	Признак
	Аортоартериит Такаясу
	Узелковый полиартериит 
	IgA-ассоциированный васкулит Шенлайна-Геноха

	Микроскопический полиангиит
	Гранудлематоз с полиангиитом Вегенера  
	Гранулематозный эозинофильный васкулит Чарга-Стросса
	Криоглобулинемический васкулит
	Гигантоклеточный артериит (Хортона)
	Болезнь Бехчета
	Болезнь Кавасаки

	Пол
	Женщины (75%)
	Мужчины (66%)
	Дети, в основном мальчики
	Чаще мужчины
	Мужчины и женщины (1:1)
	В основном мужчины
	Чаще женщины
	Женщины (80%)
	В основном мужчины
	Мужчины и женщины (1:1)

	Возраст
	До 50 лет
	40-60 лет
	До 16 лет, Пик 4-6 лет
	30-50 лет
	45 лет
	Около 30-45 лет
	После 40 лет
	От 50 лет
	20-40 лет
	До 5 лет. Пик 2 года

	Провоцирующие факторы
	Предполагается:
Вирусная и бактериальная инфекция,  инфекционно-аллергический фактор, функциональные дефекты системы Т-лимфоцитов  
	Предполагается: связь с вирусом гепатита В (у 60% взрослых больных имеет место антигенемия геп В)
	Предполагается:
Бактериальные и вирусные инфекции, различные формы аллергии, укусы насекомых.
	Наследственность (аутоимунное заболеваниес появлением антинейтрофильных антител). 
	До конца не изучена:
Особи с HLA типа В7,В8,DR2;
Вирусы герпеса 3,4,5 типов, хламидии
	Имеется связь с аллергическими и атопическими состояниями 
	Неизвестны
	Возможно:
Инфекционные агенты
Лекарственные препараты
Токсины
Возрастные изменения сосудов
Генетическая предрасположенность
	Возможно инфекции
Генетическая предрасположенность
	Вирусные и бактериальные инфекции

	Поражение сосудов
	Крупный калибр (Аорта)
	Средний и мелкий калибр
	Мелкий калибр
	Мелкий калибр 
	Мелкий и средний
	Мелкий и средний калибр
	Мелкий калибр
	Крупный
	Различный
	Различный

	Начало болезни

	Острое
Подострое
	Острое
Подострое
	Острое

	Подострое

	Острое 
Подострое 
	Подострое

	Подострое
	Острое
Подострое
	Острое
Подострое
	Острое
Подострое

	Течение
	Хронически
Рецидивирующее
	Рецидивирующее
	Хронически
Рецидивирующее
	Хроническое
	Хроническое 
	Хроническое 
	
	Хроническое
Рецидивиркющее
	Хронический рецидивирующий
	Циклическое

	Характерные жалобы
	Артериальная гипертензия, головокружение, персистирущее нарушение зрения, различное АД на руках, ощущение сердцебиения, быстрая утомляемость
	Потеря массы тела (до 20кг), мышечная слабость, эритема, пурпура, сетчатое ливедо на нижних конечностях, боли во фланках живота, абдоминальная боль  

	Симметричная сыпь на ногах, артриты, арралгии, абдоминальная боль.
	Начинается с общей симптоматики;
Пурпура, кровоизлияния, ларингит, фронтит, боль в грудной клетке, кашель
	Набухание слизистой носа, язвы, перфорация носовой перегородки, синусит, серозный отит, одышка, боли в грудной клетке, кашель, боли во фланках живота
	Аллергический ринит, бронхиальная астма, лихорадка, миалгии, мышечная слабость
	Пальпируема пурпура, 
Онемение нижних конечностей,
Мигрирующие полиартралгии межваланговых, коленных, голеностопных и локтевых суставов, снижение массы тела, 
лихорадка
	Головная боль, болезненность при расчесывании, синкопальные состояния
	Афты на губах, дёснах, щеках, языке. Отсутствует вовлечение кожи губ, генитальные язвы, артралгии, миозиты, снижение зрения
	Лихорадка, покраснение ладоней и стоп, мембранозная десквамация подушечек пальцев, экзантема, рвота, диарея, , 

	Важные диагностические критерии
	Патологический пульс и АД на верхних конечностях; Сосудистые систолические шумы в обл живота, шеи, спины; АГ у молодых; атрофические изменения на лице, перфорация носовой перегородки 
	Лихорадка, Артериальная гипертензия,
Бытрсопрогрессирующая почечная недостаточность, инфакрты почек; Церебральные геморрагии, церебральные инфаркты; ИМ, ИБС, сердечная недостаточность;
Множественные мононевриты; Подкожные узелки, язвы
	Симметричная пальпируемая петехиальная сыпь/ пурпура, чаще на ногах, артралгии/артриты, абдоминальный болевой синдром, мочевой синдром, иногда нефротический синдром
	Быстропрогрессирующий гломерулонефрит, артрит, легочные инфильтраты, полинейропатия, поражения кожи(пурпура, некрозы)
	Гнойная ринорея, седловидный нос, кровянистая мокрота, кашель одышка, гематурия, протеинурия, быстропрогрессирующая почечная недостаточность.
Лихорадка свыше 3 недель, снижение массы тела(более чем на 6 кг)
	Бронхиальная астма или аллергический ринит, лихорадка более 2-х недель, снижение массы тела на 6 кг и более за 6 месяцев
	Пальпируемая пурпура на нижних конечностях, и реже в области живота, ягодиц и верхних конечностей, крапивница, сетчатое ливедо, симметричные полиартралгии, развитие мезангиокапиллярного гломерулонефрита, Общие симптомы 
	Головная боль, болезненность и ослабление пульсации височных артерий, нарушения зрения, ревматическая полимиалгия 
	Болезненные афты в ротовой полости рецидивирующие более 3 раз в течении 12 мес;
Наличие более 2 симптомов: рецидивирующие язвы половых органов; передний и задний увеит или васкулит сетчатки; поражение кожи.
	Лихорадка, персистирующая в течение 5 дней; Изменения на периферии конечностей или в области промежности;
Полиморфная экзантема;
Билатеральное инъецирование конъюнктивы;


	Лаборатные параметры крови
	Ускорение СОЭ, Нейтрофильный лейкоцитоз

	
	Повышение СРБ, Анемия
	Тромбоцитоз, Повышение СРБ
	Анемия, повышение фибрина, фибриногена, повышение в 2-3 раза фактора Виллебранда
	Умеренная нормохромная анемия,
Повышение фибрина,
При  почечной недостаточности: повышение креатинина, мочевины, гиперкалиемия 
	Нормохромная анемия, тромбоцитоз, Определение АНЦА. Антитела со специфичностью к протеиназе-3 (ПР-3) и миелопе-роксидазе (МПО).
	Эозинофилия (в продормальной фазе) до назначения ГКСТ
Тромбоцитоз
	Умеренная нормохромная анемия

	Повышение СРБ, фибриноген,анемия, тромбоцитоз, 
	Анемия,
Повышение СРБ
	Тромбоцитоз
Повышение СРБ, гиперкоагуляция

	Иммунологическое исследование крови
	Повышение уровней иммуноглобулинов(G,A) и 3-го и 4-го компонентов комплимента 
	Повышение уровней иммуноглобулинов(G,A)
	Повышение иммуннных комплексов, иммноглобулинов G,A; положительный РФ; высокий титр антистрептолизина-О
	Миелопероксидазные антинейтрофильные цитоплазматические антитела(МПО-АНЦА)
	Определяются антигены Н1_А В7, В8, DR2, DQW7
Положительные ПР-3-АНЦА
	Положительный тест на МПО-АНЦА
Положительный РФ
Повышение уровня IgE
	Положительный РФ
Гипокомплементемия
	Повышение значения глобулинов, атикардиолипиновые антитела, антитиреоидные антитела
	Повышение иммуноглобулинов G, компонентов комплемента
	Повышение иммуноглобулинов G, повышение уровня IgE

	Характерные лучевые и ультразвуковые параметры
	Кальцификация аорты, утолщение стенок грудного отдела аорты, стеноз артерий, от диффузной до фокальной дилатации аорты, поражения коронарных артерий 
	Маленькие аневризмы, стенозы и окклюзии в сочетании с воспалением в артериях малого и среднего калибра
	Лучевые и ультразвуковые параметры без значительных изменений.
Колоноскопия: петехиальные кровоизлияния в слизистую толстой кишки
	Гайморит, фронтин- 
	Синусит, признаки поражения лёгких(инфильтрат с распадом),плеврит, полости в лёгких, поражения почек
	Наличие инфильтративных теней в легких.
В легких нодулярные или диффузные гранулярные изменения
	Нет характерных изменений
	Аневризмы  в сонных, подключичных артериях, аорте и бедренных артериях
	Не характерны
	Аневризмы коронарных артерий, сужение и обструкция их просвета
Сетчатый характер легочного рисунка с мелкими узелками, ателектазы и/или признаки экссудативного плеврита.

	Биопсия
	Пролиферация эндотелия, фиброз эластичной мембраны и формирование аневризм, утолщение и фиброз створок аортального клапана.
	Фибриноидный некроз
	Без значительных изменений
	Легкие: некротизирующий альвеолит без гранулематоза
Почки: некротизирующий гломерулонефрит
	Нектротизирующее гранулематозное воспаление с инфильтрацией гигантскими клетками.
Некротизирующий гломерулонефрит
	Наличие гранулематозного или фибриноидного некротизирующего васкулита в микроваскулярном русле, ассоциированное с выраженной эозинофильной инфильтрацией окружающих тканей.
Наличие экстраваскулярных гранулём 
	Фибриноидный некроз
	Утолщение интимы с клеточной инфильтрацией, трансдермальное воспаление различных отделов стенки сосудов. «Золотой стандарт» но поражения несут очаговый характер и поэтому имеют недостаточную точность
	В капиллярах и венулах кожи выявляются нейтрофильные инфильтраты, ядерные обломки и экстравазация эритроцитов с фибриноидным некрозом или без него.
	Некротизирующий панартериит, формирование гранулем, формирование рубцовой ткани


	Лечебная тактика
	Индукционная теарпия:
Преднизолон 20-30мг/сутки(при необходимости 60 мг/сутки) через 4 недели снижать на 5 мг каждую неделю до 15-10 мг/сутки. Поддерживающая терапия варьируется индивидулаьно для каждого больного 
	Индукционная терапия: Преднизолон 40-60 мг/сутки; при тяжелом поражении( почек, головного мозга, ЖКТ или периферической НС)- метилпреднизолон в/в 500 мг/сутки
Поддерживающая: преднизолон 5-10 мг/сутки(не более 2 лет)
	Гепарин: подкожно в верхние отделы живота, начальная доза 2500-5000 ЕД 2-4 раза в сутки 3 недели
Антиагреганты: Ацетилсалициловая кислота 0.75 1 р/сутки
Антигистаминные препараты: Тавегил  0,001 внутрь 2р/сутки,
Супрастин 0.25г 3р/сутки
Свежезамороженная плазма при признаках 
	Преднизолон внутрь 1мг/кг в комбинации с Циклофосфаном 2мг/кг в сутки
При медленнопрогрессирующей форме: Комбинированная терапия: преднизолон 0,5-1мг/кг, азатиоприн 2,5 мг/сутки
При быстропрогрессирующей форме: 3 дня подряд по 1000мг метилпреднизолона, во второй день дополнитеьно 1000 мг циклофосфана.  Процедура повторяется ежемесячно до ремиссии 
	Пульс-терпаия:
Метилпреднизолон по 1000мг/сутки 3дня подряд, на второй день 1000мг циклофосфана.
Основной пепарат циклофосфан 2-7 день в/в 5-10 мг/сутки, через 2-3 нед 25-50 мг/сутки  на протяжении не менее 1 года
	Пульс-терпаия:
Метилпреднизолон по 1000мг/сутки 3дня подряд, на второй день 1000мг циклофосфана.
Основной пепарат циклофосфан 2-7 день в/в 5-10 мг/сутки, через 2-3 нед 25-50 мг/сутки  на протяжении не менее 1 года
	Рибоверин
Ритуксимаб
Плазмаферез
Циклофосфамид
Криофильтрация
	Преднизолон 30-40 мг/сутки, в течении 2-4 недель
Поддерживающая терапия: преднизолом 10-15мг/сутки+ препараты, препятствующие остеопорозу 
	преднизолон 1-2 мг/кг/сут или в виде пульс-терапии
Местные антибиотики, колхицин, дапсон, циклофосфамид, инфликсимад, сульфасалазин, метотрексат.
	Однократно иммуноглобулин в/в 2мг/кг
При персистенции повторить
В комбинации с аспирином 30-60 мг/кг в течении 10 дней и снижать дозу



