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Болезнь Бехчета (ББ) — это системный васкулит 
неизвестной этиологии, для которого характерно 
вовлечение сосудов любого калибра, а основны-
ми клиническими проявлениями являются реци-
дивирующие язвы в полости рта и на гениталиях, 
поражение глаз, суставов, желудочно-кишечного 
тракта, центральной нервной системы и  других 
органов [1]. ББ имеет хроническое течение с не-
предсказуемыми обострениями и  ремиссиями. 
Впервые это заболевание как самостоятельную 
нозологическую единицу описал турецкий дер-
матолог Хулуси Бехчет (Huluci Behcet) в 1937 году, 
который объединил три симптома  — язвы в  по-
лости рта, язвы в области гениталий и патологию 
глаз — в одно заболевание [2].

Этиология этого заболевания остается не-
ясной. Кроме того, существует сложность в раз-
работке универсальных классификационных 

критериев, что связано с  географическими раз-
личиями в  распространенности, выраженности 
тех или иных клинических признаков и степени 
проявлений заболевания. Накоплено достаточ-
но большое количество доказательных данных, 
что ББ имеет несколько клинических фенотипов. 
Как это ни парадоксально, чем больше мы узна-
ем об этом заболевании, тем сложнее становит-
ся его понимание. В этом обзоре литературы мы 
обсуждаем новейшие данные об эпидемиоло-
гии, этиопатогенезе и клинических проявлениях 
этого заболевания.

Определение заболевания и  дифференци-
альный диагноз. Поскольку не было выявлено 
уникальных гистологических или лабораторных 
признаков, помогающих в диагностике синдро-
ма Бехчета, в  настоящий момент с  этой целью 
используются только клинические признаки 
(табл. 1).
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определяют ББ как отдельную нозологическую единицу, то есть патологическое состояние с уникальным патоге-
незом и более или менее уникальными особенностями, которые отличают его от других патологических состоя-
ний. Напротив, «слабые» признаки — это те элементы, которые указывают на более чем один общий патогене-
тический механизм с другим заболеванием. Диагностика ББ еще более осложняется отсутствием специфических 
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С 2014 г. для диагностики ББ используют 
международные критерии (International Criteria 
for Behсet’s Disease  — ICBD) (табл.  2), они яв-
ляются наиболее широко используемыми для 
диагностики, однако имеют ряд важных огра-
ничений [3].

Во-первых, среди пациентов с  ББ, клиниче-
ские признаки которых использовались для 
формирования критериев, около 80% были из 
стран Ближнего Востока, где ассоциирован-
ное поражение желудочно-кишечного тракта 
встречается редко  [4]. Кроме того, контроль-

ную группу в основном формировали пациенты 
с  различными заболеваниями соединительной 
ткани, а не с болезнью Крона или язвенным ко-
литом, а  отличить ББ от этих заболеваний до-
статочно сложно. Во-вторых, в  критериях IСBD 
не учитывается в балльной оценке распростра-
ненность преимущественных симптомов с  уче-
том географических локаций, где эти критерии 
будут использоваться. Эти замечания очень 
важны, потому что клинические проявления ББ 
демонстрируют заметные географические раз-
личия.

Таблица 1. Особенности дифференциальной диагностики болезни Бехчета

Характеристика С чем необходимо 
дифференцировать Характерные особенности болезни Бехчета

Язвы в полости рта Рецидивирующий гной-
ный стоматит

Афты одиночные или множественные, болезненные, напоминают отверстия, «выдавленные 
дыроколом», покрыты серо-белым или желтоватым налетом.
По размерам афты бывают малые, большие и герпетиформные.
Чаще локализуются на слизистой передних отделов ротовой полости;
заживают от нескольких дней до нескольких недель.
Рецидивируют не менее 3 раз в год.
Иногда крупные изъязвления (>1 см в диаметре) с вовлечением мягкого неба и ротоглотки.

Папулопустулярные 
поражения

Акне вульгарис Присутствуют на верхней части туловища и на конечностях.
Присутствуют у пациентов старшего возраста (>40 лет).

Генитальные язвы Реактивный артрит 
Герпес
Вирусная инфекция
Венерические инфек-
ции

Язвы обычно болезненные, крупные, заживающие с образованием рубца.
Чаще встречаются на мошонке и половых губах.
Реже встречаются на теле и головке полового члена, шейке матки или во влагалище.
Рецидивируют до 2-3 раз в год.

Эритематозные 
узелковые
поражения

Узловатая эритема 
вследствие разнообраз-
ных причин

Множественные, болезненные и рецидивирующие поражения.
Встречаются в нетипичных областях (например, лицо, ягодицы, шея и предплечья).
Формируется остаточная пигментация.
Признаки васкулита при гистологическом исследовании.

Негранулематозный 
увеит

Другие причины инфек-
ционных и
неинфекционных уве-
итов

Чаще молодые мужчины (20-30 лет).
Двусторонние, рецидивирующие, в основном с поражением заднего сегмента, редко с изо-
лированным поражение переднего сегмента у ~ 10% пациентов.
Гладкопластичный гипопион, с поверхностными инфильтратами в сетчатке, с кровоизлияния-
ми в сетчатку, окклюзией ветвей вены сетчатки и помутнением стекловидного тела.

Тромбоз вен нижних 
конечностей

Идиопатический тром-
боз
Венозная недостаточ-
ность 
Тромбофилия

Чаще молодые мужчины (20-30 лет).
Двустороннее вовлечение с частыми рецидивами, неполной реканализацией и частым фор-
мированием коллатералей.
Вовлечены как поверхностные, так и глубокие вены.
Часто развивается посттромбофлебитический синдром и перемежающаяся венозная хромо-
та.

Синдром Бадда — 
Киари

Идиопатический 
Связанный с беремен-
ностью или послеро-
довой
Ассоциированный 
с миелопролиферацией

Чаще молодые мужчины (20-30 лет).
Частая окклюзия нижней полой вены, а не изолированная окклюзия печеночных вен.
Бессимптомное течение без асцита.
Сосудистые вмешательства часто безуспешны.

Тромбоз
церебрального ве-
нозного синуса

Идиопатический
Болезнь Крона 
Ассоциированный 
с беременностью или 
родами

Чаще молодые мужчины (20-30 лет).
Характерно подострое клиническое начало.
Реже проявляется очаговым дефицитом и судорогами.
Венозные инфаркты редко.

Паренхиматозное 
поражение цен-
тральной нервной 
системы

Рассеянный склероз 
Саркоидоз
Лимфома
Туберкулез

Преимущественное поражение головного мозга и/или базальных ганглиев.
Повреждения крупные и слитые, простирающиеся от ствола мозга до промежуточного мозга
и базальных ганглиев.
Патогномоничная атрофия ствола мозга.

Поражение легоч-
ной артерии,
аневризмы перифе-
рических артерий 
или брюшной аорты

Артериит Такаясу 
Гигантоклеточный
артериит

Чаще молодые мужчины (<50 лет).
Равномерный тромбоз.
Множественный тромбоз при поражении легочной артерии.
Изолированный тромбоз при поражении брюшной аорты и периферических артерий из-за 
аневризм.
Ассоциирован с лихорадкой и увеличением концентрации белков острой фазы.
Окклюзия обычно тромботическая.
Стеноз или окклюзия вследствие однородного концентрического утолщения стенки не харак-
терна для болезни Бехчета.
Легочные артериальные аневризмы патогномоничны для болезни Бехчета.
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ББ, как и все другие заболевания, имеет как 
определенные или «сильные» признаки для 
диагностики, так и  вероятные или «слабые» 
(табл. 3). «Сильные» критерии представляют со-
бой особенности, которые определяют ББ как 
отдельную нозологическую единицу, то есть 
патологическое состояние с  уникальным пато-
генезом и  более или менее уникальными осо-
бенностями, которые отличают его от других 
патологических состояний. Напротив, «слабые» 
признаки — это те элементы, которые указыва-
ют на более чем один общий патогенетический 
механизм с другим заболеванием [5].

«Сильные» признаки. ББ крайне редко ма-
нифестирует без рецидивирующих изъязвлений 
слизистой полости рта в анамнезе [3]. Этот при-
знак является существенным элементом диа-
гностической модели, поэтому при отсутствии 
язв слизистой оболочки рта настоятельно реко-
мендуется рассмотреть другой диагноз. Кроме 
того, во время анализа данных для критериев 
IСBD были выделены три других высокодока-
зательных и  патогномоничных признака. На-
личие генитальных язв, патергия и  поражение 
глаз продемонстрировали наивысшую чис-
ловую дискриминационную величину, чтобы 
быть включенными в  набор диагностических 
критериев  [3]. Поражение глаз является «силь-
ным» симптомом для диагностики ББ. Этот 
факт недавно был подтвержден исследовани-
ем I. Tugal-Tutkun и соавт. (2013) [6], в котором 
офтальмологи, изучающие фотографии сетчатки 
пациентов, выявили специфические офтальмо-
логические признаки для ББ, которые можно 
было бы считать диагностически значимыми 
даже при отсутствии другой клинической ин-
формации. Рецидивирующие изъязвления 
половых органов имели также высокую дис-
криминационную ценность в  критериях IСBD. 

Морфологически они похожи на язвы в полости 
рта, но глубже, крупнее и  заживают дольше. 
Рубцевание слизистой оболочки половых ор-
ганов обычно является убедительным доказа-
тельством наличия ББ. Интересно, что эти пора-
жения специфически локализуются на мошонке 
у мужчин и на половых губах у женщин [7], од-
нако более тяжелое рецидивирующее течение 
язвенного процесса наблюдается у мужчин [8]. 
Этому имеется и  патофизиологическое объяс-
нение: последние данные свидетельствуют, что 
тестостерон увеличивает активность нейтрофи-
лов при ББ [8].

Также к «сильным» признакам относят тяже-
лые сосудистые заболевания и паренхиматозные 
неврологические поражения [9]. Эти проявления 
относительно редки по сравнению с  поражени-
ями кожи, слизистых оболочек и глаз, но благо-
даря своим уникальным особенностям имеют 
существенное значение в  дифференциальной 

Таблица 2. Международные критерии болез-
ни Бехчета [3]

Симптомы Баллы
Поражение глаз1 2
Язвы гениталий 2

Афтозный стоматит 2
Поражение кожи2 1

Неврологические проявления 1
Сосудистые проявления3 1

Положительный тест патергии 1

Примечания. Сумма баллов ≥4 позволяет диагностировать 
ББ; тест патергии является необязательным и не учитывается 
при первичном подсчете баллов. Однако там, где этот тест про-
водится, один дополнительный балл может быть добавлен для 
положительного результата.

1Поражение глаз включает передний увеит, задний увеит и ва-
скулит сосудов сетчатки.

2Поражение кожи включает псевдофолликулит, кожные язвен-
ные поражения и узловатую эритему.

3Сосудистые проявления включают артериальный тромбоз, 
тромбоз крупных вен, флебит и поверхностный флебит.

Таблица 3. «Сильные» и «слабые» клиничес-
кие проявления* болезни Бехчета

Проявления Определение
«СИЛЬНЫЕ»

Отсутствие язв 
в полости рта

Отсутствие язв — следует рассматривать 
другой диагноз

Поражение глаз Главный дискриминационный признак 
в критериях болезни Бехчета [3]

Язвы гениталий Главный дискриминационный признак 
в критериях болезни Бехчета [3]

Вовлечение 
крупных сосудов

Легочные артериальные аневризмы 
характерны для синдрома Бехчета [10]

Паренхиматозное 
поражение ЦНС

Как показано в сравнительном исследовании, 
изолированная атрофия ствола мозга 

и поражения, распространяющиеся от ствола 
мозга до базальных ганглиев, — характерный 

признак для болезни Бехчета [43]
«СЛАБЫЕ»

Географический 
диморфизм

Вовлечение желудочно-кишечного тракта 
чаще встречается у пациентов в Азии, 

особенно в Японии, но нечасто в Турции.
Сосудистые заболевания менее 

распространены в Азии, чем в Турции и других 
странах Ближнего Востока.

Более легкое течение заболевания отмечается 
у пациентов с неэндемичных районов, таких 

как Соединенные Штаты [10].

Ассоциация 
с болезнью Крона

Трудно отличить от болезни Крона при 
отсутствии экстраинтерстинальных 

проявлений [11]

Отдельные 
подгруппы 

заболеваний

Сосудистые проявления (васкуло-Бехчет) 
и акне-артрит-энтезит являются двумя 

важными фенотипами болезни Бехчета [10].
Наличие этих подмножеств предполагает 
более одного общего патогенетического 

механизма.

Различный ответ 
на различные 

терапевтические 
агенты

Различные ответы на иммуносупрессивное 
лечение могут быть еще одним 

доказательством более чем одного 
патогенетического механизма при болезни 

Бехчета

Примечание. *«Сильный» признак определяется как особен-
ность, определяющая болезнь Бехчета как отдельную нозологи-
ческую единицу с уникальным патогенезом и уникальными особен-
ностями заболевания. «Слабый» признак указывает на более чем 
один общий патогенетический механизм.
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диагностике. Например, легочные или перифе-
рические артериальные аневризмы у  молодого 
человека (<45  лет) в  эндемичной области наво-
дят на мысль о ББ [8]. Кроме того, обширные по-
ражения ствола мозга, базальных ганглиев или 
изолированная атрофия ствола мозга являются 
совершенно уникальными симптомами для диа-
гностики синдрома Бехчета [10].

«Слабые» признаки. Поражение желудоч-
но-кишечного тракта при ББ является одним из 
четырех «слабых» диагностических признаков. 
Отличить ББ от других воспалительных забо-
леваний кишечника чрезвычайно сложно  [11]. 
Было установлено, что тест на патергию был по-
ложительным у ~10% пациентов с воспалитель-
ным заболеванием кишечника без признаков 
ББ  [12]. Кроме того, исследование ассоциации 
генов Immunochip среди турецких, японских 
и  иранских пациентов с  ББ выявило значимые 
локусы риска, общие с болезнью Крона, что под-
тверждает общий механизм заболевания [13].

Другим «слабым» элементом в  диагности-
ческих признаках ББ является отчетливое вли-
яние географического диморфизма на тяжесть 
течения заболевания. Обычно менее выражен-
ные клинические проявления заболевания на-
блюдаются в неэндемичных районах. Это может 
быть результатом различных экологических и/
или генетических факторов, влияющих на про-
явление заболевания, однако нельзя исключать 
возможность различных механизмов заболева-
ния, вызывающих сходные фенотипы.

ББ разделена на кластеры или подтипы  [5], 
основываясь на тенденции к  доминированию 
определенных симптомов в  клинической кар-
тине. Существует два наиболее значимых таких 
кластера  — акне-артрит-энтезит и  сосудистые 
поражения (васкуло-Бехчет). Дифференциация 
подмножества акне-артрит-энтезит была ос-
новной причиной первоначального включения 
ББ в  число серонегативных спондилоартритов 
в  силу некоторых общих клинических особен-
ностей [12]. В последнее время интерес к этому 
фенотипу ББ возник вновь  [14]. Сейчас также 
уделяется повышенное внимание подтипу сосу-
дистых поражений при ББ из-за более широкого 
использования инструментальных методов ви-
зуализационной оценки пациентов.

Кроме того, различная реакция на различные 
лекарственные препараты также рассматрива-
ется как «слабый» диагностический критерий. 
Эффективность или неэффективность опреде-
ленного терапевтического агента для контро-
ля различных проявлений заболевания может 
дать представление о  механизмах, лежащих 
в основе заболевания [15]. Например, колхицин 
эффективен в лечении артрита и узловатой эри-
темы, но не язв слизистой оболочки кожи, тогда 

как талидомид полезен для язв полости рта, но 
может усугубить течение узловатой эритемы на 
фоне ББ  [10]. Этанерцепт продемонстрировал 
хорошую эффективность в лечении язв в поло-
сти рта, однако он абсолютно не влияет на реак-
цию патергии [10]. Различные ответы на меди-
каментозную терапию подтверждают теорию, 
что при ББ присутствует более одного механиз-
ма развития и прогрессирования заболевания.

Как и  для любой другой болезни неизвест-
ной этиологии, требуется больше информации, 
прежде чем будут разработаны претенциозные 
классификационные и/или диагностические 
критерии.

Этиология и патогенез. Как и многие другие 
воспалительные ревматологические заболева-
ния неизвестной этиологии, ББ считается ауто-
иммунным заболеванием. В  поддержку этой 
теории следует отнести данные, демонстриру-
ющие ответы Т-клеток на белки теплового шока 
Streptoccus spp. и  микобактерий туберкулеза, 
а  также выработку аутоантител против эндо-
телиальных клеток, энолазы и  S-антигена сет-
чатки. Тем не менее некоторые исследователи 
предполагают, что эти патогенетические меха-
низмы ассоциированы только с повреждением 
ткани при ББ, а  не непосредственно с  патоге-
незом заболевания [16]. Также были отмечены 
некоторые клинически важные различия между 
ББ и  другими аутоиммунными заболевания-
ми, включая половые различия в  клинической 
картине заболевания и  отсутствие перекреста 
с другими аутоиммунными заболеваниями [10].

Недавно было доказано участие в патогенезе 
ББ антител к нейрофибриллам человека и мыши, 
которые взаимодействуют с  Streptococcus spp. 
и белками теплового шока M. tuberculosis  [17], 
что привело к рассмотрению роли адаптивного 
иммунного ответа в  патогенезе этого заболе-
вания. ББ также считается полигенным аутово-
спалительным заболеванием, собственно, как 
и болезнь Крона [18]. Это доказывает, к приме-
ру, высокая концентрация провоспалительного 
интерлейкина (ИЛ)-1 при активном течении ББ, 
который определяется в том числе и во внутри-
глазной жидкости. Кроме того, варианты MEFV 
(кодирующие пирин, мутации, играющие цен-
тральную роль в воспалении при семейной сре-
диземноморской лихорадке), а  также мутации 
в генах, кодирующих Toll-подобные рецепторы, 
которые важны для врожденного иммунитета, 
также присутствуют у  пациентов с  ББ  [19]. Од-
нако предполагаемое клиническое сходство 
между ББ и  моногенными аутовоспалительны-
ми заболеваниями, такими как семейная сре-
диземноморская лихорадка, не совсем убеди-
тельно [20]. Кроме того, блокада ИЛ‑1β, которая 
была довольно успешной в лечении аутовоспа-
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лительных заболеваний, не была убедительно 
эффективной при синдроме Бехчета [21].

Концепция серонегативных спондилоартри-
тов (СпА) была введена в 1974 году для описания 
серонегативного по ревматоидному фактору 
воспалительного артрита с преимущественным 
вовлечением осевого скелета и крестцово-под-
вздошных сочленений. Пациенты с  этой груп-
пой заболеваний являются частыми носителями 
гена HLAB‑27. Первоначально ББ была включе-
на в эту группу заболеваний [22], однако вскоре 
стало понятно, что пациенты с ББ чаще являют-
ся носителями HLA B*-51, чем HLA B‑27, у  них 
отсутствуют клинические проявления СпА, что 
привело к удалению ББ из концепции СпА [10].

В последнее время дебаты о  том, была ли 
эта классификация правильной, возобновились 
благодаря двум исследованиям [14]. Во-первых, 
появились важные данные, что некоторые из 
воспалительных путей, которые считаются опре-
деляющими при серонегативных СпА — анкило-
зирующем спондилите (АС) и  псориатическом 
артрите (ПсА) — пути ИЛ‑10, ИЛ‑23, ИЛ‑17, так-
же играют важную патогенетическую роль при 
ББ [23]. Во-вторых, как уже упоминалось, у па-
циентов с ББ такие проявления, как акне и ар-
триты, ассоциируются с энтезитом [24], который 
является фенотипическим признаком СпА и АС.

Доказательства в  поддержку того, что ББ ас-
социирована с аксСпА и ПсА, также обусловлены 
тем, что генетический фактор риска ББ  — HLA 
B*-51 является аллелем МНС класса I.  Этот ген 
оказался эпистатическим с ERAP 1, фактором, ко-
дирующим аминопептидазу‑1 эндоплазматиче-
ского ретикулума, которая подготавливает (обре-
зает) пептиды для представления эффекторным 
клеткам молекулами МНС класса I  [25]. Важно 
отметить, что полиморфизмы в  ERAP1 являются 
локусами восприимчивости для ПсА и АС [20].

Таким образом, общность ББ, АС и  ПсА об-
условлена вариабельностью генов HLA, кодиру-
ющих MHC класса I.  Это наблюдение привело 
к формированию концепции «MHC I-патий» [14]. 
Различные ассоциации аллелей HLA определяют 
специфические очевидные проявления заболе-
ваний. Например, HLA B*-51 связан с поражени-
ем глаз или кожи при ББ, HLA C*-0602 — с кож-
ными поражениями и  значительной степенью 
тяжести ПсА, HLA B27  — с  энтезитом и  пораже-
нием глаз при АС. Кроме того, иммунные и вос-
палительные реакции при этих заболеваниях 
имеют общие элементы нарушений как врож-
денных, так и адаптивных путей.

В МНС I  концепции большее значение при-
дается врожденному иммунному ответу, чем 
адаптивному [14]. Адаптивный иммунный ответ 
в  MHC I  концепции опосредуется цитотоксиче-
скими T-клетками, в  которых предполагаемые 

антигены, представленные молекулами MHC 
I  класса, активируют провоспалительную ак-
тивность T-лимфоцитов  — хелперов 1-го типа 
(Th1) и  Th17  [14]. Существуют доказательства 
повышения уровня и  важной роли в  развитии 
ББ цитокинов, ассоциированных с Th17, в част-
ности соотношения ИЛ17/ИЛ23 [17]. Также при 
ББ важен путь Янус-киназы (JAK)  — сигнально-
го преобразователя и активатора транскрипции 
(STAT)  [26]. А.  Tulunay с  соавт. (2014) наблюда-
ли увеличение передачи сигналов JAK-STAT как 
в  CD4+ Т-клетках, так и  в  CD4+-моноцитах по 
сравнению со здоровыми пациентами группы 
контроля  [27]. Авторы предположили, что эта 
передача сигналов происходит в результате по-
вышенной активности Th1- и  Th17-цитокинов, 
таких как ИЛ‑2, фактор некроза опухоли (ФНО), 
ИЛ‑6, ИЛ‑17 и ИЛ‑23.

Таким образом, считается, что ББ в большей сте-
пени относится к типичным Th1-опосредованным 
воспалительным заболеваниям, связанным с дис-
балансом врожденного иммунитета и активацией 
Th1, характеризующимся повышением уровня 
Th1-цитокинов  — интерферона-γ (ИФНγ), ИЛ‑2, 
ФНОα, ИЛ‑1α, ИЛ‑1β, ИЛ‑6, ИЛ‑12, ИЛ‑13, ИЛ‑15.

Эпидемиология. В  основе сложности клас-
сификации и  определения ББ лежат различия 
в  выраженности заболевания в  зависимости 
от географического расположения стран. ББ 
иногда называют болезнью Шелкового пути, 
простирающегося от Восточной Азии до Сре-
диземноморья,  — эти регионы традиционно 
считались эндемическими для этого заболева-
ния  [28]. Однако растущие знания о ББ наряду 
с  недавним увеличением миграции людей ме-
няют эту точку зрения. Например, ББ традици-
онно рассматривается как очень редкое забо-
левание среди чернокожих, но исследования 
в  Дакаре и  Сенегале продемонстрировали се-
рии случаев из 50 пациентов с  ББ с  предпола-
гаемой ежегодной заболеваемостью в этих ре-
гионах 3,84 на 100 000 населения  [28]. Другое 
исследование показало, что 70% пациентов с ББ 
на юге Швеции были нешведского происхож-
дения  [29]. Изучение популяций иммигрантов 
в  традиционно неэндемичных областях может 
дать полезную информацию о взаимодействиях 
генов с окружающей средой и позволит опреде-
лить экологические и, возможно, модифициру-
емые факторы риска.

Например, как в Германии, так и в Нидерлан-
дах проживает значительное число иммигран-
тов из Ближнего Востока [30]. Но в обеих стра-
нах распространенность ББ среди иммигрантов 
ниже, чем в  странах их происхождения, но 
выше, чем среди коренных немцев и  голланд-
цев [30]. ББ реже встречается в Северной и Юж-
ной Америке, а также в Северной Европе.
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В Соединенных Штатах, по оценкам, распро-
страненность ББ составляет 5,2 на 100 000  на-
селения  [31]. Среди 313 пациентов, европей-
цев, чаще встречались желудочно-кишечные 
проявления ББ (81 из 172 пациентов, 47%) по 
сравнению с  группой пациентов, которые были 
этнически из эндемичных районов (40 из 141 па-
циента, 28%) [31]. В нью-йоркской когорте была 
зарегистрирована меньшая частота поражения 
глаз и  сосудистых заболеваний, чем в  Турции 
и Японии  [32]. Распространенность ББ в Турции 
составляет 80-600 случаев на 100 тыс. населения, 
Иране и Ираке — 70 на 100 тыс., Корее — 35 на 
100  тыс., Китае  — 14 на 100  тыс., в  Японии  — 
11,9 на 100 тыс. В Европе средняя встречаемость 
заболевания  — 3,3 на 100  тыс. населения  [32]. 
Очевидно, что необходимы дополнительные 
сравнительные эпидемиологические исследова-
ния, которые помогут в диагностике и, возмож-
но, расшифровке механизмов ББ.

Клинические проявления. Клинические про-
явления при ББ являются гетерогенными и муль-
тимодальными, они характеризуются непред-
сказуемыми периодами рецидивов и ремиссий, 
хотя частота и тяжесть симптомов имеют тенден-
цию к  снижению со временем течения заболе-
вания. Повреждения кожи и слизистых являются 
наиболее распространенными проявлениями, 
в то время как поражение глаз, сосудов и невро-
логические симптомы встречаются реже, однако 
являются более тяжелыми  [32]. Общая смерт-
ность пациентов с  ББ остается высокой среди 
молодых мужчин (<25 лет) и на ранних стадиях 
заболевания среди пациентов с  поражением 
жизненно важных органов. Кроме того, самый 
высокий уровень смертности отмечается в  на-
чале заболевания (первые 7  лет) и  имеет тен-
денцию к  снижению со временем. Основными 
причинами смертности остаются заболевания 
крупных сосудов и  паренхимы центральной 
нервной системы (ЦНС). Французская группа ис-
следователей указала уровень смертности 5% во 
время медианного наблюдения 8  лет в  когорте 
из 817 пациентов с ББ [33].

Поражение кожи
Поражение кожи встречается у  38-99% па-

циентов с  ББ. К  наиболее типичным кожным 
проявлениям относятся узловатая эритема, 
псевдофолликулит, папулопустулезная и  акне-
подобная сыпи  [8]. Поражения при узловатой 
эритеме представляют собой болезненные эри-
тематозные подкожные узлы, которые обыч-
но наблюдаются преимущественно на нижних 
конечностях (передняя поверхность голеней, 
лодыжки) с  обеих сторон, и  чаще встречаются 
у  женщин. Эти повреждения заживают через 
1-3 недели и могут оставить пигментированный 
рубец. Болезненные эритематозные узловые 

поражения при ББ также могут быть вызва-
ны поверхностным тромбофлебитом, который 
представлен в виде линейных или узловых оте
ков вместе с воспаленными подкожными вена-
ми. Этот симптом чаще встречается у пациентов 
мужского пола, что связано с повышенным ри-
ском развития поражений крупного сосуда.

Папулопустулезные кожные проявления  — 
акнеподобная сыпь или псевдофолликулит 
встречаются у 30-96% больных ББ без полового 
диморфизма [10]. Важным дифференциальным 
отличием от акне вульгарис является их появле-
ние на ягодицах и нижних конечностях.

Крайне редко при ББ встречаются пальпи-
руемая пурпура, буллезный некротизирующий 
васкулит, полиартериитподобные изменения, 
изменения, напоминающие Sweet’s синдром, 
гангренозная пиодермия, нейтрофильный эк-
криновый гидраденит (гидраденит потовых 
желез), перниоподобные изменения кожи, 
поражения, сходные с  мультиформной эрите-
мой, подногтевые инфаркты, геморрагические 
буллы, фурункулы, абсцессы, саркома Капоши, 
липоидный некробиоз, папулонодулярная пур-
пура дистальных отделов конечностей [10]. Ар-
трит чаще наблюдается у пациентов с папулопу-
стулярными поражениями кожи.

Патергическая реакция является важной кож-
ной находкой, иллюстрирующей особенность 
гиперреактивного воспалительного ответа при 
ББ. У пациентов может развиться эритематозное 
папулопустулярное поражение после подкож-
ного укола иглы 20-го калибра на предплечье 
через 48 часов, исчезающее через 3-4 дня. Этот 
феномен  — результат неспецифической гипер-
реактивности. Если тест положительный, то он 
имеет диагностическое значение, но одновре-
менно отрицательный результат не опровергает 
диагноза ББ. Феномен патергии не ассоциируется 
с активностью и другими проявлениями ББ, чаще 
выявляется у мужчин [1]. Воспалительная реакция 
усиливается с толщиной и тупостью иглы, а сохра-
нение эритематозной индурации в течение 2 су-
ток очень важно и полезно в дифференциальной 
диагностике, что очень редко можно увидеть при 
других состояниях, таких как Sweet синдром или 
гангренозная пиодермия. Аналогично, язвы по-
лости рта или половых органов могут быть вызва-
ны травмой от укола иглы, а  тромбофлебит или 
даже артериальная аневризма могут развиться 
в месте введения после терапевтических или ис-
следовательских инвазивных процедур. Реакция 
кожной патергии наблюдалась у 60-80% пациен-
тов в Турции и Японии и реже в западных странах 
(<50%) [33].

Язвы слизистых оболочек
Язвы полости рта (афтозные поражения) 

обычно являются первыми, наиболее частыми 
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и постоянно рецидивирующими симптомами ББ. 
Тем не менее они могут быть не замечены у <20% 
пациентов в начале заболевания. Афтозные язвы 
могут быть большими (≥10 мм), малыми (<10 мм) 
или герпетиформными (многочисленные болез-
ненные «зерна» размером 2-3 мм). Малые язвы 
являются наиболее распространенной формой 
поражения слизистых оболочек при ББ (80%), 
проявляясь в  виде болезненных поверхностных 
очагов округлой или овальной формы с  закру-
гленными краями, покрытых белой или серова-
той псевдомембраной и  окруженных эритема-
тозным ореолом [1]. Хотя язвы в полости рта при 
ББ очень похожи на рецидивирующий афтозный 
стоматит, они могут быть множественными, бо-
лее болезненными и более частыми. Язвы обыч-
но заживают в течение 1-2 недель без рубца, за 
исключением язв больших размеров. Язвы чаще 
локализуются в передних отделах ротовой поло-
сти: слизистая оболочка щек, губ, десны, языка. 
Местные травмы, определенные виды пищи, 
менструация и  прекращение курения описы-
ваются как триггерные факторы язвообразова-
ния [34]. Было обнаружено, что частые рециди-
вы язвенных поражений в полости рта на ранних 
стадиях ББ предрасполагают к развитию пораже-
ния внутренних органов у  пациентов мужского 
пола [35].

Генитальные язвы имеют сходные черты 
с оральными язвами, но являются более болез-
ненными, крупными и  глубокими, чем в  рото-
вой полости; они покрыты желтоватой пленкой 
фибрина или корочкой. Генитальные язвы реже 
рецидивируют (может быть всего два-три эпи-
зода на протяжении болезни) и имеют большую 
склонность к образованию рубцов в течение 10-
30 дней после возникновения. Обычно язвы на-
блюдаются на больших половых губах у женщин 
и на мошонке у мужчин, реже могут быть вовле-
чены другие области гениталий и  даже отвер-
стия мочеиспускательного канала, паха, пери-
анальных и промежностных областей  [1]. Язвы 
манифестируют как папула, пустула или ограни-
ченный некроз, который быстро изъязвляется. 
Комбинация язв полости рта и  гениталий на-
зывается биполярным или сложным афтозом. 
У  мужчин одновременно с  язвами гениталий 
может развиться эпидидимит и,  как следствие 
его, — бесплодие [1].

Поражение глаз
Приблизительно у половины пациентов с ББ 

развивается негранулематозный задний увеит 
или панувеит, обычно поражающий оба гла-
за  [36]. Изолированный передний увеит встре-
чается очень редко. Обычно глаза вовлекаются 
в патологический процесс через 2-3 года после 
появления афтозного стоматита и/или язв гени-
талий, только у 10-20% пациентов возможен де-

бют ББ с поражения глаз. Это проявление встре-
чается чаще и  протекает тяжелее у  пациентов 
мужского пола.

Гладкослоистый гипопион (лейкоцитарный 
экссудат в передней камере глаза), поверхност-
ные инфильтраты сетчатки с  кровоизлияниями 
в сетчатку и окклюзия ветвей вены сетчатки с по-
мутнением стекловидного тела идентифициро-
ваны как патогномоничные поражения глаз для 
ББ [21]. Внезапное начало диффузного витрита 
(воспаление стекловидного тела), вызванное 
вовлечением заднего сегмента, является ха-
рактерной особенностью ББ с  типичным появ-
лением нижних периферических преципитатов 
во время разрешения патологического про-
цесса  [37]. Гипопион также может развиваться 
и  в  передней камере. Для переднего увеита 
характерна клиническая картина иридоцикли-
та с гипопионом [38]. У пациентов с серьезным 
поражением заднего сегмента повторяющиеся 
поверхностные инфильтраты сетчатки являют-
ся важными признаками заболевания, которые 
могут исчезать самопроизвольно в течение не-
скольких дней без хориоретинальных рубцов. 
Клиническая картина заднего увеита обычно 
включает появление воспалительных измене-
ний в  стекловидном теле и  облитерирующе-
го некротизирующего васкулита сетчатки  [38]. 
Макулярный отек при заднем увеите встреча-
ется примерно в 15% случаев, а оптический не-
врит — у четверти пациентов [38].

Тяжелые васкулиты вызывают окклюзии со-
судов. Рецидивирующие окклюзии вен сетчат-
ки, кровоизлияния в  сетчатку, периферическая 
окклюзия сетчатки, перифлебит, некротическая 
ретинопатия и неврит зрительного нерва также 
характерны для течения ББ  [1]. Рецидивы вос-
паления способствуют дальнейшему ухудше-
нию кровообращения в  сетчатке и  зрительном 
нерве, что приводит к необратимому снижению 
зрительных функций пациента за счет ишеми-
ческих изменений в центральной зоне сетчатки 
и  частичной или полной атрофии зрительного 
нерва  [39]. Эти изменения имеют плохой про-
гноз для зрения при неадекватном и  запозда-
лом лечении.

Специализированные методы визуализа-
ции, такие как оптическая когерентная томо-
графия и  флуоресцентная ангиография, явля-
ются полезными инструментами в диагностике 
и  оценке активности заболевания  [39]. Кроме 
того, толщина центральной фовеальной обла-
сти была предложена в качестве неинвазивной 
меры для оценки воспалительной активности 
при раннем увеите  [36], а  локализованные не-
глаукоматозные дефекты нервных волокон сет-
чатки  — в  качестве индикатора поражения за-
днего полюса [39].
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Ангиографическое флуоресцентное исследо-
вание обычно показывает диффузный, похожий 
на папоротник, синдром капиллярной утечки 
и гиперфлуоресценцию диска зрительного нер
ва, а  также отсутствие перфузии сетчатки  [39]. 
Периодические рецидивы могут привести 
к  опасным для зрения осложнениям. Вторич-
ные осложнения поражения глаз при ББ вклю-
чают отек и  дегенерацию макулы, катаракту, 
задние синехии, вторичную глаукому, атрофию 
сетчатки или зрительного нерва, неоваскуляри-
зацию и отслойку сетчатки, паралич экстраоку-
лярных мышц [1].

Вовлечение сосудов. У  75% пациентов с  ББ 
первое сосудистое событие происходит в  тече-
ние 5 лет от начала заболевания, за исключени-
ем поражения легочной артерии, которое воз-
никает в  более позднем возрасте (≥40  лет)  [9]. 
Васкулит ассоциируется с тяжелым течением ББ 
и  является основной причиной летальных ис-
ходов (41-83%)  [9]. В  патологический процесс 
вовлекаются как венозные, так и  артериальные 
сосуды: характерны венозные (85%) и  артери-
альные (5-12%) тромбозы любой локализации, 
они часто рецидивируют без лечения в  первый 
год после появления. Установлено, что кумуля-
тивная частота рецидивов сосудистых событий 
составляет 23% через 2 года и 38% через 5 лет [9]. 
Риск венозных тромбозов при ББ в 14 раз выше, 
чем в общей популяции. Формирование тромба 
при ББ не связано с гиперкоагуляцией и является 
вторичным по отношению к  воспалению и  по-
вреждению сосудистой стенки, при этом риск 
тромбоэмболии остается низким [9].

Несколько типов сосудистых проявлений 
имеют тенденцию манифестировать у  одного 
и  того же пациента, создавая значимые ассо-
циации у всех больных. Такими распространен-
ными и  ожидаемыми ассоциациями являются, 
например, сочетание тромбоза венозного сину-
са головного мозга и  вовлечение легочной ар-
терии, внутрисердечный тромбоз и вовлечение 
легочной артерии, а  также синдром Бадда  — 
Киари и синдром нижней полой вены [9].

Наиболее тяжелое сосудистое осложнение 
ББ  — посттромботическая болезнь и  хрониче-
ские язвы голеней. Тромбоз вен нижних конеч-
ностей (поверхностный и  глубокий) является 
наиболее распространенной формой пораже-
ния сосудов и  приводит к  тяжелому посттром-
ботическому синдрому и  венозной перемежа
ющейся хромоте [40].

Поражение артерий проявляется в  виде 
формирования артериальных аневризм (60% 
всех артериальных поражений), которые часто 
асимптомны, но являются причиной летальных 
исходов в  случае разрыва. Чаще это веретено-
видные и  саккулярные (сферические) аневриз-

мы либо псевдоаневризмы с  тромбом или без 
него. Наиболее частая локализация  — брюш-
ная аорта, легочные, бедренные, подколенные 
и  сонные артерии  [1]. В  отличие от артериита 
Такаясу, грудная аорта поражается редко. Неча-
сто также вовлекаются коронарные и мозговые 
артерии [1].

Вовлечение легочной артерии может прояв-
ляться в виде легочных артериальных аневризм 
и  одиночных легочных артериальных тромбо-
зов in situ  [40]. Широкий спектр легочных па-
ренхиматозных поражений, таких как узелки, 
уплотнения и  аневризмы, также являются ча-
стью сосудистых проявлений ББ [40].

Аневризмы или тромбозы могут регресси-
ровать у  ~70% пациентов на фоне адекватного 
иммуносупрессивного лечения [40]. Частота ре-
цидивов составляет ~20%, а смертность — ~25% 
в течение 7 лет, несмотря на жесткий контроль 
активности заболевания, частые посещения 
врачей и агрессивный менеджмент. Аневризмы 
большого диаметра и  высокое давление в  ле-
гочной артерии при манифестации заболевания 
являются плохими прогностическими фактора-
ми [40]. У 0,4-1,2% пациентов встречается тром-
боз камер сердца (чаще — желудочков) [1].

Синдром Бадда  — Киари чаще всего проте-
кает с вовлечением нижней полой веной (над-
печеночный и  печеночный сегменты) и  пече-
ночных вен. У  пациентов с  асцитом уровень 
смертности составляет ~60% в  среднем через 
10 месяцев после постановки диагноза [40]. Од-
нако у некоторых пациентов синдром Бадда — 
Киари развивается постепенно без признаков 
асцита. Визуальные исследования с  исполь-
зованием ультрасонографии или КТ демон-
стрируют формирование коллатералей. Эти 
«бессимптомные» пациенты имеют более бла-
гоприятные исходы с  ожидаемой смертностью 
<10% в 7 лет [41].

Вовлечение ЦНС. Поражение ЦНС встречает-
ся у 5-10% пациентов с ББ, в основном в виде по-
ражения паренхимы мозга. Эти патологические 
изменения выявляются через 3-6 лет от начала 
ББ. Клинические симптомы поражения ЦНС про-
являются в  виде комы, менингита, острой спу-
танности сознания, афазии, тетрапареза, острой 
нейросенсорной тугоухости [1]. Для ББ типичны 
очаговые МРТ-изменения, имеющие гипо- или 
изоинтенсивный сигнал на Т1-взвешенных изо-
бражениях (Т1ВИ); усиление очагов при внутри-
венном введении гадолиниевых контрастных 
средств; очаги имеют гиперинтенсивный сиг-
нал на Т2-взвешенных изображениях, а  также 
на изображениях FLAIR; в очагах поражения на 
диффузионных изображениях отмечается сни-
жение коэффициента диффузии [1]. Типичными 
МРТ-признаками хронического паренхиматоз-
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ного поражения ЦНС при ББ являются: частич-
ный регресс или полное разрешение ранее вы-
явленных очаговых МРТ-изменений; отсутствие 
накопления контрастного вещества в  очагах; 
формирование участков атрофии (глиоза) на 
месте очагов [10].

Вовлечение ствола мозга является наиболее 
характерной локализацией. Пирамидные при-
знаки, гемипарез, поведенческие и  когнитив-
ные изменения, нарушения работы сфинктеров 
и/или импотенция являются основными клини-
ческими проявлениями поражения ЦНС  [43]. 
У  некоторых пациентов могут также развиться 
психические расстройства. Хронические девиа
ции тревожно-депрессивного спектра  [хрони-
ческая депрессия (дистимия), рекуррентное 
депрессивное расстройство, генерализованное 
тревожное расстройство], стрессовые расстрой-
ства и когнитивные нарушения (нарушения па-
мяти, внимания) характерны для 30-88% боль-
ных ББ [44].

Иногда клиническая картина вовлечения 
ЦНС при ББ может имитировать признаки рас-
сеянного склероза, в  этом случае результаты 
МРТ помогают определиться с  диагнозом  [43]. 
В  отличие от крупных обширных поражений 
поражения ЦНС при ББ, рассеянный склероз 
имеет более дискретные и  меньшие по раз-
меру поражения ствола мозга. Кроме того, для 
ББ характерно субкортикальное расположение 
очагов в отличие от рассеянного склероза, при 
котором очаги выявляются преимущественно 
в  перивентрикулярных областях  [45]. Неврит 
зрительного нерва, сенсорные симптомы и по-
ражение спинного мозга, которые часто встре-
чаются при рассеянном склерозе, редко наблю-
даются при ББ.

Повреждения белого вещества также различ-
ны: при рассеянном склерозе поражения имеют 
тенденцию быть супратенториальными и  пери-
вентрикулярными с  вовлечением мозолистого 
тела, тогда как при ББ поражения небольшие, 
бигемосферные и  подкорковые  [46]. Паттерны 
спинномозговой жидкости также различаются: 
плеоцитоз более выражен при рассеянном скле-
розе, тогда как позитивность олигоклональных 
полос (золотой стандарт для рассеянного скле-
роза) редко наблюдается при ББ [43].

Непаренхиматозное поражение ЦНС вклю-
чает тромбоз венозных синусов головного моз-
га, острый менингеальный синдром. Типичные 
МРТ-признаки непаренхиматозного пораже-
ния — отсутствие кровотока в венозных синусах 
головного мозга (тромбоз); внутричерепная ги-
пертензия (увеличение объема боковых желу-
дочков головного мозга) [47].

Поражение желудочно-кишечного трак‑
та. Поражение желудочно-кишечного трак-

та (ЖКТ) при ББ по клиническим проявлениям 
напоминает болезнь Крона с  болью в  животе 
и диареей, которая может сопровождаться кро-
вотечением. У  пациентов не азиатов вовлече-
ние ЖКТ наблюдается крайне редко [4]. Для ББ 
характерно наличие круглых или овальных язв, 
локализующихся чаще в  терминальном отделе 
подвздошной кишки  [48]. Язвы, как правило, 
глубокие, крупные и единичные, с прерывисты-
ми приподнятыми краями, диаметром более 
1 см, с тенденцией к перфорации или сильному 
кровотечению. Обычно встречается преимуще-
ственно очаговое поражение, не более 5 язв. На 
биопсии слизистой оболочки можно выявить 
хроническое или активное воспаление слизи-
стой [48].

Дифференцируют два основных морфологи-
ческих варианта поражения ЖКТ при ББ: ней-
трофильный флебит с  воспалением слизистой 
оболочки ЖКТ и  формированием язв и  пора-
жение мезентериальных артерий с  развитием 
ишемии и инфарктов кишечника [4]. Отмечает-
ся повышение уровней фекального кальпротек-
тина, ассоциированого с  активностью заболе-
вания, что сближает ББ с болезнью Крона [49]. 
Даже при адекватном лечении рецидивы могут 
возникать у ~20% пациентов [49]. Основные ос-
ложнения интестинальной формы ББ — перфо-
рации (25-50%), стриктуры (5-10%), свищи (8%). 
Крайне редко возможно образование абсцес-
сов кишечника [4].

Поражение суставов. У  14-70% пациентов 
с  ББ наблюдается поражение суставов чаще 
клинически в  виде неэрозивного, недеформи-
рующего олигоартрита с  преимущественным 
вовлечением лучезапястных, коленных и  голе-
ностопных суставов. Есть единичные клиниче-
ские наблюдения эрозивного артрита и сакрои-
леита при ББ [8].

Поражение легких. В  дополнение к  анев-
ризме легочной артерии или изолированному 
тромбозу при ББ можно также наблюдать уз-
ловатые очаги в  паренхиме легкого, полости, 
инфильтраты и  облитерирующий бронхиолит 
с организующей пневмонией [50]. Также может 
развиться легочная артериальная гипертензия, 
лимфаденопатия средостения и  незначитель-
ные выпоты в полости плевры [50].

Лабораторные особенности. Не существу-
ет подтверждающего диагностического теста 
для ББ. Белки острой фазы обычно повышены 
незначительно. Положительная кожная реак-
ция на патергию является недостаточно чув-
ствительным тестом, но существенно помогает 
в  диагностике. HLA-B*51 является сильнейшим 
фактором генетической предрасположенности, 
выявляется у  60% больных, но имеет ограни-
ченную диагностическую ценность, особенно 
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в  эндемичных регионах  [10]. При патогистоло-
гических исследованиях кожи и слизистых мож-
но выявить признаки васкулита, однако они не 
являются специфическими для ББ [10]. Лучевые 
методы исследования полезны и  информатив-
ны для диагностики неврологических и сосуди-
стых поражений, а  флуоресцентная ангиогра-
фия — для исследования глазного дна.

Выводы
ББ  — это мультисимптомное заболевание, 

имеющее «сильные» и  «слабые» клинические 
проявления. «Сильными» признаками являются 
те клинические данные, наличие или отсутствие 
которых отличают ББ от других заболеваний. 
С  другой стороны, «слабые» признаки  — это 
элементы, которые предполагают, что в  меха-
низме ББ может быть задействован более чем 
один патогенетический механизм, но они могут 

быть полезны в дифференциальной диагности-
ке. Диагностика болезни Бехчета еще более ос-
ложняется отсутствием специфических гистопа-
тологических или лабораторных компонентов, 
которые можно использовать в  клинической 
практике. Как уже говорилось, точные механиз-
мы заболевания, лежащие в основе симптомов, 
не полностью расшифрованы, и это трудно сде-
лать, в частности, из-за региональных различий 
в выраженности заболевания. Несмотря на до-
стижения в молекулярной генетике и в понима-
нии потенциально вовлеченных воспалитель-
ных путей (например, связанных с  HLA B*-51), 
текущая патогенетическая конструкция ББ оста-
ется довольно сложной. Необходима последу-
ющая научно-исследовательская и клиническая 
работа с  акцентом на понимание фенотипиче-
ской экспрессии и географического влияния на 
развитие ББ.
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A MODERN VIEW OF THE ETIOLOGY, EPIDEMIOLOGY AND CLINICAL MANIFESTATIONS OF BEHCET’S DISEASE
I.Yu. Golovach, Ye.D. Yehudina
Abstract
Behcet’s disease (BD) is a systemic vasculitis of unknown etiology, which is characterized by of variable vessel involvement, and 

the main clinical manifestations are recurrent oral aphthous ulcers and genital sores, ocular, joints, gastrointestinal tract and central 
nervous system lesions. Although BD is increasingly being diagnosed and effectively treated, the etiology of this disease remains 
unclear. In addition, there is a difficulty in developing universal classification criteria, which is associated with geographical differences 
in the prevalence, severity of certain clinical signs and the disease severity. This literature review provides the latest data on the 
epidemiology, etiopathogenesis, and clinical manifestations of BD. Both certain or «strong» signs for the diagnosis of BD, as well as 
probable or «weak» are presented. «Strong» criteria are features that define the BD as a separate nosological unit, that is, a pathological 
condition with a unique pathogenesis and more or less unique features that distinguish it from other pathological conditions. On 
the contrary, «weak» symptoms are those elements that indicate more than one common pathogenetic mechanism with another 
disease. Diagnosis of BD is even more complicated by the absence of specific histopathological or laboratory components that can be 
used in diagnosis. Further research and clinical work are needed with an emphasis on understanding phenotypic expression and the 
geographical impact on BD development.
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