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(47—69% случаев), язвы желудочно-кишечного трак-
та (3—30% случаев), поражение нервной системы 
(8—30% случаев) [1, 2, 6—8].

В патогенезе болезни Бехчета важное значение 
придается нарушениям Т-клеточного звена иммуни-
тета, коагуляционной и фибринолитической систем, 
эндотелиальной дисфункции, а одним из триггерных 
факторов может быть микробная инфекция (выделя-
емые бактериями протеины теплового шока). Генети-
ческая предрасположенность к болезни Бехчета до-
казывается частым выявлением у пациентов антигена 
HLA-B51 [1, 2, 6—8].

Заболевание наблюдается практически повсеместно, 
однако чаще встречается на Ближнем Востоке, в райо-
нах бассейна Средиземного моря и в Японии. Распро-
страненность болезни Бехчета в зависимости от региона 
варьирует от 80 до 370 случаев на 100 000 населения. 
Пик заболеваемости приходится на второе-третье деся-
тилетия жизни. Дебют болезни Бехчета в детском воз-
расте наблюдается редко, а единого мнения о наличии 
особенностей заболевания у детей нет [6, 9—16].

Целью нашей работы явилось изучение течения и 
результатов лечения увеита при болезни Бехчета у де-

Общепризнано наличие существенных отличий 
этиологической структуры, течения и исходов эндо-
генных увеитов у детей и у взрослых. Для увеитов 
детского возраста характерно преимущественно бес-
симптомное начало, что нередко является причиной 
поздней диагностики, более тяжелое и хроническое 
течение, быстрое развитие разнообразных осложне-
ний, приводящих к значительному, часто необрати-
мому снижению зрительных функций. Кроме того, 
ряд нозологических форм увеитов, характерных для 
взрослых, в детском возрасте встречается редко, что 
также затрудняет их выявление и лечение [1—6].

Болезнь Бехчета — мультисистемное заболевание 
неясной этиологии, ведущим проявлением которого 
является рецидивирующий аутоиммунный васкулит. 
Несмотря на возможность поражения практически 
всех органов, наиболее характерными симптомами 
заболевания являются рецидивирующие афты слизи-
стой оболочки полости рта (90—100% случаев), язвы 
наружных половых органов (60—80% случаев), увеит 
(60—90% случаев) и поражение кожи в виде узлова-
той эритемы, псевдофолликулита или папулопусту-
леза (40—90% случаев). Реже отмечаются артриты 
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явленной у всех пациентов, реже — задних (в 3 глазах) 
и периферических передних (в 1 глазу) синехий. Ос-
ложнениями со стороны заднего сегмента были форми-
рование мембран в стекловидном теле (в 2 глазах), эпи-
папиллярных мембран (в 2 глазах), частичная атрофия 
ДЗН (в 2 глазах). Следует отметить атипичное течение 
воспалительного процесса у ребенка с односторонним 
увеитом, у которого через 3 мес после манифестации 
заболевания глаза возникла экссудативно-тракционная 
отслойка сетчатки (по поводу которой ребенок был на-
правлен в Московский НИИ глазных болезней).

При HLA-типировании: положительный HLA-B5 
антиген выявлен у 1 ребенка, HLA-A10 (26) — у 2 из 
3 обследованных.

Для купирования воспалительного процесса во 
всех случаях потребовалось назначение системной им-
муносупрессивной терапии. При этом ответ на различ-
ные препараты варьировал. У 2 пациентов, несмотря 
на местное лечение кортикостероидами и системное 
циклоспорином, увеит практически непрерывно реци-
дивировал. У 1 ребенка возникли осложнения кортико-
стероидной терапии (синдром Кушинга и гирсутизм). 
В связи с недостаточной эффективностью «стандарт-
ной» терапии обоим пациентам ревматологами был на-
значен Адалимумаб (Хумира), на фоне которого через 
4—6 мес наступила ремиссия заболевания. Отмечен 
регресс новообразованных сосудов ДЗН и кистовидно-
го макулярного отека, отменен циклоспорин и местная 
терапия. В ходе динамического наблюдения в течение 
37 и 45 мес рецидивов заболевания выявлено не было. 
Однако через 3 мес после прекращения одним ребен-
ком приема препарата выявлено обострение увеита.

У ребенка с односторонним увеитом до постановки 
диагноза болезни Бехчета проводилась только местная 
стероидная терапия, на фоне которой воспалительный 
процесс персистировал. После установления диагноза 
начато лечение системными кортикостероидами и ци-
клоспорином. Однако через 7 мес терапии выявлено 
повышение уровня креатинина в сыворотке крови, в 
связи с чем циклоспорин был отменен. Ревматологами 
начато лечение Инфликсимабом (Ремикейд). Во время 
третьего введения препарата наблюдалась тяжелая ин-
фузионная реакция, поэтому Инфликсимаб был заме-
нен на Адалимумаб. На фоне этой терапии достигнута 
ремиссия увеита, однако рецидировал афтозный сто-
матит, поэтому Адалимумаб заменен на Азатиоприн. 
Наблюдение за пациентом продолжается. У 1 ребенка 
ремиссия заболевания наступила в результате комби-
нированной системной терапии кортиокстероидами, 
циклоспорином и азатиоприном.

Следует отметить, что после достижения ремиссии 
не наблюдалось развития новых осложнений увеита, 
а повышение остроты зрения в результате терапии от-
мечено в 3 (42,9%) глазах. При этом острота зрения 
варьировала и была менее 0,05 в 1, 0,05—0,3 — в 2, 
0,4 и выше — в 4 глазах. Причинами низкого зрения 
были отслойка сетчатки в 1 случае, частичная ката-
ракта — в 1, частичная атрофия ДЗН — в 2 случаях.

Согласно критериям международной группы по 
изучению болезни Бехчета, диагноз заболевания ста-
вится на основании наличия у пациента рецидивиру-
ющего афтозного стоматита и одного из симптомов, 
включающих язвы гениталий, увеит, типичные изме-
нения кожи или положительный тест патергии [17].

тей на основании собственных наблюдений и анализа 
данных литературы.

Материал и методы. Под нашим наблюдением на-
ходилось 4 ребенка (2 мальчика и 2 девочки) с увеи-
том, ассоциированным с болезнью Бехчета. Диагноз 
болезни Бехчета был поставлен на основании комплек-
са симптомов, характерных для данного заболевания 
и подтвержден ревматологами [17]. Всем пациентам 
проведено комплексное офтальмологическое обследо-
вание, включая флюоресцентную ангиографию (ФАГ) 
и оптическую когерентную томографию (ОКТ). Дли-
тельность заболевания увеитом до обращения в Мо-
сковский НИИ глазных болезней варьировала и была у 
3 детей от 1 до 3 мес, у 1 — 8 лет. Длительность дина-
мического наблюдения составила от 1,5 до 6 лет.

Результаты и обсуждение. Анализ показал, что у 
всех детей увеит манифестировал в школьном возрасте 
(от 8 до 14 лет, в среднем 11,3 года). Следует отметить, 
первым симптомом болезни Бехчета, возникшим в воз-
расте от 3 до 11 лет (в среднем 7,4 года) был рецидивиру-
ющий афтозный стоматит. Увеит манифестировал позже 
стоматита через 1 мес — 8 лет. Другими симптомами 
заболевания, развившимися как до, так и после дебюта 
увеита были: рецидивирующие язвы наружных половых 
органов — у 2 детей, пустулезные высыпания на коже — 
у 2, артрит или артропатия — у 2. В 2 случаях выявлен 
специфичный для болезни Бехчета положительный тест 
патергии (образование пустулы через 24—48 ч после 
внутрикожного укола стерильной иглой).

Необходимо подчеркнуть, что болезнь Бехчета 
у всех детей была заподозрена только после дебюта 
увеита, а наличие таких экстраокулярных симптомов 
как папулопустулез и язвы наружных половых орга-
нов выявлено только при сборе анамнеза. При этом 
интервал между появлением первых симптомов забо-
левания и постановкой диагноза составил от 3 мес до 
9 лет (в среднем 5,3 года).

У всех пациентов наблюдался тяжелый панувеит: 
у 3 — двусторонний, у 1 — односторонний. В пери-
од активности воспалительного процесса выявлялась 
клеточная взвесь в передней камере и стекловидном 
теле. Гипопион, характерный для увеита при болезни 
Бехчета, отмечен только у 1 ребенка. Типичными сим-
птомами были ретиноваскулит, проявлявшийся расши-
рением и извитостью ретинальных сосудов, папиллит 
и макулярный отек, имевший диффузный или кисто-
видный характер (см. рисунок). У 2 детей обнаружены 
мелкие периферические ретинальные очаги, которые 
полностью резорбировались на фоне лечения.

При ФАГ наблюдалась экстравазация флюоресце-
ина из сосудов сетчатки, подтверждающая наличие 
генерализованного ретинаваскулита, гиперфлюорес-
ценция диска зрительного нерва (ДЗН), макулярный 
отек. Проминенция ДЗН, утолщение слоя нервных 
волокон парапапиллярно и макулярный отек выявле-
ны также при ОКТ (см. рисунок).

Следствием тяжелого воспалительного процесса 
явилось раннее развитие осложнений и их комбиниро-
ванный характер. В период активного увеита у 1 ребен-
ка наблюдались рецидивирующие ретинальные и ви-
треальные кровоизлияния, у 2 возникли новообразован-
ные сосуды на ДЗН. Наиболее частыми структурными 
изменениями со стороны переднего отрезка глаза были 
формирование задней субкапсулярной катаракты, вы-
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витию побочных эффектов. Для уменьшения «стероид-
ной нагрузки» и повышения эффективности лечения 
применяют иммунодепрессанты, раннее назначение 
которых у пациентов с болезнью Бехчета показано при 
задних увеитах и панувеитах. Среди традиционных 
препаратов наилучшие результаты в лечении увеита от-
мечены при применении циклоспорина, азатиоприна и 
такролимуса, однако терапевтический эффект дости-
гается не у всех пациентов, что требует поиска новых 
средств лечения. Несмотря на удовлетворительную эф-
фективность аликлирующих агентов (циклофосфамид, 
хлорамбуцил), эти препараты в настоящее время для 
терапии увеитов практически не применяются в связи с 
высокой частотой побочных эффектов [8, 22—25].

Появление в клинической практике нового класса 
лекарственных средств, так называемых генно-инже-
нерных биологических препаратов, позволило улуч-
шить результаты лечения рефрактерных увеитов при 
болезни Бехчета. Проведенные исследования про-
демонстрировали эффективность интерферона аль-
фа и ингибиторов фактора некроза опухоли альфа 
(ФНО-α), в том числе в детском возрасте [8, 26—30]. 
Необходимо подчеркнуть, что у 3 из 4 наблюдаемых 
нами детей ремиссия увеита достигнута только после 
назначения анти-ФНО терапии.

Выводы
1. Болезнь Бехчета в детском возрасте дебютирует 

редко, а спектр клинических проявлений отличается от 
наблюдаемой симптоматики у взрослых пациентов, что 
затрудняет своевременную диагностику заболевания.

2. Увеит при манифестации болезни Бехчета в дет-
ском возрасте протекает тяжелее, чем у взрослых, и 
при отсутствии адекватного лечения приводит к бы-
строму развитию разнообразных осложнений.

3. Увеит при болезни Бехчета требует раннего и 
активного противовоспалительного лечения. При не-
достаточной эффективности традиционной терапии 
препаратами выбора могут быть ингибиторы ФНО-α.

4. Ранняя диагностика и эффективная терапия по-
зволяют избежать тяжелых осложнений и сохранить 
хорошие зрительные функции у большинства детей.
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