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Хотя ведущая роль атеросклероза в генезе нару-
шений коронарного кровообращения не вызывает 
сомнений, происхождение коронарной патологии 
у лиц молодого возраста представляется не столь 
однозначным. В клинической практике возможно 
развитие острого коронарного синдрома, стено-
кардии, опасных нарушений сердечного ритма 
и внезапной смерти у лиц без существенных факто-
ров риска атеросклероза; причиной подобных со-
стояний может явиться воспалительное поражение 
коронарных артерий как отражение системного 
васкулита. 

Системные васкулиты – группа острых или 
хронических заболеваний с широким спектром 
клинических проявлений, важнейшим пато-
морфологическим признаком которых является 

воспаление сосудистой стенки. Клиническое 
и морфологическое многообразие системных 
васкулитов было систематизировано в 1992 г. на 
международной конференции в Чапел-Хилле 
(США) и уточнено там же в 2012 г. [1]. В качестве 
основных классификационных критериев были 
выбраны калибр пораженных сосудов, наличие 
гранулематозного воспаления и антинейтрофиль-
ных цитоплазматических антител (АНЦА). В соот-
ветствии с современной номенклатурой выделяют: 
• васкулиты крупных сосудов (артериит Такаясу, 

гигантоклеточный артериит);
• васкулиты сосудов среднего калибра (узелковый 

полиартериит, болезнь Кавасаки);
• васкулиты мелких сосудов: АНЦА-ассоциирован-

ные (микроскопический полиангиит, ганулематоз 
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Вегенера, болезнь Чарга-Стросса) и иммуноком-
плексные (включая пурпуру Шенлейн-Геноха   );

• васкулиты сосудов различного калибра (болезнь 
Бехчета, синдром Когана);

• васкулиты с поражением единственного органа 
(кожный артериит, первичный васкулит цен-
тральной нервной системы, изолированный 
аортит и др.).
Отдельную группу составляют вторичные 

васкулиты – связанные с системными заболе-
ваниями соединительной ткани, гепатитами 
В и С, злокачественными новообразованиями, 
лекарственно-индуцированные.

Системность поражения – ключ к диагнозу ва-
скулита, и его наиболее типичными проявлениями 
по праву считаются изменения кожи и артралгии, 
поражения почек и легких, неврологические нару-
шения. Поражение миокарда не относится к числу 
патогномоничных для большинства системных 
васкулитов, однако некоторые из них с большей 
или меньшей закономерностью сопровождаются 
вовлечением в воспалительный процесс коронар-
ных артерий (коронаритом) и возникновением 
соответствующей симптоматики.

В частности, воспаление коронарных артерий 
бывает при гигантоклеточном артериите и не-
редко сочетается с коронарным атеросклерозом, 
что затрудняет установление истинной причины 
коронарных нарушений. При артериите Такаясу 
(неспецифическом аортоартериите) наряду с пора-
жением аорты и ее крупных ветвей воспалительный 
процесс может захватывать устья и проксимальные 
сегменты коронарных артерий [2]. Поскольку арте-
риит Такаясу чаще встречается у молодых женщин 
без предшествующего атеросклеротического пора-
жения сосудов, трактовка развивающихся измене-
ний здесь более определенна. Частота поражения 
коронарных артерий при узелковом периартериите 
может достигать 50 % [3]; считается, что подобные 
изменения чаще, чем при других васкулитах, ос-
ложняются развитием инфаркта миокарда, в том 
числе безболевого. Неблагоприятные коронарные 
исходы описаны и при васкулитах с поражением 
мелких сосудов – синдроме Чарга-Стросса и гра-
нулематозе Вегенера [4]. Вовлечение коронарных 
артерий мелкого калибра и микроциркуляторного 
русла отличается клиническим своеобразием 
и чаще завершается не инфарктом миокарда, 
а формированием диффузного кардиосклероза 
с симптоматикой сердечной недостаточности.

При всех указанных патологических состояниях 
поражение коронарных артерий и их последствия 
все же не являются основной проблемой паци-
ентов, и только при болезни Кавасаки коронарит 
носит фактически облигатный характер и выступает 
главным фактором, определяющим прогноз.

Болезнь/синдром Кавасаки (БК), или кожно-
слизисто-железистый синдром, – острый си-
стемный васкулит артерий среднего калибра, 
протекающий с частым вовлечением коронарных 

артерий и поражающий почти исключительно детей 
в возрасте от 6 месяцев до 4–5 лет. Возникновение 
этой патологии у взрослых относится к разряду ме-
дицинской казуистики, тем не менее нам довелось 
наблюдать случай БК, осложненной развитием 
инфаркта миокарда, у 29-летнего пациента [5].

Свое название БК получила в честь японского 
педиатра T. Kawasaki, обобщившего в 1967 г. серию 
наблюдений за детьми с высокой лихорадкой, 
сыпью, конъюнктивитом, покраснением глотки, 
припухлостью кистей и стоп, увеличением шейных 
лимфатических узлов. Позднее было сообщено 
и о вовлечении в патологический процесс сердца, 
в частности коронарных артерий. Васкулит ко-
ронарных артерий с формированием аневризм 
является характерным и наиболее серьезным про-
явлением БК, способным отразиться на здоровье 
и судьбе пациентов в их дальнейшей жизни.

Поражение коронарных артерий при БК 
начинается уже в острую стадию заболевания 
и первоначально проявляется отеком эндотелия 
и мононуклеарной инфильтрацией интимы и ад-
вентиции, позднее – медии [6]. С 5-го дня болезни 
отмечаются уплотнение и утолщение стенок коро-
нарных артерий, расширение и неравномерность 
их просвета, неровность внутреннего контура 
[7–9]. В последующем, на 7–9-й день заболевания, 
наблюдаются пролиферация интимы, некроз глад-
комышечных клеток и их замещение соединитель-
ной тканью; на заключительном этапе в процесс 
вовлекается внутренняя эластическая мембрана, 
подвергающаяся разрушению под действием вы-
свободившихся матриксных металлопротеиназ 
и эластазы нейтрофилов [6, 10–12]. Разрушение 
эластического каркаса артерий и выступает морфо-
логической основой образования аневризм.

При отсутствии адекватной терапии коронар-
ные аневризмы развиваются у каждого четвертого 
больного [10, 13, 14], но легкая диффузная, 
обычно преходящая эктазия коронарных артерий 
отмечается чаще – в 30–50 % случаев [15]. Вну-
тривенное введение иммуноглобулина, предпри-
нятое в течение первых десяти дней заболевания, 
позволило снизить риск возникновения аневризм 
до 3,8–10 % [16, 17] и значительно улучшить про-
гноз. Важно подчеркнуть, что отсутствие лечения 
иммуноглобулином или несвоевременное его 
начало считается фактически единственным фак-
тором риска возникновения аневризм коронарных 
артерий [18, 19]. 

Дальнейшая динамика сформировавшихся 
коронарных аневризм может быть различной; во 
многом она определяется их величиной. Малые 
аневризмы (внутренний диаметр менее 4 мм), как 
правило, претерпевают обратное развитие и редко 
осложняются стенозированием или тромбозом 
[11]. Такому исходу подвергаются 50–67 % анев-
ризм, особенно если они имеют веретенообразную 
форму и дистальную локализацию [7]. В боль-
шинстве случаев обратное развитие коронарных 
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аневризм происходит в течение 6–8 недель от на-
чала заболевания [20], но может наблюдаться 
и в последующем. Кроме истинного устранения 
аневризматического выпячивания возможна и его 
ложная регрессия, происходящая в результате 
пристеночного тромбоза, заполнения полости 
аневризмы усиленно пролиферирующей интимой 
или атеросклеротических изменений артерии [21].

Вероятность самопроизвольного исчезновения 
средних (диаметром 4–8 мм) и тем более гигант-
ских (более 8 мм) аневризм более призрачна, 
а спектр возможных неблагоприятных последствий 
обширен и в числе прочих состояний включает сте-
нозирование и тромботическую окклюзию в месте 
аневризматического расширения [8, 22, 23]. Сте-
нозирование развивается приблизительно в 10 % 
случаев острой стадии БК [22]. Большая часть 
локальных стенозов формируется на входе или на 
выходе из аневризмы – участках, испытывающих 
наибольшую гемодинамическую нагрузку, вызы-
вающую повреждение эндотелия и последующее 
утолщение интимы и мышечную пролиферацию 
[24]. Окклюзия коронарной артерии в раннем пе-
риоде БК развивается довольно редко – менее чем 
в 1 % случаев и в основном в гигантских аневриз-
мах [22, 25], но вызванный ею инфаркт миокарда 
считается основной причиной смерти от БК у детей 
[26]. Предрасполагающим фактором окклюзии вы-
ступает нарушение линейного кровотока в аневриз-
ме [24], а морфологической основой – образование 
желеобразного сгустка из элементов внеклеточного 
матрикса и усиленная пролиферация фибробластов 
интимы как следствие коронарита [27]. К счастью, 
большинство коронарных окклюзий в начальном 
периоде БК все же завершается реканализацией.

Наиболее актуальны стенозирование и тромбо-
тическая окклюзия коронарных артерий у взрослых 
пациентов, когда-то перенесших БК; эти осложне-
ния предполагают высокий риск возникновения 
острого коронарного синдрома.

Инфаркт миокарда у лиц с БК в анамнезе про-
исходит в более молодом возрасте, чем в общей 
популяции, а распространенность традиционных 
факторов сердечно-сосудистого риска среди них 
ниже, чем среди больных с обычным атероскле-
ротическим поражением [7, 10, 28, 29]. При этом 
специфический для васкулита характер поражения 
коронарных артерий более значим, нежели из-
вестные патогенетические факторы атеросклероза 
[29]. В то же время и атеросклеротический про-
цесс, развивающийся у пациентов, перенесших 
БК, имеет существенные морфологические отличия 
[8, 10]. Результаты аутопсии продемонстрировали 
распространенность кальциноза аневризм, про-
лиферативных процессов в интиме, реканализиро-
ванных тромбов, тогда как классические маркеры 
атеросклероза – перегруженные липидами ма-
крофаги, депозиты холестерина – встречались 
реже [6, 30]. Кальциноз артериальной стенки, 
часто выявляемый в месте аневризмы или на месте 

бывший аневризмы, отражает активность острого 
васкулита и последующей пролиферации инти-
мы [31] и рассматривается в качестве визитной 
карточки перенесенной БК [10]. Именно кальци-
нированные аневризмы в проксимальной части 
основных ветвей коронарных артерий являлись 
наиболее характерной морфологической основой, 
а образование тромбов внутри аневризмы – при-
чиной коронарных катастроф у лиц с БК в анамнезе 
[29, 32–34]. Прогностически неблагоприятными 
факторами развития острого коронарного синдро-
ма у таких больных выступают диаметр аневризмы 
и количество пораженных коронарных артерий [32, 
35]. 

Примечательно, что повышенный риск раз-
вития острого коронарного синдрома угрожает 
даже тем пациентам, чьи коронарные аневризмы 
подвергались обратному развитию [29, 36]. Дан-
ное обстоятельство объясняется персистирующей 
эндотелиальной дисфункцией, признаки которой 
отмечаются у пациентов с анамнезом БК даже при 
ангиографически неизмененных коронарных ар-
териях [8, 10, 37, 38]. Замечено, что вероятность 
возникновения индуцированной воспалением 
эндотелиальной дисфункции тем выше, чем про-
должительнее лихорадочный период в острой 
стадии заболевания [39]. Эндотелиальная дис-
функция может способствовать ускоренному раз-
витию атеросклеротического процесса и раннему 
дебюту ишемической болезни сердца [7, 8, 10, 40]. 
Справедливости ради необходимо отметить, что 
ряд исследователей все же не подтверждают факт 
нарушения функции эндотелия у больных с нор-
мальным диаметром коронарных артерий [41–43].

С момента первого описания БК минуло без 
малого полвека. Переболевшие дети уже вступили 
во взрослую жизнь, и кардиологи все чаще стали 
встречаться с пациентами, имеющими отдаленные 
последствия перенесенной когда-то этой патоло-
гии. С последствиями БК, как и других системных 
васкулитов, все чаще сталкиваются и специалисты 
по лучевой диагностике, играющей ведущую роль 
в оценке состояния миокарда и коронарного русла. 
При системных васкулитах крупных и средних сосу-
дов приоритетное значение имеет коронароангио-
графия, дающая возможность уточнить характер 
поражения коронарных артерий. Распространен-
ность и выраженность коронарного кальциноза по-
зволяет оценить мультиспиральная компьютерная 
томография. Изменения, характерные для вовлече-
ния в воспалительный процесс мелких коронарных 
артерий, могут быть дифференцированы в процес-
се радиоизотопной сцинтиграфии миокарда. 

Эпидемиологические данные свидетельствуют 
о повсеместном увеличении заболеваемости БК 
[44–46]; логично ожидать, что число взрослых па-
циентов с сердечно-сосудистыми осложнениями, 
связанными с БК, будет нарастать. В то же время 
последствия этой патологии редко распознаются, 
как из-за отсутствия анамнестических указаний на 
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перенесенное заболевание, так и вследствие не-
достаточной информированности врачей о данной 
патологии. Последнее обстоятельство и послужило 
побудительным мотивом к написанию настоящего 
обзора.

Конфликт интересов

Конфликт интересов отсутствует.
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