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ОБОСНОВАНИЕ
Рецидивирующий полихондрит (РП, relapsing 

polychondritis) — системное иммуновоспалительное 
заболевание с широким спектром клинических про-
явлений, обусловленных поражением хрящевой ткани 
наружного уха, носа, суставов и дыхательных путей. 
При РП также возникает воспаление структур, богатых 
протеогликанами, таких как оболочка глазного яблока, 
сердце, кровеносные сосуды и внутреннее ухо [1, 2].

Заболевание преимущественно регистрирует-
ся у взрослых в возрасте 40–55 лет с частотой от 
4,5 до 20 пациентов на 1 млн взрослого населения; 
дебют в детском возрасте встречается крайне редко 
[3]. Большинство наблюдений РП у детей представлены 
в литературе в виде единичных клинических случаев 
или небольших серий. Редкость патологии и вариабель-
ность клинических проявлений обусловливают значи-
тельные трудности диагностики РП в детском возрасте, 
которая нередко занимает продолжительное время. 

По данным обзора J.T. Alqanatish и соавт. [4], задержка 
верификации диагноза у детей составляет около 5 лет 
по сравнению с менее чем 2 годами у взрослых. В серии 
из 10 случаев дебюта полихондрита в детском возрасте, 
опубликованной A. Belot и соавт. [5], средний возраст на 
момент появления первых симптомов составил 8,6 года.

У 30% взрослых пациентов РП имеет вторичный 
характер и развивается на фоне системного воспале-
ния, связанного с другими заболеваниями (ревмато-
идным артритом, системными васкулитами, системной 
красной волчанкой, миелодиспластическими и паранео-
пластическими процессами) [1]. Для детей, напротив, 
более типично первичное течение РП без признаков 
сопутствующей ревматической патологии; при этом при-
мерно у половины пациентов в семейном анамнезе 
отмечаются аутоиммунные заболевания [4].

Этиология РП окончательно не установлена. 
Показана ассоциация заболевания с носительством 
некоторых вариантов аллелей человеческих лейко-
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у пациентки 14 лет. Дебют заболевания протекал с развитием подсвязочного стеноза гортани и прогрессирующим 
затруднением дыхания, потребовавшим выполнения трахеостомии. Сохранение одышки, снижение массы тела 
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раковин и реберно-грудинных сочленений, который длительное время оставался незамеченным. В итоге был 
установлен диагноз первичного рецидивирующего полихондрита. На фоне комбинированной терапии, включавшей 
глюкокортикоиды и генно-инженерный биологический препарат голимумаб, отмечен положительный эффект в виде 
снижения лабораторной активности, значительного улучшения дыхания и повышения толерантности к физической 
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Background. Relapsing polychondritis (RP) is a systemic immunoinflammatory disease characterized by recurrent episodes of 
inflammation of cartilage tissue and other proteoglycan-rich structures. There are various phenotypes of this disease: from isolated 
damage of the nose or auricles cartilages to systemic inflammation with laboratory changes imitating various rheumatic pathologies. 
RP is rare among children as pediatric population is characterized by more frequent involvement of respiratory tract with obstruction 
and life-threatening stenoses. Its diagnosis is significantly difficult then there are no signs of nasal or auricles chondritis, arthritis, or 
costochondritis. Case study. This article describes a clinical case of RP in 14-year-old female patient. Disease onset occurred with 
subglottic laryngeal stenosis and progressive respiratory distress, required tracheostomy. The persistent dyspnea, decrease in body 
weight, and increase in laboratory activity were undulated. Later, auricles and rib-sternal joints chondritis was revealed. As a result, 
diagnosis of primary relapsing polychondritis was established. The combined treatment with glucocorticoids and genetically engineered 
biologic drug, golimumab, led to positive effect: decrease in laboratory activity, significant improvement in breathing, and increase 
in exercise tolerance. In the absence of any dynamics in subglottic laryngeal stenosis severity according to computed tomography 
and fibrolaryngoscopy, the patient requires regular monitoring and alertness regarding the possible need for subsequent surgical 
intervention. Conclusion. Recurrent episodes of airway stenosis combined with systemic inflammation should raise concerns about 
relapsing polychondritis. Pain and swelling of auricles, nasal septum perforation, costochondritis, and arthritis are not presented in all 
patients. However, they can occur after the development of life-threatening breathing difficulties, can less bother the patient, and can 
remain undiagnosed during clinical examination. Clinical and instrumental diagnosis requires participation of multidisciplinary team of 
specialists.
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цитарных антигенов (human leucocytes antigens; HLA), 
характерных для аутоиммунных заболеваний, таких 
как HLA-DR4, HLA-B*67:01, HLA-DRB1*16:02, HLA-
DQB1*15:02 [6].

По данным различных экспериментальных моделей 
подтвержден иммуновоспалительный механизм пораже-
ния хряща, связанный с дисбалансом Th1/Th2, что позво-
ляет рассматривать РП как вероятно Th1-опосредованное 
заболевание [7]. Предполагается, что РП развивается 
при утрате иммунологической толерантности к антигенам 
хрящевой ткани. Хрящ рассматривается как иммунологи-
чески привилегированная ткань благодаря особенностям 
конформации волокон, структуре матрикса и аваску-
лярной среде. Повреждение хряща вследствие инфек-
ций или травматизации может инициировать иммунный 
ответ против хрящевых компонентов (коллагены типов 
II, IX, XI, матриллин-1, протеогликаны), опосредованный 
гиперпродукцией провоспалительных цитокинов — фак-
тора некроза опухоли альфа (TNF-α), интерферона-гамма, 
интерлейкина (IL) 8 и макрофагального воспалительного 
белка 1 [8]. Локальное высвобождение протеиназ и сво-
бодных радикалов усиливает повреждение хряща; при 
этом остается неясным, что является первичным звеном: 
иммунное воспаление, запускающее ферментативную 
деградацию, или ферментативное повреждение, которое 
«обнажает» иммунологически привилегированные анти-
гены и активирует иммунную систему. Серия клинических 
случаев РП у пациентов с предшествующим травмати-
ческим повреждением хряща позволяет предположить, 
что утрата толерантности может быть связана именно 
с «обнажением аутоантигенов хрящевой ткани» [9].

Механизмы, лежащие в основе развития РП, суммар-
но представлены на рис. 1.

В гистологических образцах тканей при РП выявля-
ются скопления лимфоцитов и плазматических клеток, 
а также отложение иммуноглобулинов и компонентов 
системы комплемента в зоне фиброзно-хрящевого соеди-

нения. Морфологическое исследование не позволяет 
достоверно верифицировать полихондрит и рассматрива-
ется как вспомогательный метод диагностики, дополняю-
щий клинико-инструментальные данные [10].

Диагностика РП основана на совокупности клиниче-
ских признаков. Существуют несколько наборов диагно-
стических критериев, предложенных более 30 лет назад 
(табл. 1).

В лабораторной диагностике рассматривается воз-
можность исследования молекулярных биомаркеров 
(аутоантител и белков, связанных с повреждением хря-
щевой ткани) в крови, однако соответствующие реагенты 
пока не являются общедоступными в большинстве меди-
цинских учреждений [7].

Клиническая картина РП крайне вариабельна и опре-
деляется длительностью заболевания, частотой эпизо-
дов обострения, локализацией и количеством структур, 
вовлеченных в патологический процесс. Ведущей кли-
нической особенностью является воспаление хряще-
вой ткани. Хондрит ушных раковин, сопровождающийся 
болезненностью, отеком, гиперемией и эритематозной 
окраской хряща, не затрагивающей мочку уха, в боль-
шинстве случаев выступает основным критерием, позво-
ляющим заподозрить РП у пациента с симптомами, пере-
крестно пересекающимися с другими ревматическими 
заболеваниями.

Многообразие проявлений полихондрита, несинхрон-
ное проявление симптомов и волнообразное течение 
заболевания обусловливают сложности ранней диа-
гностики. В проспективном обсервационном когортном 
исследовании M. Ferrada и соавт. [14] у взрослых паци-
ентов с РП были выделены три клинические подгруппы 
на основе закономерностей течения и прогноза. Хотя все 
пациенты соответствовали диагностическим критериям 
РП, клинические фенотипы заболевания существенно 
различались. У небольшой части пациентов (группа № 1) 
наблюдалась классическая картина заболевания с хон-
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дритом ушной раковины и распространенным поражени-
ем хрящей носа и верхних дыхательных путей; в этой груп-
пе диагноз устанавливали быстрее всего, но в среднем 
лишь через год после дебюта. Две другие группы пациен-
тов были выделены по преобладанию поражения нижних 
дыхательных путей (группа № 2) либо преимущественно-
му вовлечению суставного хряща и/или ушных раковин 
(группа № 3). Примечательно, что у пациентов с домини-
рующим поражением нижних дыхательных путей ушные 

раковины поражались реже всего, задержка верифика-
ции диагноза составляла в среднем около 10 лет.

У пациентов с изолированным ушным, костохондраль-
ным или носовым хондритом зачастую бывает достаточно 
прерывистой терапии эпизодов обострения (как прави-
ло, нестероидными противовоспалительными препара-
тами (НПВП) или глюкокортикоидами). При рефрактер-
ном течении показано назначение иммуносупрессивной 
терапии; при необходимости цитостатические препараты 

Рис. 1. Основные этапы патогенеза рецидивирующего полихондрита
Fig. 1. Main stages of relapsing polychondritis pathogenesis

Этап 1: Иммунная дисрегуляция и активация Этап 2: Воспаление и разрушение ткани

Дисбаланс
Th1/Th2-клеток

Th1-клетки выделяют
интерферон-гамма (IFN-γ)

Интерферон-гамма
(IFN-γ)

Макрофаги

Аутоантитела
Коллаген и другие белки 

хрящевого матрикса

Цитотоксические
CD8+ Т-клетки

Цитокины
(IL-8, MIP-1, MCP-1)

Катепсины
       Матриксные

металлопротеиназы

Хрящ

Хондроциты выделяют 

разрушающие ферменты

Воспалительные клетки

проникают в хрящ

Активированные макрофаги

усиливают воспаление

Источник: рисунок сгенерирован с помощью Notebook LM.
Source: picture generated with Notebook LM.

Таблица 1. Диагностические критерии рецидивирующего полихондрита
Table 1. Diagnostic criteria of relapsing polychondritis

Критерии Клинические признаки

Критерии McAdam (1976) [11]
Для верификации диагноза требуется наличие трех из 
следующих клинических признаков

Двусторонний хондрит ушных раковин

Неэрозивный серонегативный воспалительный полиартрит

Хондрит носа

Воспаление  оболочки глазного яблока

Хондрит дыхательных путей

Критерии Damiani и Levine (1979) [12]
Диагноз может быть установлен при наличии трех 
клинических признаков, или одного клинического 
признака в сочетании с гистологическим 
подтверждением хондрита (без обязательной повторной 
биопсии, допускается пересмотр ранее полученного 
материала), или двух клинических признаков 
при наличии клинического эффекта от терапии 
глюкокортикоидами и/или дапсоном

Двусторонний хондрит ушных раковин

Неэрозивный серонегативный воспалительный полиартрит

Хондрит носа

Воспаление оболочки глазного яблока

Хондрит дыхательных путей

Кохлеарная и/или вестибулярная дисфункция

Критерии Michet (1986) [13]
Диагноз устанавливают при наличии двух основных 
критериев либо одного основного и двух второстепенных

Основные критерии:
• доказанные воспалительные процессы с поражением хрящей ушной 

раковины
• доказанные воспалительные процессы с поражением хрящей носа
• доказанные воспалительные процессы с поражением гортанно-

трахеальных хрящей

Второстепенные критерии:
• воспаление оболочки глазного яблока
• потеря слуха
• вестибулярная дисфункция
• серонегативный воспалительный артрит
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применяются с целью снижения стероидной нагрузки. 
Биологическая терапия рассматривается при недоста-
точной эффективности стандартных методов лечения или 
при тяжелых проявлениях заболевания [15].

Клинический опыт ведения каждого пациента с поли-
хондритом в практике детского ревматолога имеет прин-
ципиальное значение для своевременной комплексной 
диагностики, выбора оптимальной схемы терапии и улуч-
шения качества жизни ребенка. Ниже представлен кли-
нический случай ведения девочки-подростка с РП, иллю-
стрирующий особенности клинической картины и подходы 
к подбору лекарственной терапии.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Девочка, 14 лет, проходила обследование в Санкт-
Петербургском государственном педиатрическом меди-
цинском университете (СПбГПМУ) в сентябре 2024 г. по 
поводу рецидивирующего стеноза гортани. При посту-
плении предъявляла жалобы на сохраняющуюся одышку, 
шумное дыхание, потерю массы тела и низкую толерант-
ность к физической нагрузке.

Одышка при физической нагрузке впервые появилась 
2 года назад. Затруднение дыхания нарастало постепен-
но, усиливаясь во время эпизодов острых респираторных 
инфекций, сопровождавшихся катаральными явления-
ми и лихорадкой. Спустя 6 мес от дебюта дыхательных 
нарушений девочка дважды была экстренно госпитали-
зирована в инфекционное отделение по поводу гриппа 
и коклюшной инфекции, осложнившихся тяжелой брон-
хообструкцией; отмечен лишь кратковременный положи-
тельный эффект от симптоматической терапии.

Еще через 2 мес, в мае 2023 г. развился повторный 
эпизод выраженного нарушения дыхания, в связи с чем 
пациентка была госпитализирована; впервые выполне-
на бронхоскопия, при которой выявлено образование 

в области гортани. Наложена трахеостома. По данным 
мультиспиральной компьютерной томографии (МСКТ) 
гортани отмечено тотальное сужение просвета в меж-
голосовом и подголосовом отделах. По месту житель-
ства была проведена прямая ларингоскопия с удалением 
образования из области правого гортанного желудочка. 
Гистологическое заключение: в препарате фрагменты 
соединительной ткани с преобладанием поперечно-поло-
сатой мышечной ткани, частично покрытой многослой-
ным плоским неороговевающим эпителием и много-
рядным цилиндрическим эпителием; строма с очаговой 
лимфоидноклеточной инфильтрацией и очаговыми кро-
воизлияниями.

Через 3 мес девочка впервые госпитализирована 
в СПбГПМУ в возрасте 13 лет для решения вопроса 
о дальнейшей тактике ведения. При поступлении предъ-
являла жалобы на наличие трахеостомы, повышение 
температуры тела до 37,0–37,4 °С в вечернее время без 
катаральных явлений. За последний год отметила сниже-
ние массы тела на 10 кг, связываемое с затруднением 
питания на фоне трахеостомы. Проведена фиброларин-
госкопия (рис. 2A): выявлен межголосовой и подголо-
совой рубцовый (?) стеноз гортани; убедительных дан-
ных за наличие новообразования гортани не получено. 
Рекомендованы динамическое наблюдение и повторная 
госпитализация через месяц.

В течение последующего месяца одышка и утомля-
емость продолжали нарастать. Было принято решение 
о повторной госпитализации для проведения диагности-
ческой ларингоскопии под наркозом с возможной биоп-
сией. При лабораторном обследовании выявлены ане-
мия легкой степени (гемоглобин — 110 г/л), повышение 
скорости оседания эритроцитов (СОЭ) — 23 мм/ч (норма 
< 20 мм/ч) и С-реактивного белка (СРБ) — 25,8 мг/л 
(норма < 5,0 мг/л), ревматоидный фактор (РФ) отрица-
тельный.

Рис. 2. Фиброларингоскопия, описание в тексте: А — первичная госпитализация в СПбГПМУ; Б — период ревматологического обсле-
дования; В — обострение РП на фоне снижения глюкокортикоидной терапии; Г — контрольное обследование после коррекции терапии

Fig. 2. Fibrolaryngoscopy, description in the text: A — primary hospitalization in St. Petersburg State Pediatric Medical University; Б — 
rheumatological examination; В — RP aggravation against the background of reduced glucocorticoid therapy; Г — post-treatment follow-up

Источник: Захарова М.Л., 2024 (А, Б), 2025 (В, Г).
Source: Zakharova M.L., 2024 (A, B), 2025 (C, D).
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Проведена прямая микроларингоскопия. Интраопе-
рационно подтверждено высокое расположение трахео-
стомы. Сразу ниже голосовых складок визуализировано 
мягкотканное, красного цвета, подвижное новообразо-
вание, полностью обтурирующее просвет подголосового 
отдела гортани (гранулема?), в сочетании с признака-
ми хондроперихондрита хрящей гортани. Убедительных 
данных за наличие рубцового стеноза межголосового 
и подголосового отделов гортани не получено. Выполнена 
нижняя трахеостомия. Проведена биопсия ткани с левой 
боковой поверхности подголосового отдела гортани; 
гистологически картина соответствовала молодой грану-
ляционной ткани.

В послеоперационном периоде отмечен эпизод син-
копе, что потребовало углубленного дообследования. 
При суточном мониторировании электрокардиограммы 
(ЭКГ) регистрировался синусовый ритм, преимуществен-
но на частоте тахисистолии, зафиксировано 46 одиноч-
ных наджелудочковых экстрасистол, предположительно, 
из нижнепредсердного источника; на большей части 
записи отмечен высокий вольтаж зубцов Т во II и aVF 
отведениях, что не исключало нагрузку на предсер-
дия. При эхокардиографии (ЭхоКГ) выявлена жидкость 
в полости перикарда (сепарация листков в области вер-
хушки правых отделов до 8 мм), фракция выброса (ФВ) — 
74% (в норме не менее 55%).

После трахеостомии увеличилось количество мокроты 
и усилилось затруднение дыхания; появилась лихорадка 
до 38,8 °С. При обследовании отмечен рост концентрации 
СРБ до 59 г/л. На рентгенограмме органов грудной поло-
сти выявлены инфильтративные изменения в S7 справа. 
По данным МСКТ органов грудной полости — картина 
сегментарного ателектаза в S4 справа, единичный каль-
цинированный очаг в S5 справа. При бронхоскопии — 
катаральный правосторонний эндобронхит; цитологиче-
ское исследование смывов трахеобронхиального дерева 
без патологических изменений, рост микроорганизмов 
в посевах отсутствовал. Пациентка получала антибакте-
риальную и симптоматическую терапию, на фоне которой 

отмечены облегчение дыхания, купирование лихорадки, 
снижение СОЭ до 17 мм/ч и СРБ до 11,8 мг/л. Состояние 
трактовано как аспирационная пневмония, связанная 
с затруднением глотания в послеоперационном периоде. 
Однако уже через 2 нед после нормализации состоя-
ния вновь возникла лихорадка, увеличилось количе-
ство отделяемой мокроты, уровень СРБ в крови достиг 
64,6 мг/л. Пациентка повторно получала антибактери-
альную и симптоматическую терапию с продолжением по 
месту жительства.

В межлихорадочный период ребенок был впервые 
осмотрен ревматологом. Обращали на себя внимание 
нарастающая одышка, наличие в анамнезе рецидивиру-
ющих эпизодов стеноза, повторные описания «новооб-
разования» гортани, наличие трахеостомы и умеренная 
параклиническая активность (повышение СОЭ и СРБ при 
нормальном количестве лейкоцитов). По данным ЭхоКГ 
отмечен минимальный выпот в перикарде, клинически не 
проявлявшийся; патологических изменений со стороны 
опорно-двигательного аппарата не выявлено.

Через 6 мес проведена плановая госпитализация 
в СПбГПМУ. При прямой микроларингоскопии в глубине 
трахеостомы, по ее нижнему краю, визуализировались 
мягкотканные образования, частично перекрывающие 
просвет трахеи. Выполнено удаление грануляционного 
«козырька» над трахеостомой; гистологическое исследо-
вание вновь выявило грануляционную ткань. После вме-
шательства проведена декануляция трахеостомы.

На рентгенограмме шеи в боковой проекции (рис. 3А) 
визуализируется состояние после трахеостомии: просвет 
верхних дыхательных путей прослеживается на всем 
протяжении — от носоглотки до верхних отделов трахеи, 
просвет гортани равномерно сужен и несколько затенен, 
внутрипросветных образований не определяется.

За межгоспитальный период отмечено нарастание 
одышки. Летом 2024 г. при ЭхоКГ выявлена свободная 
жидкость в перикарде до 12 мм. При МСКТ гортани 
зафиксировано сужение просвета верхней трети тра-
хеи до 6 × 3 мм. На уровне истинных голосовых связок 

 Рис. 3. Рентгенограммы шеи в правой боковой проекции: облаковидные зоны обызвествлений (зеленые стрелки) и динамика 
стеноза просвета гортани (красные стрелки) с периода нижней трахеостомии (А) с последующей положительной динамикой в период 
ревматологического обследования и постановки диагноза (Б), без отрицательной динамики рентгенологической картины при обостре-
нии на фоне снижения глюкокортикоидной терапии (В)
Fig. 3. X-rays of the neck in right side view: zones of calcification (green arrows) and laryngeal stenosis dynamics (red arrows) from the lower 
tracheostomy (A) with subsequent positive dynamics during rheumatological examination and diagnosis (Б), without negative dynamics in 
radiological pattern during aggravation against the background of reduced glucocorticoid therapy (В)

Источник: Новокшонов Д.Ю., 2024 (А, Б), 2025 (В).
Source: Novokshonov D.Yu., 2024 (A, B), 2025 (C).
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просвет был сужен за счет разрастания мягких тканей 
без четких границ с появлением новых кальцинатов по 
периферии образования максимальными размерами до 
10 мм; щитовидный хрящ неоднородной толщины, пони-
женной плотности, фрагментарно кальцинирован.

Анамнез жизни без особенностей: ребенок рос и раз-
вивался в соответствии с возрастом. В семейном анам-
незе ревматические заболевания не прослеживаются; 
у двоюродной сестры по линии матери отмечен эпизод 
тяжелой пневмонии во взрослом возрасте с летальным 
исходом; у дедушки по материнской линии — рак легкого.

Физикальная диагностика

При осмотре: масса тела — 35 кг (–2,76 SD), рост — 
149 см (–1,94 SD), ИМТ — 15,77 (–1,9 SD), что свидетель-
ствует о дефиците массы тела и нутритивном риске на 
фоне хронического заболевания. Не лихорадит, голос 
хриплый. Отмечены болезненность при пальпации ушных 
раковин (визуально-аналоговая шкала (ВАШ) — 5/10) 
и признаки местного воспаления: слева — ушная рако-
вина лилового оттенка по верхнему контуру, с отеком; 
справа — отек в области верхнего полюса под завит-
ком без изменения цвета кожи (рис. 4А, Б); при этом 
мочки ушей интактны. При дополнительном расспросе 
выяснено, что с декабря 2022 г. пациентка отмечала 
периодическую болезненность ушных раковин, которую 
связывала с давлением дужек очков; активно эти жало-
бы не предъявляла. Грудная клетка воронкообразной 
формы. Артериальное давление — 88/60 мм рт. ст., 
частота сердечных сокращений — 92 уд./мин, SpO2 — 
97%. Аускультативно: тоны сердца приглушены, ритмич-
ные; дыхание жесткое, равномерно проводится во все 
отделы, периодически выслушиваются проводные хри-
пы. Пациентка жалуется на болезненность при пальпа-
ции и аускультации грудной клетки (косвенные призна-
ки хондрита). При пальпации отмечена болезненность 
в области костно-хрящевого перехода I–VIII пар ребер 
(ВАШ — 6/10), а также в зоне рукоятки и тела грудины 
(ВАШ — 1/10). При оценке суставного статуса выявлены 
контрактуры локтевых суставов с умеренным ограниче-
нием объема движений, функционально незначимые; 

сама пациентка не обращала внимания на их наличие.

Предварительный диагноз

Учитывая преимущественное поражение дыхатель-
ных путей с необходимостью трахеостомии, прогресси-
рующее сужение гортани с признаками воспалительной 
активности, хондрит ушных раковин, поражение ребер-
но-хрящевых соединений, полиартрит крупных суставов 
и перикардит, в дифференциально-диагностическом 
ряду рассматривались локализованная форма гра-
нулематоза с полиангиитом, саркоидоз гортани, IgG4-
ассоциированное заболевание и РП.

Динамика и исходы

При лабораторном исследовании выявлено повы-
шение СОЭ — 24 мм/ч и уровня СРБ в крови — до 
27 мг/л, РФ отрицательный, что соответствует неспеци-
фической параклинической активности, типичной для 
РП. Антинейтрофильные цитоплазматические антитела 
(antineutrophil cytoplasmic antibodies; ANCA) не обна-
ружены: PR3 — 0,50; MPO — 0,38; BPI — 0,58; эласта-
за — 0,46; катепсин G — 0,48; лизоцим — 0,45; лакто-
феррин — 0,74 (норма 0–1,0 относительных единиц), 
что не поддерживает диагноз ANCA-ассоциированного 
васкулита. Антинуклеарный фактор на клеточной линии 
Hep-2 — титр 1 : 160 (норма < 1 : 160), гомогенный мел-
когранулярный тип свечения; уровни иммуноглобулинов 
(Ig) классов A, M, G — в пределах референсных значений, 
что не дает оснований для верификации системного 
заболевания соединительной ткани, но подтверждает 
наличие аутоиммунной активности. Уровни провоспали-
тельных цитокинов: TNF-α — 8,2 пг/мл (норма < 6,0 пг/ мл) 
и IL-6 — 10,7 пг/мл (норма < 6,0 пг/мл); концентрация 
белка S-100 — 0,57 мкг/л (норма < 0,105 мкг/л), что 
свидетельствует о выраженном системном воспалении 
и активном повреждении хрящевой ткани. Уровни IgG4 
в крови, олигомерного матриксного белка хряща, гомо-
цистеина, предсердного натрийуретического пептида 
(NT-proBNP) не повышены, что позволяет исключить 
IgG4-ассоциированное заболевание, выраженную мета-
болическую/кардиальную патологию и делает малове-

Рис. 4. Динамика проявлений хондрита ушных раковин при первичном осмотре (А, Б) и после пульс-терапии метилпреднизолоном в 
период постановки диагноза (В, Г)

Fig. 4. Dynamics of auricular chondritis at initial examination (A, Б) and after pulse therapy with methylprednisolone during the diagnosis 
period (В, Г)

Источник: Терентьева А.В., 2024
Source: Terent’eva A.V., 2024
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роятным альтернативное объяснение перикардиального 
выпота. Общий анализ мочи, суточная экскреция белка, 
проба Реберга без отклонений, признаков гломеруло-
нефрита не выявлено, что также снижает вероятность 
ANCA-васкулита.

Проведен расширенный комплекс инструментальных 
исследований для визуализации патологического процес-
са в области гортани (фиброларингоскопия, МСКТ шеи), 
оценки вовлечения нижних дыхательных путей и легоч-
ной паренхимы (спирометрия, МСКТ органов грудной 
полости), а также суставов (ультразвуковое исследование 
(УЗИ) суставов), магнитно-резонансная томография (МРТ) 
всего тела).

По данным фиброларингоскопии (рис. 2Б), полость 
носа сформирована правильно; слизистая оболочка 
розовая, влажная, блестящая; в носоглотке — аденоид-
ные вегетации 1-й степени; вход в гортань свободный, 
надгортанник и черпаловидные хрящи обычной формы; 
вестибулярный отдел без особенностей; истинные голо-
совые складки светлые, ровные, левая несколько короче 

правой; под голосовыми связками по задней стенке 
визуализируется выступающая в просвет гортани рубцо-
вая ткань (?). Заключение: хронический рубцовый стеноз 
подголосового отдела гортани, хронический хондропери-
хондрит хрящей гортани.

При спирометрии — дыхательные нарушения по сме-
шанному типу.

По данным рентгенографии органов шеи в боковой 
проекции (рис. 3Б) просвет верхних дыхательных путей 
прослеживается на всем протяжении — от носоглотки до 
верхних отделов трахеи; просвет подголосового отдела 
гортани на уровне С6 сужен до 4 мм за счет сближения 
передней стенки просвета и задней; внутрипросветных 
образований не выявлено.

По данным МСКТ шеи и органов грудной полости 
с контрастированием (рис. 5) определяется состояние 
после оперативных вмешательств на гортани; визуализи-
руется стеноз гортани до степени субокклюзии: просвет 
четко не дифференцируется во все фазы исследования 
на уровне типичного расположения голосовых связок (на 

Рис. 5. Компьютерная томография шеи с контрастированием в период первичного углубленного ревматологического обследования: 
стеноз гортани до степени субокклюзии протяженностью около 15 мм за счет мягкотканного компонента с обызвествлениями в струк-
туре (на фоне деформации и обызвествления хрящей гортани — зеленые стрелки) во фронтальной (А) и сагиттальной (Б) плоскостях, 
сужение проксимального отдела трахеи за счет неравномерного утолщения стенок до 5,5 мм в косой плоскости (В)

Fig. 5. Contrast-enhanced computed tomography of the neck during primary in-depth rheumatology examination: laryngeal stenosis up to 
subocclusion with a length about 15 mm due to the soft tissue component with calcifications (with deformation and calcification of laryngeal 
cartilage — green arrows) in the frontal (A) and sagittal (Б) view, narrowing of the proximal trachea due to uneven thickening of walls up to 
5.5 mm in the skew view (В)

Источник: Новокшонов Д.Ю., 2024.
Source: Novokshonov D.Yu., 2024.
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фоне патологических изменений сами голосовые склад-
ки не различимы), протяженность участка составляет 
около 15 мм; стеноз формируется за счет мягкотканного 
компонента плотностью +35 единиц Хаунсфилда (ед. Х) 
с накоплением контрастного вещества до +70 ед. Х 
в венозную фазу (возможно, фиброзно-рубцового харак-
тера). Хрящи гортани на данном уровне деформированы, 
диффузно обызвествлены. В прилежащих мягких тка-
нях визуализируются уплотнения фиброзно-рубцового 
характера, в том числе в зоне ранее выполненной тра-
хеостомии. Просвет проксимального отдела трахеи раз-
мерами 7 × 4 мм (длина × ширина); дистальнее просвет 
трахеи значимо не сужен и достигает 14 × 12 мм. Стенка 
проксимального отдела трахеи сразу ниже уровня стено-
за утолщена до 4–5 мм, далее по ходу трахеи диффузно 
утолщена до 2–3 мм.

При ЭКГ: синусовая тахиаритмия, тахикардия, элек-
трическая ось сердца отклонена вправо, «поворот» пра-
вым желудочком вперед (переходная зона в V5–V6). 
Высокий вольтаж зубца Р во II отведении (0,3 мВ), что 
не исключает нагрузку на предсердия; низкий вольтаж 
отведений от конечностей. Процессы реполяризации 
сохранены.

По данным ЭхоКГ: ультразвуковые признаки умеренной 
компрессии правых камер сердца на фоне воронкообраз-
ной деформации грудной клетки. Визуализируется жид-
кость в перикарде (в области верхушки и вдоль свободной 
стенки правого желудочка) толщиной до 7 мм; ФВ — 67% 
(норма � 55%), систолическое давление в правом желу-
дочке (СДПЖ) — 22 мм рт. ст. (норма < 26 мм рт. ст.).

УЗИ суставов выявило признаки пролиферативно-
го синовита левого лучезапястного, тазобедренных 
и коленных суставов, а также синовита плечевых суста-
вов с признаками активного воспаления.

По данным МРТ в режиме «все тело»: субхондрально, 
около сочленения тела и рукоятки грудины, определяют-
ся небольшие зоны трабекулярного отека костного моз-
га (гиперинтенсивные на STIR, изогиперинтенсивные на 
Т2-взвешенных изображениях и слабогипоинтенсивные 
на Т1-взвешенных изображениях) (рис. 6).

Проведен пересмотр гистологического материала, 
полученного при прижизненном патологоанатомическом 
исследовании после удаления новообразования гортани 
в мае 2023 г. (окраска гематоксилином и эозином, по 
методу Ван-Гизона, альциановым синим, трихромом по 
Массону). Описана полипозная ткань, покрытая много-
рядным призматическим эпителием, содержащая пучки 
мышечных волокон и группы слизистых желез с призна-
ками слизистой дистрофии. В субэпителиальной отеч-
ной рыхлой соединительнотканной строме определяется 
нодулярная плазмоклеточная инфильтрация с примесью 
лимфоцитов. Заключение: хронический ларингит без 
уточненной нозологической принадлежности.

По результатам аудиометрии нарушения слуха не 
выявлено. При офтальмологическом осмотре отмечена 
миопия слабой степени обоих глаз; признаков сосуди-
стого поражения глазного аппарата или воспалительной 
офтальмопатии не получено.

Выполнено клиническое секвенирование экзома: 
патогенные, вероятно-патогенные варианты и редкие 
варианты с неизвестным клиническим значением, ассо-
циированные с фенотипом, не выявлены. В том числе не 
обнаружены варианты в генах интереса — генах полихон-
дритов (MATN1, UBA1), а также генах, связанных с воспа-
лительным компонентом (NLRP3, PRKCD) и множествен-
ными бронхостенозами / диффузными кальцификатами 
хрящей (MGP).

Формулировка диагноза

Основное заболевание: РП с поражением хрящей 
ушных раковин, гортани, трахеи, бронхов, суставов, пери-
кардитом (М94.1).

Осложнение основного заболевания и тера-

пии: Хронический стеноз подголосового отдела горта-
ни. Хронический хондроперихондрит хрящей гортани. 
Состояние после трахеостомии (май 2023 г.), высокое 
стояние трахеостомы. Состояние после реконструктивно-
пластического восстановления функции гортани (прямая 
опорная микровидеоларингоскопия, удаление доброка-
чественного новообразования гортани) от 12.09.2023. 

Рис. 6. Магнитно-резонансная томография всего тела в период первичного углубленного ревматологического обследования: точечные 
зоны отека костного мозга в субхондральных отделах тела грудины (красная стрелка) на изображениях с жироподавлением (STIR) во 
фронтальной (А) и сагиттальной (Б) плоскостях, в остальных костях зон отека костного мозга не определяется
Fig. 6. Whole body magnetic resonance imaging during the primary in-depth rheumatology examination: bone marrow edema zones in 
subchondral parts of sternum body (red arrow) on fat suppressed imaging (STIR) in frontal (A) and sagittal (Б) views; there are no other bone 
marrow edema zones in the remaining bones

Источник: Новокшонов Д.Ю., 2024.
Source: Novokshonov D.Yu., 2024.
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Нижняя трахеостомия от 14.09.2023. Состояние после 
деканюляции от 13.02.2024.

Сопутствующие заболевания: Нарушение осанки 
по сколиотическому типу. Воронкообразная деформация 
грудной клетки. Миопия слабой степени обоих глаз.

С учетом тяжелого течения заболевания (дыхатель-
ная недостаточность с обструкцией дыхательных путей, 
лабораторная активность, перикардит) была проведе-
на пульс-терапия метилпреднизолоном с последующим 
переходом на пероральный прием глюкокортикоидов 
в дозе 1,0 мг/кг/сут по преднизолону. На фоне тера-
пии отмечены улучшение звучности голоса, уменьшение 
болезненности хрящевых структур, снижение выражен-
ности гиперемии ушных раковин (рис. 4В, Г), а также 
нормализация СОЭ и СРБ. В качестве базисной терапии 
был выбран этанерцепт в дозе 0,8 мг/кг 1 раз в неделю. 
На фоне постепенного снижения дозы глюкокортикоидов 
(преднизолон 0,25 мг/кг/сут — 10 мг/сут) через 5 мес 
от начала терапии появились жалобы на нарастающую 
одышку, боли в грудной клетке и суставах после физиче-
ской нагрузки.

По данным повторной МСКТ органов грудной полости 
и шеи (рис. 7) очаговые и инфильтративные изменения 
легочной паренхимы не выявлены. В области гортани 
на уровне ниже голосовых связок, преимущественно по 
передней стенке, визуализируются рубцовые изменения 
мягких тканей с участками обызвествления, перекрыва-
ющие просвет гортани примерно на две трети.

Возобновлена глюкокортикоидная терапия в дозе 
0,85 мг/кг/сут по месту жительства, что привело к сни-
жению лабораторной активности и незначительному 
уменьшению одышки. Через 1,5 мес пациентка вновь 
госпитализирована в СПбГПМУ, на момент поступления 
получала 7,5 мг преднизолона.

При осмотре отмечались дисфония, болезненность 
при пальпации ребер в области сочленения с грудиной 
на уровне VI–VII ребер симметрично, менее выражен-
ная болезненность в области сочленения IV–V ребер, 
более выраженное вовлечение реберно-хрящевых 
сочленений VIII–IX ребер слева с незначительной 

болезненностью. Отечность и болезненность ушных 
раковин с обеих сторон отсутствовали, сохранялся 
ограниченный участок гиперемии в нижней трети 
завитка левого уха. Выявлен мягкотканный компонент 
по нижнему контуру коленных суставов, больше слева; 
болезненность при пальпации в области медиальной 
лодыжки правого голеностопного сустава и внутрен-
него края свода стопы (проекция сустава Шопара). 
Аускультативно дыхание жесткое, проводится во все 
отделы, несколько ослаблено в задненижних отделах, 
хрипы не выслушиваются.

Лабораторно вновь зарегистрировано повышение 
уровня СРБ — 47 мг/л при СОЭ — 17 мм/ч; уровень 
NT-proBNP в пределах нормы.

По данным инструментального обследования отри-
цательной динамики не отмечено. Рентгенография шеи 
в боковой проекции (рис. 3В): просвет верхних дыхатель-
ных путей прослеживается на всем протяжении — от 
носоглотки до верхних отделов трахеи; просвет под-
голосового отдела гортани на уровне С6 неравномерно 
сужен за счет округлой мягкотканной тени по передней 
стенке.

Фиброларингоскопия (рис. 2В): полость носа сформи-
рована правильно, слизистая оболочка розовая, влаж-
ная, блестящая, в носоглотке — аденоидные вегета-
ции I степени. Вход в гортань свободный, надгортанник 
и черпаловидные хрящи обычной формы, вестибулярный 
отдел не изменен, истинные голосовые складки светлые, 
ровные, подвижность складок в полном объеме. В подго-
лосовом отделе визуализируется выраженный гортано-
трахеальный угол, просвет подголосового отдела гортани 
плохо обозрим; дыхание свободное.

При ЭхоКГ: камеры сердца не дилатированы, сокра-
тительная способность миокарда сохранена (ФВ — 66%), 
СДПЖ — 19 мм рт. ст.; гидроперикард малого объема 
за правыми отделами сердца толщиной до 8 мм, выпот 
однородный, гемодинамически незначимый. По данным 
УЗИ суставов патологии не выявлено.

По результатам обследования глюкокортикоидная 
терапия вновь усилена до 0,85 мг/кг/сут для купирова-

Рис. 7. При компьютерной томографии шеи без контрастирования при обострении через 5 мес на фоне снижения глюкокортикоидной 
терапии: сохраняется сужение гортани без динамики во фронтальной (А) и сагиттальной (Б) плоскостях (красные стрелки)
Fig. 7. Computed tomography of the neck without contrast during aggravation 5 months later against the background of reduced glucocorticoid 
therapy: laryngeal narrowing remains without dynamics in the frontal (A) and sagittal (Б) views (red arrows)

Источник: Новокшонов Д.Ю., 2025.
Source: Novokshonov D.Yu., 2025.
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ния обострения; быстро достигнуто снижение лабора-
торной активности, однако сохранялись затрудненное 
дыхание и болезненность хрящевых структур. С учетом 
недостаточного эффекта этанерцепта принято решение 
о переключении на голимумаб 50 мг подкожно 1 раз 
в 4 нед с модификацией базисной терапии: назначен 
цитостатический препарат — микофеноловая кислота — 
в дозе 720 мг/сут. Прием системных глюкокортикоидов 
был полностью завершен через 3 мес после начала лече-
ния голимумабом.

На фоне комбинированной терапии отмечена выра-
женная клинико-лабораторная положительная динами-
ка: купирование лабораторной активности, улучшение 
звучности голоса, практически свободное дыхание. 
Пальпация ушных раковин и грудной клетки стала безбо-
лезненной, суставной статус без особенностей, дефор-
мации хрящей уха и носа не выявлены. По данным 
инструментальных методов, сохранялось сужение 
подголосового отдела гортани, но без отрицательной 
динамики.

При контрольном исследовании через 6 мес от 
начала комбинированной терапии голимумабом 
и микофеноловой кислотой отмечено общее улучшение 
самочувствия: отсутствие затруднения дыхания в состо-
янии покоя, нормализация сна, отсутствие артралгий. 
Зафиксирован кратковременный эпизод бронхооб-
струкции после контакта с пациентом с острой респи-
раторной инфекцией; назначены ингаляционные глю-
кокортикоиды с положительным эффектом. Пациентка 
отмечала сохранение одышки при физических нагруз-
ках, при этом пальпация хрящевых структур оставалась 
безболезненной.

При инструментальном исследовании — без отрица-
тельной динамики.

По данным фиброларингоскопии (рис. 2Г): вход в гор-
тань свободный, грушевидные синусы свободны, надгор-
танник и черпаловидные хрящи не изменены. Отмечается 
асимметрия черпаловидных хрящей и истинных голо-
совых складок за счет укорочения левой голосовой 

складки; истинные голосовые складки серые, ровные, 
рубцовые изменения межчерпаловидного пространства 
и задней комиссуры, голосовая щель несколько суже-
на, подголосовой отдел по-прежнему плохо обозрим. 
Заключение: сочетанный стеноз голосового и подголо-
сового отделов гортани.

По данным ЭхоКГ патологии не выявлено, выпот 
в перикарде не визуализируется.

При проведении МСКТ шеи и органов грудной поло-
сти с контрастом (рис. 8) отмечено, что сохраняется 
без значимой динамики стеноз гортани до степени 
субокклюзии (просвет четко не дифференцируется во 
все фазы). КТ-картина соответствует состоянию после 
множественных оперативных вмешательств на гортани. 
КТ-признаки субокклюзии просвета средне-нижнего 
отдела гортани; сужения начального отдела трахеи. 
КТ-признаков «свежих» очаговых и инфильтративных 
изменений в легких, а также внутригрудной лимфаде-
нопатии не выявлено.

Прогноз

Длительность бескортикоидной ремиссии состав-
ляет 6 мес; в настоящее время принято решение о про-
должении иммуносупрессивной терапии и регулярном 
динамическом наблюдении за состоянием ребенка. 
Учитывая тяжелый сочетанный стеноз голосового и под-
голосового отделов гортани и субокклюзию просвета 
при сохранении клинического улучшения, оперативное 
вмешательство, направленное на уменьшение выра-
женности стеноза (включая реконструктивные опера-
ции, дилатацию, стентирование), рассматривается как 
опция, но его инвазивность, риск повторной трахеосто-
мии и потенциальная провокация системного воспали-
тельного ответа требуют взвешенного мультидисципли-
нарного решения.

Временная шкала

Хронология течения заболевания пациентки В. и его 
ключевые события представлены на рис. 9.

Рис. 8. Компьютерная томография шеи с контрастированием при контрольном обследовании после 6 мес терапии голимумабом 
и микофеноловой кислотой: сохраняется сужение гортани без динамики во фронтальной (А) и сагиттальной (Б) плоскостях (красные 
стрелки)
Fig. 8. Contrast-enhanced computed tomography of the neck after 6 months of therapy with golimumab and mycophenolic acid: laryngeal 
narrowing remains without dynamics in the frontal (A) and sagittal (Б) views (red arrows)

Источник: Новокшонов Д.Ю., 2025.
Source: Novokshonov D.Yu., 2025.

А Б
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ОБСУЖДЕНИЕ
В статье приводится описание редкого случая реци-

дивирующего полихондрита у ребенка с преимуществен-
ным поражением дыхательных путей и отсроченным рас-
познаванием ушного хондрита. Редкость заболевания 
в детском возрасте и неспецифичность ряда симптомов 
(прогрессирующая одышка, рецидивирующие стенозы, 
грануляции в зоне трахеостомы, умеренная лаборатор-
ная активность, минимальный перикардиальный выпот) 
определили сложность установления диагноза и низ-
кую настороженность врачей разных специальностей. 
Начальные проявления аурикулярного хондрита появи-
лись через несколько месяцев после дебюта одышки, 
но были расценены пациенткой, родителями и врачами 
по месту жительства как следствие давления очковых 
дужек, а не как симптом системного хондрита. Возможно, 
ушной хондрит носил интермиттирующий характер, что 
также способствовало недооценке этого признака. 
Развившийся субглоточный стеноз гортани рассматри-
вался преимущественно как ятрогенное последствие 
эндотрахеальной интубации и трахеостомии. Лишь соче-
тание персистирующей лабораторной активности, отсут-
ствия эффекта от антибактериальной терапии, снижения 
массы тела, минимального перикардиального выпота, 
хондрита других локализаций и неэрозивного артрита 
стало основанием для более глубокого диагностического 
поиска.

Диагностика РП затруднена в том числе ввиду отсут-
ствия специфических лабораторных и инструментальных 
маркеров; волнообразное течение и различные «маски» 
заболевания приводят к тому, что пациенты длительно 

наблюдаются у ЛОР-врачей, пульмонологов, кардиоло-
гов, ревматологов и других специалистов до установле-
ния единого системного диагноза. Подголосовой стеноз 
гортани может быть следствием ятрогенного повреж-
дения (например, эндотрахеальной интубации), идио-
патическим или ассоциированным с аутоиммунными 
заболеваниями [16]. Среди системных васкулитов пре-
имущественное вовлечение верхних дыхательных путей 
в наибольшей степени характерно для гранулематоза 
с полиангиитом (ГПА); по данным K.A. Quinn и соавт. [17], 
подголосовой хондрит выявляется у 10% пациентов с ГПА 
и иногда может быть изолированным, ANCA-негативным 
проявлением. Для подголосового стеноза, обусловлен-
ного ГПА, типичны язвы при эндоскопии, циркулярные 
сужения подсвязочного пространства без кальцифика-
тов, тогда как при РП чаще поражается трахея, отмеча-
ются кальцификаты и утолщение стенки бронхов [18]. 
Биопсия гортани при таких состояниях имеет ограничен-
ную диагностическую ценность и чаще демонстрирует 
неспецифическое гранулематозное воспаление [19].

IgG4-ассоциированное заболевание представляет 
собой фиброзно-воспалительный процесс с мультиор-
ганным поражением, но изолированная ларингеальная 
манифестация встречается крайне редко и обычно требу-
ет сочетания характерной гистологии (лимфоплазмоци-
тарные инфильтраты с большим числом IgG4-позитивных 
плазматических клеток) и повышения сывороточного 
IgG4 [20]. В нашем случае пересмотр биопсийного мате-
риала и нормальный уровень IgG4 не дали основа-
ний рассматривать IgG4-ассоциированное поражение 
гортани.

Рис. 9. Хронология течения рецидивирующего полихондрита у пациентки В. и его ключевые клинико-диагностические события
Fig. 9. Relapsing polychondritis course in patient V., its key clinical and diagnosis events

Примечание. СОЭ — скорость оседания эритроцитов; СРБ — С-реактивный белок; ЭхоКГ — эхокардиография; ГИБТ — генно-
инженерная биологическая терапия; TNF-α — фактор некроза опухоли альфа; МРТ — магнитно-резонансная томография; ANCA — 
антинейтрофильные цитоплазматические антитела; КТ — компьютерная томография.

Note. ESR (СОЭ) — erythrocyte sedimentation rate; CRP (СРБ) — C-reactive protein; EchoCG (ЭхоКГ) — echo-cardiography; GEBD (ГИБТ) — 
genetically engineered biologic drugs; TNF-α — tumor necrosis factor alpha; MRI (МРТ) — magnetic resonance imaging; ANCA — anti-neutro-
phil cytoplasmic antibodies; CT (КТ) — computed tomography.
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Описаны также редкие моногенные аутовоспали-
тельные синдромы с хондритом [21], однако клиническое 
секвенирование экзома у нашей пациентки не выявило 
значимых вариантов, что поддерживает спорадический 
первичный РП, а не вторичный хондрит на фоне другого 
диффузного заболевания соединительной ткани.

Для корректной дифференциальной диагностики 
заболевания, при котором полихондрит может быть 

вторичен, необходимы тщательный сбор анамнеза 
и осмотр, ультразвуковые и лучевые методы исследо-
вания, лабораторная диагностика, в том числе иммуно-
логическое и молекулярно-генетическое обследования. 
Представляем некоторые заболевания, которые стоит 
рассматривать в дифференциальном плане у пациен-
та с рецидивирующим поражением хрящей различной 
локализации (табл. 2).

Таблица. 2. Перечень некоторых заболеваний, имеющих схожую клиническую картину с рецидивирующим полихондритом
Table. 2. List of several diseases with similar to relapsing polychondritis clinical signs

Заболевание Характеристика

Ювенильный рецидивирующий 
папилломатоз гортани [22]

Ассоциирован с вирусом папилломы человека; развивается у детей до 12 лет, средний возраст 
дебюта — 2–6 лет. Характеризуется нередко агрессивным течением. Доброкачественные ново-
образования имеют типичные гистологические признаки. Клинически проявляется хроническим 
кашлем, прогрессирующим затруднением дыхания, усиливающимся при респираторных инфекциях

Гранулематоз с полиангиитом 
[17, 18]

Характерно деструктивное поражение хрящевых структур: хондрит ушной раковины, перфорация 
носовой перегородки, седловидная деформация носа, а также воспаление ЛОР-органов (хрониче-
ский отит, синусит). Изолированное поражение верхних дыхательных путей (включая подголосовой 
диффузный стеноз) может быть ANCA-негативным. Для стеноза при ГПА характерны язвенные изме-
нения и циркулярное сужение подсвязочного пространства без кальцификатов. При системном 
течении — поражение легких и почек, положительные ANCA при ИФА 

Ревматоидный артрит [23] Как правило, серопозитивный эрозивный артрит. Возможен артрит черпало-надгортанных сочлене-
ний, однако обычно на фоне тяжелого распространенного суставного поражения. Поражение хря-
щей дыхательных путей и ушных раковин нетипично

Аксиальный спондилоартрит 
(с поражением грудинно-
ключичного сочленения) [24]

Характерны признаки энтезита, в том числе в зоне прикрепления ребер и грудины; воспалитель-
ная боль в спине, сакроилиит, спондилит. Возможны внеаксиальные проявления (воспалительные 
заболевания кишечника, псориаз, увеит). Важным элементом диагностики является определение 
носительства HLA-B27

VEXAS (Vacuoles, E1 enzyme, 
X-linked, Autoinflammatory, 
Somatic) синдром [25]

Следует учитывать при рефрактерных формах рецидивирующего полихондрита, нейтрофильного 
дерматоза, нетипичных васкулитов, воспалительных артритов или недифференцированных систем-
ных воспалительных синдромов, особенно при сочетании с макроцитарной анемией и миелоди-
спластическим синдромом. Типично поражает взрослых мужчин старше 60 лет. Требуется генетиче-
ское исследование мутаций в UBA1

MAGIC (Mouth and Genital 
Ulcers with Inflamed Cartilage 
Syndrome) синдром [26]

Перекрестный синдром с болезнью Бехчета: сочетание полихондрита с рецидивирующими язвами 
полости рта и гениталий, возможным вовлечением глаз и сосудов

Лечение ингибиторами 
контрольных точек иммунного 
ответа [21]

Развивается у онкологических пациентов, получающих терапию ингибиторами контрольных точек 
(ниволумаб, пембролизумаб и др.). Характерно появление хондрита на фоне или после иммуноте-
рапии

Моногенные 
аутовоспалительные 
заболевания [21]

При криопирин-ассоциированном периодическом синдроме с неонатальным дебютом (CINCA/NOMID) 
и моногенной формой системной красной волчанки с дефицитом PKCδ возможна деформация носа. 
При RAG1-дефиците описана седловидная деформация носа. При дефиците HLA-1 класса — грану-
лематозное воспаление верхних дыхательных путей, перфорация носовой перегородки и деструкция 
хряща. Для диагностики необходимо молекулярно-генетическое тестирование

IgG4-ассоциированное 
заболевание [20]

Системный муароподобный фиброз с тумороподобными образованиями, частым поражением 
желез внешней секреции, щитовидной железы, забрюшинного пространства и других органов. 
Изолированное поражение гортани как основной симптом встречается крайне редко. Для диагно-
стики требуется определение уровня IgG4 в сыворотке и его экспрессии в тканях (лимфоплазмоци-
тарные инфильтраты с IgG4-позитивными плазмоцитами)

Синдром Титце [27] Типичен локальный костохондрит ребер, чаще II–III ребра слева, с болезненностью и отеком в зоне 
реберно-хрящевого перехода. Заболевание, как правило, имеет доброкачественное, самоограни-
чивающееся течение, без системных проявлений

Туберкулез, аспергиллез Характерно поражение респираторного тракта с обструкцией, лихорадкой, инфильтративным 
вовлечением лимфатических узлов и легочной ткани. Важны данные анамнеза, наличие иммуноде-
фицита и микробиологическое подтверждение

Инфекционный хондрит ушной 
раковины [21]

В отличие от хондрита при РП, отек и гиперемия охватывают всю ушную раковину, включая мочку (не 
содержащую хряща), что помогает дифференцировать инфекционный процесс от иммунного хон-
дрита. Часто выявляются локальная инфекция, травма или пирсинг в анамнезе

Примечание. ANCA — антинейтрофильные цитоплазматические антитела; ГПА — гранулематоз с полиангиитом; ИФА — иммунофер-
ментный анализ.

Note. ANCA — anti-neutrophil cytoplasmic antibodies; GPA (ГПА) — granulomatosis with polyangiitis; ELISA (ИФА) — enzyme-linked 
immunosorbent assay
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В наиболее многочисленной когорте детей с РП не 
было отмечено существенных отличий от течения забо-
левания у взрослых [5], однако отдельные клинические 
серии демонстрируют большую частоту и выраженность 
ларинготрахеобронхиального поражения и более высо-
кий риск трахеостомии у детей [28–32]. Сочетание 
рецидивирующего стеноза дыхательных путей и хондри-
та ушной раковины приводит к своевременной успеш-
ной диагностике РП у детей. В систематическом обзоре 
68 клинических случаев РП с дебютом до 21 года (паци-
енты, соответствующие критериям McAdam и имеющие 
описанную тактику лечения) отмечены следующие осо-
бенности [33]:
• средняя задержка верификации диагноза составила 

около 1 года, а средний возраст начала заболева-
ния — 12 лет;

• наиболее распространенными симптомами на 
момент обращения были двусторонний хондрит 
ушной раковины (69%), воспаление носовых хрящей 
(62%) и хондрит дыхательных путей (63%);

• первоначальная диагностика включала КТ/МРТ 
(72%), бронхоскопию (57%), биопсию (51%) и лабора-
торные исследования (88%), причем повышение СОЭ 
отмечалось у 59%;

• в лекарственной терапии наиболее широко приме-
нялись глюкокортикоиды (91%) и метотрексат (35%), 
а трахеостомия была наиболее распространенным 
хирургическим вмешательством (38%);

• наиболее эффективными вариантами лечения были 
моноклональные антитела (эффект у 87% из 15 паци-
ентов) и глюкокортикоиды (эффект у 66% из 62 паци-
ентов); наиболее часто применяемым моноклональ-
ным антителом был ингибитор TNF-α инфликсимаб 
(в 13% случаев).
При фенотипе РП без вовлечения дыхательных путей 

оценка эффективности терапии сложна из-за непредска-
зуемого характера и возможной спонтанной динамики 
заболевания. Тем не менее, своевременное назначение 
глюкокортикоидов (в дозе 0,5–1,0 мг/кг/сут по преднизо-
лону в течение 3 нед или пульс-терапия метилпреднизо-
лоном) в период обострения у пациентов с поражением 
дыхательных путей позволяет существенно снизить риск 
жизнеугрожающих осложнений и необходимости инва-
зивной дыхательной поддержки.

В случаях, когда НПВП и глюкокортикоиды недоста-
точно эффективны или вызывают значимые побочные 
эффекты, используются стероидсберегающие препара-
ты (колхицин, гидроксихлорохин, традиционные имму-
нодепрессанты). Среди последних метотрексат, азатио-
прин, микофенолата мофетил и циклофосфамид входят 
в число наиболее часто применяемых средств при РП, 
особенно в сценариях системного воспаления и много-
локального хондрита.

Применение биологических препаратов при РП обыч-
но рассматривается при тяжелом, рефрактерном или 
жизнеугрожающем течении, не контролируемом стан-
дартной терапией. Сообщается, что отдельные биоло-
гические агенты (ингибиторы TNF-α, абатацепт, тоци-
лизумаб) потенциально превосходят метотрексат по 
клинической эффективности, тогда как анакинра и ритук-
симаб демонстрируют более скромные результаты [21]. 
Мировой опыт применения биологических препаратов 
в педиатрии остается ограниченным, а рецидивирующий 
характер течения заболевания затрудняет объективную 
оценку эффективности проводимой терапии.

Ингибиторы TNF-α являются наиболее изученными 
иммунобиологическими препаратами в лечении РП 

[34]. В исследовании с участием 28 пациентов с РП, 
получавших ингибиторы TNF-а, оценивали динамику 
системных и респираторных проявлений заболева-
ния. Все пациенты ранее получали глюкокортикои-
ды, 70% — метотрексат; реже применялись другие 
иммунодепрессанты (циклофосфамид, циклоспорин А, 
азатиоприн, микофенолата мофетил). При поражении 
дыхательных путей терапия ингибиторами TNF-α ассо-
циировалась с клиническим улучшением и уменьше-
нием выраженности респираторных симптомов в 60% 
случаев [35].

Раннее назначение биологических препаратов 
может способствовать предотвращению хронического 
стенозирования дыхательных путей, требующего уста-
новки стента и предрасполагающего к формированию 
порочного круга, включая разрастание грануляцион-
ной ткани, и мукостазу [36]. Кроме того, применение 
биологических препаратов позволяет снизить потреб-
ность в высоких дозах системных глюкокортикоидов 
и уменьшить частоту связанных с ними осложнений. 
Описан также опыт применения ингибитора янус-
киназ у взрослого пациента с РП при недостаточной 
эффективности терапии различными иммунодепрес-
сантами [37].

Собственный опыт ведения пациентки с РП так-
же демонстрирует сложности подбора терапии. 
Проведение пульс-терапии метилпреднизолоном 
с последующим переходом на пероральный при-
ем позволило купировать обструктивный синдром 
и снизить лабораторную активность заболевания. 
Вовлечение нескольких хрящевых структур (ушных 
раковин, суставов, дыхательных путей) обусловило 
необходимость длительной терапии, направленной на 
контроль системного воспаления.

С учетом имеющихся литературных данных было 
принято решение об инициации иммунобиологической 
терапии ингибитором TNF-α. Начальная комбинация 
этанерцепта и преднизолона оказалась недостаточно 
эффективной: при постепенном снижении дозы глюко-
кортикоидов отмечалась утрата контроля над заболева-
нием с развитием обострения полихондрита.

Возобновление терапии глюкокортикоидами в высо-
ких дозах потребовало выбора стероидсберегающего 
агента из группы цитостатических болезнь-модифициру-
ющих препаратов и смены биологической терапии: эта-
нерцепт был заменен на голимумаб — моноклональное 
антитело с более высокой аффинностью к TNF-α (как 
в свободной форме, так и при рецептор-связанном состо-
янии), реализующее эффекты через антитело-зависимую 
и комплемент-зависимую цитотоксичность, что нехарак-
терно для этанерцепта.

По данным лучевых методов исследования в дина-
мике уменьшения стеноза подголосового отдела горта-
ни не отмечено; сохраняется утолщение трахеи с обыз-
вествлением хрящей гортани на уровне голосовых 
связок. При этом клинически наблюдается значитель-
ное улучшение — уменьшение дыхательных наруше-
ний и восстановление голосообразования, что позво-
ляет на данном этапе отказаться от хирургического 
вмешательства.

Комбинированная терапия микофеноловой кис-
лотой и голимумабом позволила полностью отменить 
системные глюкокортикоиды без развития обострения 
и предотвратить новые эпизоды воспаления хрящевой 
ткани. Пациентка удовлетворительно переносит привыч-
ную физическую нагрузку и ведет активную социальную 
жизнь.
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ
РП следует включать в круг дифференциальной диа-

гностики заболеваний ЛОР-органов, ревматических 
заболеваний и состояний, связанных с иммунной дис-
регуляцией. Низкая распространенность заболевания 
в детском возрасте, неспецифичность клинических про-
явлений и недостаточная осведомленность специали-
стов обусловливают длительный диагностический поиск. 
Вовлечение хрящевых структур крупных дыхательных 
путей в системное воспаление представляет особую кли-
ническую проблему, приводя к развитию жизнеугрожа-
ющих стенозов. Рецидивирующее течение заболевания 
с периодами спонтанной ремиссии затрудняет оценку 
эффективности терапии и определяет необходимость 
длительного динамического наблюдения пациентов. 
Требуются многоцентровые исследования, направлен-
ные на формирование клинического «портрета» педиа-
трического пациента с РП и стандартизацию терапевти-
ческих подходов.
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