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РЕЗЮМЕ

В предыдущей части обзора обсуждались актуальные клинические и диагностические аспекты некоторых неинфекционных 
увеитов у больных с иммуновоспалительными заболеваниями. В этой части будет продолжено обсуждение современного со-
стояния вопроса в отношении глазных манифестаций ряда других иммуновоспалительных состояний. Помимо увеитов, ассо-
циированных со спондилоартропатиями, ревматоидным артритом, болезнью Стилла, ювенильным идиопатическим артритом 
и системным саркоидозом, описанных в предыдущей части, нередки также глазные проявления при системных васкулитах, 
системной красной волчанке, синдроме Фогта — Коянаги — Харада. Несмотря на разработанные многочисленные схемы 
диагностики и алгоритмы терапии, многое в патогенезе увеитов, связанных с иммуновоспалительными заболеваниями, остает-
ся неизученным. Не теряет актуальность необходимость разработки персонализированных и мультидисциплинарных подходов 
для лечения и диагностики неинфекционных увеитов при многочисленных системных иммуновоспалительных заболеваниях. 
Углубленное понимание механизмов этиопатогенеза иммуновоспалительных процессов позволит определить новые подходы 
в лечении пациентов с увеитами.

Ключевые слова: неинфекционный увеит, иммуновоспалительные заболевания, болезнь Бехчета, системная красная вол-
чанка, синдром Фогта — Коянаги — Харада, аутовоспалительные синдромы
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ABSTRACT

In the previous part of the review clinical and diagnostic aspects of some non-infectious uveitis in patients with immunoinflammatory 
diseases were discussed. In this part we proceed the discussion of ocular manifestations of a number of other immunoinflammatory 
conditions. In addition to uveitis associated with spondyloarthropathies, rheumatoid arthritis, Still’s disease, juvenile idiopathic arthritis 
and systemic sarcoidosis described in the previous part, ocular manifestations are also common in systemic vasculitis, systemic lupus 
erythematosus, Vogt—Koyanagi—Harada syndrome. Despite the numerous diagnostic schemes and therapy algorithms developed 
to date, much in the pathogenesis of uveitis associated with immuno-inflammatory diseases remains unclear. The need to develop 
personalized and multidisciplinary approaches for the treatment and diagnosis of non-infectious uveitis in numerous systemic immuno-
inflammatory diseases remains relevant. In-depth understanding of etiopathogenetic mechanisms of immunoinflammatory processes 
will allow to develop new approaches in the treatment of patients with uveitis.

Keywords: non-infectious uveitis, immune-inflammatory diseases, Behcet’s syndrome, systemic lupus erythematosis, Vogt—Koy-
anagi—Harada syndrome, autoinflammatory syndrome
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Увеит представляет собой клинически полиморф‑
ное воспалительное заболевание, которое, начинаясь 
с сосудов хориоидеи, может распространиться на другие 
структуры глаза, такие как роговица, склера, зрительный 
нерв, сетчатка и ее сосуды.

Мировая заболеваемость увеитами колеблется в пре‑
делах от 38 до 714 человек на 100 000 населения, а в общей 
структуре офтальмологических заболеваний на долю 
увеитов приходится от 5 до 15  % [1]. В Соединенных 
Штатах Америки (США) увеит — одна из ведущих при‑
чин слепоты, тогда как в странах Западной Европы сле‑
пота вследствие увеита возникает у 15  %. Кроме того, 
согласно многочисленным исследованиям, отмечается 
постоянный рост заболеваемости увеитами [2–5].

Для классификации увеитов наиболее широко ис‑
пользуемыми являются классификация группы экс‑
пертов SUN (Standardization of Uveitis Nomenclature 
Working Group) от 2005 года и упрощенная этиоло‑
гическая классификация Международной исследова‑
тельской группы по изучению увеитов (International 
Uveitis Study Group (IUSG)) от 2008 года. Согласно по‑
следней выделяют инфекционные, неинфекционные 
увеиты, а также имитирующие увеит состояния, так 
называемые «маскарадные синдромы». Однако в 35–
40  % случаев установить причину увеита не пред‑
ставляется возможным, в таком случае увеит отно‑
сится к идиопатическому [2, 3]. Неинфекционные 
увеиты выявляются чаще, чем инфекционные. 
Среди них увеиты, ассоциированные с системными 

иммуновоспалительными заболеваниями, составля‑
ют 25–30 %.

По анатомической локализации воспалительного 
процесса чаще всего встречаются передние увеиты, ко‑
торые составляют 37–62 %, реже — задние и генерализо‑
ванные (9–38 и 7–38 % соответственно), периферические 
увеиты наблюдают в 4–17  % случаев. Хронизация про‑
цесса наступает у 50–60 % пациентов.

Увеит может развиваться как часть симптомоком‑
плекса при таких иммуновоспалительных заболеваниях, 
как спондилоартриты (СпА), реактивные артриты (РеА), 
артриты при воспалительных заболеваниях кишечника 
(ВЗК), ювенильный идиопатический артрит (ЮИА), рев‑
матоидный артрит (РА), системные васкулиты, в частно‑
сти, болезнь Бехчета, аутовоспалительные синдромы, 
синдром Фогта — Коянаги — Харада (ФКХ), системная 
красная волчанка (СКВ), синдром тубулоинтерстици‑
ального нефрита и увеита (ТИНУ), рассеянный склероз 
[4]. В ряде случаев НИУ может проявляться как изо‑
лированный внутриглазной воспалительный процесс, 
что характерно для HLA‑B27‑ассоциированного увеита, 
факогенного, идиопатического, увеита Фукса, глаукомо‑
циклитического криза, симпатической офтальмии. НИУ 
может быть также следствием травм, сахарного диабета 
и распада внутриглазной опухоли.

Преимущественно передняя локализация увеита ха‑
рактерна для СпА (аксиальный спондилоартрит (акс‑
СпА), псориатического артрита (ПсА)), ВЗК, саркоидо‑
за, синдрома ТИНУ. Периферический отдел сосудистой 
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оболочки часто поражается при саркоидозе и рассе‑
янном склерозе. Поражение заднего отдела с развити‑
ем генерализованного увеита характерно для систем‑
ных аутоиммунно‑аутовоспалительных заболеваний, 
в частности для болезни Бехчета, синдрома Фогта  — 
Коянаги — Харада, саркоидоза. Кроме того, при прове‑
дении дифференциальной диагностики важно помнить 
об инфекционных причинах увеита и при необходимо‑
сти исключать их. Так, передний увеит часто вызывают 
вирусы герпеса человека (ВГЧ): вирус простого герпеса 
(ВПГ), цитомегаловирус (ЦМВ), вирус варицелла‑зостер 
(VZV) [6, 7]; периферический: вирусы герпеса и Лайм‑
боррелиоз; задний и генерализованный: туберкулез, ток‑
соплазмоз, грибковая и вирусная инфекция.

Иммунные механизмы, участвующие в патогенезе 
НИУ, запускаются как экзогенными, так и эндогенны‑
ми факторами. Экзогенные факторы включают факто‑
ры окружающей среды, в частности инфекции, токси‑
ны, лекарственные средства, травмы глазного яблока. 
Важными эндогенными факторами считаются генети‑
ческая предрасположенность — антигены главного ком‑
плекса гистосовместимости человека (Human Leukocyte 
Antigens (HLA), I класс связан с передним увеитом, II 
класс  — с задним); система комплемента; молекуляр‑
ная мимикрия; нарушения в системе иммунной приви‑
легированности глаза, что может привести к подавле‑
нию функции регуляторных Т‑лимфоцитов, активации 
Т‑хелперов, преимущественно 1‑го и 17‑го типа, и про‑
дукции ими провоспалительных цитокинов.

Активация тех или иных Т‑хелперных субпопуляций 
и синтез соответствующих иммуномедиаторов, прежде 
всего интерлейкинов (IL‑1, ‑2, ‑4, ‑5, ‑6, ‑7, ‑10, ‑13, ‑17, 
‑23), фактора некроза опухоли альфа (ФНО‑α), опреде‑
ляет клиническую форму НИУ и особенности его те‑
чения. Иммунокомпетентные клетки инфильтрируют 
внутренние оболочки глаза диффузно (негранулематоз‑
ный тип воспаления) или очагово (гранулематозный тип 
воспаления), вызывая в последующем деструкцию ткани 
с развитием фиброза, неоангиогенеза, атрофии [4].

Важно отметить, что при несвоевременном начале 
терапии увеита высока вероятность значительного ухуд‑
шения зрительных функций вплоть до полной потери 
зрения и ухудшения качества жизни.
ОСОБЕННОСТИ УВЕИТОВ ПРИ НЕКОТОРЫХ 
ИММУНОВОСПАЛИТЕЛЬНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ

Системные васкулиты
Системные васкулиты — гетерогенная группа заболе‑

ваний, основным морфологическим признаком которых 
является воспаление сосудистой стенки, а клинические 
проявления зависят от типа, калибра, локализации по‑
раженных сосудов и активности системного воспаления.

Поражение глаз встречается преимущественно 
при AНЦА‑ассоциированных васкулитах: грануле‑
матозе с полиангиитом Вегенера (ГПА Вегенера), эо‑
зинофильном гранулематозе с полиангиитом (ЭГПА 

Черджа  — Строс), микроскопическом полиангиите, 
узелковом полиартериите (УП), болезни Кавасаки и ред‑
ком гипокомплементемическом уртикарном васкулите 
(анти‑C1q васкулит). Офтальмологические проявления 
при системных васкулитах представлены в основном 
конъюнктивитом, склеритом, эписклеритом, ПЯК и уве‑
итом. Около 20 % пациентов с УП имеют ПЯК, мульти‑
фокальный ретиноваскулит и передний увеит. У 28–87 % 
больных ГПА и ЭГПА выявляется гранулематозное по‑
ражение орбиты, у 10–20 % — гранулематозный перед‑
ний увеит (преципитаты среднего и крупного размера 
на эндотелии роговицы, гранулемы радужки  — узелки 
Кеппе и Бусакка, задние синехии с утолщением радуж‑
ки), у 5–12 % — задний увеит с кровоизлияниями в сет‑
чатку. Для микроскопического полиангиита более харак‑
терны склерит и эписклерит.

Болезнь Бехчета
Болезнь/синдром Бехчета (ББ)  — системный васку‑

лит неизвестной этиологии, характеризующийся пора‑
жением сосудов любого типа и калибра, проявляющий‑
ся рецидивами язвенного процесса в ротовой полости 
и на гениталиях, поражением глаз, суставов, желудочно‑
кишечного тракта, центральной нервной системы и дру‑
гих органов [8, 9]. И наряду с поражением центральной 
нервной системы, является наиболее инвалидизирующим 
из‑за высокого риска снижения зрения больных [10–13]. 
В большинстве случаев глаза вовлекаются в первые 2 года 
болезни, а через 5 лет риск развития увеита снижается 
[14]. В 10–20 % случаев ББ дебютирует с увеита. Чаще (83–
95 %) поражение глаз встречается у молодых мужчин [15]. 
В 63–100 % случаев воспаление билатерально [16–19].

Изолированный передний увеит описывают до‑
вольно редко [18]. Воспалительная реакция в передней 
камере имеет негранулематозный характер [15]. Хотя 
передний увеит при ББ обычно описывают как острый 
увеит с гипопионом, более частым проявлением явля‑
ется иридоциклит без гипопиона, который наблюдается 
в двух третях случаев [20]. Передний увеит у этой груп‑
пы больных обычно возникает очень быстро и может 
разрешаться спонтанно, даже без терапии, примерно 
через 2–3 недели. Хроническое воспаление не характер‑
но для этого процесса [21].

Гипопион встречается у 20–30 % больных ББ, обычно 
он маленький и «скользкий», т.е. меняет свое положение 
при наклоне головы пациента [22], и нередко сочетается 
с тяжелым поражением сетчатки [23]. В качестве наи‑
более частых осложнений переднего увеита описывают 
возникновение передних и задних синехий, вторичную 
глаукому, катаракту и макулярный отек.

Менее частыми проявлениями поражения переднего 
отдела глаза у больных ББ являются конъюнктивит, син‑
дром сухого глаза, эписклерит, склерит, кератит, пораже‑
ние век и экстраокулярных мышц [24].

У пациентов с ББ наиболее часто выявляют хрониче‑
ский или рецидивирующий негранулематозный задний 
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или генерализованный (в 40–60  %) двусторонний (78–
95 %) увеит [24–27].

Основными признаками генерализованного и/или 
заднего увеита являются диффузный витреит с по‑
мутнением стекловидного тела или без него, васкулит 
сетчатки, окклюзия крупных или периферических вен 
сетчатки и, реже, артериол, поверхностные/глубокие ин‑
фильтраты сетчатки, папиллит зрительного нерва и ма‑
кулярный кистовидный отек [23, 28].

Диффузный витреит  — обязательный признак по‑
ражения заднего сегмента глаза. Помутнение стекло‑
видного тела — признак активного воспаления, которое 
наиболее ярко проявляется в начале обострения и по‑
степенно уменьшается [19, 29]. По мере того как воспа‑
ление стекловидного тела регрессирует, воспалительные 
конгломераты в стекловидном теле организовываются, 
принимая вид «снежных комков», и могут образовывать 
нити, подобные жемчужному ожерелью, в нижних отде‑
лах стекловидного тела [18, 23]. Это является патогномо‑
ничным и указывает на то, что приступ начался около не‑
дели назад и в настоящее время регрессирует. В отличие 
от помутнений типа «снежных комков» при парсплани‑
те, они меньше по размеру, имеют организованное рас‑
положение, в основном выявляются в нижневисочном 
отделе и спонтанно резорбируются без рубцевания [30].

Наиболее часто встречающееся и прогностически не‑
благоприятное проявление заднего увеита — облитери‑
рующий некротизирующий васкулит, обычно сопрово‑
ждающийся ретинитом [15, 28–31].

Вены (перифлебит) поражаются больше, чем арте‑
рии (периартериит). Периартериит не рассматрива‑
ется изолированно, он всегда сопровождается пери‑
флебитом. Часто также выявляется капиллярит [32]. 
Перифлебит при ББ  — экссудативный, окклюзирую‑
щий и рецидивирующий процесс, который может во‑
влекать сосуды любого размера и любой локализации. 
Окклюзирующий васкулит может приводить к возник‑
новению геморрагий и появлению «мягкого» экссудата 
на сетчатке в остром периоде (ретинит сетчатки), к ок‑
клюзии ветвей вен сетчатки или, реже, окклюзии цен‑
тральной вены сетчатки. После стихания воспалитель‑
ного процесса выявляются окклюзированные сосуды 
и может наблюдаться ишемия сетчатки [30]. Возможно 
поражение сосудов хориоидеи [33].

Макулярный отек сетчатки присутствует от 20 
до 75  % случаев, при этом часто он выявляется только 
при проведении флюоресцентной ангиографии [34], 
является наиболее частым признаком и осложнением, 
проявляющимся в макулярной области при болезни 
Бехчета, и может привести к необратимому снижению 
остроты зрения пациента за счет возникающих впослед‑
ствии ишемических изменений [26, 34, 35].

Зрительный нерв поражен как минимум у четверти 
пациентов с ББ. Оптическая нейропатия при ББ может 
возникать отдельно или совместно с другим пораже‑
нием ЦНС, быть вторичной из‑за других поражений 

глаза, таких как увеит, отек диска зрительного нерва из‑
за тромбоза дурального синуса, облитерирующего ва‑
скулита сетчатки или вторичной глаукомы.

Это состояние может проявляться либо в виде изоли‑
рованного папиллита, либо в виде тромбоза сагитталь‑
ного синуса при неврологическом поражении [36–38].

Папиллит с гиперемией диска зрительного нерва 
и «стертостью» его границ — наиболее частый вариант 
поражения зрительного нерва. Отек диска зрительного 
нерва может возникнуть в результате микроваскулита 
артериол, его кровоснабжающих. Хотя это проявление 
воспалительного процесса наблюдается не очень часто, 
оно может привести к прогрессирующей атрофии зри‑
тельного нерва.

Основными осложнениями увеита у больных ББ яв‑
ляются: неоваскуляризация, отслойка сетчатки, катарак‑
та и вторичная глаукома [18, 39].

Системная красная волчанка
Системная красная волчанка (СКВ) — системное ау‑

тоиммунное ревматическое заболевание неизвестной 
этиологии, характеризующееся гиперпродукцией ор‑
ганоспецифических аутоантител к различным компо‑
нентам клеточного ядра с развитием иммуновоспали‑
тельного повреждения внутренних органов. В странах 
Европы заболевание встречается с частотой 39,2 случая, 
в США — 241 на 100 000 населения.

Поражение глаз как проявление основного заболева‑
ния встречается у 25–47 % пациентов с СКВ. Передний 
увеит у этой группы больных определяется редко, это 
негранулематозное воспаление, обычно протекающее 
в легкой форме, но в редких случаях может приводить 
к ухудшению зрения и формированию гипопиона [40].

Характерным проявлением вовлечения глаз у боль‑
ных СКВ является волчаночная ретинопатия в двух 
разновидностях. Первая  — ретинопатия, аналогичная 
диабетической и гипертонической ангиоретинопатии, 
которая развивается с частотой 7–26  % у пациентов 
с СКВ [41–43].

Ретинопатия характеризуется возникновением «ва‑
тообразных» инфильтратов на сетчатке (гистологиче‑
ски  — цитоидные тельца), образующихся в результате 
локальной ишемии вследствие окклюзии мелких арте‑
риол сетчатки инфильтрирующими воспалительными 
клетками. «Ватообразные» инфильтраты офтальмоско‑
пируются преимущественно в заднем полюсе сетчатки 
и в области диска зрительного нерва [43]. К проявлениям 
ретинопатии при СКВ также относят появление интра‑
ретинальных геморрагий в виде точек, пятен и пламео‑
бразных, преретинальных геморрагий, микроаневризм, 
фокальных сужений ретинальных сосудов, артериаль‑
ных окклюзий (в том числе окклюзия ЦАС или ее вет‑
вей), окклюзии вен сетчатки (в том числе окклюзия ЦВС 
или ее ветвей). Осложнениями этого процесса считают‑
ся неоваскуляризация сетчатки, тракционная отслойка 
сетчатки, гемофтальм, васкулит ДЗН, ишемия переднего 
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отдела глаза с развитием вторичной глаукомы и др. 
(в том числе неоваскулярной) [44].

Вторая разновидность — ретиноваскулит, воспаление 
артериол или венул сетчатки, который, как правило, про‑
является в острой форме, офтальмоскопически экссуда‑
цией по ходу сосудов, лучше видимой при проведении 
флюоресцентной ангиографии [45]. Поражение хорио‑
идеи описывают редко [46], так же как и изолированный 
оптический неврит, возникающий на фоне СКВ [47].

Некоторые авторы сообщают о волчаночной 
хорио идопатии и центральной серозной хориорети‑
нопатии [48, 49].

Поражение зрительного нерва у пациентов с СКВ 
может проявляться в форме неврита зрительного нерва, 
ишемической оптической невропатии и отека диска зри‑
тельного нерва, и это встречается примерно у 1 % паци‑
ентов с СКВ [47, 50].

Описаны также проявления СКВ в виде синдрома 
Девика (демиелинизирующий оптикомиелит, проявля‑
ющийся селективным поражением зрительного нерва 
(острый и подострый неврит) и поражением спинного 
мозга (обширный поперечный миелит) [51–53].

Часто при СКВ выявляется сухой кератоконъюнкти‑
вит в рамках сопутствующего синдрома Шегрена [54], 
а также эписклерит и склерит [55, 56], кератит [50, 57].

Синдром Фогта — Коянаги — Харада
Синдром Фогта — Коянаги — Харада (ФКХ) или уве‑

оменингеальный синдром  — это редкое мультисистем‑
ное заболевание, поражающее органы, содержащие ме‑
ланоциты, такие как глаз, центральная нервная система, 
внутреннее ухо и кожа. Заболевание чаще встречается 
у людей с более темной пигментацией кожи. Болеют пре‑
имущественно женщины в возрасте от 20 до 50 лет.

Причина синдрома ФКХ остается неизвестной, 
но считается, что болезнь является результатом опосре‑
дованного Т‑клетками аутоиммунного процесса, направ‑
ленного против меланоцитов [58, 59]. HLA DRB1*0405 
является наиболее распространенным аллелем, ассоци‑
ирующимся с синдромом ФКХ [60].

В 2007 году предложены единые критерии для поста‑
новки диагноза болезни Фогта — Коянаги — Харада [61].

Синдром Фогта  — Коянаги  — Харада  — это Th1‑
аутоиммунное заболевание, направленное против ме‑
ланин‑связанных белков в меланоцитах стромы хорио‑
идеи. Первичная воспалительная реакция происходит 
исключительно в сосудистой оболочке (в частности, 
в хориоидее).

Классическое клиническое течение заболевания 
можно разделить на 4 стадии: продромальную, острую 
увеальную, стадию реконвалесценции (выздоровления 
или обратного развития) и хроническую рецидивирую‑
щую [62].

Первая или продромальная стадия включает такие 
симптомы, как головная боль, лихорадка и светобо‑
язнь, может имитировать вирусную инфекцию, процесс 

в хориоидее развивается бессимптомно. Первично пора‑
жаются меланоциты стромы хориоидеи, что может быть 
выявлено только с помощью ангиографии с индоцианин‑
зеленым [63]. Вторая или глазная стадия — экссудатив‑
ная. На этом этапе массивная инфильтрация хориоидеи 
вызывает избыточное, обычно «взрывное», воспаление 
в примыкающих структурах, например в сетчатке. Это 
вторичное воспаление проявляется как тяжелый дву‑
сторонний диффузный гранулематозный генерализо‑
ванный увеит, обычно проявляющийся двусторонней 
серозной экссудативной отслойкой сетчатки (чаще муль‑
тифокальной), папиллитом, возникновением узелков 
Далена  — Фукса (небольших отграниченных точечных 
участков атрофии на периферии сетчатки), передним 
увеитом. В острой фазе передний увеит, наблюдаемый 
у некоторых пациентов, часто проявляется как неграну‑
лематозный процесс [64, 65]. Эта стадия сопровождается 
внеглазными проявлениями: двусторонней нейросен‑
сорной тугоухостью, менингитом, плеоцитозом спинно‑
мозговой жидкости. Третья хроническая стадия может 
проявляться двумя вариантами. Стадия 3а — с острыми 
рецидивами, которая выглядит так же, как экссудатив‑
ная стадия, но с развитием переднего двустороннего 
гранулематозного увеита, манифестного или скрытого 
рецидива в заднем полюсе, тяжелым поражением за‑
днего полюса глаза — диффузной атрофией пигментно‑
го эпителия сетчатки (глазное дно по типу «заходящее 
солнце»), рубцов от узелков Далена  — Фукса, экстра‑
окулярных проявлений (витилиго/алопеция/полиоз). 
Если лечение оказывается неэффективным, заболевание 
переходит в медленно прогрессирующую стадию (3b) 
и 4‑ю стадию «выжженной земли»: вялотекущий хори‑
оидит, глазное дно по типу «заходящего солнца», рубцы 
от узелков Далена — Фукса, из экстраокулярных прояв‑
лений — витилиго, алопеция, полиоз [65].

В острой фазе передний увеит, наблюдаемый у не‑
которых пациентов, обычно проявляется как субактив‑
ный негранулематозный воспалительный процесс. 
Рецидивирующие эпизоды гранулематозного переднего 
увеита характерны для хронической рецидивирующей 
фазы.

Обострения синдрома ФКХ обычно проявляются 
в виде рецидивирующего переднего увеита с вовлече‑
нием или без вовлечения заднего отрезка глаза [66, 67]. 
Причина возникновения рецидивов остается неизвест‑
ной, но она не может быть однозначно отражением ре‑
активации синдрома, поскольку сосудистая оболочка 
и сетчатка в каждом случае остаются не задействован‑
ными. Ряд исследователей предполагает, что это может 
быть вторичное иммунное событие. Было высказано 
предположение, что разрушение ткани сетчатки может 
высвобождать антиген, который инициирует иммунный 
ответ ткани глаза [66, 68, 69].

Осложнения заднего увеита при синдроме ФКХ 
включают оптическую нейропатию и пролифератив‑
ную ретинопатию. Пролиферация может проявляться 
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в разных клинических формах  — как рост новообра‑
зованных сосудов на ДЗН и как неоваскуляризация 
сетчатки. Пролиферативная ретинопатия у пациентов 
указывает на стойкое неконтролируемое течение воспа‑
лительного процесса. Правильно подобранной терапии 
увеита в ряде случаев достаточно для достижения ре‑
гресса неоваскуляризации сетчатки [70].

Аутовоспалительные синдромы
Аутовоспалительные заболевания/синдромы челове‑

ка (Human Autoinflammatory Disease) — АВС/HAIDS — 
гетерогенная группа редких генетически детермини‑
рованных, наследственно обусловленных состояний, 
характеризующихся периодическими приступами вос‑
паления и манифестирующих лихорадкой и клиниче‑
ской симптоматикой, имитирующей ревматическую, 
при отсутствии аутоиммунных или инфекционных при‑
чин. Большинство заболеваний, относимых сейчас к ау‑
товоспалительным, имеет наследственное моногенное 
происхождение.

АВС чаще всего дебютируют в детском возрасте, иногда 
на первом году жизни, и являются в основном педиатри‑
ческой проблемой. В то же время эти заболевания могут 
начинаться и у взрослых или, дебютируя у детей, сопрово‑
ждать больного на протяжении многих лет жизни.

Поражение глаз по типу увеита характерно, пре‑
жде всего для таких криопирин‑ассоциированных пе‑
риодических синдромов (Cryopyrin Assotiated Periodic 
Syndromes  — CAPS), как хронический младенческий 
нервно‑кожно‑артикулярный синдром / младенческое 
мультисистемное воспалительное заболевание (Chronic 
Infantile Onset Neurologic Cutneous Articular / Neonatal 
Onset Multisystem Inflammatory Disease — CINCA/NOMID) 
и синдром Макла  — Уэлса (Muckle—Wells Syndrome  — 
MWS), развитие которых обусловлено мутацией гена 
CIAS1, расположенного на длинном плече 1‑й пары хро‑
мосом и кодирующего белок криопирин. Перечисленные 
синдромы характеризуются ранним началом (как прави‑
ло, на первом году жизни), рецидивирующей или перси‑
стирующей лихорадкой, уртикарной сыпью, широким 
спектром поражения суставов от артралгий до рециди‑
вирующего и персистирующего артрита при тяжелых ва‑
риантах, а также поражением центральной и перифериче‑
ской нервной системы. Офтальмологические проявления 
синдрома CINCA/NOMID включают конъюнктивит, пе‑
редний (50 %) или задний (20 %) увеит, отек и атрофию 
зрительного нерва, приводящую к снижению зрения 
у 25 % и слепоте у половины пациентов [58].

У больных с MWS поражение глаз проявляется 
конъюнктивитом, эписклеритом или иридоциклитом. 
Офтальмологические проявления по типу конъюн‑
ктивита, периорбитального отека, реже  — переднего 
увеита описаны при периодическом синдроме, ассо‑
циированном с мутацией гена рецептора ФНО‑α (TNF 
(TNF‑receptor associated periodic syndrome — TRAPS)).

Еще одним АВС, характеризующимся поражением 
глаз, является синдром Блау или саркоидоз с ранним 
началом (Blau Syndrome) (СБ)  — моногенное наслед‑
ственное заболевание, возникающее вследствие мута‑
ции в гене паттерн‑распознающего рецептора NOD2/
CARD15, фенотипически проявляющееся триадой в виде 
гранулематозного полиартрита, дерматита и увеита. 
Основой для диагностики СБ, как и саркоидоза в целом, 
является морфологическое исследование. При СБ выяв‑
ляются эпителиоидноклеточные гранулемы без некроза, 
напоминающие саркоидные. У 60–80 % пациентов с СБ 
в возрасте 4 лет и старше диагностируется увеит, кото‑
рый, как правило, является двусторонним, представлен 
гранулематозным иридоциклитом в сочетании с задним 
увеитом, в последующем эволюционирует в тяжелый па‑
нувеит с мультифокальным хориоидитом. При биоми‑
кроскопии глаза выявляется узелковый периферический 
кератит с преципитатами в области лимба, фокальные 
синехии, могут выявляться узелки в радужке. В отличие 
от увеита при ЮИА, который почти всегда ограничива‑
ется передним отрезком, для СБ характерно вовлечение 
всего увеального тракта с развитием панувеита в 75  % 
случаев. Часто в патологический процесс вовлекается 
стекловидное тело, и витреит может персистировать 
в течение длительного времени. У трети пациентов раз‑
виваются осложнения в виде лентовидной дегенерации 
роговицы, глаукомы, катаракты, атрофии зрительного 
нерва, отека макулы, отслойки сетчатки.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Несмотря на изученность увеита при многих ИВЗ, та‑

ких как спондилоартриты, системные васкулиты, ЮИА, 
синдром ФКХ, остается актуальным дальнейшее изуче‑
ние особенностей глазных проявлений с целью опреде‑
ления и разработки новых терапевтических мишеней, 
формирования персонализированных терапевтических 
подходов. Крайне важным для пациентов с НИУ на фоне 
ИВЗ является также развитие мультидисциплинарно‑
го подхода, требующего тесного сотрудничества целого 
ряда специалистов.

Углубленное понимание иммунопатологических 
механизмов, как лежащих в основе ИВЗ, так и влияю‑
щих на манифестацию со стороны глаз, позволит иначе 
взглянуть на применяемые терапевтические подходы 
и в ряде случаев отказаться от низкоэффективных и вы‑
сокотоксичных агентов, а также использовать в первой 
линии препараты, обычно назначающиеся только в реф‑
рактерных случаях.
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