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Резюме
Согласительная конференция по пересмотру номенклатуры васкулитов 2012 относит к группе 

васкулитов с вовлечением сосудов среднего калибра узелковый полиартериит и болезнь Кавасаки, 
а к группе васкулитов с вовлечением сосудов крупного калибра – артериит Такаясу и гигантокле-
точный артериит.
Узелковый полиартериит представляет собой некротизирующий васкулит с поражением артерий 

мелкого и среднего калибра. Вовлечение почек при узелковом полиартериите отмечается в 50-60% 
случаев, характеризуется развитием множественных инфарктов почек и формированием аневризм 
внутрипочечных артерий, что ведет к ишемии коры почек и клинически проявляется преимуще-
ственно развитием артериальной гипертензии и нарушением почечной функции при относительно 
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скудном мочевом синдроме. Внепочечная симптоматика узелкового полиартериита многообразна 
и включает поражения различные варианты кожи, мышц, суставов, нервной системы, желудочно-
кишечного тракта и сердца.
Артериит Такаясу представляет собой васкулит, часто гранулематозный, поражающий артерии 

крупного калибра – преимущественно аорту и ее крупные ветви. Более чем в половине случаев 
у пациентов с артериитом Такаясу в результате сужения одной или обеих почечных артерий и/или 
аорты развивается артериальная гипертензия, в ряде случаев тяжелая. Помимо гипертензии, при 
артериите Такаясу наблюдается также поражение мышц, суставов, кожи, сердца, желудочно-ки-
шечного тракта, дыхательной и нервной системы, обусловленное ишемией.
Мы представляем обзор литературы по диагностике и лечению узелкового полиартериита и ар-

териита Такаясу, иллюстрированный описанием двух случаев узелкового полиартериита и одного 
случая артериита Такаясу с необычными вариантами поражения почек – аневризма магистральной 
почечной артерии и псевдотуморы почек при узелковом полиартериите, и вторичный фокальный 
сегментарный гломерулосклероз при артериите Такаясу, которые демонстрируют трудности диа-
гностики и эффективность иммуносупрессивной терапии при этих редких заболеваниях. Во всех 
трех случаях наблюдалась артериальная гипертензия, умеренное обратимое нарушение функции 
почек и множественные системные проявления, которые мы подробно обсуждаем в комментариях.

Abstract
2012 Revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of  Vasculitides defi nes 

polyarteritis nodosa as a medium vessels vasculitis – a necrotizing arteritis of  medium or small arteries, and 
Takayasu arteritis as large vessel vasculitis, often granulomatous, affecting aorta and its primary branches. 
Polyarteritis nodosa typically affects skin, joints, peripheral nervous system, digestive tract and kidneys. 
Kidney involvement, observed in up to 60% of  cases, includes multiple infarctions, aneurisms formation 
and glomerular ischemia, clinically presenting mostly with arterial hypertension and decline of  kidney 
function; proteinuria usually absent or mild, but if  present – is a hallmark of  worse outcome. Takayasu 
arteritis in more than 50% of  cases presents with arterial hypertension due to the narrowing or occlusion 
of  renal arteries and/or aorta, accompanied by the clinical features of  skin, joints, muscles, heart, digestive 
tract and nervous system ischemic damage.

Here we present a literature review, including diagnostic criteria and other common features, differential 
diagnostics, and treatment of  polyarteritis nodosa and Takayasu arteritis. We illustrate the review with 
three cases, two of  polyarteritis nodosa and one of  Takayasu arteritis with unusual and severe kidney 
damage – main renal artery aneurism and kidney pseudotumors in polyarteritis nodosa, and secondary 
focal segmental glomerulosclerosis in Takayasu arteritis, demonstrating diagnostic diffi culties and effi cacy 
of  immunosuppressive treatment in these rare conditions. All three patients presented with arterial 
hypertension, reversible decline of  kidney function, and multiple systemic signs and symptoms, which we 
discuss in details in our comments. We also discuss pathology fi ndings; kidney histology study performed 
after nephrectomy in both cases of  polyarteritis nodosa, in the case of  Takayasu arteritis kidney biopsy 
was available.

Key words: polyarteritis nodosa, Takayasu arteritis, arterial hypertension, kidney function, renal artery aneurism, kidney 
infarction, pseudotumor, granuloma, focal segmental glomerulosclerosis, immunosuppression

Список сокращений
АГ Артериальная гипертензия

АК Аортальный клапан

АКТГ Адренокортикотропный гормон

АР Аортальная регургитация

АТ Артериит Такаясу

АФП Альфафетопротеин

АЦЦП Антитела к циклическому цитруллиновому пептиду

БЦА Брахиоцефальные артерии

ВСА Внутренняя сонная артерия

ВТК Ветвь тупого края

ВЭБ Вирус Эпштейна-Барр

ГЛЖ Гипертрофия левого желудочка

ДВИ Диффузно-взвешенное исследование

ЗСЛЖ Задняя стенка левого желудочка

ИКД Измеряемый коэффициент диффузии

ИР Индекс резистентности

КА Коронарные артерии

КАГ Коронароангиография

КИН Контраст-индуцированная нефропатия

ЛГ Лютеинизирующий гормон

ЛК Клапан легочной артерии

ЛКА Левая коронарная артерия
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Введение

Согласительная конференция (Chapel Hill 
Consensus Conference – CHCC) по пересмотру но-
менклатуры васкулитов 2012 года относит к группе 
васкулитов с вовлечением сосудов среднего калибра 
узелковый полиартериит (УП) и болезнь Кавасаки, 
а к группе васкулитов с вовлечением сосудов круп-
ного калибра – артериит Такаясу (АТ) и гигантокле-
рочный артериит [1].
УП представляет собой некротизирующий ар-

териит с поражением мелких и средних сосудов без 
признаков гломерулонефрита и васкулита артериол, 
капилляров и венул и не ассоциированный с нали-
чием АНЦА [1]. Вовлечение почек при УП наблю-
дается в 50-60% случаев, характеризуется ишемией 
клубочков вследствие сужения внутрипочечных ар-
терий, развитием множественных инфарктов почек 
и формированием аневризм внутрипочечных арте-
рий и клинически проявляется преимущественно 
развитием артериальной гипертензии (АГ) и на-
рушением почечной функции при относительно 
скудном мочевом синдроме. Внепочечная симптома-
тика УП многообразна и включает поражения кожи, 
мышц, суставов, нервной системы, желудочно-ки-
шечного тракта (ЖКТ) и сердца [2-6].
Диагностические критерии УП, разработанные 

Американской коллегией ревматологов (American 
College of  Rheumatology – ACR) в 1990 году, вклю-
чают 10 признаков:
1. Потеря веса ≥4 кг
2. Сетчатое ливедо
3. Болезненность/уплотнение яичек

4. Миалгии/слабость в ногах
5. Моно- или полиневропатия
6. Повышение диастолического АД свыше 90 мм рт.ст.
7.  Повышение уровня мочевины или креатинина 
крови, не обусловленное гипогидратацией или 
обструкцией мочевых путей

8.  Наличие HBsAg или анти-HBV антител в сыво-
ротке крови

9.  Наличие аневризм или окклюзии висцеральных 
артерий при ангиографии

10.  Наличие полиморфноядерных нейтрофилов 
в артериях среднего или мелкого калибра по дан-
ным гистологического исследования
Диагноз УП устанавливается при наличии как ми-

нимум трех критериев, при этом чувствительность 
составляет 82%, а специфичность – 87% [7].
По данным крупного ретроспективного исследо-

вания [6], в котором при включении пациентов ис-
пользовались как критерии ACR, так и клинические 
признаки, изложенные в отчете CHCC 1994 года [8], 
у пациентов с УП наблюдалось более 25 симптомов, 
которые можно объединить в 12 групп:
1. Системные проявления
 • Лихорадка, общее недомогание, потеря веса
2. Нейропатия
 • Множественные мононевриты, полиневропатия
3. Артралгии и/или миалгии крупных мышц
  • Боли в суставах и/или диффузные боли в ко-
нечностях

4. Кожные проявления
 • Сетчатое ливедо, пурпура, язвы кожи
5. Поражение почек
 • Повышение креатинина, гематурия, протеинурия

ЛП Левая почка

ЛСК Линейная скорость кровотока

МЖП Межжелудочковая перегородка

МК Митральный клапан

МР Митральная регургитация

ОА Огибающая артерия

ОБА Общая бедренная артерия

ОБП Органы брюшной полости

ОГК Органы грудной клетки

ОСА Общая сонная артерия

ПА Почечная артерия

ПБА Поверхностная бедренная артерия

ПВТ Противовирусная терапия

ПКА Правая коронарная артерия

ПКлА Подключичная артерия

ПМЖВ Передняя межжелудочковая ветвь

ПП Правая почка

СДЛА Систолическое давление в легочной артерии

ТК Трикуспидальный клапан

ТП Толщина паренхимы почек

УП Узелковый полиартериит

ФВ Фракция выброса

ФК Функциональный класс

ФСГ Фолликулостимулирующий гормон

ХГЧ Хорионический гонадотропин

ХМ-ЭКГ Суточное мониторирование ЭКГ по Холтеру

ХС Холестерин

ХСН Хроническая сердечная недостаточность

ЭС Экстрасистолия

ACR Американская коллегия ревматологов

C1q C1q компонент комплемента

С3 С3 компонент комплемента

С4 С4 компонент комплемента

CHCC Согласительная конференция Чэпел-Хилл

FFS Шкала пяти факторов

FITS Флюоресцеинизотиоцианат

KDIGO Инициатива по улучшению глобальных исходов 
заболеваний почек

PAS Реактив Шиффа

Т1 Время, за которое спины 63% протонов возвращаются 
к равновесному состоянию

Т2 Время, за которое спины 63% протонов сдвигаются 
по фазе под действием соседних протонов
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6. Артериальная гипертензия
 • Впервые возникшая АГ
7. Поражение ЖКТ
 • Боли в животе, кишечные кровотечения
8. Орхит
 • Боли в яичках, отек мошонки
9. Поражение центральной нервной системы
 • Инсульты, заторможенность
10. Поражение периферических сосудов
 • Перемежающаяся хромота, ишемия, некрозы
11. Поражение сердца
 • Кардиомиопатия, перикардит
12. Поражение органов дыхания
 • Инфильтраты, узелки, полости в легких
Специфичных для УП лабораторных признаков 

нет, обычно выявляются ускорение СОЭ и повыше-
ние уровня С-реактивного белка (СРБ), а также измене-
ния, характеризующие органные поражения [2-6, 8].
Согласно прогностической шкале пяти факторов 

(Five Factor Score – FFS) для УП выделены наиболее 
значимые негативные факторы, причем поражение 
почек и ЖКТ являются самыми неблагоприятным, 
а наличие двух и более факторов ассоциировано 
с 46%-ной смертностью в течение 5 лет [9]:
1. Повышение креатинина крови >139,7 мкмоль/л
2. Протеинурия
3. Кардиомиопатия
4. Поражение ЖКТ
5. Поражение центральной нервной системы
Заболеваемость УП колеблется в широких преде-

лах: от 1,6-4,6 до 30-45 случаев на 1 млн населения 
в год, а распространенность – от 2 до 33 случаев 
на 1 млн населения [10, 11]. Соотношение мужчин 
и женщин оценивается как 1,6:1-2:1, возраст дебюта, 
как правило, 45-65 лет, хотя заболевание может по-
ражать и пациентов других возрастных групп, в том 
числе подростков и детей [12, 13].
АТ представляет собой артериит, часто грану-

лематозный, поражающий преимущественно аорту 
и/или ее крупные ветви [1]. При этом поражение 
аорты, как правило, носит неравномерный характер, 
однако возможно тотальное повреждение с разви-
тием панаортита. Более чем в половине случаев 
у пациентов с АТ в результате сужения одной или 
обеих почечных артерий и/или аорты развивается 
АГ. Кроме того, наблюдаются разнообразные сим-
птомы, характеризующие вовлечение кожи, мышц, 
суставов, сердца, ЖКТ, дыхательной и нервной 
системы [14-18].
Диагностические критерии АТ, разработанные 

ACR в 1990 году, включают 6 признаков:
1. Возраст дебюта до 40 лет
2. Слабость в конечностях
3. Снижение пульсации на лучевых артериях
4.  Разница систолического АД между правой 
и левой рукой >10 мм рт.ст.

5.  Шум над подключичными артериями или над 
аортой

6.  Признаки сужения или окклюзии аорты, ее ле-
гочных ветвей, крупных проксимальных артерий 
верхних или нижних конечностей при артерио-
графии, не обусловленные атеросклерозом или 
фибромускулярной дисплазией
Диагноз АТ устанавливается при наличии как ми-

нимум трех критериев, при этом чувствительность 
составляет 90,5%, а специфичность – 97,8% [19].
Клинические проявления АТ, по данным наи-

более крупных исследований [14-18], включают 
более 30 симптомов, которые можно объединить 
в 12 групп:
1. Системные проявления
 • Слабость, потеря веса, субфебрилитет
2. Артралгии
 • Артралгии или миалгии
3.  Отсутствие или ослабление пульса на перифери-
ческих артериях

  • Асимметричное ослабление пульса, преимуще-
ственно на лучевых артериях, ишемические язвы 
кожи конечностей, в редких случаях гангрена

4. Слабость в конечностях
  • Подключичный синдром обкрадывания (steal-

syndrome – стил-синдром), в том числе с синко-
пальными эпизодами, слабость и боли в верхних 
и нижних конечностях

5. Шум над артериями
  • Шум над подключичными, лучевыми, сонными 
и абдоминальными артериями, шум над аортой

6.  Различие показателей АД между правой и левой 
рукой

  • Различие показателей АД между правой и левой 
рукой >10 мм рт.ст., снижение АД на обеих руках 
при повышенном АД на нижних конечностях

7. Артериальная гипертензия
 • Впервые возникшая АГ
8. Стенокардия
 • Стенокардия, инфаркты миокарда
9. Поражение ЖКТ
  • Боли в животе, диарея, желудочно-кишечные 
кровотечения

10. Поражение кожи
 • Узловатая эритема, язвенная пиодермия
11. Поражение органов дыхания
  • Боли в грудной клетке, одышка, кровохарканье, 
легочная гипертензия

12. Поражение нервной системы
  • Головокружения, обмороки, головные боли, 
ортостатизм, судороги, инсульты, нарушения 
зрения
Лабораторные признаки АТ неспецифичны 

и включают ускорение СОЭ, повышение уровня 
СРБ, анемию, лейкоцитоз и тромбоцитоз [14, 18].
Заболеваемость АТ колеблется в пределах 0,4 

до 2,6 случаев на 1 млн населения в год, а распро-
страненность – от 4 до 33 случаев на 1 млн населения 
и зависит от региона, наибольшая распространен-
ность отмечается в Азиатских странах [20-23]. Жен-
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щины составляют 80-90% пациентов с АТ, возраст 
дебюта колеблется от 10 до 40 лет [19, 24].
Мы приводим ниже три клинических наблю-

дения, иллюстрирующие трудности диагностики 
и особенности поражения почек при этих редких 
заболеваниях.

Случай 1. Больной А., 1988 года рождения

История настоящего заболевания: в апреле 
2016 г. появились болезненные узелки на коже конечно-
стей и боли в левом яичке (здесь и далее основные клини-
ческие симптомы и лабораторные данные представлены 
в  Таблице 1).
Спустя 5 месяцев присоединились боли в мышцах 

и суставах, высокий субфебрилитет, принимал НПВС 
с кратковременным эффектом.
Еще через 2 месяца выявлено повышение АД и ускоре-

ние СОЭ; при УЗИ почек патологии не найдено. Диагно-
стирована узловатая эритема, продолжал прием НПВС 
без эффекта.
Спустя еще 2 месяца выявлены протеинурия, микро-

гематурия, тромбоцитоз, повышение уровня СРБ и анти-
тела класса IgG к вирусу Эпштейна-Барр (ВЭБ) и капсид-
ному антигену ВЭБ при отсутствии репликации вируса; 
РФ, антитела к циклическому цетруллиновому пептиду 
(АЦЦП), антитела к ДНК, АНА, аФЛ и АНЦА – 
в норме, посевы крови стерильны. Диагностирована хро-
ническая ВЭБ-инфекция, назначена противовирусная те-
рапия (ПВТ) – без эффекта.
Через 4 месяца после начала ПВТ обнаружен лейко-

цитоз, сохранялись тромбоцитоз и высокий уровень СРБ. 
При УЗИ и УЗДС выявлено уменьшение размеров левой 

почки (ЛП) с обеднением внутрипочечного кровотока и из-
менения левого яичка. Заподозрено новообразование яичка, 
исследованы онкомаркеры и гормональный профиль: 
простат-специфический антиген, ЛГ, ФСГ, эстрадиол, 
прогестерон, пролактин, тестостерон, АКТГ, кортизол, 
альдостерон, АФП, и свободный бета-ХГЧ – в норме.
ПВТ прекращена, выполнены КТ органов брюш-

ной полости (ОБП) и почек с контрастным усилением 
и КТ-ангиография, выявлены аневризма и проксимальная 
окклюзия левой почечной артерии (ПА), снижение экс-
креторной функции ЛП (Рис. 1). Отмечено повышение 
креатинина крови.

31 мая 2017 г. пациент был госпитализирован в от-
деление сосудистой хирургии ГКБ им. С.П. Боткина.

Жалобы при поступлении на общую слабость, по-
вышение температуры тела, боли в спине, боли в мыш-
цах, потерю веса.

Состояние при поступлении средней тяжести. 
В ясном сознании, температура тела 37,8°C, ЧДД 
19 в 1 мин, ЧСС 92 в 1 мин, АД 160/95 мм рт.ст. 
на правой и левой руке. Пониженного питания, кожа 
бледная, влажная, болезненные узелки на коже верхних 
конечностей. Отеков нет. Периферические лимфоузлы 
не пальпируются. Суставы на вид не изменены, под-
вижность не ограничена. Дыхание везикулярное, хрипы 
не выслушиваются. Тоны сердца ясные, ритм правиль-
ный. Живот мягкий, чувствительный в левом верхнем 
квадранте, кишечные шумы выслушиваются, симптомов 
раздражения брюшины нет. Печень +2 см из-под реберной 
дуги, край закругленный, безболезненный, селезенка и почки 
не пальпируются. Мочеиспускание безболезненное, диурез 
850 мл/сутки, моча обычного цвета. Стул в норме. 
Левое яичко уплотнено, болезненное при пальпации.

Таблица 1 |  Table 1

Основные клинические и лабораторные данные пациента А.

Main clinical and laboratory data of patient A.

Узелки 
на коже, 

боли 
в яичке

Т тела 
°С

Динамика
веса кг

АД
мм рт.ст.

СОЭ 
мм/час

Нв
г/л

Тр
x109/л

Л
x109/л

СРБ
мг/л

Креатинин 
мкмоль/л

ПУ
г/л

Эр
в п/зр.

04.16 +

09.16 + до 38 140/90

11.16 + до 38 - 2 180/100 44 137 388 8,9 125 0,1 4-7

01.17 + до 38 - 3 170/100 32 136 448 77 96

25.05.18 КТ-ангиография

27.05.17 + до 38 - 4 160/100 33 147 433 10,4 98 163 0,6 6-7

01.06.17 + 37,8 - 5 160/95 52 71 612 14,5 165 150 1,0 4-5

14.06.17 Левосторонняя нефрэктомия

27.06.17 + 36,9 - 6 120/80 73 99 467 8,7 99 126 нет 1-2

28.06.17 Преднизолон

10.07.17 - 36,7 + 2 120/80 35 122 395 11,3 0,9 125 нет 0-1

19.07.17 - 36,5 + 3 120/80 27 137 315 10,5 1,0 109 нет 0-1

20.07.17 Циклофосфамид

12.04.18 - 36,6 + 4 130/80 19 143 151 8,5 7,1 121 0,13 3-5

15.04.18 Азатиоприн

13.09.18 - 36,7 + 5 130/80 13 135 321 7,0 3,6 116 нет 10-15
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Данные обследования
Сохранялись лейкоцитоз, тромбоцитоз, ускоре-

ние СОЭ, повышение уровня креатинина и СРБ, про-
теинурия, микрогематурия; впервые выявлены анемия 
и лейкоцитурия до 40 в п/зр., мочевина 13,1 ммоль/л, 
сывороточное железо 10,7 мкмоль/л; холестерин (ХС), 
мочевая кислота, общий белок, альбумин, электролиты, 
глюкоза, билирубин, трансаминазы – в пределах нормы. 
Скрининг на сифилис, сывороточные гепатиты, ВИЧ, 
туберкулез – отрицательный.
ЭКГ, рентгенография органов грудной клетки, 

Эхо-КГ – без патологии.
УЗИ органов брюшной полости и почек: незначитель-

ная гепатомегалия, поджелудочная железа и селезенка – без 
патологии; правая почка (ПП) 110x45 мм, паренхима 
ее не изменена, толщина паренхимы (ТП) 17 мм; ЛП 
84x50 мм, паренхима гиперэхогенная, ТП до 14 мм; 
объемное образование в проекции основного ствола левой 
ПА – аневризма ПА с тромбозом полости аневризмы 
и паравазальной гематомой.

Оперативное лечение: 2 июня 2017 г. выполнена 
резекция аневризмы левой ПА с аллопротезированием. 
В послеоперационном периоде отмечена стойкая лихо-
радка, не уступавшая массивной антибактериальной те-
рапии, нарастание лейкоцитоза, УЗДС выявило ухудше-
ние внутрипочечного кровотока левой почки при сохранной 
проходимости протеза. На 11 сутки выполнена левосто-
ронняя нефрэктомия. По данным гистологического ис-
следования операционного материала диагностированы 
инфаркт почки и тромбоз почечной артерии.

Консультация нефролога в отделении сосуди-
стой хирургии: наиболее вероятен диагноз узелкового 
полиартериита. Рекомендовано дополнительное гисто-
логическое исследование операционного материала.

Гистологическое исследование операцион-
ного мате риала. Световая микроскопия выполнена 
на парафиновых срезах с использованием окрасок ге-

матоксилином-эозином, PAS-реакции и трихромом 
по Массону.
Почка (Рис. 2) с выраженным мультифокальным на-

рушением гистоархитектоники стенок артерий среднего 
калибра в виде отека, массивной трансмуральной и пери-
васкулярной инфильтрации, представленной нейтрофиль-
ными лейкоцитами и гистиоцитами, грубоволокнистого 

Рис. 2. Больной А. Операционный материал, почка. 
Артерия среднего калибра с резким утолщением стенки 
и нарушением гистоархитектоники слоев за счет отека, 
неравномерного грубоволокнистого фиброза и густой 

трансмуральной и периваскулярной инфильтрации, 
представленной нейтрофильными лейкоцитами и гистиоцитами; 

с формированием псевдоаневризматического расширения. 
Соседняя артерия среднего калибра с тотальной обтурацией 

просвета в результате очагового выраженного фиброза. 
Окраска трихромом по Массону; увеличение x40

Fig. 2. Case 1. Removed kidney. The wall of a middle size artery 
markedly thickened, forms pseudoaneurismal widening, and shows 

histological architecture disturbance due to the edema, dense 
transmural and perivascular infi ltration by polymorphonuclear 
leukocytes and histiocytes, and irregular coarse fi brosis. Nearby 

medium size artery with severe irregular focal fi brosis of the wall and 
total occlusion of the lumen. Masson’s trichrome; x40

Рис. 1. Больной А. Компьютерная томография, КТ-ангиография. Аневризма левой почечной артерии с проксимальной окклюзией 
и обеднением внутрипочечного кровотока левой почки

Fig. 1. Case 1. CT scanning, CT-angiography. Left renal artery aneurism with proximal occlusion and renal blood fl ow reduction
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фиброза; с субтотальной обтурацией просветов сосудов; 
с многочисленными псевдоаневризмами в бифуркационных 
участках; с крупноочаговыми кортикальными ишеми-
ческими и геморрагическими некрозами и тотальным 
острым канальцевым некрозом; без патологических изме-
нений со стороны клубочков, артериол и артерий мелкого 
калибра; без кортикального тубуло-интерстициального 
фиброза.
Почечная вена тотально обтурирована эритроцитар-

ным тромбом.

Почечная артерия (Рис. 3) с резким утолщением 
стенки, нарушением ее целостности и гистоархитекто-
ники слоев за счет склероза и гиалиноза; с сегментарно 
сохраненной внутренней эластической мембраной, тяже-
лым субэндотелиальным фиброзом, очаговой лимфо-ги-
стиоцитарной инфильтрацией и скоплениями гемосидеро-
фагов. В просвете сосуда тромботические массы различной 
степени давности: с клеточной реакцией, признаками орга-
низации и реканализации; свежие тромботические массы 
без клеточной реакции.
Мочеточник (Рис. 4-5) с эрозивно-язвенным пораже-

нием слизистой оболочки; с резким утолщением стенки 
за счет выраженного отека и массивной лейкоцитарной 
инфильтрации всех слоев; с множественными интра-
муральными некрозами и выраженным кариорексисом 
нейтрофильных лейкоцитов. Стенки артерий мелкого 
и среднего калибров диффузно резко утолщены за счет ней-
трофильной лейкоцитарной инфильтрации, с циркуляр-
ным трансмуральным фибриноидным некрозом, с фор-
мированием псевдоаневризм. Выраженный фибринозный 
периуретерит с массивными наложениями фибрина, лейко-
цитарной инфильтрацией и выраженным кариорексисом.
Гистологическое заключение: узелковый полиарте-

риит – диффузный сегментарный трансмуральный 
некротизирующий и склерозирующий васкулит с пора-
жением почечной артерии и артерий среднего калибра 
ткани почки и стенки мочеточника, с формированием 
псевдоаневризм и тромбозом, крупноочаговые ишемические 
и геморрагические кортикальные некрозы ткани почки, 
тромбоз почечной вены. Флегмонозно-язвенный уретерит, 
фибринозный периуретерит.

На  12 сутки после нефрэктомии пациент 
был переведен в нефрологическое отделение ГКБ 
им. С.П. Боткина.

Рис. 3. Больной А. Операционный материал, почечная артерия. 
Стенка почечной артерии с сегментарно сохраненной внутренней 

эластической мембраной, выраженным субэндотелиальным 
фиброзом, неравномерным тяжелым склерозом и гиалинозом. 

Окраска трихромом по Массону; увеличение х40

Fig. 3. Case 1. Removed main renal artery. The renal artery wall 
with segmentally preserved internal elastic membrane, marked 

subendothelial fi brosis, and severe irregular sclerosis and hyalinosis. 
Masson’s trichrome; x40

Рис. 4. Больной А. Операционный материал, мочеточник. 
Артерия среднего калибра с резким утолщением стенки 

за счет периваскулярного фиброза; псевдоаневризматическое 
расширение стенки с тяжелым отеком и циркулярным 

фибриноидным некрозом. Окраска трихромом по Массону; 
увеличение x40

Fig. 4. Case 1. Removed ureter. The wall of a medium size 
artery sharply thickened due to perivascular fi brosis, forms 

pseudoaneurismal widening with severe edema and overt circular 
fi brinoid necrosis. Masson’s trichrome; x40

Рис. 5. Больной А. Операционный материал, мочеточник. 
Артерия мелкого калибра с циркулярным нарушением 

гистоархитектоники слоев за счет отека, плотной нейтрофильной 
лейкоцитарной инфильтрации и массивного фибриноидного 

некроза. Окраска трихромом по Массону; 
увеличение x100

Fig. 5. Case 1. Removed ureter. The wall of a small size artery with 
histological architecture disturbance due to the edema, dense 

polymorphonuclear leukocytes infi ltration and massive fi brinoid 
necrosis. Masson’s trichrome; x100
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Установлен диагноз:
Основное заболевание: узелковый полиартериит с по-

ражением кожи, мышц, суставов, органов мошонки, почек: 
аневризма левой почечной артерии, множественные ин-
фаркты левой почки; внутрикожные узелки; артралгии; 
миалгии; левосторонний орхит
Осложнения: Артериальная гипертензия 2 степени. 

Тромбоз полости аневризмы и разрыв аневризмы с обра-
зованием паравазальной гематомы; тромбоз левой почеч-
ной вены; флегмонозно-язвенный левосторонний уретерит; 
фибринозный левосторонний периуретерит. Состояние 
после левосторонней нефрэктомии от 14.06.2017. Ане-
мия тяжелой степени, вторичный тромбоцитоз.

Дальнейшее лечение и наблюдение:
Проведен «пульс» метилпреднизолона (МП) 500 мг, 

назначен МП внутрь в дозе 24 мг/сутки. Через 2 недели 
после начала терапии температура стойко нормальная, 
АД 120/80 мм рт.ст., кожные узелки и орхит разреши-
лись, прибавил в весе, СРБ, креатинин, показатели кли-
нического анализа крови и общего анализа мочи – в норме.
Еще через 2 недели, после предварительной криокон-

сервации спермы, начата «пульс»-терапия циклофосфа-
мидом (ЦФ) в дозе 1000 мг 1 раз в месяц, с постепенным 
снижением дозы МП.
Через 8 месяцев от начала терапии ЦФ достигнута 

суммарная доза 8000 мг, доза МП снижена до 4 мг/сутки. 
Температура тела стойко нормальная, кожа чистая, 
АД, СРБ и показатели клинического и биохимического 
анализа крови и общего анализа мочи в норме. УЗИ 
и УЗДС ПП без патологии. Терапия ЦФ завершена, 
назначен азатиоприн (АЗА) в дозе 150 мг/сутки, доза 
МП оставлена прежней – 4 мг/сутки.
Еще через 5 месяцев – состояние удовлетворительное, 

жалоб нет, АД, СРБ и показатели клинического и био-
химического анализов крови и в норме. Протеинурия 

отсутствует, небольшая микрогематурия. УЗИ ПП – 
без патологии. Рекомендовано продолжить поддерживаю-
щую терапию в прежнем объеме.
Общая длительность наблюдения составила 16 ме-

сяцев.

Случай 2. Больная М., 1954 года рождения

Перенесенные заболевания: длительное время из-
быточный вес, варикозное расширение вен и эпизодические 
отеки нижних конечностей.

История настоящего заболевания: в 2010 г. при 
случайном обследовании выявлены повышение АД и же-
лезодефицитная анемия (ЖДА) легкой степени (здесь 
и далее основные клинические симптомы и лабораторные 
данные представлены в Таблице 2), нерегулярно прини-
мала препараты железа и иАПФ.
Через 4 года выявлено ускорение СОЭ, повышение 

уровня СРБ.
Спустя еще год перенесла пневмонию (разрешившуюся 

на фоне антибактериальной терапии), выявлено усугубле-
ние ЖДА, тромбоцитоз; креатинин крови в норме. КТ 
органов грудной клетки (ОГК), ЭХО-КГ, колоноскопия – 
значимой патологии не найдено.
На следующий год – повторная пневмония (антибак-

териальная терапия с эффектом), но сохранялись ЖДА, 
тромбоцитоз и ускорение СОЭ; креатинин крови и общий 
анализ мочи в норме. КТ ОГК, УЗИ ОБП, почек и ма-
лого таза, ЭГДС – значимой патологии не выявлено. 
Принимала препараты железа внутрь.
Еще через год появились слабость, одышка, субфебрили-

тет, усугубилась тяжесть ЖДА, выявлены выраженный 
тромбоцитоз, следовая протеинурия; креатинин крови 
в норме. При ЭГДС признаков желудочного кровотечения 
не найдено. УЗИ ОБП и почек: диффузные изменения пе-

Таблица 2 |  Table 2

Основные клинические и лабораторные данные пациентки М.

Main clinical and laboratory data of patient M.

Язвы 
кожи

Т тела 
°С

Динамика
веса кг

АД
мм рт.ст.

СОЭ 
мм/час

Нв
г/л

Тр
x109/л

Л
x109/л

СРБ 
мг/л

Креатинин 
мкмоль/л

ПУ
г/л

Эр
в п/зр.

2010 150/90 99 309 8,6

2015 150/90 ^ ^

2016 71 526 61

01.17 38,6 140/90 120 75 484 65 нет 0-1

02.17 37,0 45 82 536 10,7

04.18 62 51 746 85 0,1 0-1

22.06.18 Левосторонняя нефрэктомия

10.18 + до 38

20.12.18 + 37,6 - 5 180/100 120 104 402 10,6 91 120 0,18 10-11

29.12.18 Преднизолон

02.01.19 + 36,8 140/90 67 117 451 12,6 108

17.01.19 + 36,9 + 2 160/100 101 117 275 18,2 37,8 92 0,17 1-2

05.03.19 + 36,7 + 8 150/100 58 122 256 10,5 96 0,09 0-1

01.10.19 - 36,6 - 12 140/90 27 125 240 9,5 24 91 0,08 0-1

28.01.20 - 36,5 - 15 130/80 30 135 331 9,4 18 83 0 0
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чени и поджелудочной железы, расширение чашечно-лоха-
ночной системы (ЧЛС) ЛП, объемное образование ЛП. 
Получала препараты железа внутривенно без эффекта.
Спустя месяц выполнена МРТ почек с контрастирова-

нием, выявлено объемное образование ЛП (заподозрена уро-
телиальная опухоль), уменьшение размеров ЛП (Рис. 6), 
объемное образование средней трети ПП малых размеров.

Оперативное лечение: еще через месяц пациентка 
была госпитализирована урологическое отделение по месту 
жительства, 22.06.2018 выполнена левосторонняя 
 нефрэктомия, по данным гистологического исследования 
операционного материала диагностирован ксантограну-
лематозный пиелонефрит.
После операции состояние несколько улучшилось, од-

нако через 4 месяца возобновился высокий субфебрилитет, 
наросла слабость, преимущественно в ногах, появились 
язвочки на коже конечностей, отметила потерю веса.

Консультация нефролога в ГКБ им. С.П. Бот-
кина: диагноз ксантогранулематозного пиелонефрита 
вызывает сомнения, дифференциальный диагноз между 
полиангиитом с гранулематозом и саркоидозом. Реко-
мендовано дополнительное гистологическое исследование 
операционного материала.

Гистологическое исследование операционного 
материала. Пересмотр готовых стеклопрепаратов 
(окраски гематоксилин-эозином и по Цилю-Нильсену) 
и дополнительное светооптическое исследование, выпол-
ненное на парафиновых срезах с использованием окрасок 
гематоксилином-эозином, PAS-реакции, трихромом 
по Массону, импрегнации солями серебра по Джонсу 
и по Гомори-Грокотт, по Цилю-Нильсену, орсеином.
Почка (Рис. 7-9): стенки артерий среднего калибра 

и отдельных артерий мелкого калибра с нарушением 
гистоархитектоники слоев, с тотальной и субтоталь-
ной обтурацией просветов за счет тяжелых изменений 
различной степени давности, а именно: деструкция меди-
ального гладкомышечного слоя; нарушение целостности 
внутренней и наружной эластических пластинок; грубо-
волокнистый фиброз; трансмуральный фибриноидный 

некроз с массивной инфильтрацией, представленной ней-
трофильными лейкоцитами с выраженным кариорекси-
сом, лимфоцитами, плазматическими клетками и ги-
стиоцитами, с формированием многоядерных гигантских 
клеток; облитерация просветов сосудов воспалительной 

Рис. 6. Больная М. Магнитно-резонансная томография, 
объемное образование левой почки

Fig. 6. Case 2. MRI imaging. Left kidney mass

Рис. 7. Больная М. Операционный материал, почка. Артерия 
среднего калибра с нарушением гистоархитектоники слоев 

стенки за счет массивной трансмуральной и периваскулярной 
инфильтрации и грубоволокнистого фиброза; облитерирующий 

эндартериит с резкой обтурацией просвета сосуда. 
Окраска PAS-реакция; увеличение x40

Fig. 7. Case 2. Removed kidney. Middle size artery with histological 
architecture disturbance due to the dense transmural and 

perivascular infi ltration and coarse fi brosis; obliterating endarteritis 
with the lumen occlusion. PAS; x40

Рис. 8. Больная М. Операционный материал, почка. 
Артерия среднего калибра: облитерирующий эндартериит; 

массивная трансмуральная и периваскулярная инфильтрация, 
представленная нейтрофильными лейкоцитами с выраженным 

кариорексисом, лимфоцитами, плазматическими клетками 
и гистиоцитами, с формированием единичных гигантских 

многоядерных клеток, с нарушением целостности 
наружной эластической пластинки и деструкцией 

медиального гладкомышечного слоя. 
Окраска орсеином; увеличение x40

Fig. 8. Case 2. Removed kidney. Middle size artery: obliterating 
endarteritis; massive transmural and perivascular infi ltration 
by polymorphonuclear leukocytes with marked karyorhexis, 

lymphocytes, plasma cells and histiocytes, with occasional giant 
multinucleate cells; disrupted external elastic membrane and 

destruction of smooth muscle media. Orsein; x40
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клеточной инфильтрацией; тромбоз просветов сосудов 
и реканализация тромбов; сливающиеся фибриноидные 
некрозы с формированием гранулем; псевдоаневризмы ар-
терий среднего калибра. Стенки артериол значительно 
утолщены за счет гипертрофии мышечного слоя. Вены 
и венулы без патологических изменений. Клубочки преиму-
щественно сохранны; с микрогранулемой в зоне сосудистого 
полюса единственного клубочка; с полным и вторичным 
сегментарным гломерулосклерозом и мелкосегментар-
ными фиброзными полулуниями в единичных клубочках 
(<1%). Диффузное тяжелое хроническое тубуло-интер-
стициальное воспаление с преимущественным поражением 
мозгового слоя и юкстамедуллярной зоны коркового слоя. 
Диффузный выраженный тубуло-интерстициальный фи-
броз (50-60%). Слизистая оболочка ЧЛС без значимых 
диагностических особенностей. Признаков микобактери-
ального и микотического поражений нет.
Гистологическое заключение: диффузный сегментар-

ный, трансмуральный некротизирующий и склерозиру-
ющий артериит ткани почки с преимущественным по-
ражением сосудов среднего калибра; с острым, подострым 
и хроническим облитерирующим эндартериитом, гра-
нулематозным компонентом и формированием псевдо-
аневризм. Полный (<1%) и вторичный сегментарный 
(<1%) гломерулосклероз; сегментарные фиброзные полу-
луния (<1%). Выраженное вторичное, преимущественно 
юкстамедуллярно-медуллярное, тубуло-интерстициальное 
воспаление с диффузной фолликулоподобной инфильтра-
цией. Диффузный выраженный тубуло-интерстициаль-
ный фиброз (50-60%).

19 декабря 2018 г. пациентка была госпита-
лизирована в  нефрологическое отделение ГКБ 
им. С.П. Боткина

Жалобы: слабость, повышение температуры тела, 
болезненные язвочки на коже конечностей, потеря веса 
на 5 кг.

При поступлении: состояние средней тяжести. 
В ясном сознании, температура тела 37,6°C, ЧДД 
20 в 1 мин, ЧСС 78 в 1 мин, АД 180/100 мм рт.ст. 
на правой и левой руке. Повышенного питания, кожа блед-
ная, сухая. На коже плечевой области слева и на правой 
голени язвенные дефекты, покрытые геморрагической 
корочкой (Рис. 10). Умеренные отеки и трофические из-
менения кожи нижних конечностей. Периферические лим-
фоузлы не пальпируются. Суставы на вид не изменены, 
подвижность не ограничена Дыхание, проводится во все 
отделы, хрипы не выслушиваются. Тоны сердца приглу-
шены, ритмичные. Язык влажный. Живот мягкий, безбо-
лезненный во всех отделах, печень, селезенка и почки паль-
пации не доступны. Мочеиспускание безболезненное, диурез 
1500 мл/сутки, моча обычного цвета. Стул в норме.

Данные обследования
Легкая анемия, умеренный лейкоцитоз и тромбоци-

тоз, значительное ускорение СОЭ и повышение уровня 
СРБ, незначительная протеинурия и микрогематурия, 
впервые выявлено повышение креатинина крови; моче-
вина 12,6 ммоль/л, сывороточное железо 6,8 мкмоль/л; 
ХС, мочевая кислота, общий белок, альбумин, электро-
литы, глюкоза, билирубин, трансаминазы, РФ, антитела 
к ДНК, С3, С4, АНЦА – в пределах нормы. Скрининг 
на сифилис, сывороточные гепатиты, ВИЧ, туберку-
лез – отрицательный. ЭКГ, рентгенография ОГК – без 
значимой патологии.
УЗИ и УЗДС ПП: размеры 130х52 мм, контуры 

ровные, нижняя половина почки представлена опухолевид-
ным гетерогенным несколько гипоэхогенным аваскуляр-
ным образованием 75х67х70 мм с нечеткими неровными 
контурами, огибаемым сосудами по периферии; остав-
шаяся паренхима нормальной эхогенности, однородная, 
до 20 мм; чашечно-лоханочная система не расширена; 
конкременты не выявлены; правая ПА имеет плавный 
S-образный изгиб, на всем протяжении линейная скорость 
кровотока (ЛСК) повышена до 180 сек, ЛСК по междо-
левым, дуговым и сегментарным артериям также не-

Рис. 10. Больная М. Язва кожи

Fig. 10. Case 2. Skin ulcer

Рис. 9. Больная М. Операционный материал, почка. Артерия 
среднего калибра с нарушением целостности гладкомышечного 

слоя и сформировавшейся «псевдоаневризмой». 
Окраска гематоксилином-эозином; увеличение x40

Fig. 9. Case 2. Removed kidney. Middle size artery with destruction of 
smooth muscle layer and pseudoaneurismal widening. H&E; x40
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сколько повышены. Индекс резистентности (ИР) повышен 
на разных участках от 0,77- до 0,65.
МРТ ОБП и почек (Рис. 11): размеры ПП 

115х70х82 мм; в нижнем полюсе определяется окру-
глой формы солидное образование, деформирующее внеш-
ний контур почки, размерами 69х42х71 мм, (на МР-
томограммах от 03.05.2018 размеры образования 
15х15х15 мм), имеющее неоднородный гипоинтенсивный 
МР-сигнал при Т2-исследовании, ИКД, изоинтенсивный 
МР-сигнал при Т1-исследовании, неоднородно гиперинтен-
сивный МР-сигнал на ДВИ, коэффициент диффузии 
0,75-1,76х10-13 мм2/с. После внутривенного введения 
20 мл контрастного вещества определяется его неравно-
мерное накопление вышеописанным образованием, мак-
симально выраженное в артериальную и венозную фазу, 
ослабевающее в паренхиматозную фазу. Почечная вена 
не утолщена, увеличенных лимфатических узлов в обла-
сти ворот почки и параортально не выявлено. В области 
ложа удаленной почки патологических образований, нака-
пливающих контрастное вещество, не выявлено. Печень, 
поджелудочная, селезенка, надпочечники – без патологии.

Установлен диагноз
Основное заболевание: узелковый полиартериит с по-

ражением почек и кожи: некротизирующий и склерозирую-

щий артериит почечных сосудов преимущественно среднего 
калибра с гранулематозным компонентом и образованием 
псевдоаневризм; состояние после левосторонней нефрэкто-
мии от 22.06.2018; язвы кожи.
Осложнения: анемия легкой степени, железодефицит-

ная, вторичный тромбоцитоз. Артериальная гипертен-
зия 2 степени.
Сопутствующие заболевания: Экзогенно-конституци-

ональное ожирение 2 степени. Варикозная болезнь ниж-
них конечностей, хроническая венозная недостаточность 
1 степени.

Лечение и дальнейшее наблюдение
Начата терапия МП – «пульсы» в суммарной дозе 

1000 мг, затем МП внутрь в дозе 16 мг/сутки, тем-
пература тела быстро нормализовалась, самочувствие 
улучшилось. В связи с фоновой артериальной гипертензией 
получала также иАПФ и бета-блокаторы.
Через 3 недели после начала терапии температура 

тела стойко нормальная, слабость уменьшилась, тромбо-
цитоз ликвидировался, нормализовался креатинин крови; 
вместе с тем сохранялась легкая анемия, ускорение СОЭ 
и повышение СРБ. По данным УЗИ и УЗДС ПП – 
положительная динамика в виде уменьшения в размерах 
опухолевидного образования правой почки; ЛСК и ИР в со-
судах ПП в пределах возрастной нормы. Терапия МП 
продолжена в дозе 16 мг/сутки.
Через 2 месяца после начала терапии – анемия лег-

кой степени, умеренное ускорение СОЭ, в остальном 
лабораторные показатели в норме. По данным УЗИ 
и УЗДС ПП – дальнейшая положительная динамика 
в виде уменьшения в размерах опухолевидного образования 
правой почки. С учетом значительной прибавки в весе 
и неудовлетворительной коррекции АД начато посте-
пенное снижение дозы МП.
Через 13 месяцев после начала терапии – состояние 

удовлетворительное, жалоб нет, температура нормаль-
ная, язвочки на коже эпителизировались. Доза МП сни-
жена до 4 мг/сутки, АД контролируется удовлетвори-
тельно, вес снизился. Показатели клинического анализа 
крови, креатинин и общий анализ мочи – в норме, уме-
ренное повышение уровня СРБ. По данным УЗИ опухоле-
видное образование ПП полностью подверглось обратному 
развитию (Рис. 12). Рекомендовано продолжить поддер-
живающую терапию МП в дозе 4 мг/сутки.
Общая длительность наблюдения составила 14 ме-

сяцев.

Случай 3. Больной Ш., 1987 года рождения

Семейный анамнез отягощен – отец пациента умер 
в возрасте 40 лет от острой сердечной недостаточности.

История настоящего заболевания: в 2012 г. 
появились головные боли, выявлено повышение АД, на-
значены иАПФ, препараты принимал нерегулярно (здесь 
и далее основные клинические симптомы и лабораторные 
данные представлены в Таблице 3).
Через 2 года усилились головные боли, выполнено 

УЗДС брахиоцефальных артерий (БЦА), выявлен сте-

Рис. 11. Больная М. Магнитно-резонансная томография, 
объемное образование единственной правой почки

Fig. 11. Case 2. MRI imaging. Right kidney mass

Рис. 12. Больная М. УЗИ единственной правой почки, 
полный регресс опухолевидного объемного образования 

на фоне кортикостероидной терапии

Fig. 12. Case 2. Right kidney ultrasound, showing complete regress 
of the pseudotumor under the corticosteroid treatment
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ноз правой подключичной артерии (ПКлА) в 1 сегменте 
80% с полным стил-синдромом и стенозы обеих общих 
сонных артерий (ОСА) 20-30% и обеих внутренних 
сонных артерий (ВСА) 25-30%. Принимал различные 
гипотензивные препараты без существенного эффекта.
Еще через 3 года после перенесенной пневмонии появи-

лись отеки нижних конечностей.
Спустя еще 5 месяцев появились перебои в работе 

сердца, на ЭКГ зарегистрирована желудочковая экс-
трасистолия (ЭС), выявлена протеинурия; общий белок 
крови 54 г/л, ХС в норме. УЗДС БЦА – полный 
стил-синдром справа. При Эхо-КГ выявлены сочетан-
ный порок митрального клапана (МК) с преобладанием 
недостаточности, митральная регургитация (МР) 3 ст.; 
сочетанный порок аортального клапана (АК) с преобла-
данием недостаточности, аортальная регургитация (АР) 
2 ст.; гипертрофия левого желудочка (ГЛЖ); снижение 
фракции выброса (ФВ) до 44%; повышение систолического 
давления в легочной артерии (СДЛА) до 30 мм рт.ст. 
УЗИ почек без патологии. Диагностирован артериит 
Такаясу, рекомендован прием амиодарона и блокаторов 
кальциевых каналов.
В течение последующих 7 месяцев ухудшилось зрение 

на правом глазу, отметил потерю веса, сохранялись 
отеки и повышение АД, наросла протеинурия. Выявлен 
положительный ВА – 58,1 сек (норма 30-38 сек) С3, С4, 
АНЦА и АНА в пределах нормы. Получал диуретики, 
отеки ликвидировались.

15 ноября 2018  г., пациент был госпита-
лизирован в  нефрологическое отделение ГКБ 
им. С.П. Бот кина

Жалобы: слабость, головные боли, слабость в ногах.

При поступлении: состояние относительно удов-
летворительное. В ясном сознании, температура тела 
36,7°C, ЧДД 16 в 1 мин. Пульс 78 в 1 мин, асим-
метричный, D<S, АД 120/80 мм рт.ст. на правой 
руке, 160/100 мм рт.ст. на левой руке. Истощен, 
кожа умерено бледная, пальмарная и плантарная эри-
тема, сетчатое ливедо тыльных поверхностей кистей 
и стоп, формирующийся сухой некроз ногтевой фаланги 
указательного пальца правой руки (Рис. 13). Отеков 
нет. Периферические лимфоузлы не пальпируются. Су-
ставы на вид не изменены, подвижность их не ограни-
чена. Дыхание везикулярное, хрипы не выслушиваются. 
Тоны сердца звучные, ритм правильный, выслушивается 
грубый систолический шум над всеми точками аускуль-
тации сердца, над сонными артериями и над правой 
подключичной артерией. Живот мягкий, безболезнен-
ный во всех отделах. Печень у края реберной дуги, се-
лезенка и почки не пальпируются. Мочеиспускание безбо-
лезненное, диурез 1800 мл/сутки, моча обычного цвета. 
Стул в норме.

Данные обследования
Значительное ускорение СОЭ, умеренный тром-

боцитоз, повышение уровня СРБ; анемии и лейкоци-
тоза нет, креатинин крови в норме, массивная про-
теинурия, незначительная микрогематурия; мочевая 
кислота 654 мкмоль/л, ХС 10,7 ммоль/л, ЛПВП 
1,44 ммоль/л, ЛПНП 5,76 ммоль/л, КА 5,24, ТГ 
5,35 ммоль/л; мочевина, сывороточное железо, общий 
белок, альбумин, электролиты, глюкоза, билирубин, 
трансаминазы, ЛДГ, иммуноглобулины, С3, С4, РФ, 
АНЦА – в пределах нормы. Скрининг на сифилис, сы-
вороточные гепатиты, ВИЧ – отрицательный.

Таблица 3 |  Table 3

Основные клинические и лабораторные данные пациента Ш.

Main clinical and laboratory data of patient S.

Сетчатое 
ливедо

Головные 
боли

Динамика
веса кг

АД
мм рт.ст.

СОЭ 
мм/час

Нв
г/л

Тр
x109/л

Л
x109/л

СРБ
мг/л

Креатинин 
мкмоль/л

ПУ
г/л

Эр
в п/зр.

2012 + 160/100

2014 +

10.17 +

03.18 + 180/100 102 3,3

10.18 + - 8 200/100 4,3

16.11.18 + + - 10 S 160/100
D 120/80 120 144 419 8,1 31 126 6,0 3-5

24.12.18 КТ-ангиография, коронароангиография

21.12.18 + + 150/100 146 265 6,7 167

10.01.19 + + S 140/100
D 120/80 114 132 477 5,9 9,4 147 6,6 0-1

11.01.19 Преднизолон

25.02.19 + - + 2 S 120/100
D 120/90 47 97 657 8,2 131 119 1,7 0-1

07.05.19 - - + 3 S 140/105
D 120/90 48 107 391 11,7 5,9 93 2,8 0-1

Азатиоприн

23.07.19 - - S 130/90
D 120/90 53 107 332 8,0 17,9 107 2,7 0-1



Школа нефролога Е.В. Захарова, Т.А. Макарова, Е.С. Леонова, Е.С. Столяревич, О.А. Воробьева

120  Нефрология и диализ · Т. 22,  № 1  2020

Рентгенография ОГК без патологии. ЭГДС – акси-
альная хиатальная грыжа 1-2 ст., эрозивный гастроду-
оденит.
ЭКГ – синусовая тахикардия, желудочковая ЭС, из-

менения миокарда с недостаточностью кровоснабжения 
нижнебоковой стенки левого желудочка. Суточное мони-
торирование ЭКГ по Холтеру (ХМ-ЭКГ) – признаков 
достоверной депрессии сегмента ST не выявлено.

УЗДС БЦА, аорты, артерий нижних конечностей, 
ПА – утолщение стенок ОСА, стеноз 1 сегмента правой 
ПКлА 80-90%, полный стил-синдром; утолщение абдо-
минальной аорты без признаков стенозирования; каль-
цификация медии общих бедренных артерий (ОБА) 
и поверхностных бедренных артерий (ПБА) со стенози-
рованием просвета ОБА 25-30%, ПБА 55-60%; гемо-
динамически значимых стенозов ПА не выявлено.

Рис. 13. Больной Ш. Пальмарная и плантарная эритема, сетчатое ливедо, 
формирующийся некроз концевой фаланги указательного пальца правой руки

Fig. 13. Case 3. Palmar and plantar erythema, livedo reticularis, ischemic necrosis of the right forefi nger phalangette.

Рис. 14. Больной Ш. Компьютерная томография, КТ-ангиография. Стеноз левой наружной подвздошной артерии, признаки атеросклероза

Fig. 14. Case 3. CT scanning, CT-angiography. Left external iliac artery stenosis with the features of atherosclerosis
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Эхо-КГ: стенки аорты умеренно уплотнены, кальци-
ноз створок АК с небольшим ограничением их открытия, 
незначительный аортальный стеноз, значительная хро-
ническая компенсированная АР. Кальциноз створок МК 
с небольшим ограничением их открытия, незначитель-
ный митральный стеноз, значительная хроническая ком-
пенсированная МР. Умеренные изменения створок кла-
пана легочной артерии (ЛК) и трикуспидального клапана 
(ТК). Концентрическая ГЛЖ – МЖП 16 мм, ЗСЛЖ 
18 мм. Незначительная дилатация левого предсердия. ФВ 
53%, зоны акинезии не выявлены. Жидкости в перикарде, 
в плевральных полостях, и застойных явлений в печени 
нет.
КТ органов брюшной полости и почек с контрастным 

усилением и КТ-ангиография: стеноз подвздошно-бедрен-
ных сегментов с обеих сторон (Рис. 14).
Коронароангиография (КАГ): ствол ЛКА без стенози-

рования. ПМЖВ диффузно изменена, контуры неровные, 
стеноз 70%. ОВ диффузно изменена, стеноз 70%. ВТК 
диффузно изменена стеноз 70%. ПКА диффузно изменена 
с неровностью контуров, стеноз 70% (Рис. 15).
Глазное дно – окклюзия верхне-височной ветви цен-

тральной вены сетчатки правого глаза.
Выполнена пункционная биопсия почки. Гисто-

логическое исследование биопсийного материала.
Световая микроскопия выполнена на парафиновых 

срезах с использованием окрасок гематоксилин-эозином, 
PAS, трихром по Массону, Конго красным. В препарате 
11 клубочков, 2 из которых полностью склерозированы. 
Оставшиеся клубочки немного увеличены в размерах, 
в 3 из них определяются крупные участки склероза ка-
пиллярных петель с образованием сращений с капсулой 
Боумена (Рис. 16-17). Пролиферативных изменений нет, 
стенки капиллярных петель не утолщены, одноконтурные.
Диффузно-очаговый склероз интерстиция и атрофия 

канальцев, занимающие около 30-40% площади парен-
химы. Неспецифическая лимфогистиоцитарная инфиль-
трация интерстиция в зонах склероза. Выраженная оча-
говая дистрофия канальцевого эпителия.
Артерии – выраженный артериосклероз. Гипертро-

фия мышечного слоя.

Рис. 16. Больной Ш. Биопсия почки. Клубочек без мезангиальной 
и эндокапиллярной гиперклеточности. Cтенки капиллярных 
петель не утолщены, одноконтурные. Участок сегментарного 

склероза капиллярных петель с гипертрофией подоцитов в этой 
зоне и образованием синехии с капсулой Боумена. 

Окраска PAS-реакция; увеличение x100

Fig. 16. Case 3. Kidney biopsy. Glomerulus without mesangial or 
endocapillary proliferation. Capillary walls thin, without double-

contours. Segmental sclerosis of the capillary loops with hypertrophy 
of podocytes and adhesion to the Bowman’s capsule.

Рис. 17. Больной Ш. Биопсия почки. Два клубочка, один 
из них полностью склерозирован, в другом имеется участок 

сегментарного склероза капиллярных петель, расположенный 
в области сосудистого полюса. Диффузно-очаговый фиброз 

интерстиция и атрофия канальцев. Имеется одна 
артерия с выраженным артериосклерозом. 

Окраска трихромом по Массону; увеличение х40

Fig. 17. Case 3. Kidney biopsy. Two glomeruli, one of them completely 
sclerous, another with segmental sclerosis of the capillary loops 

nearby the vascular pole. Diff use-focal interstitial fi brosis and tubular 
atrophy. One artery with the features of prominent arteriosclerosis. 

Masson’s trichrome; x40

Рис. 15. Больной Ш. Коронароангиография. 
Стеноз коронарных артерий

Fig. 15. Case 3. Coronarography. Coronary artery stenosis
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Артериолы – имеются артериолы с выраженными 
инсудативными изменениями по типу субэндотелиального 
циркулярного артериологиалиноза.
Окраска Конго красным – негативно.
Иммунофлюоресцентное исследование выполнено 

на замороженных срезах с использованием FITC-
коньюгированных антител к человеческим IgA, IgG, IgM, 
C3, C1q, kappa, lambda, фибрину. Все окраски негативны 
за исключением депозитов IgM++ в участках склероза 
капиллярных петель.
Заключение: гипертонический нефроангиосклероз. Фо-

кальный сегментарный гломерулосклероз.
Установлен диагноз:
Основное заболевание: артериит Такаясу с поражением 

аорты, правой подключичной артерии, брахиоцефаль-
ных артерий, артерий нижних конечностей, аортального 
и митрального клапанов и коронарных артерий.
Осложнения: артериальная гипертензия 3 ст. Гипер-

тонический нефроангиосклероз, вторичный фокальный 
и сегментарный гломерулосклероз. Вторичная гиперури-
кемия. Окклюзия верхней височной ветви центральной 
вены сетчатки. Полный стил-синдром справа. Соче-
танный комбинированный аортальный и митральный 
порок сердца с преобладанием аортальной и митральной 
недостаточности, ХСН 2А ст. Дислипидемия, распро-
страненный атеросклероз
Сопутствующие заболевания: аксиальная хиатальная 

грыжа 1-2 степени. Эрозивный гастродуоденит.
Лечение и дальнейшее наблюдение
Через 2 недели после завершения обследования (и по до-

стижении эпителизации эрозий желудка на фоне терапии 
ингибиторами протонной помпы) начата терапия МП 
в дозе 36 мг в сутки и аспирином в дозе 75 мг/сутки 
в сочетании со статинами. К этому времени креатинин 
крови, несколько повысившийся после выполнения КАГ 
и КТ-ангиографии, снизился, АД контролировалось при-
менением блокаторов кальциевых каналов и препаратов 
центрального действия.
Через полтора месяца после начала терапии состоя-

ние улучшилось, прекратились головные боли, прибавил 
в весе, уменьшились явления сетчатого ливедо и эритемы 
ладоней и стоп, эпителизировался некроз в области ног-
тевой фаланги 2 пальца правой руки, нормализовались 
АД и уровень креатинина крови, снизилась протеинурия. 
Вместе с тем, отмечались повторные носовые кровотече-
ния, выявлена ЖДА (при контрольной ЭГДС и коло-
носкопия источников кровотечения не обнаружено), усугу-
бился тромбоцитоз, повысился уровень СРБ. Сохранялась 
гиперурикемия, диагностированы атрофический ринит 
и стероидный диабет. Назначен инсулин.
Через 4 месяца после начала терапии МП ухудшился 

контроль АД и уровня гликемии, периодически возникали 
боли за грудиной. Сохранялась легкая анемия, тромбо-
цитоз ликвидировался, уровень СРБ нормализовался, 
креатинин крови оставался нормальным, протеинурия – 
умеренной. ЭКГ – без динамики. При ХМ-ЭКГ зафик-
сирована постоянная косонисходящая депрессия сегмента 
ST, максимально до 2 мм. К терапии добавлены бета-

блокаторы, начато снижение дозы МП, назначен АЗА 
в дозе 100 мг/сутки
Через 3 месяца после начала цитостатической тера-

пии доза МП снижена до 20 мг/сутки. АД контроли-
ровалось удовлетворительно, жалобы только на мышеч-
ную слабость в нижних конечностях, однако сохранялась 
легкая ЖДА при отсутствии тромбоцитоза, небольшое 
повышение уровня СРБ и ускорение СОЭ. ЭКГ – без ди-
намики. Доза АЗА увеличена до 150 мг/сутки, рекомен-
довано продолжить снижение дозы МП.
Длительность наблюдения составила 8 месяцев.

Обсуждение

Одним из наиболее частых симптомов как УП, 
так и АТ, является артериальная гипертензия, при-
чем для УП она входит в диагностические критерии, 
а при АТ наблюдается более чем в половине слу-
чаев. Основным фактором формирования АГ в кон-
тексте васкулитов с вовлечением сосудов среднего 
и крупного калибра служит ишемия почечной ткани, 
стимулирующая активность РААС. Поражение со-
судов среднего калибра, свойственное УП, приво-
дит к сужению внутрипочечных артерий, развитию 
множественных инфарктов почек и формированию 
аневризм внутрипочечных артерий, в результате чего 
возникает ишемия коры почек. Для АТ характерно 
сужение одной или обеих почечных артерий, что 
закономерно приводит к развитию ишемической 
нефропатии [2-7, 14-15]. У всех наших пациентов 
наблюдалась АГ разной степени тяжести (Таблицы 
1-3), причем если в первом и третьем случаях это 
была впервые возникшая в молодом возрасте АГ, то 
во втором случае имело место значительное усугу-
бление АГ у пациентки пожилого возраста. Следует 
отметить, что именно сочетание многообразных 
системных проявлений с АГ послужило отправной 
точкой для диагностического процесса.

Комментарии к случаю 1

У первого пациента отмечались потеря веса более 
4 кг, болезненность яичка, боли в мышцах, повы-
шение диастолического АД выше 90 мм рт.ст., по-
вышение креатинина крови выше 139,7 мкмоль/л, 
окклюзия внутрипочечных артерий и гистологи-
ческие признаки их поражения с нейтрофильной 
инфильтрацией. Таким образом, наличествовали 
7 из 10 диагностических критериев ACR для УП [7], 
тогда как для установки диагноза достаточно всего 
3 критериев.
Кроме того, длительный высокий субфебрили-

тет, поражение кожи, артралгии, ускорение СОЭ, 
тромбоцитоз, лейкоцитоз, повышение уровня СРБ, 
протеинурия и микрогематурия, не относящиеся 
к диагностическим критериями, но часто наблюда-
ющиеся у пациентов с УП, а также принадлежность 
к мужскому полу, подкрепляли диагностическую 
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концепцию. Молодой возраст пациента не про-
тиворечил диагнозу, поскольку УП наблюдается 
не только у пациентов среднего и пожилого воз-
раста, но и у подростков и детей [2-6, 12, 13]. От-
сутствие гепатита В (входящего в диагностические 
критерии УП) также не исключало диагноз, так как 
гепатит В ассоциирован с УП в 30% случаев, а по не-
которым данным лишь в 7-10% случаев [10, 25].
Следует отметить, что поражение кожи в данном 

случае проявлялось не в виде сетчатого ливедо, пур-
пуры или язв кожи, наиболее характерных для УП, 
а в виде болезненных узелков, которые хотя и го-
раздо реже, но все же наблюдаются при этой пато-
логии [26]. Именно эти узелки в начале заболевания 
были ошибочно расценены как узловатая эритема. 
Также небезынтересно, что носительство антител 
к ВЭБ, расцененное как хроническая ВЭБ-инфекция 
и послужившее основанием проведения ПВТ, хотя 
и увело на начальных этапах от правильного диа-
гноза, но, возможно, имеет некоторое значение 
в развитии заболевания у нашего пациента – нам 
удалось найти единичное описание случая ассоциа-
ции УП с острой ВЭБ-инфекцией [27].
При гистологическом исследовании почеч-

ной ткани был выявлен диффузный сегментарный 
трансмуральный некротизирующий васкулит с по-
ражением артерий среднего калибра, с формирова-
нием псевдоаневризм и тромбозом без признаков 
гломерулонефрита. Эти гистологические находки 
согласуются с данными литературы – сегментарное 
трансмуральное воспаление артерий мышечного 
типа с фибриноидным некрозом и инфильтрацией 
полиморфноядерными лейкоцитами и мононукле-
арами считается характерным признаком УП, при-
чем разрывы внутреннего и внешнего эластических 
слоев могут вносить вклад в формирование микро-
аневризм [2, 28-30]. Отсутствие гломерулярного по-
ражения, наряду с отрицательными результатами 
исследования крови на АНЦА, также соответствует 
международной дефиниции УП [1].
Вместе с тем, у нашего пациента сформирова-

лась аневризма магистральной почечной артерии 
и произошел ее спонтанный разрыв с образова-
нием паравазальной гематомы. Данные литературы 
свидетельствуют о том, что спонтанный разрыв 
аневризм почечных артерий с образованием под-
капсульных или паранефральных гематом является 
одним из наиболее грозных осложнений УП и в ряде 
случаев требует выполнения нефрэктомии. Однако 
описанные в литературе случаи касаются аневризм 
внтурипочечных, преимущественно дуговых арте-
рий [31-33]. Можно было бы прийти к выводу, что 
формирование аневризмы магистральной почечной 
артерии противоречит диагнозу УП, поскольку со-
гласно номенклатуре CHCC, УП характеризуется 
поражением средних и мелких сосудов, но не круп-
ных, тем более магистральных сосудов. Но данные 
гистологического исследования почечной артерии 

удаленной почки свидетельствуют скорее в пользу 
ее вторичного поражения вследствие васкулита vasa 
vasorum, тем более что в литературе имеются еди-
ничные описания аневризматического расширения 
магистральных почечных артерий при УП [34].
Еще одной находкой был тромбоз почечной 

вены. Считается, что в отличие от других системных 
васкулитов, УП вены, тем более крупные, не пора-
жает, однако в литературе имеются описания случаев 
УП с тромбозом почечных вен [35, 36]. Возможным 
объяснением служит опять-таки поражение средних 
и мелких артерий стенки почечной вены с ее после-
дующим повреждением, послужившим причиной 
тромбоза.
И, наконец, у нашего пациента был выявлен 

некротизирующий васкулит сосудов мочеточника 
с эрозивно-язвенным поражением его слизистой 
оболочки и явлениями флегмонозно-гнойного 
уретерита и фибринозного периуретерита. Среди 
урологических осложнений УП стриктуры моче-
точника неоднократно описаны наряду с орхитом, 
хотя встречаются значительно реже последнего [33, 
37-45], так что обнаруженное при гистологическим 
исследовании поражение мочеточника является ред-
ким, но известным проявлением заболевания.

Комментарии к случаю 2

У второй пациентки отмечались потеря веса 
более 4 кг, слабость в ногах, повышение диасто-
лического АД более 90 мм рт.ст. повышение кре-
атинина крови и гистологические признаки пора-
жения сосудов среднего калибра с нейтрофильной 
инфильтрацией. Таким образом, наличествовали 
5 из 10 диагностических критериев ACR для УП [7], 
тогда как для установки диагноза достаточно всего 
3 критериев.
Кроме того, повторные эпизоды длительного вы-

сокого субфебрилитета, поражение кожи, ускорение 
СОЭ, хроническая анемия, тромбоцитоз и повыше-
ние уровня СРБ, не относящиеся к диагностическим 
критериям, но часто наблюдающиеся у пациентов 
с УП [2-6], подкрепляли диагностическую концеп-
цию. Возраст дебюта заболевания в этом случае 
вполне характерен для УП, а женский пол диагнозу 
не противоречил, поскольку женщины заболевают 
всего в 1,5-2 раза реже мужчин [12-13]. При этом по-
ражение кожи носило язвенный характер, что до-
статочно типично для УП [14-18, 26]. Так же, как 
и в первом случае, отсутствие гепатита В не исклю-
чало диагноза УП [10, 25].
При гистологическом исследовании почечной 

ткани был выявлен диффузный сегментарный, 
трансмуральный некротизирующий и склерозиру-
ющий артериит ткани почки, с преимущественным 
поражением сосудов среднего калибра; с острым, по-
дострым и хроническим облитерирующим эндар-
териитом, гранулематозным компонентом и фор-
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мированием псевдоаневризм. Все эти находки, 
за исключением гранулематозного компонента, со-
ответствовали диагнозу УП. Наличие гранулем в со-
четании с повторными пневмониями не позволяло 
исключить перекрестный синдром: УП в сочетании 
с АНЦА-ассоциированным васкулитом, тем более 
что такие случаи описаны в литературе [46-48]. Од-
нако, хотя образование гранулем и не характерно 
для УП, но единичные описания гранулематозного 
васкулита у пациентов с УП все же имеются [49, 50]. 
Кроме того, АНЦА у нашей пациентки обнаружены 
не были, два эпизода пневмонии по анамнезу усту-
пали стандартной антибактериальной пневмонии, 
выполненная дважды КТ ОГК патологии не выявила, 
а все остальные клинико-лабораторные данные сви-
детельствовали в пользу УП, поэтому в конечном 
итоге диагнозы АНЦА-ассоциированного васкулита 
и перекрестного синдрома были отвергнуты. Нали-
чие вторичного глобального и сегментарного гло-
мерулосклреоза в 1% клубочков и единичных (также 
в 1% клубочков) микрополулуний не является диа-
гностически значимым.
Необходимо также отметить, что диагностиро-

ванный при первоначальном гистологическом ис-
следовании ксантогранулематозный пиелонефрит 
клинически был крайне сомнителен. По данным 
литературы для этой патологии характерно нали-
чие хронической инфекции мочевых путей и уве-
личение размеров пораженной почки по данным 
КТ [51, 52]. У нашей пациентки анамнез инфекции 
мочевых путей отсутствовал, а размеры пораженной 
почки по данным УЗИ и МРТ были уменьшены, 
а не увеличены. Дополнительное гистологическое 
позволило полностью опровергнуть диагноз ксан-
тогранулематозного пиелонефрита.
И, наконец, заслуживает обсуждения диагноз 

опухоли левой почки, установленный при перво-
начальном урологическом обследовании на осно-
вании данных МРТ. Следует подчеркнуть, что при 
дальнейшем обследовании по данным УЗИ также 
выявлялось опухолевидное образование правой 
почки. Поскольку при гистологическом исследо-
вании образования левой почки данных за опухоль 
почки не получено, можно расценивать эти обра-
зования как псевдотуморы. Воспалительный псев-
дотумор почек – крайне редкое явление, генез их 
не ясен, описания очень немногочисленны [53-55]. 
Но кроме того, имеются описания псевдотуморов 
мочеточника, яичек, мочевого пузыря, поджелудоч-
ной железы и молочной железы у пациентов с УП 
[42, 56, 57]. Нам удалось также найти единственное 
описание объемного образования почки при УП, 
клинические проявлявшееся в виде почечной ко-
лики, макрогематурии и отсутствия функции почки 
при экскреторной урографии [58], так что псевдоту-
морозный характер поражения почек у нашей паци-
ентки является очень редким, но не исключающим 
диагноз УП вариантом.

Комментарии к случаю 3

У третьего пациента заболевание дебютировало 
в возрасте 24 лет, имелись слабость в ногах, сниже-
ние пульсации на правой лучевой артерии, разница 
систолического АД на правой и левой руке 40 мм рт.
ст., шум над правой подключичной артерией и мно-
жественные стенозы крупных артерий по данным 
ангиографии. Таким образом, наличествовали 
6 из 6 диагностических критериев ACR для АТ [19], 
тогда как для установки диагноза достаточно всего 
3 критериев.
Кроме того, отмечались тяжелая АГ, головные 

боли, нарушения зрения, потеря веса, признаки ише-
мии конечностей с некрозом кожи ногтевой фаланги 
2 пальца правой руки, тромбоцитоз, ускорение СОЭ 
и повышение СРБ, хотя и не относящиеся к диагно-
стическим критериями, но часто наблюдающиеся 
у пациентов с АТ [14-18], что в совокупности с кри-
териальными признаками не оставляло сомнений 
в диагнозе. Мужской пол и принадлежность к ев-
ропеоидной расе, не характерные для АТ, диагноз 
не исключали, т.к. не менее 10% пациентов с АТ – 
мужчины, а распространенность АТ, несомненно 
более высокая среди населения стран Азии, этим 
регионом не ограничивается [19, 20, 23, 24].
Поражение коронарных артерий (КА), наряду 

с ПА, типично для АТ [59]. Вместе с тем, пораже-
ние не только КА, но и клапанного аппарата сердца 
в сочетании с выраженной дислипидемией и отя-
гощенным по сердечно-сосудистой патологии се-
мейным анамнезом, требовали исключения раннего 
наследственного атеросклероза, тем более, что это 
оговорено в диагностических критериях АТ [19]. 
Сочетание АТ и атеросклероза неоднократно опи-
сано в литературе и объясняется, в частности, за счет 
длительного хронического воспаления, вызываю-
щего акселерацию атеросклероза [60-62]. У нашего 
пациента в течение первых 5 лет болезни холестерин 
повышен не был и лишь на 6-7 году выявлена выра-
женная дислипидемия, что опровергает первичный 
атеросклеротический характер поражения сосудов 
и подтверждает широко обсуждаемую в литературе 
концепцию роли хронического воспаления в раз-
витии и прогрессировании атеросклероза при АТ.
Поражение клапанов сердца при АТ также доста-

точно известно, чаще всего описывают повреждение 
АК и ЛК, существенно реже – МК и ТК. Причиной 
развития клапанной недостаточности считают АГ 
и аутоиммунное воспаление с вторичным фиброзом 
[59, 63-65]. По данным наиболее крупного ретроспек-
тивного исследования у 38,8% из 1069 пациентов вы-
явлено тяжелое поражение АК, у 23,3% – вовлечение 
восходящего отдела аорты, у 39,1% – легкое пора-
жение МК, у 34,6% – ТК, и у 11,8% – ЛК. При этом 
в подавляющем большинстве случаев выявлялась 
недостаточность клапанов, развитие стенозов было 
крайне редким [66]. У нашего пациента на 6-м году 
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заболевания выявлено поражение АК и МК с пре-
обладанием недостаточности, однако в этот период 
дислипидемия отсутствовала, поэтому мы рассма-
тривали вовлечение клапанов сердца в рамках АТ, 
тем более что это согласуется с данными литературы 
[63-67].
Несмотря на то, что диагноз АТ сомнений не вы-

зывал, наличие массивной протеинурии, не харак-
терной для этой патологии, требовало дальнейшего 
уточнения. Обсуждался диагноз АА амилоидоза, ос-
ложнившего длительный хронический воспалитель-
ный процесс в рамках АТ – единичные подобные 
случаи описаны в литературе [68, 69]. Но рассматри-
вались и другие причины протеинурии, поскольку 
в одной из публикаций признаки гломерулопатии 
выявлялись у 6 из 160 пациентов с АТ, а по данным 
биопсии почки были обнаружены следующие ва-
рианты: IgA-нефропатия, минимальные изменения, 
мембранопролиферативный и фибриллярный гло-
мерулонефрит [70]. Еще в одной недавней публика-
ции у пациента с АТ, тяжелой АГ и протеинурией 
нефротического уровня при биопсии почки выявлен 
фокальный сегментарный гломерулосклероз (ФСГС) 
[71]. Кроме того, признаки гломерулярного пораже-
ния в сочетании с сетчатым ливедо, некрозом кожи, 
окклюзией центральной вены сетчатки и положи-
тельным ВА не позволяли исключить вторичный 
антифосфолипидный синдром (АФС). Ассоциация 
АТ и АФС также описана в литературе, хотя при-
чинно-следственная связь остается не ясной [72-74].
По данным биопсии почки у нашего пациента 

признаков амилоидоза и АФС-ассоциированной 
нефропатии не найдено, выявлен гипертонический 
нефроангиосклероз (ГНАС) и ФСГС (с учетом отсут-
ствия нефротического синдрома по всей видимости 
вторичный по отношению к ГНАС), что не противо-
речит клиническому течению, не исключает диагноз 
АТ и согласуется с единичным описанным в литера-
туре аналогичным наблюдением [71]. Тем не менее, 
вопрос о возможной ассоциации АТ и АФС у на-
шего пациента до конца не разрешен, поскольку по-
вторное исследование маркеров АФС, к сожалению, 
осуществить не удалось. Нельзя полностью исклю-
чить вероятный АФС, «ответственный» за окклюзию 
центральной вены сетчатки, сетчатое ливедо, некроз 
кожи концевой фаланги и, возможно, вторичный 
ФСГС и ранний атеросклероз.

Общие комментарии, 
касающиеся длительности течения 

и оценки почечной функции

Длительность течения заболевания к моменту 
установки диагноза составила в первом случае 
13 месяцев, во втором случае – 8 лет, и в третьем 
случае – 6 лет после появления первых симптомов. 
На момент установки диагноза у первого и вто-
рого пациентов уже была выполнена нефрэктомия 

(в обоих случаях левосторонняя), и креатинин крови 
был в обоих случаях умеренно повышен. С учетом 
длительности течения можно было полагать, осо-
бенно во втором случае, что повышение креатинина 
отражает необратимое нарушение функции един-
ственной почки и диагностировать хроническую 
болезнь почек (ХБП) 3а стадии. Однако на момент 
установки диагноза от стадирования ХБП мы воздер-
жались, отложив это до момента оценки результатов 
иммуносупрессивной терапии.
У первого пациента креатинин крови, повышен-

ный до 163-150 мкмоль/л (верхняя граница нормы 
для мужчин 127 мкмоль/л), нормализовался после 
выполнения нефрэктомии и оставался нормаль-
ным в течение последующего года. Очевидно, что 
левая почка к моменту оперативного вмешательства 
не функционировала, а кратковременное наруше-
ние функции единственной правой почки следует 
расценивать как проявление контраст-индуциро-
ванной нефропатии (КИН) с эпизодом острого 
почечного повреждения (ОПП) на фоне ХБП 
2 стадии, поскольку исследование с применением 
йод-содержащего контрастного вещества выполня-
лось непосредственно перед впервые выявленным 
повышением креатинина.
Во втором случае креатинин крови повысился 

до 120 мкмоль/л (верхняя граница нормы для жен-
щин 97 мкмоль/л) после нефрэктомии на фоне 
быстрого роста образования единственной правой 
почки и быстро нормализовался по мере уменьше-
ния размеров образования под влиянием кортико-
стероидной терапии, что отражает, по-видимому, 
эпизод ОПП на фоне ХБП 2 стадии.
Особенностью обоих представленных случаев 

с длительными течением УП является преимуще-
ственное поражение поначалу одной почки, что 
дало возможность уже после выполнения нефрэк-
томии и ретроспективной установки диагноза про-
вести адекватную иммуносупрессивную терапию 
с хорошим эффектом и сохранить функцию един-
ственной оставшейся почки.
Что касается третьего пациента, то, несмотря 

на большую длительность заболевания, протекав-
шего с тяжелой АГ, и морфологические признаки 
гипертонического нефроангиосклероза и ФСГС, 
креатинин крови на момент установки диагноза 
был нормальным и кратковременно повышался 
лишь после выполнения двух исследований с при-
менением йод-содержащего контрастного вещества. 
Соответственно, и в этом случае нарушение функ-
ции почек рассматривалось как проявление КИН 
с эпизодом ОПП на фоне ХБП 2 стадии.
Во всех трех случаях, оценивая динамику функ-

ции почек мы пользовались рекомендациями 
KDIGO 2012 по ОПП, но избегали применения 
понятия острой болезни почек, поскольку дефи-
ниция этого состояния пока остается недостаточно 
разработанной [75].
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Комментарии к лечению

Оптимальное лечение УП не разработано, в ряде 
исследований у пациентов с легкими формами 
УП показана эффективность КС, а у пациентов 
со среднетяжелым и тяжелым течением (с наличием 
≥1 неблагоприятного фактора по FFS) – комбина-
ции КС с ЦФ. При резистентности к КС у пациентов 
с легкими формами УП возможно применение АЗА, 
метотрексата и микофенолатов – эти же препараты 
используются для поддержания ремиссии после за-
вершения курса ЦФ. При более тяжелых формах 
в случаях резистентности к КС в отдельных случаях 
применялся ритуксимаб и другие биологические 
препараты. К сожалению, большинство из этих ис-
следований были наблюдательными и включали 
не только пациентов с УП, но и с другими васкули-
тами [76-87]. В Европейских рекомендациях по ве-
дению первичных васкулитов с поражением сосудов 
мелкого и среднего калибра от 2009 года УП рассма-
тривается совместно с АНЦА-ассоциированными ва-
скулитами, и рекомендации ограничиваются приме-
нением кортикостероидов и циклофосфамида [88].
У обоих наших пациентов с УП имелось пораже-

ние почек, что является неблагоприятным прогно-
стическим фактором. При этом у первого пациента 
течение заболевание было расценено как тяжелое, 
на момент установки диагноза и начала терапии име-
лось 2 балла по шкале FFS (протеинурия и повы-
шение креатинина >139,7 мкмоль/л), в связи с чем 
проводилась терапия КС и ЦФ, а после завершения 
курса ЦФ – поддерживающая терапия малыми до-
зами КС в сочетании с АЗА. У второй пациентки 
по шкале FFS имелся 1 балл (протеинурия, уровень 
креатинина повышен, но <139,7 мкмоль), течение 
заболевания было расценено как среднетяжелое, 
проводилась терапия КС, вопрос о присоединении 
цитостатиков обсуждался, однако в связи с быстрым 
положительным ответом на КС лечение было про-
должено в виде монотерапии МП в редуцированных 
в связи с побочными эффектами дозировках.
В основе лечения АТ лежит КС-терапия, в связи 

с необходимостью длительного лечения с учетом 
склонности заболевания к рецидивам, в качестве сте-
роид-сберегающих препаратов используются АЗА 
и метотрексат, а также микофенолаты и лефлуномид. 
ЦФ, как правило, назначается в наиболее тяжелых 
случаях; имеются единичные работы, касающиеся 
применения ритуксимаба и других биологических 
препаратов; в качестве дезагрегантной терапии эмпи-
рически назначают аспирин в небольших дозах [69, 
89-98]. У нашего пациента с АТ длительное приме-
нение КС лимитировалось побочными эффектами, 
с учетом удовлетворительного ответа на применение 
ПЗ, в качестве стероид-сберегающего препарата был 
назначен АЗА, аспирин был присоединен в связи 
с появлением ангинозных приступов, обусловлен-
ных поражением коронарных артерий.

Заключение

Узелковый полиартериит и артериит Такаясу яв-
ляются редкими заболеваниями, распространенность 
их составляет от 2-4 до 33 случаев на 1 млн. населе-
ния. Как УП, так и АТ характеризуются множествен-
ными системными проявлениями с различными ва-
риантами поражения кожи, мышц, суставов, нервной 
системы, ЖКТ, сердца и легких и конституциональ-
ными симптомами. Поражение почек с развитием 
артериальной гипертензии наблюдается более чем 
у половины пациентов. Для УП свойственно вовле-
чение внутрипочечных сосудов с формированием 
микроаневризм и инфарктов почек, тогда как АТ 
характеризуется развитием стенозов магистральных 
почечных артерий. Диагноз базируется преимуще-
ственно на клинических критериях, дополняемых 
характерными морфологическими признаками для 
УП и ангиографическими – для АТ (критерии ACR 
1990), лабораторные данные отражают хронический 
воспалительный процесс и неспецифичны. Поздняя 
диагностика обусловлена редкостью данной пато-
логии и недостаточным знакомством практикую-
щих врачей различных специальностей с диагно-
стическими критериями, что, как в представленных 
нами случаях, ведет к тяжелому повреждению почек. 
Особенностью представленных случаев УП является 
преимущественное вовлечение одной почки с ред-
кими вариантами поражения – аневризмой маги-
стральной почечной артерии, тромбозом почечной 
вены и флегмонозно-язвенным уретеритом в одном 
случае и псевдотумором – в другом, а особенностью 
случая АТ – развитие массивной протеинурии вслед-
ствие вторичного фокального сегментарного гломе-
рулосклероза. Несмотря на большую длительность 
течения заболевания и тяжесть поражения почек, 
адекватная иммуносупрессивная терапия позволила 
во всех трех случаях добиться ремиссии системных 
проявлений и сохранить почечную функцию.
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