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Резюме __________________________________________________________________________________________________ 

Введение. Поражение верхних дыхательных путей при АНЦА-ассоциированных 
васкулитах (ААВ) встречается у значительного количества пациентов, в том чис-
ле и в дебюте заболевания. Комплексная и структурированная оценка состояния 
лор-органов является необходимым компонентом в ведении пациентов с этой 
патологией. 
Цель. Проанализировать по данным отечественных и зарубежных литературных 
источников существующие в настоящее время инструменты оценки состояния лор-
органов у пациентов с ААВ и их роль в ведении пациентов при данной патологии. 
Результаты. Рассмотрено использование Бирмингемского индекса активности ва-
скулита (BVAS), индекса необратимого повреждения при васкулитах (DVI) и шкалы 
активности васкулита со стороны лор-органов (ENTAS) и ее модификации для оцен-
ки состояния лор-органов при ААВ. Показаны преимущества использования шкалы 
локальной активности ENTAS 2 для динамической оценки локальной активности при 
гранулематозе с полиангиитом (ГПА, Вегенера). 
Заключение. Обоснована необходимость разработки отечественного аналога или 
валидации шкалы ENTAS  2 на территории Российской Федерации. Использование 
BVAS v3 и DVI оториноларингологами является необходимым для повышения каче-
ства медицинской помощи и улучшения междисциплинарного взаимодействия при 
ведении пациентов с ААВ. 
Ключевые слова: АНЦА-ассоциированный васкулит, ГПА, лор-органы, Бирмингем-
ский индекс активности васкулита (BVAS), индекс необратимого повреждения (DVI), 
шкала активности васкулита со стороны лор-органов (ENTAS), ENTAS 2
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Abstract __________________________________________________________________________________________________ 

Introduction. Damage to the upper respiratory tract in ANCA-associated vasculitis 
(AAV) occurs in a signifi cant number of patients, including at the onset of the disease. 
A comprehensive and structured assessment of the state of the ENT organs is a necessary 
component in the management of patients with this pathology. 
Purpose. To analyze, according to domestic and foreign literature sources, the currently 
existing tools for assessing the state of ENT organs in patients with AAV and their role in 
the management of patients with this pathology.
Results. The use of the Birmingham Vasculitis Activity Index (BVAS), the Irreversible 
Damage Index (DVI) and the ENT vasculitis activity score (ENTAS) and its modifi cations 
to assess the state of ENT in AAV is considered. The  advantages of using the ENTAS  2 
local activity scale for the dynamic assessment of local activity in granulomatosis with 
polyangiitis (GPA, Wegener) are shown.
Conclusion. The necessity of developing a domestic analogue or validation of the ENTAS 2 
on the territory of the Russian Federation is substantiated. The use of BVASv3 and DVI by 
otorhinolaryngologists is necessary to improve the quality of medical care and improve 
interdisciplinary interaction in the management of patients with AAV.
Keywords: ANCA-associated vasculitis, GPA, ENT, Birmingham Vasculitis Activity Score 
(BVAS), Vasculitis Damage Index (DVI), ENT Assessment Score (ENTAS), ENTAS 2

_________________________________________________________________________________________________

  ВВЕДЕНИЕ
Согласно современной классификации, принятой на Согласительной конферен-

ции в Чаппел-Хилле в 2012 г., к группе АНЦА-ассоциированных васкулитов (ААВ) от-
носятся некротизирующие васкулиты с отсутствием (или небольшим количеством) 
иммунных депозитов, с преимущественным поражением мелких сосудов (капилля-
ров, венул, артериол и мелких артерий), с поражением различных органов и систем, 
при которых часто выявляются антинейтрофильные цитоплазматические антитела 
(АНЦА) в сыворотке крови. К первичным ААВ относят гранулематоз с полиангиитом 
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(ГПА), эозинофильный гранулематоз с полиангиитом (ЭГПА) и микроскопический по-
лиангиит (МПА). В патогенезе всех ААВ ведущая роль принадлежит гиперпродукции 
АНЦА со специфичностью к миелопероксидазе (МПО) или протеиназе-3 (ПР-3) [1].

Поражение лор-органов при ААВ встречается при всех нозологических формах, 
а у части пациентов может быть первым или единственным проявлением заболе-
вания в течение длительного времени. По данным J. Wojciechowska и соавт., от по-
явления первых симптомов поражения ВДП до установления диагноза ГПА или МПА 
в среднем проходит 14,5 месяца [2]. Так, при ГПА поражение органов головы и шеи, 
включая лор-органы, по данным разных авторов, возникает в 80–95% случаев и за-
частую является первым симптомом васкулита [3, 4]. Более чем у 25% пациентов с 
ГПА наблюдается локальная форма заболевания, ограничивающаяся исключительно 
симптомами поражения носа и околоносовых пазух [5]. Для ЭГПА характерно эози-
нофил-ассоциированное поражение ВДП, наиболее часто возникает хронический 
ринит, синусит, полипоз носа, которые наблюдаются в 50–88% случаев, по данным 
разных авторов [4, 6, 7]. 

ВДП при МПА поражаются реже, чем при других ААВ, однако в большинстве ис-
следований частота вовлечения ВДП у пациентов с МПА была достаточно высокой. 
По данным зарубежных авторов, она варьировалась от 9% до 30% [3, 8], а по данным 
отечественных исследователей, составляла от 13,7%, по данным Е.М.  Щеголевой и 
соавт. [9], до 54% – в исследовании Т.В. Бекетовой [10]. 

Таким образом, вовлечение ВДП и органа слуха в патологический процесс при 
ААВ приводит к тому, что оториноларинголог часто становится первым врачом, к ко-
торому обращаются пациенты с симптомами системного васкулита со стороны лор-
органов. 

В последние годы достигнут серьезный прогресс в понимании иммунологи-
ческих механизмов развития заболевания и значительно изменились подходы и 
цели терапии ААВ: от сохранения жизни пациентов до поддержания стабильной 
ремиссии, снижения чи сла неблагоприятных реакций на лечение, контроля комор-
бидной патологии и достижения высокого качества жизни  [11]. Согласно действу-
ющим рекомендациям Европейской антиревматической лиги (EULAR) и Европей-
ской почечной ассоциации  – Европейской ассоциации диализа и трансплантации 
(ERA-EDTA), схема лечения предполагает индивидуальную терапию пациента комби-
нацией иммунодепрессантов и/или биологических препаратов [12]. Для определе-
ния индивидуальной схемы терапии требуется определение активности заболева-
ния, в том числе и со стороны лор-органов. 

Участие оториноларинголога необходимо на всех этапах ведения пациента с ААВ, 
как в процессе диагностики заболевания, так и оценки его активности на разных эта-
пах лечения, динамики состояния при изменении доз препаратов или схемы терапии 
васкулита, для раннего определения признаков рецидива заболевания, лечения ос-
ложнений иммуносупрессивной и/или биологической терапии, сопутствующей лор-
патологии, для определения условий и показаний к реконструктивной хирургии и т. д. 

Ранняя диагностика васкулита и своевременное начало иммуносупрессивной 
терапии позволяют избежать необрат имых изменений лор-органов и существенно 
улучшить прогноз заболевания в целом. В связи с этим особое значение приобре-
тает информированность и настороженность в отношении ААВ врачей различных 
специальностей, в первую очередь оториноларингологов [13]. 
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Для комплексной и структурированной оценки состояния лор-органов отори-
ноларингологу необходимо использовать специальные шкалы и системы оценки. 
В  данной статье рассмотрены существующие инструменты, включающие возмож-
ность оценки состояния лор-органов при ААВ. 

  ЦЕЛЬ РАБОТЫ
Проанализировать по данным отечественных и зарубежных литературных ис-

точников существующие в настоящее время инструменты оценки состояния лор-
органов у пациентов с ААВ и их роль в ведении пациентов при данной патологии.

  РЕЗУЛЬТАТЫ
Индексы оценки активности заболевания (BVAS) и необратимого поврежде-

ния (VDI)
Определение индивидуальной лечебной тактики, оценка прогноза и исхода за-

болеваний у пациентов с ААВ, в том числе и ГПА, базируется на динамической оценке 
активности патологического процесса и функционального состояния вовлеченных 
в патологический процесс органов и систем. Для этих целей широко используются:

  Бирмингемский индекс активности васкулита (BVAS, Birmingham Vasculitis Activity 
Score);

  индекс повреждения при васкулитах (VDI, Vasculitis Damage Index). 
Бирмингемский индекс активности васкулита  – BVAS. BVAS был предложен 

для оценки активности заболевания при системном васкулите в 1994  году  [14]. 
В 1997 году он был модифицирован – BVAS (v.2) – для использования в совместных 
европейских испытаниях [15]; новая модификация была разработана в 2001 году для 
создания специфичного инструмента для гранулематоза Вегенера (BVAS/WG). На на-
стоящий момент рабочая версия BVAS  v3, модифицированная в 2008  г., позволяет 
оценить поражение 9 органов и систем по 56 клиническим, инструментальным и ла-
бораторным параметрам (табл. 1) [14, 16, 17]. 

Таблица 1
Бирмингемская шкала активности васкулита, версия 3 (BVAS v3)
Table 1
Birmingham Vasculitis Activity Score, version 3 (BVAS v3)

Пациент № 
Врач:

Дата рожде ния:
Дата оценки:

Кол-во бал-
лов:

Отмечайте только пункты, относящиеся к актив-
ному васкулиту. Если не выявлено нарушений, 
относящихся к данному разделу, отмечайте «Нет» 
для данного раздела

Если все выявленные нарушения обусловлены 
персистирующим активным васкулитом без ухуд-
шений и новых проявлений в течение 4 недель, 
отметьте пункт в правом нижнем углу

Это первая оценка данного пациента?  Да Нет
Нет Есть Нет Есть

1. Общие проявления  6. Сердце  

Миалгия  Аритмия 

Артралгия/артрит  Порок сердца 

Лихорадка ≥38 °С  Перикардит 

Потеря массы тела ≥2 кг  Стенокардия 

Анализ инструментов оценки состояния лор-органов у пациентов 
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2. Кожа  Кардиомиопатия 

Инфаркты 
Застойная сердечная недостаточ-
ность 

Пурпура  7. Абдоминальные проявления 

Язвы  Перитонит 

Гангрена  Кровянистый стул 

Другие проявления 
Ишемические абдоминальные 
боли 

3. Слизистые оболочки и глаза  8. Почки 

Язвы в полости рта  Артериальная  гипертензия 

Язвы на гениталиях  Протеинурия 

Аднексит  Гем атурия ≥10 эр. в п/зр 

Значимый птоз глаз  Креатинин 125–249 мкмоль/л* 

Склерит/эписклерит  Креатинин 250–499 мкмоль/л* 

Конъюнктивит/блефарит, кератит  Креатинин ≥500 мкмоль/л 

Затуманенное зрение 
Увеличение креатинина >30% или 
падени е клиренса креатинина 
>25%



Внезапная потеря зрения  9. Нервная система 

Увеит  Головная боль 

Ретинальные изменения 
(васкулит, тромбоз, экссудат, 
геморрагия)

 Менингит 

4. Лор-органы 
Органическое  нарушение со-
знания 

Кровянистые выделения из носа/
корки/язвы/гранулемы  Судороги 

Вовлечение околоносовых пазух  Цереброваскулярные катастрофы 

Подскладковый стеноз  Поражение спинного мозга 

Кондуктивная тугоухость 
Паралич черепно-мозговых не-
рвов 

Нейросенсорная тугоу хость 
Сенсорные периферические 
нейропатии 

5. Легкие  Множественный мононеврит 

Хрипы  10. Другое 
Узлы или полости  a.
Плевриты  b.
Эндобронхиальное поражение  c.
Массивное кровохарканье / 
альвеолярное кровотечение  d.

Дыхательная  недостаточность 

Персистирующее заболевание 
(поставьте отметку, если все вы-
явленные симптомы относятся 
к персистирующему заболеванию)



При расчете индекса активности суммируются максимальные значения баллов, 
полученные в каждой группе (суммарный индекс не превышает 63 балла). При оцен-
ке активности принимают во внимание обусловленные васкулитом симптомы, име-
ющиеся на момент осмотра, а также появившиеся или прогрессировавшие в те-
чение последнего месяца  [16]. Важно, что каждый элемент в блоке отмечается как 

Окончание таблицы 1
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присутствующий только в том случае, если врач считает, что он связан с активным 
васкулитом, и намеревается назначить иммуносупрессивную терапию или уси-
лить  ее. Эта концепция лежит в основе использования BVAS  v3, поскольку многие 
элементы, входящие в BVAS, могут присутствовать в результате других состояний 
(включая повреждение вследствие заболевания, инфекцию, токсичность лекарств 
или сопутствующие заболевания). Важно, чтобы элементы, отмеченные в BVAS  v3, 
записывались только после рассмотрения причины возникновения. Часто оценка 
является полусубъективной, поскольку некоторые данные могут быть получены при 
опросе пациента и его физического обследования и не всегда могут быть подтверж-
дены более объективными данными. Если все проявления заболевания, отмеченные 
в таблице, связаны с персистирующим течением, ставится отметка в нижнем правом 
углу таблицы. BVAS  v3 является действительным, надежным и широко использует-
ся в клинических испытаниях при ААВ для определения эффективности различных 
препаратов, включая циклофосфамид, метотрексат, мофетила микофенолат, внутри-
венный иммуноглобулин и ритуксимаб. Для каждой системы органов имеется шкала 
расшифровки, выраженная в баллах. 

Оценка состояния лор-органов по BVAS v3 включает в себя 5 параметров, пред-
ставленных в табл.  2. Количество баллов различается для симптомов васкулита, 
возникших впервые или появившихся при ухудшении течения заболевания, и для 
симптомов персистирующего заболевания, которое характеризуется отсутствием 
ухудшений и новых проявлений в течение 4 недель. 

Как видно из таблицы, максимальное количество баллов для поражения лор-
органов равно 6 при оценке новых симптомов или обострения существующих и 3 – 
для персистирующего заболевания. Наибольший вес имеет поражение гортани (под-
складковый стеноз) и нейросенсорная тугоухость, данные симптомы оцениваются 

Таблица 2
Оценка состояния лор-органов по шкале BVAS v3
Table 2
Assessment of the state of the ENT on a scale BVAS v3

Лор-органы
Новое/обо-
стрившеес я 
заболевание

Персистиру-
ющее
заболевание

Проявления Описание 6 3
Кровянистые вы-
деления из носа/ 
корки/язвы/ 
гранулемы

Кровянистые, слизисто-гнойные выделения из 
носа, светло- или темно-коричневые корки, часто 
закупоривающие нос, язвы в носу или гранулема-
тозные поражения, наблюдаемые при риноскопии

4 2

Вовлечение  око-
лоносовых пазух

Болезненность или боль в околоносовых пазухах 
при наличии патологии по данным лучевой диа-
гностики (КТ, МРТ, рентген)

2 1

Подскладковый 
стеноз

Стридор и охриплость из-за воспаления и сужения 
в подскладковом отделе гортани, наблюдаемые 
при ларингоскопии

6 3

Кондуктивная 
тугоухость

Снижение слуха из-за поражения среднего уха, 
подтвержденное отоскопией, и/или камертональ-
ным исследованием, и/или аудиометрией

3 1

Нейросенсорная 
тугоухость

Снижение слуха из-за повреждения слухового не-
рва или улитки, подтвержденное аудиометрией 6 2

Анализ инструментов оценки состояния лор-органов у пациентов 
с АНЦА-ассоциированными васкулитами: обзор литературы
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в 6 баллов. Рассчитывается общая сумма баллов по всем органам и системам, полу-
ченный результат позволяет оценить фазу клинического течения васкулита. 

В зависимости от клинической активности системного васкулита (СВ) выделяют 
различные фазы заболевания, которые приведены в табл. 3.

Определение фаз клинического течения васкулита необходимо для выбора ин-
дивидуальной лечебной тактики у пациентов данной группы. Как видно из таблицы, 
пациенты разделяются по степени тяжести заболевания, а также выделяется рефрак-
терный вариант течения СВ, при котором отсутствует обратное развитие клиничес-
ких проявлений заболевания или отмечается увеличение клинической активности, 
несмотря на проводимую в течение 6 недель стандартную патогенетическую тера-
п ию [16]. 

Несмотря на широкое распространение и удобство использование BVAS для рев-
матологов для оценки активности васкулита, прогнозирования исходов и объекти-
визации данных клинических исследований, с точки зрения оториноларинголога 
оценка состояния лор-органов проводится достаточно поверхностно, только в ди-
хотомии «да/нет». Данная шкала не позволяет детально оценить степень активности 
процесса и динамику локального статуса со стороны лор-органов в процессе диа-
гностики и лечения васкулита, не отражает особенностей патологического процесса 
при разных типах ААВ, не позволяет дифференцировать коморбидные состояния и 
осложнения проводимой терапии со  стороны лор-органов. 

Индекс повреждения при васкулитах – VDI. Оценка тяжести необратимых по-
вреждений, связанных с васкулитом и проводимой иммуносупрессивной терапией, 
производится с помощью индекса VDI [18]. Анализ VDI проводится по 11 блокам, от-
ражающим поражение различных систем органов при СВ.

Оценивается поражение скелетно-мышечной системы, кожи и слизистых, глаз, 
лор-органов, легких и т.  д. При  вовлечении лор-органов отмечается наличие туго-
ухости, заложенности носа / хронических выделений из носа / образования корок, 
хронического риносинусита, седловидной деформации носа, перфорации перего-
родки носа, подскладкового стеноза  [18]. В  табл.  4 представлен блок, касающийся 
повреждения лор-органов. 

Таблица 3
Фазы клинического течения системного васкулита
Table 3
Phases of the clinical course of systemic vasculitis

Клиническая 
фаза

Бирмингемский индекс 
активности (BVAS) Характеристика

Полная ремиссия 0–1 б алл
Отсутствие признаков клинической активности и 
необходимости терапии при нормальном уровне 
С-реактивного белка

Частичная ре-
миссия 50% от исходного Уменьшение в результате проводимого лечения ин-

декса клинической активности на 50% от исходного
Легкое обостре-
ние <5 баллов Появление клинических признаков заболевания 

с увеличением общей суммы баллов до 5

Тяжелое обо-
стрение >6 баллов

Вовлечение в воспалительный процесс жизнен но 
важных органов или систем (легких, почек, ЦНС, сер-
дечно-сосудистой системы), что требует проведения 
активного патогенетического лечения
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Следует отметить, что повреждения являются необратимыми и значение VDI не 
может уменьшиться c течением времени, индекс либо остается без изменений, либо 
его значение увеличивается при возникновении новых повреждений. Если симптом 
сохраняется в течение 3 месяцев и более, то он оценивается в 1 балл. Например, если 
седловидная деформация носа выявлялась в течение 2 лет, а затем была устранена 
хирургически – значение индекса VDI остается равным 1. При оценке VDI принимают-
ся во внимание не только поражения органов и систем в рамках СВ, но и осложнения 
иммуносупрессивной терапии (остеопороз, сахарный диабет, катаракта, развитие 
злокачественных новообразований и др.) или проявления атеросклероза (инфаркт 
миокарда). С 1997 года VDI является единственным валидированным индексом для 
оценки необратимого повреждения при СВ [19]. 

VDI используется в различных когортах для описания характеристик поврежде-
ний, в качестве прогностического параметра обострений и смертности. Например, 
некоторые авторы указывают на то, что повышение VDI ≥5 на ранних стадиях болез-
ни значительно увеличивает риск летального исхода [20]. 

Индекс VDI, безусловно, важен как для оценки степени повреждения, вызванного 
заболеванием, так и для проведения научных исследований, однако не подходит для 
динамической оценки состояния лор-органов при ведении пациентов с ААВ. Шкалы 
BVAS и VDI, которые были целенаправленно разработаны для оценки тяжести тече-
ния и исходов системных васкулитов и хорошо известны ревматологам, до насто-
ящего времени практически не используются оториноларингологами при ведении 
пациентов с лор-проявлениями васкулитов. В связи с этим остается актуальным во-
прос о возможности их применения специалистами для работы в рамках мультидис-
циплинарного подхода, для более точной оценки активности и прогноза заболева-
ния. Однако комплексная и детальная оценка состояния лор-органов у пациентов с 
ААВ требует использования специализированных инструментов. 

Шкала активности васкулита со стороны лор-органов (ENTAS)
В 2012 г. Garske U. и соавт. предложили новую шкалу для оценки состояния лор-

органов у пациентов с ГПА – ENTAS (ENT-Activity Score) [21].
Оценка по шкале ENTAS учитывает симптомы со стороны лор-органов, имеющи-

еся у пациента (боль, снижение функции, секреция), данные физикального осмотра, 
в том числе и эндоскопического (риноскопия, фаринголарингоскопия, отоскопия) с 
четким определением типа изменений (отек, язвы, корки и т. д.), изменения других 

Таблица 4
Индекс повреждения при васкулитах – VDI / лор-органы
Table 4
Vasculitis Damage Index – VDI/ENT

Лор-органы Есть Нет
Тугоухость 

Заложенность носа / хронические выделения из носа / образование корок 

 Седловидная деформация спинки носа / перфорация перегородки носа 

Хронический риносинусит 

Подскладковый стеноз (неоперированный) 

Подскладковый стеноз (оперированный) 

Анализ инструментов оценки состояния лор-органов у пациентов 
с АНЦА-ассоциированными васкулитами: обзор литературы
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локализаций (глаза, черепные нервы, лимфоузлы), данные диагностических методов 
(аудиологическое обследование, риноманометрия, тест с обонятельными палочка-
ми), на основании чего делается заключение о наличии активности заболевания и 
степени выраженности данной активности. Авторы уделяют особое внимание оцен-
ке степени активности по данным эндоскопических изображений полости носа, так 
как локализация патологического процесса в области носа и ОНП наиболее часто 
встречается при ГПА и наиболее легко поддается оценке.

Были опубликовали результаты исследования, в котором определяли надеж-
ность и повторяемость результатов использования этой шкалы при оценке состо-
яния слизистой оболочки полости носа как одним и тем же специалистом в разных 
стадиях заболевания, так и разными специалистами. Было показано, что при оценке 
заболевания одним и тем же врачом надежность была высокой как в дихотомии (есть 
активность / нет активности), так и при определении степени активности в градации 
(нет/слабая/средняя/высокая). Однако межрейтинговая надежность (оценка разны-
ми специалистами) была высокой для принятия решения о наличии или отсутствии 
активности, но низкой для точной классифика ции активности [21]. 

В 2017 г. немецкие исследователи представили модифицированную шкалу 
ENTAS 2, внеся некоторые дополнения в первоначальный вариант [22]. Был, напри-
мер, дополнен блок, касающийся симптомов заболевания со стороны лор-органов, 
добавлены жалобы на боль в горле при глотании, дисфагию, головокружение и уш-
ной шум. В данные физикального осмотра добавлена оценка подскладкового стено-
за гортани по типу стеноза (циркулярный, спиральный, перепончатый) и в процент-
ном выражении. При оценке активности добавлен пункт рекомендаций по терапии 
основного заболевания: усиление терапии / снижение / без изменений. Внесенные 
изменения позволили дополнить объективную картину лор-статуса пациента и дали 
возможность эксперту-оториноларингологу высказать мнение о дальнейшем веде-
нии пациента. Модифицированная шкала ENTAS 2 представлена ниже [22].

Ф. И. О. пациента _______________________________________________________
Дата рождения: 
Диагноз_______________________________________________________________

1.0. АКТИВНОСТЬ.
1.1. Симптомы. Субъективные жалобы, которые нельзя объяснить сопутствую-

щей патологией (впервые появившиеся или ухудшение имеющихся): 
БОЛЬ Да Нет СНИЖЕНИЕ ФУНКЦИИ Да Нет СЕКРЕЦИЯ Да Нет
Нос Заложенность носа Оторея
Околоносовые 
пазухи Снижение обоняния Эпистаксис

Головная боль Внезапное снижение слуха (<72 ч.) Ринорея
Полость рта Хроническое снижение слуха
Одинофагия Головокружение
Гортань/глотка Осиплость 
Ухо Одышка

Дисфагия
Ушной шум
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1.2. Изменения при физикальном осмотре:
Локализация Клинические симптомы

Кожа ( ) отсутствуют ( ) эритема ( ) язвы 

Нос ( ) отсутствуют ( ) рыхлая слизистая оболочка ( ) отек ( ) язвы ( ) грануляции ( ) корки

Носо/ротоглотка ( ) отсутствуют ( ) рыхлая слизистая оболочка ( ) отек ( ) язвы 
( ) грануляции ( ) кровоточащая слизистая оболочка

Гортаноглотка /
гортань, трахея

( ) отсутствуют ( ) рыхлая слизистая оболочка ( ) отек ( ) язвы 
( ) грануляции ( ) стеноз

Подскладковый 
стеноз 

( ) отсутствует ( ) <50% ( ) 51–70% ( ) 71–99% ( ) 100%
( ) циркулярный ( ) спиральный ( ) перепончатый

Ухо

( ) отсутствуют ( ) рыхлая слизистая оболочка ( ) отек ( ) язвы 
( ) грануляции ( ) корки ( ) стеноз ( ) секреция ( ) перфорация барабанной перепонки 
( ) экссудативный отит ( ) воспаление ( ) втяжение барабанной перепонки ( ) шунт в 
барабанной перепонке ( ) тимпаносклероз

Полость рта ( ) отсутствуют ( ) отек ( ) язвы ( ) грануляции ( ) кровавая слизь
Объективный 
стридор ( ) отсутствует ( ) есть 

1.3. Прочие изменения (парезы черепных нервов, глазные симптомы, пораже-
ние лимфатических узлов, слюнных желез и др.).

1.4. Диагностические тесты:
Диагностируемые изменения*

Аудиометрия

( ) норма 
( ) кондуктивная тугоухость >10 дБ
( ) сенсоневральная тугоухость 20–40 дБ
( ) сенсоневральная тугоухость 40–70 дБ 
( ) сенсоневральная тугоухость >70 дБ

Импедансометрия ( ) норма ( ) экссудат ( ) перфорация
Тест с обонятельными палочками
Поражение тройничного нерва ( ) есть ( ) нет 

Риноманометрия Носовая обструкция: ( ) отсутствует ( ) слабая 
( ) умеренная ( ) сильная

* впервые выявленные или ухудшившиеся, не имеющие связи с другими заболеваниями.

Отсутствует Слабая Умеренная Высокая
Степень активности
Рекомендации по терапии 
+ усиление; 
– снижение; 
= без изменений

Процедуры/предложения: 
2.0. ОЦЕНКА ПРИЧИНЕННОГО ВАСКУЛИТОМ ВРЕДА.

Перфорация 
перегородки

Седловидная 
деформация

Синехии (внутрино-
совые)

Ларингеальный/тра-
хеальный стеноз

Паралич череп-
ного нерва

Глазные сим-
птомы НСТ Шейная лимфаде-

нопатия
Перфорация бара-
банной перепонки

Искажение обо-
няния

Шкала оценки состояния лор-органов (ENTAS 2)
ЕNT-assessment Score (ENTAS 2)

Анализ инструментов оценки состояния лор-органов у пациентов 
с АНЦА-ассоциированными васкулитами: обзор литературы
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Кроме т ого, исследователи определили внутри- и межэкспертную надежность 
шкалы ENTAS 2 и была продемонстрирована высокая внутриэкспертная надежность 
при оценке активности и повреждений. Чт о касается межэкспертной надежности, 
ENTAS 2 показал высокую степень совпадения дихотомической оценки активности 
и повреждений, но низкую межэкспертную надежность при оценке активности. Это 
позволило авторам сделать вывод о том, что шкала является надежным инструмен-
том для оценки активности и повреждений GPA/ENT.

Следует отметить, что в литературе опубликованы немногочисленные данные о 
попытках создания структурированных шкал, оценивающих состояние лор-органов 
при ГПА. В 2013 г. Martinoz Del Pero М. и соавт. опубликовали данные проспективного 
исследования 144 пациентов с ГПА и на основании наиболее частых изменений лор-
органов предложили собственную шкалу активности и повреждения – GPA/ENT DAS 
[23, 24]. Данная шкала сравнивалась с лор-блоком GPA/BVAS и включила в себя следу-
ющие симптомы: кровянистые выделения из носа, грануляции, язвы и/или истонче-
ние слизистой оболочки верхних дыхательных путей при эндоскопическом исследо-
вании, объективный стридор, внезапную нейросенсорную тугоухость и воспаление 
барабанной перепонки / среднего уха неинфекционного хара ктера. Наличие корок 
в полости носа не было включено в список характерных изменений [23]. По мнению 
авторов, шкала потенциально перспективна в использовании, однако требует даль-
нейших исследований для определения внутри- и межэкспертной надежности. 

  ОБСУЖДЕНИЕ
Необходимость расширения междисциплинарного взаимодействия при ведении 

пациентов с васкулитами описана в современных рекомендациях EULAR, ERA-EDTA и 
EUVAS (Европейского общества изучения васкулитов) от 2016 г. [6]. В документе ука-
зано, что ведение пациентов с ААВ следует осуществлять при участии экспертных 
центров (уровень доказательности 3 / сила рекомендации С). Редкость ААВ, мало из-
вестных широкому кругу практикующих врачей, сложность диагностики и ведения 
этих заболеваний, характеризующихся полиорганным поражением, гетерогенно-
стью клинико-иммунологических форм и разнообразием клинических проявлений, 
на всех этапах требуют привлечения экспертов в области ААВ, как ревматологов, так 
и врачей других специальностей, в том числе оториноларингологов. 

Поражение органов головы и шеи у пациентов с ААВ является частым, а при ГПА 
одним из ведущих или даже долгое время единственным проявлением заболевания. 
Своевременная диагностика, назначение специфической терапии предотвращает 
тяжелые, часто инвалидизирующие последствия васкулита, и участие оторинола-
ринголога необходимо на всех стадиях ведения пациента. Как в процессе диагности-
ки заболевания, оценки стадии клинической активности на разных этапах лечения, 
дифференциальной диагностики обострения ААВ и коморбидной патологии, так и 
при принятии решения о проведении реконструктивной хирургии органов головы 
и шеи в стадии ремиссии. 

Однако для структурированной и комплексной оценки активности и повреж-
дения, вызванного васкулитом со стороны лор-органов, специалисту требуются 
инструменты и шкалы, позволяющие поэтапно обследовать пациента, оценить по-
лученную информацию, задокументировать, проанализировать и предоставить ее 
специалистам-ревматологам. 
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На настоящий момент в нашей стране шкалы оценки состояния лор-органов при 
ААВ практически не используются, в отечественных источниках нет публикаций на 
эту тему, междисциплинарное взаимодействие оториноларингологов с ревматоло-
гами требует систематизации и оптимизации. 

  ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Анализ существующих инструментов показывает, что наиболее объективной, 

полной и перспективной шкалой оценки состояния лор-органов представляется 
ENTAS 2, однако данная шкала разработана только для ГПА и не затрагивает другие 
ААВ, она не валидирована на территории РФ и не имеет отечественных аналогов, по 
данным литературы. Это требует дальнейших усилий по валидации шкалы или фор-
мированию собственной системы оценки активности и повреждения лор-органов 
при ААВ. 

Использование индекса BVAS v3 и DVI для оценки динамической активности и 
повреждения при ААВ врачом-оториноларингологом в рамках своего блока пред-
ставляется необходимым и полезным для улучшения междисциплинарного взаимо-
действия с ревматологами и повышения качества оказания специализированной 
помощи пациентам с ААВ.
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