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Болезнь Бехчета относится к системным васкулитам неизвестной этиологии, характеризуется рецидивирующими 
эрозивно-язвенными поражениями слизистой оболочки рта и половых органов, вовлечением в патологический про-
цесс суставов, центральной нервной системы, органов желудочно-кишечного тракта. Полисистемность клинических 
проявлений, относительно редкая встречаемость, особенно в детском возрасте, отсутствие патогномоничных лабо-
раторных признаков определяет трудность верификации заболевания. Диагноз болезни Бехчета особенно сложен 
в случаях, когда интестинальные симптомы представлены в качестве начального или преобладающего проявления 
заболевания, и они нередко ошибочно расцениваются как воспалительное заболевание кишечника. К этому следует 
добавить, что диагностика болезни Бехчета основывается на совокупности классификационных/диагностических 
признаков, развитие которых может быть растянутым на 5–6 и более лет. В статье представлен случай ювенильной 
болезни Бехчета, демонстрирующий сложность диагностического поиска. В коротком литературном обзоре обсужда-
ется современный взгляд на проблему диагностики заболевания в педиатрической практике, патогенеза, клиниче-
ской картины и лечения.
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интестинальная болезнь Бехчета.
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Behcet's disease is a type of systemic vasculitis of unknown etiology characterized by recurrent erosive and ulcerative lesions of the 
mucous membrane in the mouth and genitals and pathological processes in the joints, central nervous system, and gastrointestinal 
tract. Polysystemic clinical manifestations, relatively rare occurrence, especially in childhood, and absence of pathognomonic laboratory 
signs make this disease difficult to verify. The diagnosis of Behcet's disease is especially complicated in cases where the intestinal 
symptoms are presented as initial or predominant manifestations of the disease, because they are often erroneously regarded 
as inflammatory bowel diseases. It should be added that the diagnosis of Behcet's disease is based on a set of classification/diagnostic 
signs that can develop for 5–6 years or more. The article presents a case of juvenile Behcet's disease demonstrating the complexity 
of the search for diagnosis. A brief literature review discusses the current view on the problem of diagnosis, pathogenesis, clinical 
presentation, and treatment of the disease in pediatric practice.
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ВВЕДЕНИЕ 
Верификация воспалительных заболеваний кишеч-

ника (ВЗК) представляет для клинициста трудную диаг -
ностическую задачу. Это обусловлено схожестью кли-
ни ческих симптомов заболеваний кишечника, мно го-
образием вариантов клинических проявлений, от сут -
ствием определенных этиологических факторов, надеж-
ных лабораторных тестов и, в ряде случаев, отличи-

тельных гистологических признаков [1]. Встречающиеся 
наиболее часто в клинической практике врача детского 
гастроэнтеролога язвенный колит и болезнь Крона даже 
при использовании современных методов диагностики 
не всегда удается разграничить. Это обусловлено тем, 
что у детей, в отличие от взрослых, болезнь Крона чаще 
ассоциируется с поражением толстого кишечника (коли-
том) и в меньшей степени — с илеитом [2]. Биоптаты, 
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полученные при колоноскопии, нередко демонстрируют 
признаки хронического воспаления (с/без признаков 
острого воспаления) и могут определяться в слизистой 
оболочке прямой кишки, что создает трудности в диф-
ференциальной диагностике болезни Крона и язвен-
ного колита [3]. В этом случае используют термины 
«неопределенный (неясный) колит» (Indeterminate colitis)
или «воспалительное заболевание толстого кишечни-
ка неклассифицированное» (Colonic inflammatory bowel 
disease type unclassified, IBD-U). Такая номенклатура 
была принята клиницистами, чтобы описать пациентов, 
у которых язвенный колит и болезнь Крона невозможно 
верифицировать, основываясь на стандартных клини-
ческих обследованиях, включая колоноскопию, данные 
рентгенологического и лабораторного исследований 
и результаты биопсии слизистой оболочки кишечника 
[4, 5]. В европейском согласительном документе [3] под-
черкнуто, что у пациентов, у которых есть клинические 
признаки воспалительного заболевания, но нет четких 
макро- и/или микроскопических признаков язвенно-
го колита или болезни Крона, может использовать-
ся термин «воспалительное заболевание кишечника 
неклассифицированное» (Inflammatory bowel disease 
unclassified, IBD-U). Ряд исследователей склонны счи-
тать, что вариант IBD-U является отдельным фенотипом 
заболевания с особенностями клинической манифеста-
ции симптомов в возрастном аспекте [6] распростра-
ненности патологического процесса в кишечнике [7], 
длительного (годами) сохранения фенотипа [8] и более 
неблагоприятного прог ноза [9].

Необычным подтипом воспалительного заболевания 
кишечника является болезнь Бехчета. Относительно ред-
ко встречающееся заболевание, особенно в детском 
возрасте, проявляется широким спектром клиниче-
ских симптомов, в т.ч. гастроинтестинальными, которые 
могут имитировать другие ВЗК, включая болезнь Крона 
[10, 11]. Диагноз болезни Бехчета особенно сложен 
в случаях, когда интестинальные симптомы представ-
лены в качестве начального или преобладающего про-
явления заболевания, и они нередко ошибочно расце-
ниваются как ВЗК [12]. Дифференциальная диагностика 
болезни Бехчета с болезнью Крона у детей становит-
ся чрезвычайно затруднительной в случае выраженно-
го поражения толстого кишечника, характерного для 
болезни Крона [13]. Подчеркивается, что при отсутствии 
внекишечных симптомов заболевания невозможно отли-
чить интестинальную форму болезни Бехчета от болезни 
Крона [1]. К этому следует добавить, что диагностика 
болезни Бехчета основывается на совокупности клас-
сификационных/диагностических признаков, развитие 
которых может быть растянутым на 5–6 и более лет 
[14, 15]. О сложности верификации диагноза свидетель-
ствует описание 17 вариантов диагностических/квали-
фикационных критериев болезни Бехчета [16].

Применительно к детскому возрасту, поздняя диаг-
ностика заболевания обусловлена относительно редкой 
встречаемостью патологии и недостаточной оценкой спе-
циалистами совокупности симптомов [17, 18].

По данным контролируемого многоцентрового иссле-
дования [19], начальные симптомы ювенильной болезни 

Бехчета появляются в возрасте 12,29 ± 3,54 года и кли-
нически схожи с картиной заболевания у взрослых, 
но частота органных, в т.ч. интестинальных, поражений 
у детей наблюдается чаще.

Поражение желудочно-кишечного тракта (ЖКТ) при 
болезни Бехчета впервые описано в 1940 г. P. Bechgaard, 
а в 1964 г. группой японских исследователей был пред-
ложен термин «интестинальная форма болезни Бехчета» 
(Intestinal form of Behcet's disease) [20]. Этот вариант 
заболевания в детском возрасте встречается редко, 
и его дифференциальная диагностика с ВЗК представля-
ет трудную задачу, что демонстрирует наше клиническое 
наблюдение.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 
Пациент Д., 16 лет (02.01.1999 года рождения), посту-

пил в Омскую городскую детскую клиническую больни-
цу № 2 им. академика В. П. Бисяриной 23.01.2015 г. 
с жалобами на повышение температуры тела до 39–39,5°C 
с ознобом, общую слабость, бледность кожного покрова, 
снижение массы тела на 12 кг за последние 3 мес. Масса 
тела при поступлении 66 кг, рост 185 см.

Из анамнеза заболевания: подъемы температуры 
отмечены с начала 2014 г., сопровождались болями 
в горле, появлением рецидивирующих афтозных язв 
на слизистой оболочке полости рта. Участковый врач 
назначал симптоматическое лечение по поводу острой 
респираторной вирусной инфекции — жаропонижающие 
и противовирусные препараты. Рецидивы афт на слизи-
стой оболочке полости рта пациент объяснял ее травма-
тизацией.

В начале декабря 2014 г. указанные симптомы вновь 
рецедивировали, симптоматическая терапия не давала 
положительной динамики, лихорадка сопровождалась 
ознобами, наблюдались общая слабость, выраженные 
признаки интоксикации. Антибактериальная терапия 
привела к временному уменьшению симптомов заболе-
вания: во второй половине декабря состояние резко ухуд-
шилось, наблюдались подъемы температуры с ознобами, 
общая сильная интоксикация.

Мальчик госпитализирован в один из стационаров 
Омска с диагнозом острого бронхита, синусита. Получал 
цефтриаксон и амикацин. Выписан с улучшением, однако 
в середине января 2015 г. та же симптоматика вновь 
обострилась.

Консультирован фтизиатрами; по результатам мульти-
спиральной компьютерной томографии органов грудной 
клетки патологии не обнаружено, туберкулез исключен, 
рекомендована госпитализация в ревматологическое 
отделение для исключения системного заболевания. 
Семейный и генеалогический анамнез не отягощен. 
Привит по календарю. Редко болел простудными забо-
леваниями.

При поступлении состояние расценивалось как 
тяжелое, выражены симптомы общей интоксикации, 
бледность кожного покрова. На слизистой оболочке щек, 
на границе твердого и мягкого неба, имелись непра-
вильной формы болезненные афты (рис. 1). На кожном 
покрове верхней половины туловища — акнеформные 
элементы (рис. 2). Органы грудной полости без отклоне-
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ний от нормы. Живот мягкий, при пальпации безболез-
ненный. Печень и селезенка не увеличены.

В клиническом анализе крови (23.01.2015): гемогло-
бин 143 г/л, эритроциты 4,30�1012/л, скорость оседа-
ния эритроцитов 10 мм/ч, нейтрофильный лейкоцитоз 
со сдвигом влево (лейкоциты 20,2�109/л, базофилы 1%, 
эозинофилы 1%, палочкоядерные 3%, сегментоядерные 
81%, лимфоциты 9%, моноциты 5%), токсическая зерни-
стость нейтрофилов ++, время свертывания крови 5 мин 
30 с, время кровотечения 0 с, тромбоциты 259�109/л.

Острофазовый С-реактивный белок > 100 мг/л (нор-
ма < 5); прокальцитонин 0,5 нг/мл (норма 0–0,1).

В биохимическом анализе сыворотки крови име-
лась диспротеинемия: альбумин 48,98% (норма 53,0–
68,0), альфа-1 глобулин — 6,26% (норма 1,6–4,5), аль-
фа-2 — 23,01% (норма 5,7–11,5), бета — 12,05% (норма 
8,0–14,2), гамма — 9,70% (норма 10,5–19,5).

В связи с выраженными признаками интоксикации, 
повышенным уровнем прокальцитонина и С-реактивного 
белка назначена инфузионная терапия (Реамберин, 
Стерофундин, глюкоза + рибоксин + панангин) и антибио-
тик цефоперазон в дозе 1 г 2 раза в день внутривенно.

Несмотря на дезинтоксикационную и антибактери-
альную терапию, сохранялись подъемы температуры тела 
в первой и второй половине дня до 39°C, купируемые 
Ортофеном.

Дополнительный расспрос и осмотр юноши (на второй 
день госпитализации) в отсутствие женского персонала 
выявил, что на протяжении 2014 г. стул был не реже 
2–3 раз в сут, умеренно разжиженный, без патологиче-
ских примесей. При осмотре околоанальной зоны обна-
ружена округлая болезненная язва, о которой пациент 
«стеснялся» говорить. В области коронарной борозды 
полового члена также имелись язвы (рис. 3).

Консультирован дерматологами, которые расценили 
поражение слизистой оболочки полости рта и кожные 
изменения как многоформную экссудативную эритему, 
кандидозный баланопостит. Лабораторного подтвержде-
ния наличия грибковой инфекции не получено.

С учетом дополнительных сведений была назначе-
на копрограмма, в которой обнаружена положительная 
реакция на скрытую кровь, при микроскопии определя-
лись эпителиальные клетки 0–1–2 в поле зрения, лей-
коциты и эритроциты в большом количестве. Рекомендо-
вано проведение колоноскопического исследования.

При подготовке к колоноскопии (пятый день пребы-
вания в стационаре) появилось острое кишечное крово-
течение, гемоглобин снизился до 109 г/л. Исследование 
коагулограммы не выявило нарушений гемостаза.

В связи с острым кишечным кровотечением пациент 
переведен в детское хирургическое отделение.

При колоноскопии выявлена умеренная очаговая 
гиперемия слизистой оболочки прямой кишки и нис-
ходящего отдела толстого кишечника. В восходящем, 
поперечно-ободочном отделе толстого кишечника сли-
зистая оболочка ярко диффузно гиперемирована, видны 
множественные эрозии до 5 мм в диаметре, дно выстла-
но грязно-серым налетом, выраженное перифокальное 
воспаление. При исследовании кровоточивость при 
минимальной эндоскопической травме отсутствовала. 
Источник кровотечения не выявлен. Заключение: «Эро-
зивный колит неясной этиологии».

Морфологическое исследование биоптатов толстой 
кишки: в слизистой оболочке толстой кишки гистоар-
хитектоника не нарушена, крипты располагаются регу-
лярно, количество бокаловидных клеток не изменено 
(сохранено слизеобразование). В одном из фрагментов 
проксимальных отделов толстой кишки в собственной 
пластинке слизистой оболочки между лимфоидными фол-
ликулами имеется эпителиоидноклеточная гранулема 
с хорошо очерченными границами, без некроза и нагно-
ения (рис. 4). В биоптатах из восходящего отдела толстой 
кишки в подслизистой основе располагаются в большом 
количестве новообразованные сосуды капиллярного 
типа и мелкие вены, стенки которых инфильтрированы 
нейтрофильными лейкоцитами (рис. 5, 6). Рексис нейтро-
фильных лейкоцитов не обнаружен. Преобладающими 
воспалительными клетками, располагающимися доволь-
но густо в подслизистой основе между сосудами, являются 
лимфоциты. Слизистая оболочка над мышечной пла-
стинкой, ограничивающей распространение лимфоци-
тарного инфильтрата, сохраняет обычную архитектонику 
и градиент созревания эпителиальных клеток в компарт-
менте. Встречаются фрагменты с зонами репаративных 
изменений, занимающими объем 3–4 крипт, характер-
ные для эпителизации острых эрозий слизистой оболоч-
ки. Заключение: «Морфологическая картина в большей 
степени соответствует изменениям, характерным для 
болезни Крона. Сохранение гистоархитектоники слизи-
стой оболочки, массивный воспалительный инфильтрат 

Рис. 1. Пациент Д., 16 лет: афты 
на слизистой оболочке полости рта

Рис. 2. Пациент Д., 16 лет: акне форм-
ные поражения кожного покрова

Рис. 3. Пациент Д., 16 лет: язвы 
венечной борозды полового члена
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в подслизистой основе, наличие эпителиоидноклеточной 
гранулемы». Однако выраженные васкулит и капиллярит, 
сочетающиеся с эрозивными повреждениями слизистой 
оболочки (в биоптатах только косвенные признаки эро-
зии — репаративные изменения собственной пластинки 
и крипт), могут свидетельствовать о наличии васкулита 
с вариабельным поражением сосудов либо сочетании 
васкулита, характерного для болезни Бехчета, с болез-
нью Крона.

Мультиспиральная компьютерная томография органов 
брюшной полости с внутривенным усилением не принес-
ла дополнительных дифференциально-диагностических 
находок: в нисходящей ободочной кишке определялось 
утолщение стенки до 7 мм с умеренным накоплением 
контраста, в большей степени в слизистой оболочке; 
толщина стенки восходящей ободочной кишки — до 4 мм, 
сигмовидной кишки — до 3 мм. Заключение: «Косвенные 
признаки колита нисходящей ободочной кишки».

Расширенное иммунологическое исследование не 
выявило отклонений от нормы, маркеры аутоиммунных 
заболеваний отсутствовали. Антитела к Эпштейн–Барр 
вирусной инфекции, хламидиям, микоплазме, токсоплаз-
ме, токсокарам, лямблиям, описторхам, аскаридам отсут-
ствовали.

Проконсультирован специалистами: ревматолог — 
болезнь Бехчета (?), язвенный колит (?); фтизиатр — дан-
ных за специфический процесс нет; офтальмолог — спазм 
аккомодации; хирург — данных за острое хирургическое 
заболевание нет.

Дифференциально-диагностический алгоритм 

включал ювенильную болезнь Бехчета, болезнь Крона и 
язвенный колит.

При язвенном колите, даже на ранней его стадии, вос-
палительный процесс обычно поражает прямую, сигмо-
видную, нисходящую кишку и уменьшается в проксималь-
ном направлении. Ведущим эндоскопическим маркером 

заболевания во всех возрастных группах является повы-
шенная контактная кровоточивость, которой не наблюда-
лось у нашего пациента. При морфологическом исследо-
вании типичные морфологические признаки язвенного 
колита у пациента отсутствовали.

В клиническом аспекте наиболее сложно дифферен-
цировать болезнь Бехчета от болезни Крона. Оба заболе-
вания имеют схожие кишечные и экстраинтестинальные 
симптомы — оральные язвы, увеит, артрит и узлова-
тую эритему. Специалисты подчеркивают, что оральные 
язвы и увеит чаще встречаются при болезни Бехчета, 
а генитальные язвы являются отличительной ее чертой 
и крайне редко наблюдаются при болезни Крона [11].

Диагностические критерии международных групп. 
При постановке диагноза болезни Бехчета используются 
критерии, разработанные Международной группой по 
изучению этого заболевания (International Study Group 
for Behcet’s Disease, ISGBD). Диагноз считается досто-
верным, если афтозный стоматит сочетается по крайней 
мере с двумя из 4 следующих признаков: рецидиви-
рующие язвы гениталий, поражение глаз, поражение 
кожи, положительный тест патергии, свидетельствующий 
о кожной гиперчувствительности [21]. В отношении теста 
патергии считается, что его отсутствие не опровергает 
диагноза [22].

По критериям ISGBD у нашего больного имелись 
3 признака — рецидивирующие язвы полости рта, язвы 
гениталий и кожные изменения.

В 2004 г. была создана Международная группа 
исследователей для разработки новых классификаци-
онных/диагностических критериев болезни Бехчета 
(International Criteria for Behcet's Disease, ICBD) с участи-
ем представителей 27 стран, включая Россию. В 2006 г. 
международные критерии болезни Бехчета были пред-
ставлены на международной конференции в Лиссабоне 
(Португалия). Диагностические критерии ISGBD были 

Рис. 4. Гистоархитектоника слизистой 
оболочки толстой кишки пациента Д.

Рис. 5. Биоптат восходящего отдела 
толстой кишки пациента Д.

Рис. 6. Биоптат восходящего отдела 
толстой кишки пациента Д. 

Примечание. Эпителиоидноклеточная 
гранулема в собственной пластинке 
слизистой оболочки толстой кишки 
(стрелка). Окраска гематоксилином 
и эозином, �200.

Примечание. Массивный лимфоцитарный 
инфильтрат в подслизистой основе 
в сочетании с васкулитом мелких сосудов 
(стрелка). Окраска гематоксилином 
и эозином, �100.

Примечание. Увеличенный фрагмент 
изображения на рис. 6: мелкие сосуды, 
стенка которых инфильтрирована 
нейтрофильными лейкоцитами (стрелка). 
Признаков распада ядер зернистых 
лейкоцитов (лейкоклазия) нет. Окраска 
гематоксилином и эозином, �400.
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дополнены сосудистыми поражениями, которые характер-
ны для болезни Бехчета: поверхностный флебит, тромбоз 
глубоких вен, тромбоз крупных венозных сосудов, арте-
риальные тромбозы и аневризмы [23]. ICBD-критерии 
подчеркивают диагностическую значимость при болезни 
Бехчета оральных, генитальных язв и поражений глаз. 
Каждый из этих признаков оценивается двумя баллами, 
тогда как кожные симптомы, сосудистые, неврологиче-
ские проявления заболевания и положительный тест 
патергии — одним баллом. При болезни Бехчета у паци-
ента должно быть 4 и более баллов.

В силу недостаточно высокой чувствительности на-
блюдаемые при болезни Бехчета такие признаки, как 
артралгии, артриты, эпидидимит, поражение легких, ЖКТ, 
экспертами ISGBD и ICBD отнесены к малым критериям 
заболевания.

Валидность ICBD и ISGBD была оценена на когорте 
пациентов в Германии, Китае и Иране. Чувствительность 
и точность ICBD-критериев оказалась выше ISGBD, 
в т.ч. и в странах, не относящихся к региону «шелкового 
пути» [24].

Таким образом, в соответствии с ICBD-критериями, 
пациент нашего клинического наблюдения получил 
5 баллов по основным клиническим признакам болезни 
Бехчета: оральные язвы — 2 балла, генитальные — 
2 балла, кожные изменения — 1 балл, что явилось осно-
ванием диагностировать ювенильную болезнь Бехчета.

В приведенном нами клиническом случае наряду 
с системными проявлениями заболевания имел место 
кишечный синдром, и обсуждался вариант интести-
нальной формы заболевания. Однако в нашем случае 
не наблюдалось «типичных» язвенных изменений слизи-
стой оболочки кишечника и их локализации [11]. По дан-
ным большинства исследователей, наиболее часто при 
болезни Бехчета поражается илеоцекальный отдел 
кишечника [25, 26], хотя в ряде публикаций указывается, 
что в патологический процесс может вовлекаться любой 
сегмент желудочно-кишечного тракта [14, 27].

Классификационные критерии в других литературных 
источниках. J. H. Cheon с соавт. [28] предложили четыре 
категории классификационных критериев интестиналь-
ной формы заболевания с использованием модифициро-
ванного процесса Делфи — интестинальная, определен-
ная, вероятная, возможная и недиагностическая (рис. 7). 
Используя этот алгоритм, первые 3 категории имели чув-
ствительность, специфичность, положительные и отри-
цательные прогностические значения, соответственно, 
98,6; 83; 86,1 и 98,2%.

Согласно этим критериям, пациент Д. из нашего кли-
нического наблюдения соответствовал диагнозу «Юве-
нильная болезнь Бехчета, интестинальная форма, веро-
ятная». Можно предположить, что типичные признаки 
интестинальной формы заболевания не сформировались 
в силу достаточно короткого периода манифестации 
симп томов заболевания (6–7 мес).

Поскольку в приведенном клиническом наблюде-
нии кишечный синдром сопровождался кровотечением 
и выраженными признаками колита, мы сочли возмож-
ным оценить активность и тяжесть заболевания по шка-
ле активности болезни именно с учетом кишечного 

проявления (Disease Activity Index For Intestinal Behcet’s 
Disease, DAIВD), разработанной J. H. Cheon с соавт. [29] 
для интестинальной формы болезни Бехчета (табл.). 
Согласно подсчету, у нашего больного было 65 баллов, 
что соответствовало средней степени тяжести заболева-
ния (см. табл.).

Принято считать, что обнаружение в биоптате слизи-
стой оболочки кишечника эпителиоидноклеточных гра-
нулем с хорошо очерченными границами, без некроза 
и нагноения является отличительным признаком болезни 
Крона. Однако в ряде публикаций отмечено, что эпите-
лиоидноклеточные гранулемы встречаются при интести-
нальном варианте болезни Бехчета [30–32]. Очевидно, 
следует согласиться с мнением E. L. Grigg с соавт. [1], 
что при отсутствии внекишечных симптомов практиче-
ски невозможно отличить болезнь Бехчета от болезни 
Крона. Болезнь Бехчета и ВЗК имеют схожие генетиче-
ские предпосылки, патогенез и клинические проявления. 
Во многом совпадают современные подходы к лечению 
интестинальной формы патологии со стратегией терапии 
ВЗК. В силу этого некоторые эксперты классифицируют 
интестинальный вариант болезни Бехчета и ВЗК как одно 
и то же заболевание, но с различным спектром клиниче-
ских симптомов [33].

С учетом изложенного, совокупность клинических, 
эндоскопических и морфологических признаков позво-
лила нам в приведенном клиническом случае сформули-
ровать диагноз: «Ювенильная болезнь Бехчета с пораже-
нием кожи (акнеподобные пустулы, язва околоанальной 
области), слизистых оболочек (рецидивирующий афтоз-
ный стоматит), гениталий (язвы венечной борозды поло-
вого члена), вероятная интестинальная форма (атипич-
ный вариант), средней степени тяжести и активности».

Лечение. Назначена гипоаллергенная, механически 
и химически щадящая диета с повышенным содержанием 
белка, витаминов; исключены молочные продукты.

Медикаментозная терапия включала преднизолон в 
дозе 40 мг/сут (2 нед) с последующим снижением суточной 
дозы на 2,5 мг/нед; месалазин в дозе 500 мг 3 раза в день.

Через 3 дня от начала терапии не отмечалось феб-
рильных подъемов температуры тела, к 6-му дню темпе-
ратура тела стойко нормализовалась, купировались при-
знаки интоксикации, стул стал оформленным, 1 раз в сут. 
В динамике эпителизировались оральные афты (рис. 8). 
На фоне лечения на месте заживших околоанальных 
и генитальных язв остались рубцы (рис. 9).

Выписан домой через 4 нед с рекомендацией соблю-
дения диеты, продолжения приема месалазина, предни-
золона с постепенным снижением его дозы (2,5 мг/нед).

Через 3 мес состояние оставалось удовлетворитель-
ным, жалоб не предъявлял, прибавил в массе тела 13 кг 
(рост 185 см, вес 79 кг). К этому моменту суточная доза 
преднизолона составляла 5 мг/сут, Салофальк получал 
в прежней дозировке.

ОБСУЖДЕНИЕ 
Болезнь Бехчета относится к числу хронических вос-

палительных состояний с поражением многих органов 
и систем, в т.ч. ЖКТ (у 10–15% больных), с периодиче-
скими ремиссиями и обострениями слизисто-кожных, 
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Симптомы и объективные признаки болезни Оценка, баллы Пациент Д.

Общее состояние:
• хорошее
• удовлетворительное
• средней тяжести
• тяжелое
• очень тяжелое

0
10
20
30
40

-
-
-

30
-

Лихорадка:
• < 38°C
• � 38°C

0
10

-
10

Внекишечные симптомы:
• язвы слизистой оболочки рта
• генитальные язвы
• поражение глаз
• кожные изменения или артралгии

5
5
5
5

5
5
-
5

Сосудистые изменения или неврологические симптомы 15 0

Абдоминальная боль за предшествующую неделю:
• нет
• легкая
• умеренная
• сильная

0
20
40
80

0
-
-
-

Абдоминальные опухолевидные массы:
• нет
• пальпируются

0
10

0
-

Напряжение стенки живота:
• нет
• легкое
• среднее или выраженное

0
10
20

0
-
-

Интестинальные осложнения:
• фистула
• перфорация
• абсцесс или непроходимость

10
10
10

0
-
-

Частота жидкого стула за предшествующую неделю:
• 0
• 1–7
• 8–21
• 22–35
• � 36

0
10
20
30
40

-
10
-
-
-

Оценка тяжести заболевания:
• ремиссия
• легкое
• средней степени тяжести
• тяжелое течение

� 19
20–39
40–70
� 75

-
-

65
-

Таблица. Оценка степени активности интестинального варианта болезни Бехчета

Примечание. Оригинальная шкала описана в [32].

Рис. 7. Алгоритм диагностики интестинальной формы болезни Бехчета (адаптировано из [32])

Типичные интестинальные язвы

Только оральные 
язвы

Только оральные 
язвы

Системные 
проявления 

Интестинальная 
определенная

Интестинальная 
возможная

Интестинальная 
вероятная

Нет интестинальной 

Системные 
проявления 

Нет симптомов Нет симптомов 

Атипичные интестинальные язвы

Пациент с типичными язвами илеоцекальной области

Примечание. Типичные язвы овальной формы, глубокие, с четко очерченными краями локализуются в илеоцекальной зоне, 
количеством менее 5. Атипичные язвы — это язвы, которые не соответствуют «типичным».
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суставных, глазных симптомов [12]. По определению 
З. С. Алекберовой [22], болезнь Бехчета — системный 
васкулит неизвестной этиологии, характеризующийся 
рецидивирующим эрозивно-язвенным поражением сли-
зистой оболочки рта и половых органов, частым вовлече-
нием глаз, суставов, органов ЖКТ, центральной нервной 
системы.

Болезнь Бехчета обычно манифестирует между II и 
IV декадами жизни. Если начальные симптомы аномалии 
возникают в возрасте 16 лет и раньше, говорят о юве-
нильной форме заболевания [34].

Распространенность интестинальных симптомов при 
болезни Бехчета у детей достаточно вариабельна. В мно-
гоцентровом исследовании особенностей заболевания 
у детей с ювенильной формой подчеркивалось более 
частое поражение ЖКТ в сравнении со взрослыми па-
циентами [18]. По данным международной группы иссле-
дователей [35], удельный вес ювенильной формы забо-
левания составляет 1–2% от числа больных всех воз-
растов, и гастроинтестинальные симптомы при этом 
наблюдаются редко. Японские исследователи пораже-
ние ЖКТ наблюдали у 69% детей с болезнью Бехчета 
[36]. З. С. Алекберова, наблюдавшая наибольшую когорту 
российских пациентов с ювенильной болезнью Бехчета 
(65 человек), поражение ЖКТ выявила в 32,7% случаев 
[22]. Очевидно, противоречия в оценке частоты кишечных 
симптомов при болезни Бехчета у детей обусловлены тем, 
что были обследованы пациенты различных этнических 
групп, при этом не исключается длительное, маломани-
фестное и даже бессимптомное течение воспалительного 
процесса в кишечнике. F. Marchetti с соавт. [37] наблю-
дали 9 детей с болезнью Бехчета: лишь у одного из них 
имелись гастроинтестинальные симптомы, у остальных 
8 гастроинтестинальные жалобы отсутствовали. Тем 
не менее при проведении сцинтиграфии (с использова-
нием радиофармпрепарата с технецием-99м) с монокло-
нальными лейкоцитарными антителами авторы выявили 
признаки воспаления в дистальных отделах ЖКТ, кото-
рые затем были подтверждены эндоскопическим и гисто-
логическим исследованием. Исследователи из Тайваня 
[34] провели ретроспективный анализ 87 детей (1990–
2010 гг.), у которых первоначально имелись лишь реци-
дивирующие оральные язвы. За период наблюдения 
состояние 20 из 87 пациентов соответствовало диагно-
стическим критериям болезни Бехчета. Оральные язвы 
встречались в 100% случаев, генитальные — в 70%, 
кожные симптомы — в 65%; у половины пациентов (50%) 
имелись гастроинтестинальные проявления.

Этиология болезни Бехчета остается невыясненной. 
В качестве триггерных факторов рассматриваются стреп-
тококки (Streptococcus sanguis, S. faecalis, S. pyogenes), 
вирусы простого герпеса 1-го типа (HSV), вирусы гепа-
тита А, В, С и Е, Helicobacter pylori и др. Клинические 
наблюдения свидетельствуют об усилении выраженности 
афтозных поражений слизистой оболочки рта и гипер-
чувствительности стрептококкового кожного теста после 
стоматологических манипуляций. У пациентов отмеча-
ют доминирование атипичных стрептококков в ротовой 
полости и определенный положительный эффект при при-
менении антибактериальной терапии [38]. Однако суще-

ственным недостатком «инфекционной» теории является 
доказанная эффективность антагонистов фактора некро-
за опухоли альфа в лечении заболевания, тогда как при 
активно текущей инфекции они противопоказаны [39].

В патогенезе обсуждается аутоиммунная природа 
заболевания, но характерные для аутоиммунных забо-
леваний антинуклеарные антитела (anti-Ro и anti-La) 
при болезни Бехчета не найдены [39, 40]. Кроме того, 
известно, что аутоиммунные заболевания ассоциируются 
с молекулами главного комплекса гистосовместимости 
(Human leukocyte antigens, HLA) II класса, тогда как 
болезнь Бехчета — с антигеном I класса (HLA-B5) [41]. 
В пользу аутоиммунной природы болезни свидетельству-
ют активация B лимфоцитов и обнаружение аутоантител 
против поверхностных клеточных антигенов — антиэн-
дотелиальных, антилимфоцитарных [42], антител против 
альфа-тропомиозина, альфа-энолазы, кинектина [43, 44] 
и белка теплового шока (HSP60) [45].

В последние годы внимание исследователей привле-
чено к новой линии Т лимфоцитов — провоспалительным 
Th17, играющим важную роль в развитии аутоиммунных 
заболеваний [46]. По данным F. Deknuydt с соавт. [47], 
стимуляция естественных Treg клеток человека в присут-
ствии IL 2 преобразует их в провоспалительные Th17 типа, 
что определяет функциональную связь между воспалени-
ем и аутоиммунитетом. Исследование Th17 лимфоцитов 
при активном течение болезни Бехчета [48] выявило их 
экспансию и влияние на степень воспаления в тканях, 
увеличение уровня IL 17A, индуцирующего сигнальные 
пути молекул адгезии мРНК в сосудах.

Mногиe исследователи болезнь Бехчета относят к 
аутовоспалительным заболеваниям. При этих заболева-
ниях чаще всего поражается кожный покров, серозные 
оболочки, суставы, ЖКТ, глаза; воспалительный процесс 
сопровождается повышенным уровнем белков острой 
фазы воспаления, но относительно низким уровнем ауто-
антител или антигенспецифичных Т клеток [49]. В пользу 
аутовоспалительной природы болезни Бехчета свиде-
тельствуют повышение активности нейтрофилов и уровня 
интерлейкина 1� [50], периодические эпизоды ремис-
сии и обострения, гиперэкспрессия провоспалительных 
цитокинов [51]. Более того, имеются сведения, что при 
болезни Бехчета нередко встречаются некоторые вари-
анты гена периодической болезни [52].

С позиций современных знаний, аутовоспалительные 
и аутоиммунные заболевания характеризуются своеоб-

Рис. 8. Пациент Д., 16 лет, 
после лечения: язвы 
слизистой оболочки рта 
эпителизировались

Рис. 9. Пациент Д., 16 лет, 
после лечения: заживление 
язв венечной борозды 
с рубцеванием
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разной хронической активацией иммунной системы, что 
приводит к воспалению тканей. Однако в основе это-
го повреждения при аутовоспалительных заболеваниях 
лежит активация врожденных звеньев иммунной систе-
мы, в то время как при аутоиммунных патологиях воспа-
лительный процесс обусловлен активацией адаптивной 
иммунной системы [53].

Не изученные до конца сложные патогенетические 
механизмы полиорганных изменений при болезни 
Бехчета ставят под сомнение правомерность однознач-
ного определения этого заболевания как аутовоспали-
тельного или аутоиммунного. Так, согласно наблюдению 
Н. Direskeneli [39], очевидно, следует говорить об опре-
делении новой категории природы заболевания, которая 
вряд ли имеет классические признаки аутоиммунного 
или аутовоспалительного заболевания. Инфекционный 
агент необходим для инициации воспаления, но в отли-
чие от классического аутовоспалительного заболевания 
ответ адаптивного звена иммунитета также поддержи-
вается персистенцией бактерий, аутоантигенактивиро-
ванными дендритными клетками, Т или В лимфоцитами. 
В обстоятельном обзоре по болезни Бехчета M. Pineton 
de Chambrun с соавт. [54] также сообщается, что заболе-
вание следует рассматривать как находящееся на пере-
крестке между аутоиммунными и аутовоспалительными 
синдромами.

Лечение болезни Бехчета, в т.ч. ее ювенильной фор-
мы, носит эмпирический характер [55], рандомизиро-
ванных испытаний лекарственных препаратов не про-
водилось [56]. Большинство специалистов при лечении 
интестинальной формы заболевания придерживаются 
рекомендаций, предложенных японскими исследовате-
лями. Первый консенсус по диагностике и лечению инте-
стинальной формы болезни Бехчета (2007) [57] в каче-
стве стандартной терапии рекомендовал препараты 

5-ами носалициловой кислоты, глюкокортикостероиды, 
иммуносупрессивные средства, диетические меропри-
ятия, по показаниям полное парентеральное питание и 
хирургическое лечение. Генно-инженерные моноклональ-
ные антитела (анти-TNF �), колхицин, талидомид, эндоско-
пическая терапия и плазмаферез рассматривались как 
средства экспериментальной терапии.

Во втором издании консенсуса по этой проблеме 
(2014) [58] стандартная терапия интестинальной формы 
болезни Бехчета дополнена анти-TNF � моноклональны-
ми антителами (адалимумаб и инфликсимаб). Остальные 
методы лечения (колхицин, талидомид, эндоскопическая 
терапия и плазмаферез) так и остались в качестве экс-
периментальных.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Болезнь Бехчета проявляется широким спектром кли-

нических симптомов, которые могут имитировать дру-
гие системные заболевания. При постановке диагноза 
болезни Бехчета требуется участие широкого круга спе-
циалистов — ревматологов, клинических иммунологов, 
гастроэнтерологов, дерматологов и др. Следует иметь 
в виду, что в ряде случаев может иметь место сочетанное 
проявление болезни Бехчета и болезни Крона, что еще 
больше затрудняет диагностику.
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