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Резюме
ANCA-ассоциированные васкулиты являются ярко выраженными воспалительными заболе-

ваниями, однако в зарубежной литературе имеются сообщения лишь о единичных случаях диа-
гностики АА-амилоидоза при микроскопическом полиангиите и эозинофильном гранулематозе 
с полиангиитом (Чарга-Стросса). В настоящем сообщении впервые представлено наблюдение, 
свидетельствующее о развитии АА-амилоидоза у пожилого мужчины, страдавшего гранулемато-
зом с полиангиитом (Вегенера). Поражение почек характеризовалось развитием pauci-иммунного 
полулунного гломерулонефрита с быстропрогрессирующим течением. После курса индукционной 
терапии была достигнута полная клинико-иммунологическая ремиссия заболевания, которая со-
хранялась на фоне поддерживающей терапии. Редкие проявления слабой активности васкулита 
практически не влияли на состояние почечной функции. Летальный исход развился в результате 
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полиорганной недостаточности на фоне септических осложнений острой пневмонии. Клиниче-
ские проявления системного амилоидоза отсутствовали. АА-амилоидоз был диагностирован при 
посмертном морфологическом исследовании и с высокой долей вероятности оказался следствием 
основного заболевания.

Abstract
Despite the fact that ANCA-associated vasculitis are pronounced infl ammatory diseases, there are 

only few reports of  cases of  diagnosis of  AA-amyloidosis in microscopic polyangiitis and the eosinophilic 
granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss) in foreign literature. In this article we for the fi rst time 
present evidence for the development of  AA-amyloidosis in an elderly man, suffering from granulomatosis 
with polyangiitis (Wegener). Renal disease was characterized by the development of  crescent pauci-immune 
glomerulonephritis with rapidly progressive course. After a course of  induction therapy complete clinical 
and immunological remission was achieved, which persisted on the background of  maintenance therapy. 
Rare manifestations of  a weak activity of  vasculitis almost did not affect the renal function. Death has 
developed as a result of  multiple organ failure on the background of  the septic complications of  acute 
pneumonia. Clinical manifestations of  systemic amyloidosis were absent. AA-amyloidosis was diagnosed 
by post-mortem morphological study and with high probability was a result of  the underlying disease.

Key words: AA-amyloidosis, the ANCA-associated vasculitis, granulomatosis with polyangiitis (Wegener's)

Гранулематоз с полиангиитом (Вегенера) относит-
ся к группе системных васкулитов, ассоциированных 
с продукцией антител к цитоплазме нейтрофилов 
(ANCA) [11]. Для заболевания характерно пораже-
ние почек по типу малоиммунного некротизирующе-
го гломерулонефрита с полулуниями, а также грану-
лематозное воспаление в верхних и нижних отделах 
респираторного тракта, нередко осложняющееся ле-
гочным кровотечением. Развитие гранулематоза с по-
лиангиитом в 66-79% случаев связано с образованием 
аутоантител к нейтрофильным гранулам протеина-
зы 3 (с-ANCA) и только в 11-24% – с антителами 
к миелопироксидазе (р-ANCA) [8,17,19].
Системный АА-амилоидоз [23] является реактив-

ным расстройством, возникающим на фоне хрони-
ческого воспаления [14, 27]. Хронические инфекции 
и иммуновоспалительные заболевания считаются 
наиболее частой причиной развития АА-амилоидоза. 
Несмотря на то, что системные васкулиты также явля-
ются хроническими воспалительными заболевания-
ми, их связь с амилоидозом была показана в основ-
ном у больных с артериитом Такаясу [5, 20, 21, 29, 30]. 
О возможности развития АА-амилоидоза при АNCA-
ассоциированных васкулитах (ANCA-васкулиты) упо-
минается лишь в единичных сообщениях [18, 26].
В настоящей публикации демонстрируется кли-

ническое наблюдение редкого сочетания ANCA-
васкулита и системного AA-амилоидоза.

Больной М., 1934 года рождения. Пенсионер. 
За время работы профессиональных вредностей 
не было.
С 1997 года в течение 8 лет отмечалось повышение 

артериального давления максимально до 210/120 мм 
рт.ст., по поводу которого постоянно получал анти-
гипертензивную терапию. До 2004 года патологии 
в анализах мочи не было. В августе 2004 года пере-
нес острый средний отит; впервые выявлена микро-
гематурия (эритроциты до 20 в п/з). Белка в моче 

не было. Концентрация креатинина плазмы составля-
ла 100 мкмоль/л, мочевины – 9,5 ммоль/л. В анали-
зе крови: гемоглобин 134 г/л, лейкоциты 9,0×109/л, 
СОЭ 34 мм/час. В последующем в течение осени 
и зимы 2004 и 2005 гг. определялась минимальная 
протеинурия и выраженная микрогематурия (эри-
троциты покрывали все поля зрения). Сохранялась 
умеренная артериальная гипертензия; отмечалось по-
вышение концентрации креатинина плазмы до 202-
230 мкмоль/л, мочевины до 12 ммоль/л. 
В марте 2005 года появились геморрагические 

высыпания на ногах и руках. Произошло нараста-
ние уровня креатинина плазмы – до 390 мкмоль/л, 
мочевины – до 23 ммоль/л. Была выявлена анемия 
(Hb – 99 г/л) и значительное ускорение СОЭ – 
до 54 мм/час. В мае 2005 года был впервые госпита-
лизирован в нефрологическое отделение ГКБ №52.
Состояние было средней тяжести. Сохранялись ге-

моррагические высыпания на коже голеней, бедер 
и предплечий. Периферических отеков не было. При 
аускультации легких определялось жесткое дыхание 
и рассеянные сухие хрипы в нижних отделах с обеих 
сторон. На основании сердца выслушивался систоли-
ческий шум, ЧСС 88 в минуту, АД 180/100 мм рт.ст. 
Печень пальпировалась на 1 см ниже края реберной 
дуги. Селезенка не пальпировалась. Мочеиспускание 
было свободным, диурез сохранен. 
При обследовании в моче определялся белок – 

0,7 г/л, эритроциты покрывали все поля зрения. В ана-
лизе крови: Hb 123 г/л, лейкоциты 7,8×109/л, СОЭ 
34 мм/час. Общий белок 78 г/л, альбумин 31 г/л, 
креатинин 170 мкмоль/л, мочевина 32,0 ммоль/л, 
общий билирубин – 14,2 мкмоль/л, АЛТ – 38 Ед/л, 
АСТ – 21 Ед/л, глюкоза – 3,8 ммоль/л. Были выяв-
лены антитела к протеиназе-3 цитоплазмы нейтро-
филов (с-ANCA) в титре 1/160.
При рентгенологическом исследовании орга-

нов грудной клетки патологии не выявлено. Была 
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выполнена пункционная биопсия почки. При све-
товой микроскопии в препарате определялись 12 
клубочков, 2 из которых были полностью склеро-
зированы. В 6-ти клубочках были выявлены зоны 
сегментарного склероза капиллярных петель, окру-
женных сегментарными фиброзными полулуни-
ями. Сохранившиеся капиллярные петли не из-
менены. В 1 клубочке – сегментарное клеточное 
полулуние. При иммунофлюоресцентном исследо-
вании свечение иммуноглобулинов, компонентов 
комплемента, а также цепей Kappa и Lambda обна-
ружено не было. Заключение: фокальный сегмен-
тарный склерозирующий гломерулонефрит с 70% 
преимущественно фиброзных полулуний. Картина 
наиболее характерна для ANCA – ассоциирован-
ного васкулита.
Таким образом, с учетом поражения ЛОР-органов 

(острый отит), появления геморрагических высыпа-
ний на коже, выявления с-ANCA и развития мало-
иммуного полулунного гломерулонефрита с быстро-
прогрессирующим течением был диагностирован 
ANCA-ассоциированный васкулит – гранулематоз 
с полиангиитом (Вегенера). 
Получал лечение: однократно метипред 1000 мг 

в/в капельно, преднизолон 60 мг/сут внутрь, цикло-
фосфан по 200 мг в/м каждые 10 дней №18 (суммар-
но 3,6 г). В связи с развитием острой очаговой пнев-
монии проводилось лечение антибактериальными 
препаратами с положительным эффектом.
На фоне патогенетической терапии анали-

зы мочи нормализовались. Отмечалось умерен-
ное снижение уровня Hb до 100 г/л; лейкоциты 
6,4×109/л, СОЭ 31 мм/час. В биохимическом ана-
лизе крови: общий белок 61 г/л, альбумин 30 г/л, 
креатинин 150 мкмоль/л, мочевина 21,0 ммоль/л, 
общий билирубин – 11,2 мкмоль/л, АЛТ – 23 Ед/л, 
АСТ – 23 Ед/л, глюкоза – 4,8 ммоль/л. Титр антител 
к протеиназе-3 цитоплазмы нейтрофилов (с-ANCA) 
снизился до 1/40. 
После выписки амбулаторно постепенное сни-

жение дозы преднизолона до 5 мг/сут с добавлени-
ем майфортика в суточной дозе 1440 мг.
В марте 2006 года контрольное обследование. 

Протеинурия и микрогематурия не были выявлены. 
В анализе крови: Hb 119 г/л, лейкоциты 5,2×109/л, 
СОЭ 5 мм/час. Общий белок 65 г/л, альбумин 33 г/л, 
глобулины: a2 9,4%, γ 20,8%, глюкоза 5,9 ммоль/л, 
креатинин 120 мкмоль/л, мочевина 12,1 ммоль/л, 
АСТ 29 ЕД/л, АЛТ 20 ЕД/л, холестерин 7,3 ммоль/л. 
Антитела к протеиназе-3 цитоплазмы нейтрофилов 
(с-ANCA) не обнаружены.
В последующем наблюдался амбулаторно по ме-

сту жительства. Состояние, самочувствие и лабора-
торные показатели оставались без существенной 
динамики. АД 130/80 – 160/90 мм рт.ст. Получал 
поддерживающую терапию минимальными дозами 
кортикостероидов в комбинации с микрофенолатами 
(последние годы – селлсепт 1,5 г/сут).

В июне 2014 года в связи с выявленной в кон-
трольном анализе мочи гематурией был госпитали-
зирован в клинику. Жалоб не предъявлял. При фи-
зикальном осмотре без существенных отклонений 
от нормы. АД 140/90 мм рт.ст. При обследовании 
удельный вес мочи – 1015, белка не было, лейкоци-
ты 28,6 кл/мкл, эритроциты 1024 кл/мкл. В анализе 
крови: Hb 137 г/л, лейкоциты 8,3×109/л, тромбоци-
ты 173×109/л, СОЭ 29 мм/час.Общий белок 65 г/л, 
альбумин 35,3 г/л, глобулины: α1 3,6%, α2 10%, 
β1 11%, β2 10,3%, γ 20%. Креатинин 224 мкмоль/л, 
К+ 4,8 ммоль/л, С-реактивный белок (СРБ) 6,3 мг/л. 
Антитела к протеиназе-3 цитоплазмы нейтрофилов 
(с-ANCA) обнаружены не были. В связи с подозрени-
ем на активацию васкулита доза преднизолона была 
увеличена до 15 мг/сут, лечение селлсептом про-
должено в прежней дозе. Количество эритроцитов 
в моче нормализовалось (9,1 кл/мкл).
Через 2 месяца был повторно госпитализирован 

в клинику в связи с диареей (водянистый стул до 10 
раз в сутки в течение 2-3 недель) и повышением тем-
пературы тела до 37,8°С. При поступлении определя-
лись признаки дегидратации, умеренная гипотония 
110/60 мм рт.ст. В анализах мочи: белок не опреде-
лялся, лейкоциты 3,8 кл/мкл, эритроциты 19,1 кл/мкл. 
Суточная протеинурия 0,54 г. В анализе крови: Hb 
128 г/л, лейкоциты 7,2×109/л, тромбоциты 179×109/л, 
СОЭ 26 мм/час, СРБ – 23,0 мг/л, общий белок 49 г/л, 
альбумин 30,6 г/л. Креатинин 455 мкмоль/л, мочевина 
17,7 ммоль/л, К+ 4,5 ммоль/л. с-ANCAобнаружены 
не были. При исследовании кала с целью выявле-
ния инфицирования токсикогенными штаммами 
Сlostridium difficile был получен положительный 
результат на наличие токсина А. От фиброколоно-
скопии пациент отказался. Проводимое лечение: 
ванкомицин 250 мг внутрь 4 раза в сутки, метронида-
зол 500 мг 2 раза в сутки в/в, инфузионная терапия, 
введения альбумина и низкомолекулярного гепарина, 
а также ферментные препараты. Селлсепт был от-
менен. Состояние больного нормализовалось. Кон-
центрация креатинина сыворотки крови снизилась 
до 157,3 мкмоль/л, мочевины до 11,6 ммоль/л.
После выписки в качестве поддерживающей те-

рапии основного заболевания получал преднизолон 
в дозе 5 мг/сут.
Последнее ухудшение состояния в 20-х чис-

лах марта 2015 года, когда появился сухой кашель 
с повышением температуры тела до 38°С. Принимал 
азитромицин. С 1 апреля стал адинамичен; в дальней-
шем перестал вступать в контакт с родственниками. 
3 апреля был госпитализирован в отделение интен-
сивной терапии нашей клиники с предварительным 
диагнозом: двусторонняя пневмония, прогрессиро-
вание почечной недостаточности.
При осмотре состояние больного крайне тяжелое. 

Температура тела 36,1°С Определялись множествен-
ные гематомы на руках. Уровень сознания по шка-
ле Глазго 7 баллов. Частота дыхания 25 в мин. ЧСС 
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94 в мин. АД 85/45 мм рт.ст., SpO2 73% при дыхании 
атмосферным воздухом, ЦВД – 0 см вод.ст. В ана-
лизе крови: Hb 68 г/л, лейкоциты 18×109/л, тром-
боциты 65×109/л, СОЭ 58 мм/час. Общий белок 
52 г/л, альбумин 24,8 г/л, билирубин 10,8 мкмоль/л, 
АСТ – 191,4 Ед/л, АЛТ – 146,0 Ед/л, ГГТ 11,5 Ед/л, 
ЩФ 213,4 Ед/л. Креатинин 136 мкмоль/л, мо-
чевина 9,5 ммоль/л, ферритин 568 мкг/л, СРБ 
409,04 мг/л. В анализе мочи: белок 6,5 г/л, эритро-
циты 12 000 кл/мкл. Антитела к протеиназе-3 ци-
топлазмы нейтрофилов (с-ANCA) не обнаружены. 
С3 компонент комплемента – 33 мг/дл., С4 компо-
нент комплемента – 11 мг/дл.
Рентгенография органов грудной клетки: картина 

инфильтративных изменений в нижней доле право-
го легкого (двусторонние изменения?). Левосторон-
ний гидроторакс.
УЗИ органов брюшной полости, забрюшинного про-

странства, плевральных полостей: венозный застой 
в кавальном отделе печени. Умеренно выраженные 
признаки хронического панкреатита в сочетании 
с дистрофическими изменениями. Умеренно выра-
женный отек стенок тонкой кишки. Двусторонний 
нефросклероз. Неосложненные кисты правой почки. 
Застойные явления в обоих легких. 
Эхокардиограмма: на фоне тахикардии опреде-

ляется диффузное снижение сократимости в обла-
сти межжелудочковой перегородки, нижней стенки 
и верхушки левого желудочка. Фракция выброса 37%.
Консультации невролога: церебро-васкулярная бо-

лезнь. Хроническая ишемия головного мозга 3 ст., 
декомпенсация. Отек головного мозга. 
Консультации кардиолога: ИБС, постинфарктный 

кардиосклероз в области нижней стенки и верхушки 
неизвестной давности. 
Была диагностирована двусторонняя полисегмен-

тарная пневмония. ДН III ст.
Проводилась антибактериальная терапия цефтри-

аксоном, эритромицином. Состояние продолжало 
ухудшаться: нарастали явления дыхательной, пече-
ночной и почечной недостаточности (активность 
АСТ повысилась до 3100 Ед/л, АЛТ – до 1200 ЕД/л, 
протромбиновый индекс 59%, МНО 1,9, концен-
трация креатинина увеличилась до 344 мкмоль/л). 
5 апреля пациент был переведен на искусственную 
вентиляцию легких. Проводилась продленная ве-
но-венозная гемофильтрация с объемом замещения 
4500 мл/час. Ультрафильтрация 100 мл/час. Произ-
водились инфузии плазбумина, эритроцитарной мас-
сы, свежезамороженной плазмы.
Состояние больного продолжало ухудшаться. 

В связи с присоединением сердечной недостаточ-
ности получал инотропную поддержку дофамином. 
Несмотря на проводимую терапию 13 апреля насту-
пила смерть.

Клинический диагноз:
ANCA-ассоциированный васкулит с пораже-

нием ЛОР – органов, кожи и почек (гранулематоз 

с полиангиитом). Полулунный малоиммунныйгло-
мерулонефрит, быстропрогрессирующее течение. 
Ремиссия на фоне массивной иммуносупрессивной 
терапии (длительная поддерживающая терапия кор-
тикостероидами и препаратами микофеноловой 
кислоты). ХБП 4 стадия (хроническая почечная не-
достаточность). Артериальная гипертония 3 стадия, 
риск 4. ИБС, постинфарктный кардиосклероз.
Двусторонняя пневмония. Сепсис, полиорганная 

недостаточность: дыхательная недостаточность (ИВЛ), 
сердечная недостаточность, печеночная недостаточ-
ность, острое почечное повреждение (ОПП на ХПН). 
Анемия. Состояние на фоне продленной вено-веноз-
ной гемофильтрации. Отек головного мозга.

Патологоанатомический диагноз:
Системный амилоидоз с поражением почек, пе-

чени, сердца, легких, надпочечников, поджелудоч-
ной железы, селезенки и щитовидной железы. Очаго-
вая сливная пневмония в нижних долях обоих легких. 
При углубленном морфологическом исследова-

нии ткани почек в мезангиальном матриксе, в стен-
ках сосудов интерстиция и строме были обнаружены 
аморфные эозинофильные массы, окрашенные конго 
красным в апельсиновый цвет (рис. 1а), а также в яблоч-
но-зеленый цвет в поляризованном свете (рис. 1б), что 
обусловлено феноменом двойного лучепреломления. 
Сывороточный Р-компонент выявлялся в небольшом 
количестве. Применение антител к АА-амилоиду 
выявило окрашивание в мезангии, строме и стенках 
сосудов почки (рис. 1в). Наряду с этим имелись мор-
фологические признаки нефросклероза – склерози-
рованные клубочки, сосуды и умеренно выраженный 
диффузный интерстициальный склероз. 

Обсуждение

Системный васкулит, ассоциированный с про-
дукцией антител к цитоплазме нейтрофилов, яв-
ляется гетерогенным аутоиммунным заболеванием, 
характеризующимся развитием некротизирующего 
процесса в стенке сосудов малого калибра. В соот-
ветствии с классификацией, принятой на Междуна-
родной консенсусной конференции по номенкла-
туре системных васкулитов (Чэпел Хилл, 2012 год) 
в этой группе выделяют гранулематоз с полиангии-
том (Вегенера), микроскопический полиангиит и эо-
зинофильный гранулематоз с полиангиитом (Чарга-
Стросса) [11]. 
Наиболее часто встречающимися из них являют-

ся гранулематоз с полиангиитом (ГПА) и микроско-
пический полиангиит (МПА). Причем, МПА чаще 
диагностируется в странах, расположенных ближе 
к экватору, а ГПА в более отдаленных от него реги-
онах [1, 7, 9, 31, 32].
Для ANCA-ассоциированных васкулитов характер-

ны тяжелые поражения почек по типу некротизирую-
щего гломерулонефрита с быстропрогрессирующим 
течением и развитием почечной недостаточности, 
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а также поражение легких по типу геморрагического 
альвеолита при МПА или гранулематозного воспа-
ления, в том числе распространяющегося на верхние 

отделы дыхательных путей при ГПА. Характер кли-
нических проявлений в крупном исследовании оце-
нили Mahr A. и соавт. 2013 у 396 больных с ГПА 
и 277 больных с МПА [19]. При ГПА поражение по-
чек наблюдалось реже по сравнению с МПА, соот-
ветственно у 76,1% и 97,1% больных, а легких – на-
оборот чаще: у 66,7% и 46,9% пациентов. Также чаще 
при ГПА возникала патология глаз, ЛОР-органов, 
кожи и периферической нервной системы. Следует 
отметить, что именно ANCA-ассоциированные ва-
скулиты оказались наиболее частой (44%) причиной 
развития прогностически неблагоприятного полу-
лунного гломерулонефрита [12]. Более частое пора-
жение почек при МПА (свыше 90% больных) и менее 
частое при ГПА (у 70-80% больных) подтверждается 
и другими исследователями [4, 6, 10, 15, 16, 22, 25].
В отличие от ГПА, развитие МПА в большей сте-

пени связано с образованием аутоантител к миелопи-
роксидазе (р-ANCA). Они обнаруживались в 58-61% 
случаев, тогда как с-ANCA – только в 24-26% [8, 17, 19].
В нашем наблюдении, учитывая поражение ЛОР 

органов в дебюте заболевания, а также выявление 
с-ANCA был диагностирован гранулематоз с поли-
ангиитом (Вегенера), проявлявшийся быстропрогрес-
сирующим поражением почек с морфологической 
картиной полулунного малоиммунного гломеруло-
нефрита. В результате проведенной индукционной 
и поддерживающей патогенетической терапии была 
достигнута многолетняя ремиссия заболевания с ред-
кими эпизодами минимальной активности. 
Летальный исход наступил через 10 лет и 8 меся-

цев после появления первых клинических призна-
ков васкулита в результате полиорганной недоста-
точности, развившейся на фоне септических 
осложнений острой пневмонии. 
В рамках клинической концепции характе-

ра заболевания и причин летального исхода 
не рассматривалась возможность развития системно-
го АА-амилоидоза, диагноз которого был установлен 
в результате морфологического исследования.
Как известно, АА-амилоидоз характеризует-

ся внеклеточным отложением в различных органах 
фибрилл, состоящих из фрагментов острофазового 
белка – сывороточный амилоид A (serum amyloid А – 
SAA) [14, 27]. SAA является аполипопротеином высо-
кой плотности, который также как СРБ, синтезирует-
ся гепатоцитами под влиянием провоспалительных 
цитокинов, в особенности таких как фактор некроза 
опухолей α, интерлейкин-1, интерлейкин-6 [28]. В ус-
ловиях острофазового ответа его концентрация в кро-
ви, как правило, многократно возрастает. В обычных 
условиях SAA захватывается макрофагами, транспор-
тируется в лизосомальное пространство и полностью 
разрушается. У небольшой части больных с хрониче-
ским воспалением, под воздействием неустановленных 
факторов окружающей среды, а также генетических 
факторов возможна персистенция высоких концентра-
ций SAA с агрегацией в амилоидные фибриллы [24]. 

Рис. 1а. Почка. Отложения масс амилоида (оранжево-
розового цвета) в мезангиальном матриксе клубочка. 

Окр. конго красным. ×400 
Fig. 1а. The kidney. Amyloid deposits (orange-pink) 

in the glomerular mesangial matrix. Congo red staining. ×400

Рис. 1б. Почка. В темном поле поляризационного 
микроскопа амилоид зеленого цвета. 

Окр. конго красным. ×400
Fig. 1b. The kidney. The polarizing microscope shows 

amyloid as green deposits in the dark fi eld. 
Congo red staining. ×400

Рис. 1в. Почка. Отложения масс амилоида в стенках 
сосудов интерстиция (темно-коричневого цвета). 
Иммунопероксидазный метод с антителами против 

АА-амилоида. ×200
Fig. 1c. The kidney. The amyloid deposits in the interstitial 

vascular walls (dark brown). Immunoperoxidase stain 
(anti-AA). ×200
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Это ведет к прогрессирующей органной дисфункции, 
а в случае поражения почек – к хронической почеч-
ной недостаточности. Ревматоидный артрит, анкило-
зирующий спондилит, средиземноморская лихорадка, 
псориатический артрит, болезнь Крона и хронические 
инфекции являются наиболее частой причиной АА-
амилоидоза. Реже этот вариант амилоидоза описан 
при болезни Кастльмана, синдроме Рейтера, болезни 
Бехчета и новообразованиях [13, 14].
Несмотря на то, что системные васкулиты пред-

ставляют собой заболевания с ярко выраженной 
воспалительной реакцией, в отечественной и зару-
бежной литературе сообщения о случаях развития 
АА-амилоидоза у больных с ANCA-васкулитом еди-
ничны. В одном из зарубежных сообщений на эту 
тему, также, как и в нашем наблюдении, диагноз 
амилоидоза был установлен при секционном иссле-
довании у 82-летней японки, в течение 9 лет страдав-
шей микроскопическим полиангиитом и получавшей 
иммуносупрессивную терапию преднизолоном [26]. 
При морфологическом исследовании, как и в на-
шем случае, отсутствовали признаки васкулита, что, 
по мнению авторов, было обусловлено применением 
патогенетической терапии. В другой публикации со-
общалось о диагностике АА-амилоидоза у женщины 
65 лет из Марокко, которая в течение 10 лет страдала 
бронхиальной астмой с последующим развитием яр-
кой клинической симптоматики системного васкули-
та, укладывающейся в картину эозинофильного гра-
нулематоза с полиангиитом (Чарга-Стросса) [18]. 
В каждом из описанных наблюдений отложения 

АА-амилоида, также как и у нашего пациента, опре-
делялись в почках. Как известно, амилоидоз почек 
проявляется протеинурией, наиболее часто с раз-
витием нефротического синдрома и, как правило, 
без изменений осадка мочи. Морфологически от-
ложения аморфного амилоидного материала в клу-
бочке наблюдаются преимущественно в мезангии 
и в петлях капилляров. Также возможно его тубу-
лоинтерстициальное депонирование, приводящее 
к атрофии канальцев и фиброзу интерстиция. При 
световой и поляризационной микроскопии амило-
идные массы выявляются с помощью окрашивания 
конго-красным или тиофлавином-Т. Отсутствие све-
чения легких цепей Lambda или Kappa и позитивная 
реакция с антисывороткой к SАА при иммунофлю-
оресценции или применении иммунопероксидаз-
ного метода, позволяет дифференцировать так на-
зываемый вторичный АА-амилоидоз от первичного 
AL-амилоидоза. 
Необходимо отметить, что у наблюдаемого нами 

больного клиническая картина поражения почек в те-
чение многих лет проявлялась преимущественно ми-
крогематурией – максимально выраженной в дебюте 
заболевания и минимальной при редких и коротких 
периодах активации васкулита. Нарастание протеи-
нурии вплоть до развития нефротического синдрома 
произошло фактически в финале заболевания. 

Мы полагаем, что развитие АА-амилоидоза яви-
лось осложнением гранулематоза с полиангиитом 
(Вегенера), поскольку иных длительно действовав-
ших воспалительных триггеров у пациента не было.
В упомянутых выше публикациях течение васку-

лита, осложнившегося АА-амилоидозом, сопрово-
ждалось существенным ускорением СОЭ и высоким 
уровнем СРБ. К сожалению, у нашего пациента ди-
намика величин СРБ и СОЭ на протяжении длитель-
ного периода не была достаточно четко прослежена, 
однако немногочисленные зафиксированные нами 
значения СРБ периодически были повышенными.
Известно, что синтез белка-предшественника АА-

амилоида – SAA – определяется теми же индуктора-
ми, что и синтез СРБ, поэтому по концентрации СРБ 
в целом можно судить об уровне SAA. На примере 
больных ревматоидным артритом было показано, что 
даже при незначительных клинических признаках 
полиартрита продукция SAA может быть достаточ-
ной для развития вторичного АА-амилоидоза [2]. Так, 
в исследованиях Рамеева В.В. и соавт. [2] у больных 
с ремиссией ревматоидного артрита средняя концен-
трация SAA в крови превышала норму в 8 раз. Веро-
ятность манифестации амилоидоза резко повышается 
при обострении воспалительного заболевания. При 
хронических нагноениях, сопровождавшихся актив-
ным острофазовым воспалением в рамках тяжелых 
септических осложнений, известны даже случаи мол-
ниеносного развития реактивного амилоидоза [3]. 
Таким образом, вторичный АА-амилоидоз может, 
с одной стороны, развиваться остро при тяжелых вос-
палительных атаках, а с другой стороны, осложнять 
длительное течение хронического воспаления даже 
в условиях его невысокой клинической активности.
У обсуждаемого нами пациента можно думать 

о длительном субклиническом развитии амилоидоза, 
очевидной манифестации которого способствовало 
присоединение оппортунистической инфекции. Воз-
можно, длительный и практически постоянный при-
ем иммуносупрессивных препаратов, способствовал 
сдерживанию клинических проявлений амилоидоза, 
что привело к обнаружению амилоида лишь через 
10 лет течения васкулита.
Таким образом, редкость упоминания случаев АА-

амилоидоза при ANCA-ассоциированных васкули-
тах, как впрочем и при других системных васкулитах, 
свидетельствует об особенностях воспаления при 
этих заболеваниях, возможно, способного подавлять 
отложение АА-амилоида, в частности, с особенно-
стями функционирования макрофагального проте-
олиза или с менее значительным вкладом аутовоспа-
лительных механизмов. Следует также иметь в виду, 
что в формировании конформационных наруше-
ний структуры белка SAA могут иметь значение ге-
нетические или приобретенные факторы.

Никто из авторов не имеет конфликта инте-
ресов
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