
Ревматические болезни

早上好！

風濕性疾病



Заболевания соединительной
 ткани с иммунными 

нарушениями
結締組織的免疫紊亂性疾病



Ревматические болезни. 
Определение. Основные 

характеристики.
Ревматические болезни – группа заболеваний, 
характеризующихся первичным системным поражением 
соединительной ткани и сосудов, обусловленным иммунными 
нарушениями.
Общие черты ревматических болезней:

1. Отсутствие четко установленного этиологического начала; однако можно 
выявить наличие хронического инфекционного очага в организме

2. Нарушения иммунного гомеостаза в виде реакций гиперчувствительности 
немедленного и замедленного типов

3. Непрерывное хроническое клинического течение с периодами обострений и 
ремиссиями;

4. Системная прогрессирующая дезорганизация межклеточных структур 
соединительной ткани и сосудов, коллагена, аморфной субстанции с 
выраженными в той или иной степени клеточными реакциями; 
генерализованный васкулит, повышение сосудистой и тканевой проницаемости;

5. Нарушение обменных процессов в виде повышения содержания острофазовых 
показателей (фибриноген, С-реактивный белок и проч.), мукополисахаридов в 
плазме крови и тканях.

風濕性疾病。定義。主要特點。



Ревматические болезни. Классификация.
• Ревматизм (Р), 

• Ревматоидный артрит (РА), 

• Анкилозирующий спондилоартрит (болезнь 
Бехтерева), 

• Системная красная волчанка (СКВ), 

• Системная склеродермия (СС),

• Узелковый полиартериит (периартериит) (УП), 

• Дерматомиозит,

• Болезнь/синдром Шёгрена (Сьегрена). 
К диффузным болезням соединительной ткани 
относятся:
• Системная красная волчанка (СКВ), 
• Системная склеродермия (СС),
• Дерматомиозит и другие воспалительные 

миопатии
• Болезнь/синдром Шёгрена (Сьегрена). Современная классификация принятая в 

ревматологии рассматривает и другие заболевания 
в качестве ревматических:
• Системные васкулиты
• Остеоартроз и другие

風濕性疾病。分類。



Ревматические болезни. 
Патогенез. Морфогенез.

I. Снижение иммунологической толерантности к собственным клеткам
II. Патологическая активация иммунитета:

I. Гуморального: 
1. Высокие титры гетерологичных антител: антистрептококковых (Р, РА, ДМ), антивирусных – корь, 

краснуха, парагрипп, реовирус, HBV (СКВ, РА, СС).
2. Аутоантитела – антинуклеарные (СКВ, СС), ревматоидный фактор (РА, СКВ).
3. Циркулирующие гетеро- (Р, РА, ДМ) и аутологичные (СКВ, РА, СС) иммунные комплексы.
4. Перекрестно реагирующие антитела (Р, РА, ДМ).

II. Клеточного: сенсибилизированные клетки – эффекторы к тканевым антигенам 
(мишеням). 

Фазы дезорганизации соединительной ткани при ревматических болезнях:
1. Мукоидное набухание
2. Фибриноидные изменения
3. Клеточные воспалительные реакции
4. Склероз



Фибриноидное набухание – глубокое и необратимое 
повреждение соединительной ткани – деструкция 
основного вещества и волокон, резкое повышение 

сосудистой проницаемости, образование фибриноида.
Микроскопия: : при окраске гематоксилином и эозином 

появляются эозинофильные гомогенные массы. 
 
Исход – склероз, гиалиноз, что приводит к нарушению 

функции органов (ОПН при волчаночном нефрите)



Электронограмма
ФИБРИНОИДНЫЕ НАЛОЖЕНИЯ. 
В зоне фибриноидных изменений – выявляется 
беспорядочное, более рыхлое расположение 
коллагеновых фибрилл. Между ними – 
преципитат в связи с повышением сосудистой 
проницаемости



Мукоидное набухание   – 
поверхностная и обратимая 
дезорганизация соединительной 
ткани. При этом в основном 
веществе происходят накопление и 
перераспределение гликозамино-
гликанов за счет увеличения 
содержания прежде 
всего гиалуроновой кислоты. 
Гликозаминогликаны 
обладают гидрофильными свойства
ми и накопление их обуславливает 
повышение тканевой и сосудистой 
проницаемости. В результате этого 
к гликозаминогликанам 
примешиваются белки плазмы и 
гликопротеиды, развиваются 
гидратация и набухание основного 
межуточного вещества



Мукоидное набухание.



Мукоидное набухание клапана сердца при 
ревматизме

Сердечный клапан (а) и париетальный эндокард (б) 
резко метахроматичны, что свидетельствует о 
накоплении в тканях кислых мукополисахаридов 
(гиалуроновой и хондроитинсерной кислот). Окраска 
толуидиновым синим. 

Метахромазия – изменений цвета. Неизмененная 
часть клапанного эндокарда окр в синий цвет. 
Участки в сост мукоидного набухания окр в 
сиренево-розовый цвет.



Мукоидное набухание
Метахромазия – изменений цвета. Неизмененная 
часть клапанного эндокарда окрашена в синий 
цвет. Участки в состоянии мукоидного набухания 
окрашена в сиренево-розовый цвет.



Метахромазия – изменений цвета. Неизмененная 
часть клапанного эндокарда окр в синий цвет. 
Участки в сост мукоидного набухания окр в 
сиренево-розовый цвет.



Воспалительная реакция возникает в ответ 
на повреждение сосудов и соединительной 

ткани.

При преобладании РГНТ: плазматическое 
пропитывание, мукоидное и фибриноидное 

набухание, фибриноидный некроз, 
инфильтрация сегментоядерными 

лейкоцитами и макрофагами, тромбозы и 
кровоизлияния.



При преобладании РГЗТ возникают: продуктивные 
васкулиты (диффузные лимфо-плазмоцитарные 
инфильтраты, гранулемы, пролиферируют клетки 
интимы – образуются «эндотелиальные» тромбы.

При ревматических заболеваниях происходит смена 
типов РГ: РГНТ сменяется РГЗТ.



Некоторые диагностические маркеры 
ревматических заболеваний.
• Антинуклеарные антитела: гетерогенная группа антител, реагирующих с различными 

компонентами ядра (СКВ, синдром Шегрена, инфекционные, паразитарные заболевания и проч., 
иногда в норме)

• Антитела к ДНК: к ds (двуспиральной) ДНК и ss (односпиральной) ДНК; характерны в основном 
для СКВ.

• Антитела к гистонам: чаще у больных лекарственной волчанкой (прием изониазида, бета-
блокаторов, антиконвульсантов)

• Антитела к нуклеосомам (кроме гистона H1 – мишени для LE-клеток) – чувствительный но 
неспецифичный метод диагностики СКВ

• Ревматоидные факторы – аутоантитела (Ig A,M,G), взаимодействующие с Fc-фрагментом IgG. В 
РФ определяют IgM. Неспецифичны, выявляются при СКВ, ССД, онкологических и некоторых 
инфекционных заболеваниях. Отсутствуют при серонегативном РА.

• Антитела к циклическому цитруллиновому пептиду (А-ССР, цитруллин – результат 
модификации аргинина) – высокоспецифичны для больных ревматоидным артритом.

• Антинейтрофильные цитоплазматические антитела (p-/c-ANCA) –антитела к 
миелопероксидазе, протеиназе-3, лактоферрину и другим белкам азурофильных гранул ПЯЛ. 
Специфичны для гранулематоза Вегенера, хотя и встречаются при различных ревматических 
заболеваниях.

• ЦИК



Выделяют 2 вида антинейтрофильных цитоплазматических 
антител (АНЦА):

• Перинуклеарные (к миелопероксидазе) – p-ANCA

• Цитоплазматические (к протеиназе-3) – c-ANCA

P-ANCA Pattern C-ANCA Pattern



Некоторые диагностические маркеры 
ревматических заболеваний.
• Антитела к экстрагируемым водорастворимым ядерным антигенам: 

• Антитела к Smith (Sm) антигену – антитела к 6 малым ядерным РНК (U1-U6), 
ассоциированных с 11 полипептидами (70000 Da, A` B/B`, C, C` D, E, F и др.). 
Основной из них – полипептид D1. Антитела к Sm-антигену – один из ключевых 
специфичных маркеров СКВ.

• Антитела к SS-A/Ro (Robert) – антитела к полипептидам (52 и 60 kDa), 
взаимодействующим с богатыми уридином цитоплазматическими РНК (hY1, 3, 5). 
Их определение важно в диагностике болезни/синдрома Шегрена, хотя они 
встречаются и при других системных заболеваниях соединительной ткани.

• Антитела к SS-B/La (Lane) – антитела к конечному транскрипционному фактору 
РНК-полимеразы III. Используют для уточнения характера течения СКВ, РА, 
синдрома Шегрена.

• Антитела к рибонуклеопротеиду (U1РНП) – характеры для болезни Шарпа 
(смешанное заболевание соединительной ткани).

• Склеродермические антитела: Scl-70 (к топоизомеразе I), антитела к 
центромере (CREST-синдром), антинуклеолярные антитела

• Миозит-специфические антитела и др. 



Некоторые диагностические маркеры 
ревматических заболеваний.
Антитела к фосфолипидам: 

• К кардиолипину (основа ложноположительной RW)

• К бета-2-гликопротеину-1

• Волчаночный антикоагулянт.
Это группа антител (IgG) против отрицательно заряженных фосфолипидов. Он подавляет в крови реакцию 
превращения протромбина в тромбин. При выявлении присутствия этих антител в крови по удлинению 
коагулологических тестов, их определяют как «волчаночный антикоагулянт». Это название они получили в 
связи с тем, что впервые были выявлены у больных СКВ. Наличие волчаночного антикоагулянта часто 
наблюдается при антифосфолипидном синдроме. 
Волчаночный антикоагулянт нейтрализует отрицательно заряженные фосфолипиды и фосфолипидно-
белковые комплексы, включенные в процесс свёртывания крови. 
Его присутствие в крови вызывает удлинение времени свёртывания in vitro в фосфолипид-зависимых 
коагулологических тестах (чаще АЧТВ, реже - протромбиновый тест). В условиях целостного организма 
хроническое присутствие в крови волчаночного антикоагулянта, в отличие от антител к индивидуальным 
факторам свёртывания, ассоциируется со склонностью к тромбозам. 
ВА – важный показатель риска возникновения тромбозов, особенно при системных, аутоиммунных 
заболеваниях, антивосфолипидном синдроме, у больных СПИДом. 



Волчаноклеточный феномен (LE-феномен,
Харгрейвса феномен)
• Феномен обнаружен 1948 г. Hargraves и соавт. в мазках костного 

мозга и периферической крови больных СКВ при инкубации 37°
С. 

• Это фагоцитоз ядерного детрита нейтрофилами или 
макрофагами с образованием волчаночных клеток (LE-клетки, 
Харгрейвса клетки). 

• Фагоцитоз опосредован антителами к H1.
• В феномене LE различают две фазы: 

a) Иммунологическая: 
1. Повреждение клетки с деформацией (набуханием) ядра и утратой 

хроматина, базофилия, (предпосылка для проявления активности 
антител). 

2. Далее следует фиксация антител на ядре, что маскируется благодаря 
отрицательному заряду нуклеиновых кислот; 

b) Неспецифическая. Материал ядра в виде серовато-дымчатой  
массы фагоцитируется клетками,  которые становятся типичными 
для красной волчанки. 

• Цитоплазма лейкоцитов заполнена фагоцитированным ядром. 
Ядро самого лейкоцита распластывается над 
фагоцитированным. 

• LE-клетки обнаруживаются в костном мозге, лимфоидных 
органах, периферической крови не только у больных СКВ, но и 
при другой иммунной патологии.



Ревматоидный артрит (РА) - воспалительное ревматическое заболевание неустановленной 
природы, характеризующееся симметричным хроническим эрозивным артритом 
периферических суставов и системным воспалительным поражением внутренних органов.
 Классификация

Клинические варианты
•  РА: полиартрит, олигоартрит, моноартрит.
•  РА с системными проявлениями.
•  Особые синдромы: синдром Фелти, болезнь Стилла взрослых.
Иммунологические варианты (наличие ревматоидного фактора)
•  Серопозитивный.
•  Серонегативный.
Течение ревматоидного артрита
•  Быстропрогрессирующее.
•  Медленно прогрессирующее.
 Активность ревматоидного артрита
•  Низкая.
•  Умеренная.
•  Высокая.
•  Ремиссия.
Рентгенологическая стадия
•  I стадия - околосуставной остеопороз.
•  II стадия - то же + сужение суставных щелей.
•  III стадия - то же + множественные эрозии.
•  IV стадия - то же + анкилоз.
Функциональная недостаточность
0 - функция полностью сохранена.
1 - функция нарушена, но способность к профессиональной деятельности сохранена. 
2 - способность к профессиональной деятельности утрачена. 
3 - утрачена способность к самообслуживанию.
Особые варианты РА:
•  Синдром Фелти - симптомокомплекс, включающий в себя нейтропению, спленомегалию, гепатомегалию, тяжелое поражение суставов, 
внесуставные проявления (васкулит, нейропатия), гиперпигментацию кожи нижних конечностей и высокий риск инфекционных 
осложнений.
•  Болезнь Стилла взрослых - заболевание, характеризующееся рецидивирующей гектической лихорадкой, артритом и 
макулопапулезной сыпью.





•  утренняя скованность - возникающая по утрам скованность в области суставов или околосуставных тканей, 
сохраняющаяся не менее 1 часа;
•  артрит 3 или более суставов - подтвержденное врачом наличие припухлости или выпота, по крайней мере в 3 
суставах; возможно поражение до 14 суставов (с 2 сторон): пястнофаланговых, проксимальных межфаланговых, 
суставов запястья, локтевых, голеностопных;
•  артрит суставов кистей - припухлость, по крайней мере одной из следующих групп суставов: суставов запястья, 
пястнофаланговых и проксимальных межфаланговых;
•  симметричный артрит - сходное, однако без абсолютной симметрии, двустороннее поражение суставов 
(пястнофаланговых, проксимальных межфаланговых, плюснефаланговых);
•  ревматоидные узелки - подтвержденное врачом наличие подкожных узелков, локализующихся преимущественно 
на выступающих участках тела, разгибательных поверхностях или в околосуставных областях;
•  РФ - обнаружение (любым методом) повышенных титров РФ в сыворотке крови;
•  рентгенологические изменения, типичные для РА: эрозии или околосуставной остеопороз, локализующиеся в 
суставах кистей и стоп и наиболее выраженные в клинически пораженных суставах.

Диагноз РА устанавливают при наличии не менее 4 из 7 критериев, при этом критерии с первого по четвертый 
должны сохраняться по крайней мере в течение 6 нед.

Диагностика РА. 
Критерии Американской коллегии ревматологов (1987).







Системная склеродермия — прогрессирующее системное заболевание, в основе 
которого лежит воспалительное поражение мелких сосудов всего организма, с 
последующими фиброзно-склеротическими изменениями кожи, опорно-двигательного 
аппарата и внутренних органов.

Критерии диагностики ССД 
Американской коллегии ревматологов. 

«Большой» критерий:
- проксимальная склеродермия: симметричное утолщение кожи  в области пальцев, с 
распространением проксимально от пястно-фаланговых и плюснефаланговых суставов. 
Изменения кожи могут наблюдаться на лице, шеи, грудной клетке, животе.

«Малые» критерии:
- Склеродактилия: перечисленные выше кожные изменения, ограниченные пальцами.
- Дигитальные рубчики-участки западения кожи на дистальных фалангах пальцев или 
потеря вещества подушечек пальцев.
- двусторонний базальный пневмофиброз; сетчатые или линейно-узловые тени, 
наиболее выраженные в нижних отделах легких при стандартном рентгенологическом 
обследовании; могут быть проявления по типу «сотового легкого».

Диагноз системной  склеродермии является достоверным при наличии одного 
«большого» или двух «малых» критериев.



Маскообразное лицо при 
системной склеродермии

Остеолиз 
дистальных фаланг 
пальцев кисти

Склеродермия по 
типу удара саблей

Стриктуры пищевода при 
ССД

Склеродактилия 
(«сосискообразные» пальцы)



Дерматомиозит (син. болезнь Вагнера, 
болезнь Вагнера-Унферрихта-Хеппа) –  
тяжёлое прогрессирующее системное 
заболевание соединительной ткани, 
скелетной и гладкой мускулатуры с 
нарушением её двигательной функции, 
кожных покровов в виде эритемы и отёка 
сосудов микроциркуляторного русла с 
поражением внутренних органов, нередко 
осложняющееся кальцинозом и гнойной 
инфекцией. У 25-30 % больных кожный 
синдром отсутствует. В этом случае говорят 
о полимиозите.

Симптом Готтрона — появление красных и 
розовых, иногда шелушащихся узелков и 
бляшек на коже в области разгибательных 
поверхностей суставов.

Биопсия склетной 
мышцы: инфильтрация 
B-лимфоцитами и 
CD4-T-лимфоцитами, 
васкулит, атрофия 
мышечных волокон. 



Острая ревматическая 
лихорадка 

(ревматизм, болезнь Сокольского-Буйо)

• Системное воспалительное заболевание 
соединительной ткани с преимущественной 
локализацией процесса в сердечно-сосудистой 
системе, развивающееся через 2-3 нед. после 
перенесенной инфекции (скарлатина, ангина), 
вызванной бета-гемолитическим 
стрептококком группы А, у предрасположенных 
лиц, главным образом, детей и подростков 7-15 
лет.

• Ревматогенные серотипы: 3, 5, 18, 24. Штаммы 
ревматогенных серотипов характеризуются 
наличием на поверхности специфической 
антигенной детерминанты (эпитопа) - М-
протеина, имеющего сходство с компонентами 
сердечной мышцы, мозга и синовиальных 
оболочек суставов.

急性風濕熱（風濕熱，Sokolsky-舞踴病）



Острая ревматическая лихорадка. 
Патогенез.

Современной теорией возникновения ревматической лихорадки 
считается токсико-иммунологическая теория, которая включает в 
себя:

1. прямое токсическое повреждение соединительной ткани 
ферментами стрептококка группы А - стрептолизином О и S, 
стрепто-киназой, гиалуронидазой, дезоксирибонуклеазой В и др.;

2. воспаление, вызванное иммунными комплексами, образованными 
в местах повреждения ткани;

3. «аутоиммунное» повреждение ткани сердца, мозга противостреп-
тококковыми антителами, перекрестно реагирующими с 
антигенами сарколеммы клеток миокарда, гликопротеинами 
клапанов сердца и антигенами цитоплазмы нейронов хвостатого и 
суб-таламического ядер головного мозга (феномен «молекулярной 
мимикрии»). Наличие аутоиммунного повреждения позволяет 
объяснить временной промежуток между дебютом инфекционного 
заболевания и поражением органов.



Морфогенез ревматической гранулемы 
Ашоффа-Талалаева.

1. Литическая – «цветущая» 
(фибриноидный некроз, много МФ 
(клетки Аничкова) и их 
производных (гигантские клетки 
Ашоффа),

2. Синтетическая – «увядающая» 
(начало склерозирования 
гранулемы, уменьшение МФ и 
некроза)

3. Репаративная – «рубцующаяся» 
(завершение склероза).

В миокарде гранулемы называются 
узелками Ашоффа, в эндокарде – 
бляшками Мак-Каллума.



Клинические признаки ОРЛ.



Клинико-анатомические формы ОРЛ.
1. Кардиоваскулярная
2. Полиартритическая
3. Нодозная (узловая)
4. Церебральная   

Ревматический полиартрит: Наиболее часто поражаются крупные суставы конечностей (коленные, 
голеностопные, лучезапястные и локтевые). Ведущий симптом - «летучие» выраженные боли, припухлость 
суставов (синовит и поражение периартикулярных тканей). Полная обратимость процесса.

Ревматические узелки - маленькие, диаметром не более 5 мм, плотные, безболезненные образования, 
локализующиеся в периартикулярных тканях в местах прикрепления сухожилий, над костными выступами в 
области крупных суставов, затылочной кости. Ревматические узелки встречаются только у детей, обычно 
появляются во время первой атаки ревматической лихорадки и бесследно исчезают при лечении.

Кольцевидная эритема обычно сочетается с ревмокардитом и другими проявлениями ревматизма. Она 
возникает в 10-20 % случаев, чаще у детей и подростков. Высыпания бледно-розового цвета локализуются на 
коже туловища и внутренней поверхности конечностей, исчезают при надавливании, не сопровождаются 
кожным зудом и не возвышаются над уровнем кожи.

Малая хорея (хорея Сиденхема или «пляска святого Вита») - это расстройство центральной нервной системы, 
характеризующееся внезапными, бесцельными, беспорядочными движениями (гиперкинезы), мышечной 
слабостью, эмоциональной нестабильностью. Эти изменения связаны с вовлечением в патологический процесс 
таких структур головного мозга, как полосатое тело, субталамические ядра и мозжечок. Малая хорея возникает в 
детском возрасте, чаще у девочек. Симптомы усиливаются при возбуждении, напряжении или утомлении, но 
стихают во время сна.







Ревматизм – острое, рецидивирующее, хроническое 
заболевание инфекционно-аллергического характера с 

волнообразным течением, обострениями, с локализацией 
патологического процесса в соединительной ткани многих 

органов, но с преимущественным поражением сердца и 
в меньшей степени суставов.

Ревматизм в активной фазе - «острая ревматическая лихорадка»
Обострения: «ревматическая лихорадка», «острый ревматический 

перикардит» , «эндокардит», «миокардит»
СЛОВО «РЕВМАТИЗМ» в диагнозе 

НЕ УПОТРЕБЛЯЕТСЯ

風濕症



Этиология: ß – гемолитический стрептококк группы А, 
ревматогенных М-серотипов (1, 3, 5, 6, 14, 18, 19, 24). 

Вызывает фарингит, который может протекать 
хронически.  

Персистенции стрептококка способствует образование L-
форм.

Генетическая предрасположенность (1-3 % 
инфицированных болеют ревматизмом) 



Патогенез.
• Болезнь начинается в возрасте от 6 до 20 лет.
• АГ-сходство между М-протеином стрептококка и 

компонентами тканей сердца (сарколеммальными 
мембранами и гликопротеинами клапанов сердца). 

• Персистирующая инфекция    перекрестно-реагирующие 
АТ   аутоиммунизация  

• Образование ИК и фиксация их на базальной мембране 
сосудов    РГНТ (острое иммунное воспаление)

• РГНТ    РГЗТ(клеточные реакции-гранулемы)



Критерии диагностики:
• «большие» – кардит, мигрирующий полиартрит 

крупных суставов, хорея, подкожные узлы, 
кольцевидная эритема

• «малые» – лихорадка, артралгии, увеличение СОЭ, 
С-реактивного белка, удлинение интервала P-R

Диагноз ставится: наличие 2-х «больших», или 1 
«большой» и 2 «малых». 



Клиническая картина:
• Ревмокардит встречается у 75-85% детей впервые 

заболевших, чаще при повторных атаках
• Ревматический полиартрит – 70-80% при первой атаке, 

половина случаев – при повторной атаке (в настоящее 
время – чаще моноартрит)

• Малая хорея – 10-15% у детей, чаще девочки от 6 до 15 лет 
(гиперкинезы)

• Кольцевидная эритема (сыпь) – 10% (в настоящее время 
редко)



Течение ревматизма – острое, подострое, затяжное, 
латентное.
 Ревматическая  атака – продолжительность 12 нед.

Исходы ревматизма связаны с поражением сердечно-
сосудистой системы: 
• острая сердечная недостаточность при атаках
• хроническая сердечно-сосудистая недостаточность  - 

при сердечных пороках, ревмокардиосклерозе.



Ревматическая гранулема – «цветущая»



Висцеральные проявления ревматизма:
Сердце: эндокардит (клапанный,  хордальный                  

 пристеночный) клапаны: митральный, аортальный

Клапанный эндокардит:

• диффузный эндокардит или вальвулит

• острый бородавчатый эндокардит

• фибропластический

• возвратно-бородавчатый эндокардит





Дистрофические и воспалительные 
процессы в сердце при ревматизме

Митральный стеноз при ревматизме



Морфогенез клапанного 
эндокардита.



Бородавчатые эндокардиты
←  Острый бородавчатый 

эндокардит

Возвратно-бородавчатый 
эндокардит   →

- створки митрального клапана тонкие, полупрозрачные
- по краю створок на поверхности, обращенной в 
сторону левого предсердия – серо-розовые 
тромботические наложения («бородавки»)
- размеры и масса сердца не изменены

Створки митрального клапана утолщены, 
склерозированы, деформированы, сращены 
между собой, белесоватые. Хорды утолщены и 
укорочены. По краям деформированных 
клапанов располагаются мелкие серо-красные 
тромботические наложения – «бородавки»



Острый бородавчатый 
эндокардит



Возвратно- бородавчатый 
эндокардит



Микропрепарат
ОСТРЫЙ БОРОДАВЧАТЫЙ ЭНДОКАРДИТ.
Створка клапана тонкая, сосудов нет. 
Имеются участки дезорганизации, наложение 
тромботических масс. Развивается 
фибринозный некроз, диффузная 
гистиолимфоцитарная инфильтрация.
   1 – наложение тромботических масс (Δ), 2 – 
склероз створки клапана (♦). 



Возвратно-бородавчатый 
эндокардит



Микропрепарат

ВОЗВРАТНО-БОРОДАВЧАТЫЙ 
ЭНДОКАРДИТ.
Створка клапана утолщена (за счет 
склероза и гиалиноза). На периферии 
створки – мукоидное набухание и 
фибриноидный некроз. Появляются 
новообразованные сосуды капиллярного 
типа. Под зоной некроза эндотелий 
разрушен, прикреплен смешанный тромб. 
В толще клапана – диффузный 
лимфомакрофагальный инфильтрат. 
    1 – выраженная лимфомакрофагальная 
инфильтрация, 2 – смешанный тромб.



Микропрепарат

УЗЕЛКОВЫЙ ПРОДУКТИВНЫЙ 
ЭНДОКАРДИТ (ГРАНУЛЕМАТОЗ). 
В интерстиции миокарда видны 
очаговые периваскулярные скопления 
клеток вокруг фокусов фибриноидного 
некроза (гранулемы Ашоффа-
Талалаева. 
  На 1 стадии гранулема состоит из 
крупных гистиоцитов («глаз совы»), 
они расположены в виде лепестков – 
это «цветущая» гранулема.) На 
периферии – лимфоциты и 
плазматические клетки 
(лимфоцитарная инфильтрация). В 
кардиомиоцитах определяются 
признаки жировой дистрофии, в 
некоторых клетках ядра отсутствуют 
(глыбчатый распад) – миолизис. 
обнаружены макрофаги (клетки 
Аничкова). 
   Исход: острая сердечная 
недостаточность



Макропрепарат
ФИБРИНОЗНЫЙ ПЕРИКАРДИТ 
(«ВОЛОСАТОЕ СЕРДЦЕ).
- увеличение в размере
- на перикарде видны наложения 
фибрина в виде свалявшихся волос (=> 
«волосатое сердце»)
- тусклого цвета
- нити фибрина легко отделяются
- листки сердечных перегородок 
утолщены



Осложнения ревматического эндокардита

Шаровидный тромб левого 
предсердия

Макропрепарат

ИНФЕКЦИОННЫЙ ЭНДОКАРДИТ 
(СЕПСИС).
Первичный:
- клапаны – очаги сепсиса
- дефект клапана – полипозно-язвенный 
эндокардит (хронический, затяжной)
Вторичный:
- образуется уже на склерозированных 
клапанах

Макропрепарат

ПОЛИПОЗНО-ЯЗВЕННЫЙ 
ЭНДОКАРДИТ
Размеры сердца увеличены, камеры 
расширены. Стенка левого желудочка 
утолщена. Заслонки аортального клапана 
утолщены, склерозированы, 
гиалинизированы, деформированы и 
сращены. По наружному краю заслонок 
видны изъязвления и округлые дефекты. 
На поверхности заслонок видны 
массивные крошащиеся тромботические 
наложения в виде полипов.



Митральный стеноз по типу 
«диафрагма».



Митральный стеноз по типу «рыбьего 
рта»

Макропрепарат 

РЕВМАТИЧЕСКИЙ МИТРАЛЬНЫЙ ПОРОК СЕРДЦА. 
- размеры и масса сердца увеличены (за счет гипертрофии 
обоих желудочков)
- створки клапана утолщены, сращены, белесоватые, 
местами в их толще – обызвествление,  хорды укорочены
- гиалиноз и склероз клапанов
- миокард дряблой консистенции





Протезы  клапана сердца

Шариковый протез: на левом рисунке вид клапана сверху, со стороны левого 
предсердия; на правом – со стороны левого желудочка.

Старый вариант механического протеза митрального клапана



Современный механический протез клапана сердца

Слева – вид снизу, со стороны полости левого желудочка;
Справа -  со стороны левого предсердия.



Свиной биопротез клапана сердца

Нижняя поверхность клапана Верхняя поверхность клапана



Клинико-анатомические формы 
ревматизма:

1.  Кардиоваскулярная

2.  Полиартритическая

3.  Нодозная (узловатая)



Полиартритическая форма

• Встречается у 10-15% больных
• Поражаютмя преимущественно крупные суставы: коленные, 
локтевые, плечевые, голеностопные. Деформации суставов не 
происходит.

Нодозная форма
• Характеризуется появлением под кожей в околосуставных тканях 
безболезненных узелков, представленных очагами фибриноидного 
некроза, окруженного лимфоидно-макрофагальным инфильтратом



Церебральная форма
•Проявляется хореей – непроизвольными мышечными 
движениями и гримасами.
Морфология – 
•Артерииты
•Микроглиальные узелки
•Дистрофия нейронов
•Очаги кровоизлияний.

Другие органы не поражаются



Системная красная волчанка
• Остро или хронически протекающее заболевание с выраженной 
аутоиммунизацией, с преимущественным поражением кожи, почек, 
сосудов.

• Процессы аутоиммунизации сопровождаются появлением 
антинуклеарных аутоантител к компонентам клеточного ядра (ДНК, 
РНК, нуклеопротеидам и пр.), образованием токсичных иммунных 
комплексов, вызывающих системные васкулиты и полиорганные 
поражения.



Морфологические изменения
• Васкулит возникает на уровне микроциркуляции и часто представлен 
деструктивно-пролиферативными венулитами, капилляритами и 
артериолитами, приводящими к склерозу и гиалинозу сосудов. При 
этом вокруг артериол лимфоидных узелков (белая пульпа) 
селезенки возникает концентрические наслоения коллагена – 
луковичный склероз.

• На коже лица появляется «красная бабочка», морфологически 
представленная лимфогистиоцитарными инфильтратами вокруг венул 
и придатков кожи, расширением сосудов и кровоизлияниями, 
утолщением базальной мембраны и атрофией эпидермиса, 
гиперкератозом. 



Васкулит центральной артерии лимфоидных узелков 
селезёнки (луковичный склероз)



В  почках может возникать :

• а. Волчаночный гломерулонефрит, для которого характерны 
субэндотелиальные и мезенгиальные иммунные комплексы, изменения 
капилляров в виде «проволочных петель», очаги фибриноидного некроза, 
гематоксилиновые тельца и гиалиновые тромбы.

• б. Гломерулонефрит без характерных волчаночных признаков, т.е. имеющий 
картину острого или хронического гломерулонефрита или мембранозной 
нефропатии.



Почка – капилляры в виде проволочных петель



В сердце может возникать 
• абактериальный бородавчатый эндокардит 

Либмана-Сакса (преимущественного 
митрального клапана).

В легких 
• развивается диффузный 

интерстициальный фиброз в исходе 
фиброзирующего альвеолита. 



Дерматомиозит



Гелиотропный параорбитальный отек и
           эритема  (симптом очков)

Эритема над пястно-фаланговыми суставами



КРАСНАЯ ВОЛЧАНКА 
(Lupus erythematodes; син. эритематоз)

Это заболевание из группы диффузных 
болезней соединительной ткани 
(коллагенозов). 
• Различают две основные формы 
красной волчанки: кожную 
(интегументную) и системную.

• Кожная форма обычно проявляется в 
виде дискоидной красной волчанки 
(эритема, гиперкератоз и атрофия кожи), 
реже встречаются центробежная эритема 
Биетта и глубокая красная волчанка 
Капоши-Ирганга (под кожей узлы, 
волчаночный панникулит).

• СКВ может быть как самостоятельным 
заболеванием (первичной; болезнь 
Либмана-Сакса), так и вторичной 
(синдромом), вызванным лекарствами 
или опухолью.





Морфологические проявления 
системной красной волчанки







РЕВМАТОИДНЫЙ АРТРИТ



Миокардит: 

• узелковый продуктивный

• диффузный межуточный экссудативный ( 
чаще у детей – миокардит Скворцова)

• очаговый межуточный экссудативный



Гранулематозный миокардит.



Диффузный межуточный миокардит.



Диффузный межуточный миокардит.



Диффузный межуточный миокардит.



Перикардит: серозное или серозно-фибринозное 
или фибринозное воспаление.

«Волосатое сердце»

Исход:

• Облитерация полости перикарда

• Обызвествление соединительной ткани – 
«панцирное сердце»



  Фибринозный перикардит.



Осложнения:

• пороки сердца (приобретенные): митральный стеноз и 
недостаточность, трикуспидальный – стеноз и 
недостаточность,  аортального клапана,                  
пристеночный тромбоз

Компенсированные пороки сердца

Декомпенсированные пороки сердца

Хроническая сердечная недостаточность



Дополнительный 
материал
Системные васкулиты



Классификация васкулитов (Международная 
согласительная конференция в Чапел-Хилле (CHCC — 
Chapel Hill Consensus Conference), 1994 г.).



Классификация васкулитов (Интернациональная 
согласительная конференция в Чапел-Хилле (CHCC — 
Chapel Hill Consensus Conference), 1994 г.). Продолжение



Классификация васкулитов (Вторая интернациональная 
согласительная конференция в Чапел-Хилл (International Chapel Hill 
Consensus Conference) 2011 г.). 

Васкулиты крупных сосудов:
— артериит Такаясу (АТ);
— гигантоклеточный артериит (ГКА).
Васкулиты сосудов среднего калибра:
— узелковый полиартериит (УП);
— болезнь Кавасаки (БК).
Васкулиты сосудов мелкого калибра:

АНЦА-ассоциированные васкулиты, включающие: 
– микроскопический полиангиит (МПА); 
– гранулематоз с полиангиитом (ГПА) Вегенера; 
– эозинофильный гранулематоз с полиангиитом (ЭГПА) Чарга — Стросса;
Иммунокомплексные васкулиты сосудов малого калибра, включающие:
– болезнь антигломерулярной базальной мембраны (болезнь анти-ГБМ); 
– криоглобулинемический васкулит (КГВ); 
– IgA васкулит Шенлейна — Геноха;
– гипокомплементемический уртикарный васкулит (ГУВ) — анти-С1q васкулит.

Васкулиты сосудов различного калибра:
— болезнь Бехчета (ББ); 
— синдром Когана (СК).



Классификация васкулитов (Вторая интернациональная 
согласительная конференция в Чапел-Хилл (International Chapel Hill 
Consensus Conference) 2011 г.). 

Васкулиты одного органа:
— кожный лейкоцитокластический васкулит;
— кожный артериит;
— первичный васкулит ЦНС;
— изолированный аортит.
Васкулиты, ассоциируемые с системными заболеваниями:
— волчаночный васкулит;
— ревматоидный васкулит;
— саркоидозный васкулит.
Васкулиты, ассоциируемые с известной этиологией:
— криоглобулинемический васкулит, ассоциируемый с вирусом гепатита С;
— васкулит, ассоциируемый с вирусом гепатита В;
— аортит, ассоциируемый с сифилисом;
— иммунокомплексный васкулит, ассоциируемый с сывороточной болезнью;
— васкулиты, ассоциируемые с раковыми (точнее, злокачественными 
новообразованиями) заболеваниями



Локализация некоторых системных васкулитов.



Патогенез васкулитов. Общие и частные механизмы.



Васкулит кожи



Гигантоклеточный артериит.

• Гигантоклеточный (височный) 
артериит (болезнь Хортона — Магата — 
Брауна В.Т. Horton, р. 1895 г., 
американский врач; Т.В. Magath, 
современный американский врач; G.Е. 
Brown, 1885—1935, американский врач)  - 
гранулематозный артериит, 
возникающий у лиц старше 50 лет и 
характеризующийся своеобразной 
клинической картиной с обязательным 
поражением височных артерий, 
избирательным вовлечением ветвей 
глазничных артерий и частым 
сочетанием с ревматической 
полимиалгией.

• Морфология: гигантоклеточные 
гранулемы, некроз миоцитов, 
эпителиодноклеточная инфильтрация с 
примесью лимфоцитов, эозинофилов, 
иногда с тромбами. В финале тотальный 
артериосклероз с облитерацией 
просвета.



Артериит Такаясу (неспецифический аортоартериит). 
Классификация.

• Артериит Такаясу - системное 
заболевание, 
характеризующееся 
гранулематозным воспалением 
аорты и отходящих от нее 
ветвей с частичной или полной 
их облитерацией. В патогенезе 
ведущая роль принадлежит 
хроническому 
иммунокомплексному 
воспалению стенки сосудов. 
Болеют преимущественно 
молодые женщины; 
взаимосвязь с микобактерией 
туберкулеза.

• Классификация:
❖ I тип – поражение ограничивается дугой аорты (синдром дуги 

аорты) и ее ветвями (8% больных);

❖ II тип – поражается нисходящая часть (грудной и брюшной 
отделы) аорты (11%);

❖ III тип (смешанный) – наиболее частый, включает поражение 
дуги аорты и ее нисходящего отдела (65%);

❖ IV тип – включает поражения, характерные для первых трех 
вариантов в сочетании с артериитом ветвей легочной артерии, 
наблюдаются также окклюзия плечевых и подвздошных 
артерий, поражение дуги аорты и почечных артерий (синдром 
Такаясу – Денерея)



Артериит Такаясу (неспецифический 
аортоартериит). 

• Морфология: преимущественно 
периваскулит, 
лимфомакрофагальный 
инфильтрат, гранулемы с 
гигантскими многоядерными 
клетками, пристеночные 
тромбы, затем фиброз, 
сегментарный стеноз артерий

• Препараты: стеноз устьев 
коронарных артерий, 
микроскопическая картина (г.-э., 
окраска по Вейгерту)





Узелковый полиартериит (болезнь Куссмауля-Мейера).
•Периартериит узелковый (болезнь Куссмауля — 
Мейера; A. Kussmaul, 1822—1902, нем. врач: R. Meier, 
1824—1888, нем. врач, узелковый полиартериит, 
узелковый панартериит, системный 
некротизирующий васкулит) — воспалительное 
заболевание артерий среднего и мелкого калибра 
(панартериит). Изменения артерий часто носят 
сегментарный характер и возникают в местах их 
разветвления. В наиболее тяжелых случаях болезни 
возможно образование аневризм, которые могут 
пальпироваться в виде узелков. Последствиями 
тяжелого панартериита могут быть инфаркты, 
кровоизлияния, рубцы
•Характерно сегментанрное поражение сосудов 
почек, сердца, скелетных мышц, ЖКТ, нервной 
системы, кожи
•Морфология: 
• Обострение

• Сегментарный деструктивный панартериит 
(панартериолит), фибриноидный некроз, 
нейтрофилы, эозинофилы, тромбы, кровоизлияния, 
инфаркты

• Ремиссия
• пролиферативно-деструктивныи и 

пролиферативный артериит, склероз, узелковое 
утолщение стенок артерий





СИНДРОМ    ШЕГРЕНА 

Микропрепарат «Синдром (болезнь) Шегрена». 
Диффузно-очаговые лимфоцитарные инфильтраты 
слюнной железы, атрофия железистой паренхимы и 
разрастание соединительной ткани (склероз).



• Наиболее часто поражаются почки, сердце, скелетно-
мышечная система, желудочно-кишечный тракт и ЦНС.

• В почках возникает иммунокомплексный артериолит и 
гломерулонефрит, инфаркты. 

• Поражение почек и артериальная гипертензия чаще всего 
служат причиной смерти при узелковом периартериите.

Узелковый периартериит



УЗЕЛКОВЫЙ ПЕРИАРТЕРИИТ  





Синдром Кавасаки.

Синдром Кавасаки (Т. Kawasaki, современный японский врач; острый детский лихорадочный 
кожно-слизисто-лимфожелезистый синдром, синдром мукокутанного лимфоузла, узелковый 
периартериит детского возраста) - острое воспалительное заболевание, характеризуется 
продолжительной высокой, со «свечками», температурой тела, двусторонним бульбарным 
конъюнктивитом, сухими эритематозными губами, малиновым цветом языка, инъецированной 
слизистой оболочкой ротоглотки, негнойной лимфоаденопатией и макулоэритематозными сыпями, 
многоформной эритемой, плотным отеком и поверхностной десквамацией кожи на руках и ногах. 
Кроме того, у многих больных отмечаются поражения сердечно-сосудистой системы с коронарным 
артериитом, дилатацией и образованием аневризм пораженных сосудов, миокардитом, аритмиями и 
коронарной недостаточностью. Заболевание, поражает главным образом детей младше 5 лет. 
Генетическая предрасположенность. Снижение CD8+, увеличение CD4+ Т-лимфоцитов, В-лимфоцитов. 
Часто спонтанное выздоровление через 3-6 недель

Морфология:
•Системный деструктивно-пролиферативный 
васкулит (сначала пери-, затем панваскулит; 
формирование гранулем) крупных (прежде 
всего, коронарных) и мелких артерий, реже 
вен; в очагах воспаления - аневризмы, 
разрывы, тромбы, кровоизлияния, реже 
миокардит, перикардит, инфаркт миокарда

•Микрофотография: подострый/хронический 
васкулит со стенозом просвета коронарной 
артерии



Гранулематоз Вегенера.

Гранулематоз Вегенера (F. Wegener – нем.врач-
патолог; некротическая гранулема верхних 
дыхательных путей с нефритом) - заболевание из 
группы системных васкулитов, для которого 
характерно гранулематозное поражение, в первую 
очередь, верхних дыхательных путей, легких и почек. 
Некоторые авторы выделяют так 
называемый гранулематоз носа как одну из его 
форм, однако большинство рассматривают его как 
самостоятельное заболевание.
Морфология:
• Васкулит (панваскулит) мелких артерий, артериол, 

капилляров (вен, венул) аналогичный узелковому 
периартерииту с макрофагальными гранулемами, 
окруженными фибробластами, эпителиоидными 
клетками с примесью нейтрофилов (деструкция 
ткани), эозинофилов, гигантских многоядерных 
клеток. Хараткерен для ЖКТ и дыхательной 
системы.

• Очаговый некротизирующий, 
мезангиопролиферативный или 
мезангиокапиллярный гломерулонефрит, 
некротический ринит, синусит, носовые 
кровотечения, пневмонит с кровохарканьем.





Эозинофильный гранулематозный васкулит (синдром 
Чердж-Штрауса)

Эозинофильный гранулематозный 
васкулит (синдром Черджа—Стросса, 
Churg—Strauss, аллергический гранулематоз) 
–системный некротизирующий сегментарный 
панангиитом мелких сосудов (артериол и 
венул) с эозинофильной периваскулярной 
инфильтрацией. Изменения сосудов приводят 
к образованию многочисленных 
эозинофильных инфильтратов в тканях и 
органах (особенно в легочной ткани) с 
последующим формированием 
периваскулярных гранулем. К характерным 
клиническим проявлениям заболевания 
относятся тяжелый бронхоспастический 
синдром, «летучие» эозинофильные легочные 
инфильтраты, фибропластический 
эндокардит Лефлера и стойкая 
гиперэозинофилия периферической крови. 
Нередко наблюдаются также проявления 
кожного васкулита, поражение нервной 
системы и суставов. Заболевание 
встречается главным образом в возрасте 
40—50 лет. Нередко у больных можно выявить 
неблагоприятный аллергологический 
анамнез, чаще всего поливалентную 
лекарственную аллергию.
Морфология:
• Васкулит как при узелковом периартериите с  гранулемами в сосудистой стенке и 

периваскулярно из гладкомышечных клеток, макрофагов с примесью эозинофилов.
• Легкие и верхние дыхательные пути - некротизирующий, затем гранулематозный васкулит с 

эозинофилией в плевральной жидкости, бронхиальная астма, аллергический ринит, 
рецидивирующий синусит, полипы носа, некрозы слизистой оболочки

• Кожа - пурпура, эритема, некроз
• Почки - редко некротизирующий гломерулонефрит.





Облитерирующий полиангиит (Болезнь Винивартера-
Бюргера)

• Облитерирующий полиангиит 
(Болезнь Винивартера-
Бюргера, описан австрийским 
хирургом F. Winiwarter и 
американским врачом L. Buerger; 
мигрирующий тромбофлебит, 
облитерирующий 
тромбоангиит) – сегментарное 
острое и хроническое 
воспалительное заболевание 
артерий среднего и мелкого 
калибра и вен с последующим 
склерозом и облитерацией 
просвета; преимущественно 
вовлекаются дистальные отделы 
сосудов конечностей, реже – 
артерии головного мозга и 
внутренних органов. Чаще 
заболевают курящие молодые 
мужчины 20–40 лет. Предполагают 
связь заболевания с 
сенсибилизацией табаком у 
генетически предрасположенных 
лиц.

• Морфология:
• Некротизирующий васкулит (сегментарный фибриноидный некроз, 

нейтрофильная инфильтрация (в т.ч. и в тромбах с формированием 
абсцессов), лейкоцитоклазия) мелких артерий, артериол, капилляров, венул 
почек, кожи, легких, кишечника, сердца, мышц. Некротизирующий 
гломерулонефрит, некротизирующий альвеолит- пурпура, кровохарканье, 
гематурия, протеинурия, мелена. 



Геморрагический васкулит (пурпура 
Шенляйн-Геноха, геморрагическая 
пурпура, капилляротоксикоз) 

• Геморрагический васкулит (пурпура 
Шенляйн-Геноха (нем. врачи Шёнляйн и 
Генох J. L. Schönlein и E. N. Henoch) - наиболее 
распространённое заболевание из группы 
системных васкулитов. В его основе лежит 
асептическое воспаление стенок 
микрососудов, множественное 
микротромбообразование, поражающее 
сосуды кожи и внутренних органов (чаще 
всего почек и кишечника).

• Главной причиной, вызывающей это 
заболевание является циркуляция в крови 
иммунных комплексов (IgA) и активированных 
компонентов системы комплемента

Классификация
1. Простая или кожная форма 

2. Суставная (ревматоидная) форма 

3. Абдоминальная форма 

4. Почечная форма 

5. Молниеносная форма 

6. Сочетанное поражение (смешанная форма)



Геморрагический васкулит (пурпура 
Шенляйн-Геноха, геморрагическая 
пурпура, капилляротоксикоз) 

Существуют признанные международным 
сообществом ревматологов классификационные 
критерии геморрагического васкулита, которые 
на протяжении многих лет (с 1990 г.) успешно 
используются в диагностике (Насонов и др., 1999):

1.Пальпируемая пурпура. Слегка 
возвышающиеся геморрагические кожные 
изменения, не связанные с тромбоцитопенией.

2.Возраст менее 20 лет. Возраст начала болезни 
менее 20 лет.

3.Боли в животе. Диффузные боли в животе, 
усиливающиеся после приёма пищи. или ишемия 
кишечника (может быть кишечное кровотечение).

4.Обнаружение гранулоцитов при биопсии. 
Гистологические изменения, выявляющие 
гранулоциты в стенке артериол и венул.

Морфология:

Некротизирующий васкулит с фибриноидной 
дегенерацией и и нейтрофильной 
инфильтрацией




