] Чол./52 Відсутні

Оклюзія ПКА (коронароспазм, 
що пройшов після введення нітратів) і 
середнього відділу ПМША

Негативний 68,6%

ГКС з елевацією сегмента 
SТ передньої стінки, 
ускладнений кардіогенним 
шоком і зупинкою серця 
з успішною реанімацією

Елевація сегмента ST 
у відведеннях V1-V4 

Стентування ПМША 
та огинаючої артерії, 
реанімаційні заходи, 
внутрішньоаортальна балонна 
контрпульсація, преднізолон, 
азатіоприн

G. D’Amico et al. 
[26] Жін./57 Відсутні

1. Субоклюзія першої діагональної 
гілки (можливо, внаслідок 
атеросклерозу), яка не пройшла після 
інтракоронарного введення нітратів 
2. Декілька стенозів ПКА внаслідок 
спазму, який пройшов після введення 
нітратів і верапамілу 

- -

1. ІМ з елевацією сегмента ST 
передньо-бічної стінки ЛШ
2. Наприкінці КГ – повторний 
загрудинний біль з елевацією 
сегмента ST у відведеннях ІІ, 
ІІІ, аVF 

1. Елевація сегмента ST 
у відведеннях I, aVL, V1-V6 
2. Елевація сегмента ST 
у відведеннях III, aVF

Морфін, прасугрель, гепарин, 
аспірин, нітрати Імплантація 
металевого стенту в першу 
діагональну гілку 

W. Sulaiman  
et al. [121] Чол./50 Гіперхолесте- 

ринемія Відсутні зміни епікардіальних КА Негативний 33-78,8% ІМ нижньої стінки ЛШ - -

Y. Suzuki et al. 
[123] Жін./42 Відсутні Спазм ПКА (без провокаційних тестів) Негативний 13,5%

ГКС з елевацією сегмента ST 
нижньої стінки ЛШ

Елевація сегмента ST 
у відведеннях ІІ, ІІІ, aVF 
і депресія – у V2-V5 

Преднізолон 

T. Asdonk et al.  
[7] Жін./53 Відсутні Відсутні зміни Негативний 71,3% ГКС без елевації сегмента ST 

передньої стінки ЛШ
Негативний зубець Т 
у відведеннях aVL, V1-V4 Преднізолон

C. Grani et al.  
[44] Чол./58 Відсутні

Стеноз середнього відділу ПМША 
(95%) і проксимального відділу 
проміжної артерії (80%)

Негативний 6,69x109/л ІМ без елевації сегмента ST 
нижньої стінки ЛШ

Депресія сегмента ST 
у відведеннях ІІ, ІІІ, aVF -

G. Dendramis et al. 
[29] Чол./58 АГ

Ектазії КА, хронічна оклюзія 
середнього відділу ПМША, стеноз 
(90%) проксимального відділу задньої 
міжшлуночкової артерії

Позитивний 15% Нестабільна стенокардія
АВ-блокада 1-го ступеня, 
блокада передньої гілки 
ЛШ, Q у відведеннях ІІІ, аVF 

-

D.M. Gerede et al. 
[42] Жін./35 Відсутні Оклюзія (тромбоз) дистального 

відділу ПМША Негативний 47,1% ГКС передньої стінки ЛШ Зміни сегмента ST 
у відведеннях V1-V4 

ПТКА, тирофібан, 
метилпреднізолон

I. Buhaescu et al. 
[15] Жін./39 Відсутні

1. Відсутні значущі зміни КА
2. Через 3 тижні – спазм ПКА 
(введення нітрогліцерину)

Негативний 75%  ІМ нижньої стінки ЛШ Елевація сегмента ST 
у відведеннях ІІ, ІІІ, aVF 

1. β-адреноблокатори, аспірин
2. Преднізолон, метотрексат 
із наступним призначенням 
циклофосфаміду

S. Trivedi et al. 
[134] Чол./56 Дисліпідемія Незначні зміни КА, коронароспазм Позитивний 4,0x109/л

ІМ задньої стінки ЛШ, 
ускладнений фібриляцією 
шлуночків

-

Преднізолон, азатіоприн, 
антагоністи кальцію, нітрати, 
реанімаційні заходи, 
кардіоверсія, тромболізис, 
імплантація кардіовертера-
дефібрилятора

N. Benallegue et al. 
[9] Чол./30 -

Спазм ПМША і ПКА, який пройшов 
після інтракоронарного введення 
нітрогліцерину

Негативний 1,29x109/л

ІМ передньо-перегородково-
бічної стінки ЛШ, 
ускдаднений фібриляцією 
шлуночків і зупинкою серця 
з успішною реанімацією

Елевація сегмента 
ST у відведеннях І, aVL, 
V1-V2, V5-V6, реципрокні 
зміни – дискоркондантна 
депресія сегмента ST 
у відведеннях II, III, aVF 

1. ГК, циклофосфамід 
із наступним призначенням 
азатіоприну 
2. Реанімаційні заходи, 
імплантація кардіовертера-
дефібрилятора

A.Y. Bitar et al. [11] Жін./68 -

Множинний спазм КА (спазм ПМША, 
рефрактерний до інтракоронарного 
введення верапамілу та 
нітрогліцерину, спазм ПКА 
пройшов після введення зазначених 
препаратів)

Негативний 22% ГКС з елевацією сегмента ST

Елевація сегмента ST на 3-4 
мм у відведеннях V1-V2, 
на 1-2 мм – у III, aVF із 
реципрокною депресією у 
відведеннях І, aVL, V5-V6 

Імплантація двох елютинг-
стентів у ПМША та першу 
діагональну гілку, 
внутрішньоаортальна 
контрпульсація, вазопресори, 
внутрішньовенний дилтіазем 
і перорально – ізосорбіду 
динітрат, ГК

J. Schiefermueller 
et al. [109] Жін./45 -

1. Стеноз середнього відділу ПМША, 
оклюзія середього відділу задньої 
мішлуночкової артерії
2. Через 5 днів відсутні значущі 
зміни КА (незначна нерівномірність 
просвіту ПМША)

Негативний 9x109/л ГКС -

Внутрішньовенно 
метилпреднізолон, 
із наступним призначенням 
преднізолону внутрішньо

M. Apirami et al. 
[6] Жін./50 - Незмінені КА Негативний 17%

ГКС з елевацією сегмента ST 
передньо-перегородкової 
стінки ЛШ, ускладнений 
кардіогенним шоком

Елевація сегмента ST 
у відведеннях V1-V3 

Пульс-терапія 
метилпреднізолоном, 
преднізолон, цикдофосфамід, 
азатіоприн

Продовження. Початок на стор. 13 
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Ектазії та аневризми КА
Багато чинників можуть впливати на роз-
виток ектазій КА, зокрема, надмірна екс-
пресія матриксних металопротеїназ, асо-
ційована з ремоделюванням артерій. При 
СВ виявлено підвищення рівня матриксних 
металопротеїназ (ММР‑2, ММР‑9) та зни-
ження їхніх тканинних інгібіторів (TIMP‑1 
і TIMP‑2) [29]. У таких пацієнтів ектазії КА 
можуть спричиняти розвиток різної симпто-
матики, часто їх виявляють несподівано або 
після появи атипового болю у грудній клітці, 
стенокардії чи ГКС [28]. Описаний випадок 
нестабільної стенокардії у 58-річного чо-
ловіка, госпіталізованого з гострим болем 
у грудній клітці. За результатами КГ, у нього 
виявлені ектазії КА, хронічна оклюзія се-
реднього відділу ПМША та стеноз (90%) 
проксимального відділу ПМША, проведено 
імплантацію металевого стенту. Встанов-
лення діагнозу ЕГПА, дані про асоціацію 
ЕГПА з істотним ураженням КА (висока 
претестова ймовірність ІХС) і стійкий біль 
у грудній клітці були показаннями до прове-
дення невідкладної КГ у хворого [29].

При ЕГПА виникнення аневризм КА 
є дуже рідкісним. Проте все ж описані ви-
падки вазоспастичної стенокардії та анев
ризми ПКА [35], ІМ та гігантських аневризм 
ПКА і ЛКА за даними КГ [60]. Відомо про 
розвиток гігантської аневризми огинаючої 
лівої КА (діаметром 4 см із пристінковими 
тромбами) і аневризми ПКА, виявлені за до-
помогою КТ. Окрім того, у пацієнта на ЕКГ 
спостерігалися ознаки перенесеного ІМ, 
за даними ЕхоКГ – ​зниження скоротливості 
ЛШ (ФВ ЛШ 30%) [54]. Ще один клінічний 
випадок залучення до патологічного про-
цесу КА при ЕГПА: при проведенні коро-
нарної КТ-ангіографії у 69-річного чоловіка 
за відсутності симптомів зі сторони ССС 
виявлено ознаки васкуліту КА, потовщення 
судинної стінки, периваскулярну інфіль-
трацію. Наявні виразний стеноз прокси-
мального відділу ПКА внаслідок сакулярної 
аневризми (6x10 мм) та стеноз проксималь-
ного відділу ПМША. Також діагностовано 
фузиформну аневризму низхідної грудної 
та черевної аорти. Хоча ураження великих 
КА не є частою знахідкою при ЕГПА, ре-
зультати цього дослідження показали, що 
при ЕГПА ці артерії можуть залучатися у па-
тологічний процес із розвитком васкуліту 
та аневризм [34].

Клініцистами описаний розвиток болю 
у грудній клітці з дифузною елевацією сег
мента ST на ЕКГ у 18-річного пацієнта. При 
проведенні КГ виявлений коронарит із роз-
витком стенозів та аневризм КА (рис. 5). 
За даними ЕхоКГ – ​помірний перикарді-
альний випіт. Через рік терапії преднізоло-
ном та циклофосфамідом відмічали повний 
регрес васкуліту та змін КА [106].

У літературі є повідомлення про випадки 
раптової серцевої смерті у пацієнтів з ЕГПА 
[111, 137]. Описаний випадок раптової кар-
діальної смерті 49-річної пацієнтки з ЕГПА 
в активній васкулітній стадії за відсутно-
сті клінічних симптомів ураження серця 
та мультиорганним пошкодженням за да-
ними автопсії з переважним залученням 
у патологічний процес серця. Гістологічне 
дослідження тканин шлуночків та міжшлу-
ночкової перегородки виявило дифузну 
інфільтрацію еозинофілами, гранульоми 
та некротизуючий васкуліт з ушкодженням 
малих та епікардіальних КА (фібриноїд-
ний некроз, трасмуральна еозинофільна 
інфільтрація, запалення, тромбоз та пери-
васкулярна еозинофільна інфільтрація). 
У міокарді відмічали ділянки некрозу [137].

Слід відзначити, що у разі розвитку ГКС 
у пацієнтів із ЕГПА необхідно проводити 
ретельний диференційний діагноз, оскільки 
в літературі є дані щодо маніфестації еозино
фільного міокардиту, який ускладнився кар-
діогенним шоком, замаскованим ІМ перед
ньобічної стінки ЛШ [112], еозинофільного 
міоперикардиту (за даними біопсії) [135], 
міокардиту (був встановлений первинний 
діагноз ГКС) [133].

Діагностика базується на клінічних та 
гістологічних даних [51]. Діагноз ЕГПА 
встановлюють на основі критеріїв Амери-
канського коледжу ревматології (ACR) [84]. 
Дані лабораторного дослідження крові не-
специфічні, тому їх діагностичне значення 

обмежене [8]. У загальному аналізі крові 
виявляють лейкоцитоз [66], еозинофілію – ​
понад 10%, чи >1,5х109 [13, 51, 66, 96], 
анемію, підвищення швидкості осідання 
еритроцитів [8, 51]. Також відзначають 
збільшення СРБ, особливо в активній фазі 
васкуліту [8], у 75% випадків – ​зростання 
IgE у сироватці крові [8, 98]. При ураженні 
міокарда виявляють збільшення концентра-
ції серцевих тропонінів, МВ-КФК, КФК 
[66, 82]. Додатковими діагностичними мар-
керами можуть бути вищі рівні розчинних 
форм рецепторів інтерлейкіну‑2, еозино-
фільного катіонного протеїну та розчин-
ного тромбомодуліну, але вони не є широко 
доступними [110]. Окрім того, у літературі 
є дані щодо визначення рівня циркулюю-
чих ендотеліальних мікрочастинок як мар-
кера пошкодження ендотелію, у пацієнтки 
з ЕГПА та кардіоміопатією мало місце під-
вищення цього показника [76].

АНЦА виявляли у 30-77,8% осіб з ЕГПА 
[13, 22, 48, 70, 108, 116, 119], у 75-81% з яких 
спостерігалися антитіла з  перинуклеар-
ною імунофлюоресцентністю (pАНЦА), 
у більшості випадків – ​зі специфічністю 
до мієлопероксидази (у 92-100% пацієнтів) 
[13, 51, 98], які частіше визначали у хво-
рих із гломерулонефритом, мононеври-
том чи пурпурою [116]. Однак, як зазначено 
вище, ураження серця частіше виявляють 
у АНЦА-негативних хворих [108].

Діагностику ураження ССС проводять 
за допомогою ЕКГ, ЕхоКГ [51, 105, 118, 
135], МРТ/МРТ-ангіографії, КТ/КТ-ангіо
графії, позитронно-емісійної томографії, 
КГ [16, 37, 83, 118, 135], сцинтиграфії міо-
карда [140] та біопсії міокарда [118]. Раннє 
залучення ССС до патологічного процесу 
може бути субклінічним, і  у  більшос
ті пацієнтів відсутні будь-які симптоми 

або зміни на ЕКГ. Тому ЕхоКГ та/або МРТ 
серця рекомендовані як  частина обсте-
ження хворих із  підозрою на  патологію 
серця [135]. Проведення ЕКГ, ЕхоКГ реко-
мендоване пацієнтам навіть за відсутності 
симптомів ураження ССС [139]. Так, за да-
ними дослідження зміни на ЕхоКГ вияв-
ляли у 73% хворих із пошкодженням серця, 
ЕКГ – ​у 58% [140]. На ЕКГ діагностують 
ішемію міокарда, неспецифічні зміни сег
мента ST, зміни зубця Т, порушення провід-
ності (зокрема, блокади ніжок пучка Гіса, 
атріовентрикулярну блокаду ІІІ ступеня) 
і ритму серця, ​типові ЕКГ-ознаки пери-
кардиту чи ГКС [29, 51, 105]. За допомогою 
доплерівської ЕхоКГ оцінюють розміри 
камер серця, порушення скоротливої здат-
ності, ознаки діастолічної дисфункції ЛШ, 
виявляють тромби у порожнинах серця, 
перикардит тощо [51, 82, 109]. Найчастіші 
ЕхоКГ-знахідки включають зниження ФВ 
ЛШ, регіонарну чи дифузну гіпокінезію 
та перикардіальний випіт [30, 90].

МРТ серця є інформативним методом 
візуалізації не тільки для раннього вияв-
лення ураження ССС, але й оцінки перебігу 
захворювання, прогнозу та ефективності лі-
кування [83, 85, 118, 126]. Контрастна МРТ 
має суттєву діагностичну значущість при 
визначенні порушення функції серця, його 
структурних та морфологічних змін [118]. 
Відзначено цінність перфузійної МРТ для 
діагностики ураження малих судин міо-
карда. За допомогою МРТ серця з кон-
трастуванням виявлений некроз міокарда 
у 3 із 8 пацієнтів із ЕГПА [85]. Окрім того, 
описаний транзиторний коронароспазм 
у хворих на ЕГПА, хоча за даними МРТ 
структурних змін КА не було [85, 141].

У дослідженні, проведеному M.R. Haze
broek et al., оцінювали стан КА за допомогою 

КТ-ангіографії та/або КГ у пацієнтів, у яких 
відзначали типовий біль у грудній клітці, 
дифузне чи регіонарне порушення скорот-
ливої здатності ЛШ за даними ЕхоКГ або 
МРТ та/чи трансмуральний чи субендо-
кардіальний інфаркт-асоційований фіброз 
міокарда (табл. 4) [56].

При проведенні КГ рідко виявляють 
зміни епікардіальних КА [68], однак є пові-
домлення про ангіографічно підтверджене 
їх пошкодження [58]. Слід відзначити, що 
відсутність змін за даними КГ не виключає 
ураження КА внаслідок ЕГПА, оскільки 
часто страждають дистальні (міокардіальні) 
відділи [138]. Пошкодження епікардіаль-
них КА внаслідок васкуліту відзначають 
у вигляді коронароспазму [37, 99], стенозу 
і аневризм [106], тромбозу [42], дисекції 
КА [63]. Окрім того, за даними КГ відміча-
ють васкуліт КА з нерівномірним просві-
том судин, різкими обривами та аневриз-
мами [35, 58, 85]. За результатами роботи 
T. Neumann et al., при проведенні КГ у па
цієнтів із болем у грудній клітці та задиш-
кою зміни КА були відсутні у 62% хворих, 
нерівномірність просвіту КА – ​у  23%, 
стеноз КА понад 70% – ​у 15% [90]. За да-
ними дослідження R. Dennert et al., ІХС 
відповідно до КГ виявлено у 16% пацієнтів 
з ЕГПА проти 3% у контрольній групі [30].

Гістологічні дані
За даними біопсії уражених тканин (за-

звичай шкіри, нервів чи м’язів) виявляють 
некротизуючий васкуліт, екстраваскулярні 
некротичні гранульоми, еозинофільну ін-
фільтрацію [51, 139], хоча поєднання цих 
явищ рідкі [51, 115]. Найпоширенішими 
гістопатологічними знахідками при біопсії 
є еозинофільні інфільтрати тканин [139].

Принципи лікування
Використання ГК є наріжним каменем 

терапії пацієнтів з ЕГПА. Так, згідно з реко-
мендаціями щодо оцінки й лікування ЕГПА 
(2015), застосування ГК є доцільним для 
досягнення ремісії захворювання [48]. За на-
явності симптомів, що загрожують життю 
пацієнта, слід призначати пульс-терапію 
метилпреднізолоном. Як індукційне ліку-
вання рекомендоване застосування предні-
золону по 1 мг/кг/добу упродовж 2-3 тижнів 
із поступовим зниженням до мінімальної 
ефективної дози або, за можливості, до від-
міни [48]. Пацієнтам із проявами, що загро-
жують життю, та/або ураженням життєво 
важливих органів (наприклад, серце, ШКТ, 
центральна нервова система, тяжка пери-
ферична невропатія, тяжке захворювання 
очей, альвеолярний крововилив та/або 
гломерулонефрит) для індукції ремісії до-
цільне призначення комбінації ГК та іншого 
імуносупресивного препарату, наприклад 
циклофосфаміду (рівень доказовості В). 
Монотерапія ГК показана за відсутності 
симптомів, що загрожують життю хворого, 
та/або ураження життєво важливих органів 
(рівень доказовості С) [48].

Згідно з рекомендаціями Європейської 
антиревматичної ліги, Європейської нирко
вої асоціації та Європейської асоціації діа
лізу і трансплантації (EULAR/ERA-EDTA, 
2016), для індукції ремісії при АНЦА-СВ, 
зокрема ЕГПА, слід призначати комбінацію 
ГК (метилпреднізолон) та імуносупресив-
них засобів (циклофосфамід, мікофенала
ту мофетил, метотрексат) чи ритуксимабу 
[144]. Призначення ритуксимабу (химерні 
моноклональні антитіла, що мають специ-
фічність до CD20-антигену, який виявляють 
на поверхні В-лімфоцитів) може розгляда-
тися у деяких АНЦА-позитивних пацієн-
тів з ураженням нирок або рефрактерним 
захворюванням (рівень доказовості С) [48]. 
Застосування ГК та інших імуносупресивних 
препаратів (особливо циклофосфаміду) при-
водить до значного покращення прогнозу 
та виживаності осіб з ЕГПА [19, 97, 115]. 
Так, при використанні ГК як першої лінії 
терапії у пацієнтів за відсутності чинників 
несприятливого прогнозу індукцію ремісії 
спостерігали в 93% випадків [103].

Наявність патології ССС є несприятли-
вим прогностичним чинником, що потребує 
агресивного лікування [135, 143]. ГК чинять 

Рис. 4. Невідкладна КГ 30-річного пацієнта (проведена після зупинки серця):  
А – ​виразний спазм ПМША (стеноз 70-90%, 10-20 мм завдовжки); С – ​спазм ПКА 

(50%, 10-20 мм завдовжки, показано стрілками); В, D, E – ​спазм поступово пройшов 
після інтракоронарного введення нітрогліцерину [9]
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Рис. 5. КГ 18-річного пацієнта до (А) та після (В) року імуносупресивної терапії 
преднізолоном та циклофосфамідом: до лікування у проміжній артерії виявлено 

дві аневризми та одну велику аневризму проксимального відділу гілки тупого 
краю (А, позначено стрілками) і дифузну нерівномірність стінки КА; після терапії 

ураження повністю зникли (В) [106]

А В

Закінчення на наступній стор.
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протизапальну та імуносупресивну дію і ви-
користовуються у хворих на СВ з ураженням 
ССС. Застосування інших імуносупресантів, 
таких як циклофосфамід, азатіоприн, мікофе-
нолату мофетил або циклоспорин, дозволяє 
знизити дозу ГК, тим самим зводячи до міні-
муму побічні ефекти останніх [59]. Рання іму-
носупресивна терапія може мати протектив-
ний серцево-судинний ефект при ЕГПА [44] 
та приводити до регресу патології серця [7, 44, 
118]. Так, відмічали позитивний вплив пред-
нізолону та/або циклофосфаміду чи азатіо
прину [32, 123, 130, 134] і нормалізацію рівня 
еозинофілів у крові [44, 130]. Рекомендоване 
призначення циклофосфаміду і високих доз 
ГК у випадках активного васкуліту з уражен-
ням ССС [68, 141], антиангінальних пре-
паратів [36] чи медикаментів для лікування 
СН (наприклад, інгібіторів ангіотензинпе-
ретворювального ферменту та β-адреноб-
локаторів) [68]. Така терапія знижує частоту 
серцево-судинних ускладнень [36]. За да-
ними декількох досліджень, застосування 
преднізолону і циклофосфаміду упродовж 
року сприяло повному регресу змін КА та/
або відсутності коронароспазму [36, 106, 109]. 
Окрім того, лікування ГК може спричинити 
підвищення скоротливої функції ЛШ і ре-
золюції перикардіального випоту [42, 77, 
118]. Т. Kubota et al. описали випадок ІМ, що 
ускладнився кардіогенним шоком у пацієн
та із ЕГПА, який отримував пульс-терапію 
преднізолоном. При проведенні КГ виявлено 
оклюзію трьох КА. Стан хворого покращився 
після використання комбінації преднізолону 
та циклофосфаміду, а повторна КГ показала 
реканалізацію інфаркт-залежних артерій [75].

Вазодилататори є основою лікування при 
спазмі КА, але у пацієнтів із коронароспаз-
мом при ЕГПА ці препарати не відіграють 
значної ролі. Такі хворі можуть краще реагу-
вати на імуносупресивну терапію [145]. В осіб 
із коронароспазмом та еозинофілією часто 
виявляють резистентність до вазодилатато-
рів, однак, за даними випробовувань, імуно
супресивне лікування покращує симптоми 
при вазоспастичній стенокардії [99, 123, 143]. 
Це підтверджують дані інших досліджень, 
за якими відмічали резистентність стенокар-
дії до вазодилататорів (антагоністів кальцію, 
нітратів), але позитивний ефект ГК (іму-
носупресивних засобів) [40, 111, 130]. Інші ж 
прояви ураження серця вимагали агресив-
нішого імуносупресивного лікування [92], 
оскільки затримка його призначення могла 
призвести до раптової смерті [143]. Тому 
рання діагностика ураження ССС важлива 
при ЕГПА [130]. Наприклад, коронароспазм 
був першим проявом у пацієнтки з розвит-
ком ГКС,  що ускладнився кардіогенним 
шоком на тлі незмінених епікардіальних КА. 
При застосуванні вазодилататорів у хворої 
спостерігали рецидивні епізоди коронарних 
подій, які не відмічали після початку імуно
супресивної терапії [6]. Є дані щодо позитив-
ного ефекту комбінованого лікування ГК, 
циклофосфамідом та вазодилататорами при 
вазоспастичній стенокардії, який полягав 
у зменшенні її симптомів та сприяв норма-
лізації функції ендотелію КА [99]. У літера-
турі є повідомлення, що стенокардія може 
повторно з’являтися при зниженні дози ГК, 
у такому разі рекомендоване призначення 
інших імуносупресивних препаратів, таких 
як циклофосфамід, що, можливо, пригні-
чуватимуть вазоконстрикцію [130]. S. Tagaki 
et al. припустили, що коронароспазм може 
бути викликаний гіперреактивністю арте-
рій, спровокованою локальним запаленням 
стінки КА, яку можливо зменшити протиза-
пальним ефектом ГК [128]. Однак є дані щодо 
ефективності нітратів і антагоністів кальцію 
(верапаміл) [26], інтракоронарного введення 
нітратів [37]. T. Noguchi et al. при рефрактер-
ному спазмі КА відмічали позитивний ефект 
інтракоронарного введення нікорандилу [91]. 
Проте рецидиви мають місце у 25% хворих 
на ЕГПА, тому подальше спостереження для 
оцінки довгострокових наслідків імуносупре-
сивної терапії є необхідним [99].

У літературі є відомості про імплантацію 
металевих стентів [14, 26, 29], елютинг-стен-
тів [11, 44, 99], кардіовертера-дефібрилятора 
[32] та проведення АКШ [135] пацієнтам 
з ЕГПА і ураженням КА. Описаний випадок 

ГКС у 68-річної жінки, що ускладнився кар-
діогенним шоком внаслідок рефрактерного 
множинного спазму КА: 90% середнього від-
ділу ПМША і 70% проксимального відділу 
першої діагональної гілки, 90 та 70% стеноз 
проксимального і середнього відділів проміж-
ної гілки відповідно та 70% стеноз гирла ПКА, 
40% середнього відділу ПКА і 80% середнього 
відділу задньої міжшлуночкової артерії. Після 
інтракоронарного введення верапамілу та ні-
трогліцерину суттєво зменшився стеноз ПКА, 
а ПМША та її гілок – ​незначно. Тому, врахо-
вуючи рефрактерність коронароспазму до ва-
зодилататорів і розвиток кардіогенного шоку, 
було імплантовано два елютинг-стенти у се-
редній відділ ПМША та першу діагональну 
гілку ЛКА. Однак пацієнтку турбували напади 
стенокардії на тлі прийому антагоністів каль-
цію і нітратів тривалої дії. Після встановлення 
діагнозу ЕГПА та призначення ГК відзна-
чали відсутність стенокардії, зниження пе-
риферичної еозинофілії, підвищення ФВ ЛШ 
до 42% (вихідна – ​30%) [11].

Прогноз
До застосування ГК смертність при 

ЕГПА складала приблизно 50% упродовж 
трьох місяців після встановлення діагнозу 
[12, 100]. Використання ефективної іму-
носупресивної терапії та удосконалення 
діагностики ЕГПА привело до покращення 
виживаності пацієнтів [19, 30, 50, 100]. 
Прогноз при ЕГПА сприятливий, 10-річна 
виживаність становить 81-92% [50, 108, 
119]. За даними досліджень, цей показник 
протягом року був 93-94%, 5 років – ​60-97% 
[12, 50, 89, 119]. За результатами іншого 
випробування, 5- і 10-річна виживаність 
була 88,9% (95% довірчий інтервал [ДІ] 
84,3-92,2) та 78,6% (95% ДІ 70,3-84,8) від-
повідно. Також 5- і 10-річна безрецидивна 
виживаність дорівнювала 64,8% (95% ДІ 
58,6-70,4) і 54,4% (95% ДІ 45,8-61,6) відпо-
відно [22]. Існують дані дослідження, згідно 
з якими 5-річна виживаність складала 97%, 
а 10-річна – ​89%, що співставна зі смертні-
стю у загальній популяції.

Тільки наявність СН асоціювалась із під-
вищенням смертності [88]. Ураження ССС 
є одним із важливих предикторів неспри-
ятливого прогнозу та  причиною смерті 
у  50%  випадків при ЕГПА [12, 50, 119]. 
У 83% осіб з ЕГПА упродовж року після по-
чатку імуносупресивного лікування розви-
ток летальних наслідків зумовило ураження 
ССС [12]. Згідно з  результатами роботи 
A. Bourgarit et al., у пацієнтів, що померли 
у перший рік після початку імуносупре-
сивного лікування, частіше спостерігали 
пошкодження ССС і ШКТ [12]. За даними 
випробування L. Guillevin et al. за участю 
98 хворих, 78-місячна виживаність складала 
90% за відсутності ураження ССС проти 
30% у разі їхньої наявності [50]. Основними 
причинами смерті у пацієнтів з ЕГПА були 

СН, ІМ, аритмогенна раптова смерть, це-
ребральна чи шлунково-кишкова крово-
течі [50]. Шлуночкові аритмії та зупинка 
серця є небезпечними для життя усклад-
неннями, що потребують профілактичного 
лікування, поки протизапальна терапія 
не приведе до ремісії захворювання [50, 
111, 137]. У подібних випадках необхідно 
розглядати доцільність імплантації кардіо-
вертера-дефібрилятора [32].

Висновки
Таким чином, патологія ССС при ЕГПА 

є достатньо частою, гетерогенною та про-
гностично несприятливим чинником і про-
відною причиною смертності пацієнтів 
з ЕГПА. Рання діагностика ураження ССС 
та  наступна ад’ювантна терапія можуть 
запобігти прогресуванню патології серця 
та поліпшити прогноз цих хворих. У ви-
падках, що перебігають із болем у грудній 
клітці, в осіб із БА та іншими проявами 
(наприклад, еозинофілія) необхідно вик
лючити діагноз ЕГПА. Ураження КА при 
ЕГПА часто є небезпечним для життя і по-
требує агресивного імуносупресивного 
лікування, тому рання діагностика, опти-
мальна терапія ГК та іншими імуносупре-
сивними препаратами може запобігти про-
гресуванню патології серця та покращити 
прогноз хворих на ЕГПА. В умовах міждис-
циплінарного підходу ретельна оцінка ССС 
важлива при ЕГПА, навіть за відсутності 
симптомів з її боку, для поліпшення про-
гнозу пацієнтів з ураженням ССС.
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Табл. 4. Результати КТ-ангіографії та КГ у пацієнтів з ЕГПА 
та гранулематозом Вегенера, проведені за клінічними показаннями [56]

ЕГПА Гранулематоз 
Вегенера р

КТ-ангіографія (кількість,%) 18 (36%) 23 (56%) 0,06

Кальцій-скоринг* 74 [0-512] 21 [0-383] 0,59

Стеноз відсутній 8 (47%) 15 (65%) 0,25

Стеноз помірний (20-69%) 5 (29%) 5 (23%) 0,72

Стеноз виразний (≥70%) 4 (24%) 3 (13%) 0,39

КГ (кількість,%) 21 (42%) 11 (27%) 0,11

Стеноз відсутній 13 (62%) 4 (36%) 0,17

Стеноз помірний (20-69%) 3 (14%) 3 (27%) 0,37

Стеноз виразний (≥70%) 6 (29%) 4 (36%) 0,70

Оцінка ІХС (кількість,%)** 35 (70%) 30 (73%) 0,74

Стеноз відсутній 23 (66%) 21 (70%) 0,94

Стеноз помірний (20-69%) 6 (17%) 5 (17%) 0,96

Стеноз виразний (≥70%) 6 (17%) 4 (13%) 0,67

Примітки: * Дані представлені як медіани з міжквартильним діапазоном; ** усі пацієнти, які пройшли скринінг на ІХС 
(8 хворим проведено і КТ-ангіографію, і КГ).
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