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Øêîëà íåôðîëîãà

Îñîáåííîñòè ïîðàæåíèÿ ïî÷åê,
îáóñëîâëåííîãî ñî÷åòàíèåì ãëîìåðóëîíåôðèòà
è ÀÔÑ-àññîöèèðîâàííîé íåôðîïàòèè
ïðè ñèñòåìíîé êðàñíîé âîë÷àíêå
(Îáçîð ëèòåðàòóðû è ñîáñòâåííîå íàáëþäåíèå)
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Combination of glomerulonephritis and antiphospholipid
syndrome nephropathy in systemic lupus erythematosus
Review and case report
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Êëþ÷åâûå ñëîâà: ñèñòåìíàÿ êðàñíàÿ âîë÷àíêà, âîë÷àíî÷íûé íåôðèò, àíòèôîñôîëèïèäíûé ñèíäðîì

Ó áîëüíûõ ñ ÑÊÂ, ïðîòåêàþùåé ñ ÀÔÑ, âîçìîæíî ñî÷åòàíèå ÀÔÑ-àññîöèèðîâàííîé íåôðîïàòèè ñ âîë-
÷àíî÷íûì íåôðèòîì, ÷àñòîòà òàêîãî ñî÷åòàíèÿ ìîæåò ñîñòàâëÿòü äî 32–68% ñëó÷àåâ. Êëèíè÷åñêèå ïðî-
ÿâëåíèÿ ÀÔÑÍ è òÿæåëîãî ÂÍ – àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ, íàðàñòàþùàÿ ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü –
ñõîäíû, è çà÷àñòóþ òîëüêî äàííûå áèîïñèè ïî÷êè ïîçâîëÿþò ïðîâåñòè äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç,
âëèÿþùèé íà òàêòèêó ëå÷åíèÿ. Ïîâòîðíûå íåôðîáèîïñèè íåðåäêî ïîçâîëÿþò âûÿâèòü òðàíñôîðìàöèþ
îäíîãî êëàññà ÂÍ â äðóãîé, òðàíñôîðìàöèè äèôôóçíîãî ïðîëèôåðàòèâíîãî ÂÍ â ìåìáðàíîçíûé ìîæåò
ñïîñîáñòâîâàòü óñïåøíàÿ èììóíîñóïðåññèâíàÿ òåðàïèÿ. Ïðèâîäèìûé ñëó÷àé äëèòåëüíîãî òå÷åíèÿ ÑÊÂ
ñ ÂÍ IV êëàññà è ðàçâèòèåì â ïåðèîä îáîñòðåíèÿ òÿæåëîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, îáóñëîâëåííîé ïðè-
ñîåäèíåíèåì ÀÔÑÍ, èëëþñòðèðóåò òðóäíîñòè äèàãíîñòèêè, êîòîðàÿ îêàçàëàñü âîçìîæíîé òîëüêî ïðè
âûïîëíåíèè äâóõ íåôðîáèîïñèé ñ èíòåðâàëîì â 7 ìåñÿöåâ è ïîâòîðíîì èññëåäîâàíèè êðîâè íà íàëè-
÷èå ðàçëè÷íûõ àíòèòåë ê ôîñôîëèïèäàì. Ïîêàçàíà òàêæå âîçìîæíîñòü óñïåøíîãî ëå÷åíèÿ êàê ÂÍ, òàê è
ÀÔÑÍ ïðè ïðèìåíåíèè ìàññèâíîé èììóíîñóïðåññèâíîé, à çàòåì è àíòèêîàãóëÿíòíîé òåðàïèè â ñî÷åòà-
íèè ñ ïëàçìàôåðåçîì. Íà ôîíå ëå÷åíèÿ îòìå÷åíà òðàíñôîðìàöèÿ ÂÍ IV êëàññà â V êëàññ, ïîñëå 22 ìåñÿöåâ
òåðàïèè óäàëîñü äîñòè÷ü ÷àñòè÷íîãî âîññòàíîâëåíèÿ ôóíêöèè ïî÷åê è ïðåêðàòèòü ïðîöåäóðû ãåìîäèà-
ëèçà, ðåìèññèÿ â òå÷åíèå ïîñëåäóþùèõ ïîëóòîðà ëåò ïîääåðæèâàåòñÿ ïðèìåíåíèåì íåáîëüøèõ äîç êîð-
òèêîñòåðîèäîâ è ìèêîôåíîëàòîâ â ñî÷åòàíèè ñ íåïðÿìûìè àíòèêîàãóëÿíòàìè.

Combination of lupus nephritis and antiphospholipid syndrome nephropathy may occure in patients with SLE,
complicated with antiphospholipid syndrome, in 32–68% of cases. Clinical manifestations of antiphospholipid syn-
drome nephropathy and proliferative lupus nephritis, such as arterial hypertension and progressive renal failure
may be similar, and often only renal biopsy can help to make a proper diagnosis and choose adequate treatment
strategy. Serial renal biopsies may help not only in assessing degree of activity and the progression of chronicity of
lupus nephritis, but may also show possible class transformation. Transitions in lupus nephritis are not unusual
and almost any class has been documented to go to any other class. Successful treatment of diffuse proliferative
lupus nephritis may result in the transformation to membranous LN. The pediatric patient with biopsy proven LN
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class IV developed flare with dialysis-dependent renal failure due to superimposition of thrombotic microangiopa-
thy. The case illustrates the difficulties of diagnostics, only the second biopsy, performed 7 months later and after
4 month of aggressive immunosupression with steroids and cyclophosphamide, indicated the presence of throm-
botic microangiopathy with glomerular ischemia and transformation of the LN to class V. Interestingly, there were
no other clinical symptoms of APS, anticardiolipin antybodies were in normal range, and only presence of lupus anti-
coagulant, found after second biopsy, supported diagnosis of APS. Addition of long-term anticoagulant therapy lead to
partial restoration of renal function, so that patient became dialysis-free after 22 months of treatment. Supportive
treatment with low-dose steroids, mycophenolates and warfarin allows to maintain remission over 18 months.

Äî íåäàâíåãî âðåìåíè âîë÷àíî÷íûé íåôðèò (ÂÍ)
ñ÷èòàëñÿ îñíîâíîé ôîðìîé ïîðàæåíèÿ ïî÷åê, îïðåäå-
ëÿþùåé ïðîãíîç áîëüíûõ ñèñòåìíîé êðàñíîé âîë÷àí-
êîé (ÑÊÂ). Ïàòîëîãèÿ âíóòðèïî÷å÷íûõ ñîñóäîâ, âïåð-
âûå îïèñàííàÿ P. Klemperer è ñîàâò. [18], ó áîëüíûõ,
óìåðøèõ îò ÑÊÂ, ïðàêòè÷åñêè íå ïðèâëåêàëà ê ñåáå
âíèìàíèÿ íåôðîëîãîâ. Âìåñòå ñ òåì èçâåñòíî íåñêîëü-
êî òèïîâ ïîðàæåíèÿ ñîñóäèñòîãî ðóñëà ïî÷åê ïðè ÑÊÂ:
âîë÷àíî÷íàÿ âàñêóëîïàòèÿ, âîë÷àíî÷íûé âàñêóëèò è
òðîìáîòè÷åñêàÿ ìèêðîàíãèîïàòèÿ [4, 5, 26]. Âîë÷àíî÷-
íóþ âàñêóëîïàòèþ îïðåäåëÿþò êàê îòëîæåíèå â êàïèë-
ëÿðàõ êëóáî÷êîâ è àðòåðèîëàõ «ãèàëèíîâûõ òðîìáîâ»,
ïðåäñòàâëÿþùèõ ñîáîé äåïîçèòû èììóíîãëîáóëèíîâ
è êîìïîíåíòîâ êîìïëåìåíòà, áåç âîñïàëèòåëüíîé èí-
ôèëüòðàöèè ñîñóäèñòîé ñòåíêè [9, 26]. Ïîä âîë÷àíî÷-
íûì âàñêóëèòîì ïîíèìàþò èñòèííûé íåêðîòèçèðóþ-
ùèé àíãèèò ñ êëåòî÷íûìè èíôèëüòðàòàìè â ìåäèè àð-
òåðèé. Âîë÷àíî÷íàÿ âàñêóëîïàòèÿ – íàèáîëåå ÷àñòûé
òèï ïîðàæåíèÿ ñîñóäîâ ïðè ÑÊÂ, âîë÷àíî÷íûé âàñêó-
ëèò, íàïðîòèâ, êàçóèñòè÷åñêè ðåäîê, îäíàêî îáå ýòè
ôîðìû èìåþò íåáëàãîïðèÿòíîå ïðîãíîñòè÷åñêîå çíà-
÷åíèå è îáíàðóæèâàþòñÿ, êàê ïðàâèëî, ó ïàöèåíòîâ ñ
ïðîëèôåðàòèâíûì ÂÍ (III è IV êëàññû) ïðè âûñîêîé
èììóíîëîãè÷åñêîé àêòèâíîñòè ÑÊÂ.

Òðîìáîòè÷åñêàÿ ìèêðîàíãèîïàòèÿ (ÒÌÀ) äî íåäàâ-
íåãî âðåìåíè îñòàâàëàñü íàèìåíåå èçó÷åííîé ôîð-
ìîé ñîñóäèñòîé ïàòîëîãèè ïî÷åê ïðè ÑÊÂ. Ýòîò òèï
ïîðàæåíèÿ ñîñóäîâ ìèêðîöèðêóëÿòîðíîãî ðóñëà
ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé îêêëþçèþ àðòåðèé ìàëîãî êàëèá-
ðà, àðòåðèîë è êàïèëëÿðîâ êëóáî÷êîâ òðîìáàìè, ñî-
äåðæàùèìè ôèáðèí è àãðåãèðîâàííûå òðîìáîöèòû,
â îòñóòñòâèå ïðèçíàêîâ âîñïàëåíèÿ ñîñóäèñòîé ñòåí-
êè. Â ïîñëåäíèå ãîäû ÒÌÀ ó áîëüíûõ ÑÊÂ ñòàëè ñâÿ-
çûâàòü ñ öèðêóëÿöèåé àíòèôîñôîëèïèäíûõ àíòèòåë
(àÔË) – àíòèòåë ê êàðäèîëèïèíó (àÊË) è âîë÷àíî÷íî-
ãî àíòèêîàãóëÿíòà (ÂÀ) [6, 11, 13, 15–17], îáóñëîâëè-
âàþùèõ ðàçâèòèå àíòèôîñôîëèïèäíîãî ñèíäðîìà
(ÀÔÑ). Ñåãîäíÿ ÀÔÑ ðàññìàòðèâàþò êàê àóòîèììóí-
íóþ òðîìáîôèëèþ, ïðîÿâëÿþùóþñÿ òðîìáîçàìè ñî-
ñóäîâ ðàçëè÷íîé ëîêàëèçàöèè è êàëèáðà, â òîì ÷èñëå
è ìàëîãî, ÷òî ôîðìèðóåò ÷ðåçâû÷àéíî ïîëèìîðôíóþ
êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó, â ðÿäå ñëó÷àåâ ñ ðàçâèòèåì ïî-
ëèîðãàííîé èøåìèè. Âûäåëÿþò ïåðâè÷íûé ÀÔÑ
(ÏÀÔÑ), êîãäà ãèïåðïðîäóêöèÿ àÔË è òðîìáîòè÷åñêèå
èçìåíåíèÿ íå àññîöèèðîâàíû ñ êàêèì-ëèáî ðåâìàòè-
÷åñêèìè, ñîñóäèñòûìè, èíôåêöèîííûìè è äðóãèìè
çàáîëåâàíèÿìè, è âòîðè÷íûé ÀÔÑ (ÂÀÔÑ), íàèáîëåå
÷àñòî âñòðå÷àþùèéñÿ ïðè ÑÊÂ.

Ïðè ÏÀÔÑ ÒÌÀ ëåæèò â îñíîâå ïîðàæåíèÿ ïî÷åê
[3, 10, 14, 22, 23], ïîëó÷èâøåãî íàçâàíèå «íåôðîïàòèÿ,
àññîöèèðîâàííàÿ ñ ÀÔÑ (ÀÔÑÍ)» [22]. Ìîðôîëîãè÷åñ-
êè ÀÔÑÍ ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé èíòðàðåíàëüíûé âàçî-
îêêëþçèâíûé ïðîöåññ, ñî÷åòàþùèé îñòðûå òðîìáî-
çû (ñîáñòâåííî ÒÌÀ) ñ õðîíè÷åñêèìè ñîñóäèñòûìè

èçìåíåíèÿìè. Ïîñëåäíèå ïðåäñòàâëåíû ôèáðîçíîé
ãèïåðïëàçèåé èíòèìû ñîñóäîâ, àðòåðèî- è àðòåðèî-
ëîñêëåðîçîì è îðãàíèçóþùèìèñÿ òðîìáàìè, â òîì
÷èñëå ðåêàíàëèçèðîâàííûìè, ñî÷åòàíèå ýòèõ èçìåíå-
íèé ïðèâîäèò ê ôèáðîçíîé îêêëþçèè ïîðàæåííûõ
ñîñóäîâ è âûçûâàåò ðàçâèòèå î÷àãîâ ñóáêàïñóëÿðíîé
èøåìè÷åñêîé àòðîôèè êîðû â èõ áàññåéíå. Òàêèì îá-
ðàçîì, ÀÔÑÍ ÿâëÿåòñÿ áîëåå øèðîêèì ïîíÿòèåì, ïî-
ñêîëüêó âêëþ÷àåò â ñåáÿ íå òîëüêî ÒÌÀ. Íà ïðàêòèêå
âîçìîæíî ñóùåñòâîâàíèå ÀÔÑÍ áåç ÒÌÀ, êîòîðóþ
âûÿâëÿþò ëèøü â 33% ïî÷å÷íûõ áèîïòàòîâ ó áîëüíûõ
ÀÔÑ, òîãäà êàê òå èëè èíûå ïðèçíàêè íåôðîñêëåðî-
çà – â 65–75% [22]. Ñî÷åòàíèå òðîìáîòè÷åñêîé è ôèá-
ðîçíîé îêêëþçèè ìåëêèõ âíóòðèïî÷å÷íûõ ñîñóäîâ,
âåäóùåå ê ðàçâèòèþ èøåìè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ ïî÷åê
ïðè ÀÔÑ, ÿâëÿåòñÿ õàðàêòåðíûì ïðèçíàêîì ÀÔÑÍ, îò-
ðàæàþùèì îñîáåííîñòè òå÷åíèÿ ÀÔÑ â öåëîì êàê
õðîíè÷åñêîãî âàçîîêêëþçèâíîãî ïðîöåññà ñ ðåöèäè-
âàìè îñòðûõ òðîìáîòè÷åñêèõ ýïèçîäîâ. Êëèíè÷åñêèå
ïðîÿâëåíèÿ ÀÔÑÍ íåñïåöèôè÷íû è ïðåäñòàâëåíû àð-
òåðèàëüíîé ãèïåðòîíèåé (ÀÃ), êàê ïðàâèëî, òÿæåëîé,
è íàðóøåíèåì ôóíêöèè ïî÷åê; ìî÷åâîé ñèíäðîì âû-
ðàæåí óìåðåííî ëèáî îòñóòñòâóåò.

Ðàçâèòèå ÀÔÑÍ âîçìîæíî è ó áîëüíûõ ÑÊÂ, ïðîòå-
êàþùåé ñ ÂÀÔÑ. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ýòîò òèï ñî-
ñóäèñòîé ïàòîëîãèè ñî÷åòàåòñÿ ñ ÂÍ, è ÷àñòîòà òàêîãî
ñî÷åòàíèÿ ñîñòàâëÿåò 32–68% [1, 8, 20, 21, 29]. Îäíàêî
ó íåáîëüøîãî ÷èñëà áîëüíûõ ÑÊÂ ÀÔÑÍ ìîæåò áûòü
åäèíñòâåííîé ôîðìîé ïîðàæåíèÿ ïî÷åê, ðàçâèâàÿñü
â îòñóòñòâèå ìîðôîëîãè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ëþïóñ-íå-
ôðèòà [7, 16, 19]. Ïðè ýòîì êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà, ïðåä-
ñòàâëåííàÿ ÀÃ è íàðàñòàþùåé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷-
íîñòüþ â ñî÷åòàíèè ñ ïðîòåèíóðèåé è ãåìàòóðèåé,
èìèòèðóåò áûñòðîïðîãðåññèðóþùèé ÂÍ, è ëèøü äàí-
íûå áèîïñèè ïî÷êè ïîçâîëÿþò äèôôåðåíöèðîâàòü
ãëîìåðóëîíåôðèò îò ÒÌÀ è, ñîîòâåòñòâåííî, îïðåäå-
ëÿþò âûáîð òåðàïåâòè÷åñêîé òàêòèêè. Ýòî îñîáåííî
âàæíî, åñëè ó÷åñòü òîò ôàêò, ÷òî ó ÷àñòè ïàöèåíòîâ ñ
ÑÊÂ ÀÔÑÍ ìîæåò áûòü åäèíñòâåííûì êëèíè÷åñêèì
ïðèçíàêîì ÂÀÔÑ è âûÿâëÿòüñÿ â îòñóòñòâèå äðóãèõ
òðîìáîòè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé [8]. Òàêèì îáðàçîì, î÷å-
âèäíà íåîáõîäèìîñòü íå òîëüêî âûïîëíåíèÿ áèîïñèè
ïî÷êè âñåì ïàöèåíòàì ÑÊÂ ñ ïðèçíàêàìè ïîðàæåíèÿ
ïî÷åê è àÔË, íî è ïîâòîðíîé áèîïñèè â ñëó÷àå òðàíñ-
ôîðìàöèè êëèíè÷åñêîé êàðòèíû íåôðîïàòèè è/èëè
ïîÿâëåíèÿ ðàíåå íå îïðåäåëÿâøèõñÿ àÔË. Ìîðôîëî-
ãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå äàåò âîçìîæíîñòü íå òîëüêî
âåðèôèöèðîâàòü õàðàêòåð ïàòîëîãèè ïî÷åê, íî è â
ðÿäå ñëó÷àåâ äèàãíîñòèðîâàòü ÀÔÑ è îïòèìèçèðîâàòü
òàêòèêó ëå÷åíèÿ.

Íåñìîòðÿ íà âûñîêóþ ÷àñòîòó ñî÷åòàíèÿ ÂÍ è
ÀÔÑÍ, îïèñàíèÿ ïîäîáíûõ ñëó÷àåâ äîâîëüíî ðåäêî
âñòðå÷àþòñÿ â ëèòåðàòóðå. Ïðåäñòàâëÿåì íàøå íàáëþ-
äåíèå ðàçâèòèÿ ÀÔÑÍ ó ðåáåíêà ñ ëþïóñ-íåôðèòîì.
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Îñîáåííîñòè ïîðàæåíèÿ ïî÷åê, îáóñëîâëåííîãî ñî÷åòàíèåì ãëîìåðóëîíåôðèòà è ÀÔÑÍ ïðè ÑÊÂ Øêîëà íåôðîëîãà

Áîëüíîé Ô.Áîëüíîé Ô.Áîëüíîé Ô.Áîëüíîé Ô.Áîëüíîé Ô., 1993 ã.ð. Â ÿíâàðå 2002 ã. áåç âèäèìîé ïðè-
÷èíû ïîÿâèëèñü ãåìîððàãè÷åñêèå è ýðèòåìàòîçíûå âûñûïàíèÿ
íà êîæå ëèöà, òóëîâèùà, êîíå÷íîñòåé, ýíàíòåìà, óâåëè÷åíèå øåé-
íûõ è ïîäìûøå÷íûõ ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ, ñóáôåáðèëèòåò, ñëà-
áîñòü. Ïðè ñòàöèîíàðíîì îáñëåäîâàíèè âûÿâëåíû ãåïàòîìåãà-
ëèÿ, ñêëåðèò, àíåìèÿ (Íb 94 ã/ë), óñêîðåíèå ÑÎÝ äî 42 ìì/÷,
ïðîòåèíóðèÿ äî 0,07 ã/ë, ïîâûøåíèå óðîâíÿ ÖÈÊ, ÀÍÔ +++.
Óðîâåíü èììóíîãëîáóëèíîâ êðîâè, òèòðû àíòèòåë ê ÄÍÊ è êàð-
äèîëèïèíó – â ïðåäåëàõ íîðìû, ÐÔ îòðèöàòåëüíûé, LE-êëåòêè íå
îáíàðóæåíû. Âûñòàâëåí äèàãíîç «áîëåçíü Êàâàñàêè», íàçíà÷åí
ïðåäíèçîëîí âíóòðü 45 ìã/ñóò ñ áûñòðûì ñíèæåíèåì äîçû ÷å-
ðåç 2 íåäåëè, ãåïàðèí ï/ê, ÍÏÂÑ, àíòèáèîòèêè. Êëèíè÷åñêàÿ ñèì-
ïòîìàòèêà ðåãðåññèðîâàëà, òåðàïèÿ îòìåíåíà.

Â ìàðòå 2003 ã., ïîñëå ÎÐÂÈ, âíîâü ïîÿâèëèñü ãåìîððàãè-
÷åñêèå âûñûïàíèÿ íà êîæå, ñóáôåáðèëèòåò, øåéíûé ëèìôàäå-
íèò, ïðèñîåäèíèëèñü àðòðàëãèè ëó÷åçàïÿñòíûõ ñóñòàâîâ. Ãîñ-
ïèòàëèçèðîâàí ïîâòîðíî – ñîõðàíÿëèñü óìåðåííàÿ àíåìèÿ è
ïðîòåèíóðèÿ, ïîâûøåííûé óðîâåíü ÀÍÔ, âûÿâëåíà ìèêðîãåìà-
òóðèÿ. Óñòàíîâëåí äèàãíîç «ãåíåðàëèçîâàííûé âàñêóëèò, îáî-
ñòðåíèå» (îáñóæäàëñÿ äèàãíîç ÑÊÂ), âîçîáíîâëåíî ëå÷åíèå
ïðåäíèçîëîíîì â äîçå 45–25–15 ìã/ñóò, íàçíà÷åíû òàêæå
äåëàãèë, ãåïàðèí, êóðàíòèë, ÍÏÂÑ, áèöèëëèí. Êëèíè÷åñêèå ïðî-
ÿâëåíèÿ ðåãðåññèðîâàëè, ñîõðàíÿëèñü ëèøü ñëåäîâàÿ ïðîòåèí-
óðèÿ è ìèêðîãåìàòóðèÿ.

Â àâãóñòå 2003 ã. íà ôîíå ïîääåðæèâàþùåé òåðàïèè ïðåä-
íèçîëîíîì â äîçå 15 ìã/ñóò ÷åðåç äåíü îòìå÷åíî íàðàñòàíèå
ïðîòåèíóðèè äî 0,9 ã/ë, ñíèæåíèå óäåëüíîãî âåñà ìî÷è 1001–
1014, ÐÔ +, LE-êëåòêè íå îáíàðóæåíû, òèòð àíòèòåë ê ÄÍÊ â
ïðåäåëàõ íîðìû. Äèàãíîç ïðåæíèé: «ãåíåðàëèçîâàííûé âàñ-
êóëèò; òóáóëîèíòåðñòèöèàëüíûé íåôðèò». Äîçà ïðåäíèçîëîíà
îñòàâàëàñü ìèíèìàëüíîé, äåëàãèë çàìåíåí íà àçàòèîïðèí.

Â äåêàáðå 2003 ã. ïðè ñòàöèîíàðíîì îáñëåäîâàíèè îò-
ìå÷åíû íàðàñòàíèå ïðîòåèíóðèè 0,93 ã/ñóò è ëåéêîïåíèÿ
(Ë 3,5 òûñ./ìêë). ÀÍÔ â òèòðå 1/320, êðèîïðåöèïèòèíû ++++,
ÐÔ 1/80 åä./ìë, óðîâåíü IgG â êðîâè ïîâûøåí äî 1320 ìã%,
ãèïîêîìïëåìåíòåìèÿ Ñ-3 – 24,4 (íîðìà 51–63), Ñ-4 – 1,9 (íîð-
ìà 28–36) ìã%, âûñîêèé òèòð àíòèòåë ê êàðäèîëèïèíó – 100 åä.
(íîðìà äî 20), àíòèòåëà ê ÄÍÊ – 12 åä., ANCA îòðèöàòåëüíûå.
Äèàãíîç: «ãåíåðàëèçîâàííûé âàñêóëèò ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê»,
ïðîäîëæåíà òåðàïèÿ ïðåäíèçîëîíîì â äîçå 15 ìã/ñóò ÷åðåç
äåíü, àçàòèîïðèí îòìåíåí.

Â ÿíâàðå 2004 ã. íà ôîíå ïîääåðæèâàþùåé ìîíîòåðàïèè
ïðåäíèçîëîíîì âíîâü âîçíèêëà ëèõîðàäêà, áîëè è ñêîâàííîñòü
â êîëåííûõ è òàçîáåäðåííûõ ñóñòàâàõ, ê ëå÷åíèþ äîáàâëåí ïè-
ðîêñèêàì. Ïðè î÷åðåäíîé ãîñïèòàëèçàöèè ÀÄ îñòàâàëîñü íîð-
ìàëüíûì, ñîõðàíÿëèñü àíåìèÿ, ëåéêîïåíèÿ, âûðàæåííàÿ ïðîòåèí-
óðèÿ, ýðèòðîöèòóðèÿ íàðîñëà – ÝÐ ïîêðûâàëè âñå ï/çðåíèÿ, êðå-
àòèíèí – 107–85 ìêìîëü/ë, ìî÷åâèíà – 12,4–10,1 ììîëü/ë, àí-
òèòåëà ê ÄÍÊ – 72 åä. (íîðìà äî 20), cANCA àòèïè÷íûå 1/80.
10 ôåâðàëÿ 2004 ã. âûïîëíåíà ïóíêöèîííàÿ áèîïñèÿ ïî÷êè.

Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ:Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ:Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ:Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ:Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ:     â ïðåïàðàòå 5 êëóáî÷êîâ, êëó-
áî÷êè óâåëè÷åíû â ðàçìåðàõ, èìåþò ëîáóëÿðíûé âèä çà ñ÷åò
ïðîëèôåðàöèè ìåçàíãèîöèòîâ è óâåëè÷åíèÿ ìåçàíãèàëüíîãî
ìàòðèêñà (ðèñ. 1). Ñòåíêè êàïèëëÿðíûõ ïåòåëü äèôôóçíî óòîë-
ùåíû. Â êàíàëüöàõ óìåðåííûå äåãåíåðàòèâíûå èçìåíåíèÿ ýïè-
òåëèÿ, â íåñêîëüêèõ ïðîôèëÿõ êàíàëüöåâ ýðèòðîöèòû. Àòðîôèè
êàíàëüöåâ, ôèáðîçà èíòåðñòèöèÿ íåò. Àðòåðèè è àðòåðèîëû íå
èçìåíåíû. Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:     IgG – ïåðèôåðèÿ êàïèë-
ëÿðíûõ ïåòåëü ãðàíóëÿðíî 3+, IgA, IgM, C3 – ïåðèôåðèÿ 2–3+,
ôèáðèíîãåí – íåãàòèâíî. Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ:Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ:Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ:Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ:Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ:     èññëå-
äîâàíî 2 êëóáî÷êà. Èìååòñÿ áîëüøîå êîëè÷åñòâî ñóáýíäîòåëè-
àëüíûõ äåïîçèòîâ èììóíîêîìïëåêñíîãî òèïà (ðèñ. 2). Ðåäêèå ñó-
áýïèòåëèàëüíûå äåïîçèòû. Çíà÷èòåëüíîå óâåëè÷åíèå ìåçàíãè-

àëüíîãî ìàòðèêñà è ïðîëèôåðàöèÿ ìåçàíãèîöèòîâ ñ íåáîëü-
øèì êîëè÷åñòâîì ìåçàíãèàëüíûõ äåïîçèòîâ. Áàçàëüíàÿ ìåìá-
ðàíà óòîëùåíà, èìåþòñÿ ó÷àñòêè ôîðìèðîâàíèÿ íîâîé áàçàëü-
íîé ìåìáðàíû ñ èíòåðïîçèöèåé ìåçàíãèÿ. Ìàëûå íîæêè ïîäî-
öèòîâ ñãëàæåíû. Ïåðèòóáóëÿðíûõ äåïîçèòîâ íåò. Çàêëþ÷åíèå:Çàêëþ÷åíèå:Çàêëþ÷åíèå:Çàêëþ÷åíèå:Çàêëþ÷åíèå:
êàðòèíà ìåìáðàíîïðîëèôåðàòèâíîãî ãëîìåðóëîíåôðèòà III òèïà.

Â ñâÿçè ñ ïîëó÷åííûìè ìîðôîëîãè÷åñêèìè äàííûìè ïðî-
âîäèëñÿ äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ìåæäó áîëåçíüþ Êàâà-
ñàêè è ñåìåéíîé ôîðìîé ìåìáðàíîïðîëèôåðàòèâíîãî ãëîìå-
ðóëîíåôðèòà III òèïà (ó ìàòåðè ïàöèåíòà â àíàìíåçå õðîíè-
÷åñêèé ãëîìåðóëîíåôðèò, ïðè îáñëåäîâàíèè òàêæå âûÿâëåíà
ãèïîêîìïëåìåíòåìèÿ). Ñ ó÷åòîì ñèñòåìíûõ ïðîÿâëåíèé âíîâü
âåðíóëèñü ê äèàãíîçó «áîëåçíü Êàâàñàêè», òðàíçèòîðíîå ïî-
âûøåíèå óðîâíÿ êðåàòèíèíà è ìî÷åâèíû ðàñöåíåíû êàê ñëåä-
ñòâèå ïðèìåíåíèÿ ÍÏÂÑ. Ïðîäîëæåíà ïîääåðæèâàþùàÿ òå-
ðàïèÿ ïðåäíèçîëîíîì 15 ìã/ñóò ÷åðåç äåíü àìáóëàòîðíî.

Â êîíöå ìàðòà 2004 ã. ïîÿâèëèñü ãîëîâíûå áîëè, îòìå÷åíî
ïîâûøåíèå ÀÄ äî 160/110 ìì ðò. ñò., ïîëó÷àë äîïîëíèòåëüíî
ýíàï, àòåíîëîë áåç ýôôåêòà. Â ìàå 2004 ã. ïîÿâèëèñü îòåêè,
îòìå÷åíî ñíèæåíèå äèóðåçà äî 500 ìë/ñóò, äîçà ïðåäíèçîëî-
íà óâåëè÷åíà äî 35 ìã/ñóò. Ïðè ãîñïèòàëèçàöèè â êîíöå ìàÿ
2004 ã. – àíàñàðêà, àñöèò, óñóãóáëåíèå àíåìèè – Íb 77–57 ã/ë,
âïåðâûå âûÿâëåíà òðîìáîöèòîïåíèÿ – 82 òûñ./ìêë, ïðîòåèí-

Ðèñ. 1. Äèôôóçíàÿ ýíäîêàïèëëÿðíàÿ ïðîëèôåðàöèÿ,
ëîáóëÿðíîå ñòðîåíèå êëóáî÷êà. H&E ×××××250

Ðèñ. 2. Ìàññèâíûå ñóáýíäîòåëèàëüíûå äåïîçèòû
ïî ïåðèôåðèè êàïèëëÿðíûõ ïåòåëü. Ýëåêòðîííàÿ

ìèêðîñêîïèÿ
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óðèÿ íàðîñëà äî 5,5 ã/ë, îáùèé áåëîê êðîâè – 45 ã/ë, àëüáó-
ìèí – 18,7 ã/ë, êðåàòèíèí – 130–236–472 ìêìîëü/ë, ìî÷åâèíà –
12,0–21,8–44,4 ììîëü/ë, êàëèé – 6,8 ììîëü/ë, LE-êëåòêè +, Ñ-3 –
19 ìã%, Ñ-4 – 4,8 ìã%, ÀÍÔ 1/640, àíòèòåëà ê ÄÍÊ – 31 åä.,
êðèîïðåöèïèòèíû îòð., àíòèòåëà ê êàðäèîëèïèíó IgG – 5,2 (íîð-
ìà 0–23 GPL), IgM – 4,2 (íîðìà 0–26) MPL, pANCA, cANCA –
îòðèöàòåëüíûå. Óñòàíîâëåí äèàãíîç «ñèñòåìíàÿ êðàñíàÿ âîë-
÷àíêà, âîë÷àíî÷íûé ãëîìåðóëîíåôðèò, íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì,
îñòðàÿ ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü». Íà÷àòà «ïóëüñ»-òåðàïèÿ ìå-
òèëïðåäíèçîëîíîì, îäíàêî àçîòåìèÿ íàðàñòàëà, äèóðåç ñíè-
çèëñÿ äî 120 ìë/ñóò, íà ýòîì ôîíå îòìå÷àëñÿ ýïèçîä êðàòêîâ-
ðåìåííîé ïîòåðè ñîçíàíèÿ.

11 èþíÿ 2004 ã. ðåáåíîê áûë ïåðåâåäåí â îòäåëåíèå ãå-
ìîäèàëèçà ÄÃÊÁ Ñâÿòîãî Âëàäèìèðà. Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòî-
ÿíèå êðàéíå òÿæåëîå, ãèïåðòåðìèÿ, ñîïîð, ãåìîððàãè÷åñêèå
âûñûïàíèÿ íà êîæå ëèöà, êîíå÷íîñòåé, óâåëè÷åíèå âñåõ ãðóïï
ïåðèôåðè÷åñêèõ ëèìôîóçëîâ, àíàñàðêà, æèäêîñòü â áðþøíîé
è ïëåâðàëüíûõ ïîëîñòÿõ, â ïîëîñòè ïåðèêàðäà, ïëåâðî-ïåðè-
êàðäèàëüíûé øóì, ÀÄ 160/100 ìì ðò. ñò., îäûøêà, ðåíòãåíîëî-
ãè÷åñêè – êàðòèíà îòåêà ëåãêèõ. Ýêñòðåííî íà÷àòî ëå÷åíèå
ãåìîäèàëèçîì è ìàññèâíàÿ èììóíîñóïðåññèÿ – «ïóëüñû» ìå-
òèëïðåäíèçîëîíà ïî 500 ìã è öèêëîôîñôàíà ïî 200 ìã 1 ðàç
â íåäåëþ, ïðåäíèçîëîí âíóòðü 40 ìã/ñóò.

Â òå÷åíèå ïåðâûõ äâóõ íåäåëü ñîñòîÿíèå áîëüíîãî ñòàáè-
ëèçèðîâàëîñü. Âîññòàíîâèëîñü ÿñíîå ñîçíàíèå, íîðìàëèçîâà-
ëàñü òåìïåðàòóðà òåëà, èñ÷åçëè îäûøêà, ïåðèôåðè÷åñêèå è
ïîëîñòíûå îòåêè, ëèìôàäåíîïàòèÿ è àðòðàëãèè, ÀÄ ñòàáèëèçè-
ðîâàëîñü íà óðîâíå 130/90 ìì ðò. ñò. (íà ôîíå ãèïîòåíçèâ-
íîé òåðàïèè), íîðìàëèçîâàëñÿ óðîâåíü êàëèÿ êðîâè è òðîìáî-
öèòîâ, óìåíüøèëàñü àíåìèÿ. Âìåñòå ñ òåì ñîõðàíÿëàñü îëèãó-
ðèÿ, ñóòî÷íûé äèóðåç íå ïðåâûøàë 250 ìë/ñóò, áîëüíîé îñòà-
âàëñÿ äèàëèç-çàâèñèìûì, êðåàòèíèí êðîâè 462–390 ìêìîëü/ë.

Ñôîðìèðîâàíà àðòåðèîâåíîçíàÿ ôèñòóëà, ïðîäîëæåíî
ëå÷åíèå ïðîãðàììíûì ãåìîäèàëèçîì, ïðåäíèçîëîí 40 ìã/ñóò,
«ïóëüñ»-òåðàïèÿ ÌÏ è ÖÔ, íàçíà÷åí ðåêîðìîí. Åùå ÷åðåç
1,5 ìåñÿöà êîíñòàòèðîâàíà ïîëíàÿ ðåìèññèÿ âñåõ ýêñòðàðå-
íàëüíûõ ïðîÿâëåíèé ÑÊÂ, òèòð àíòèòåë ê ÄÍÊ ñíèçèëñÿ, óðî-
âåíü êîìïîíåíòîâ êîìïëåìåíòà è àíòèòåë ê êàðäèîëèïèíó áûë
â ïðåäåëàõ íîðìû, íî ñîõðàíÿëàñü ïðîòåèíóðèÿ äî 5 ã/ë, ìèê-
ðîãåìàòóðèÿ, ïîâûøåíèå ÀÄ äî 150/90 âíå ïðèåìà ãèïîòåí-
çèâíûõ ïðåïàðàòîâ, ôóíêöèÿ ïî÷åê íå âîññòàíàâëèâàëàñü.
Íà÷àòî ñíèæåíèå äîçû ïðåäíèçîëîíà, «ïóëüñû» ÌÏ è ÖÔ ïðî-
äîëæåíû â ðåæèìå ïî 500 ìã åæåìåñÿ÷íî. Äëÿ ðåøåíèÿ âîï-
ðîñà î äàëüíåéøåé òàêòèêå èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè (îá-
ñóæäàëñÿ âîïðîñ î íàçíà÷åíèè ñàíäèììóíà-íåîðàëà â ñâÿçè ñ
ðåçèñòåíòíîñòüþ ÍÑ ê ïðîâîäèìîé òåðàïèè), 24 ñåíòÿáðÿ 2004 ã.
âûïîëíåíà ïîâòîðíàÿ ïóíêöèîííàÿ áèîïñèÿ ïî÷êè.

Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ: Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ: Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ: Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ: Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ: â ïðåïàðàòå 16 êëóáî÷êîâ, 1 èç
íèõ ñêëåðîçèðîâàí ïî èøåìè÷åñêîìó òèïó (ðèñ. 3). Â 2 êëó-
áî÷êàõ èìååòñÿ ñëàáàÿ î÷àãîâàÿ ïðîëèôåðàöèÿ ìåçàíãèîöè-
òîâ. Âî âñåõ êëóáî÷êàõ îòìå÷àåòñÿ èøåìèÿ êàïèëëÿðíûõ ïå-
òåëü, ïåòëè âûãëÿäÿò óòîëùåííûìè. Ïî ñðàâíåíèþ ñ áèîïñèåé
îò 10.02.2004 â çíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè óìåíüøèëèñü ïðîëèôå-
ðàòèâíûå ÿâëåíèÿ â êëóáî÷êàõ. Êàíàëüöû è èíòåðñòèöèé – ïî
ñðàâíåíèþ ñ ïðåäûäóùåé áèîïñèåé èìååòñÿ ëåãêàÿ ôîêàëü-
íàÿ àòðîôèÿ êàíàëüöåâ è ëåãêèé ôîêàëüíûé ôèáðîç. Äèôôóç-
íûå äåãåíåðàòèâíûå èçìåíåíèÿ êàíàëüöåâ. Â ïðåäûäóùåé
áèîïñèè èçìåíåíèé àðòåðèé íå îòìå÷àëîñü, ïðè íàñòîÿùåì
èññëåäîâàíèè îòìå÷àåòñÿ èíòèìàëüíûé ôèáðîç áîëüøèíñòâà
àðòåðèé (ðèñ. 3–4), â îòäåëüíûõ àðòåðèÿõ èìååòñÿ ðàñøèðåíèå
ñóáýíäîòåëèÿ áåç ôèáðîçà. Â 1 ìàëîé àðòåðèè èìååòñÿ ôèá-
ðèíîèäíûé íåêðîç ñòåíêè (ðèñ. 5). Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:Èììóíîôëþîðåñöåíöèÿ:
IgG – ìåçàíãèé è ïåðèôåðèÿ êàïèëëÿðíûõ ïåòåëü ãðàíóëÿðíî

Øêîëà íåôðîëîãà Í.Ë. Êîçëîâñêàÿ, Å.Â. Çàõàðîâà, Ä.Â. Çâåðåâ, À.Â. Ñóõàíîâ, À. Êîýí, Î.Í. Àâäååâà, Ñ.Í. Åïèôàíîâà

Ðèñ. 3. Ôèáðîç èíòèìû ïî òèïó «ëóêîâîé øåëóõè»,
èøåìèÿ êëóáî÷êà. Trichrome ×××××250

Ðèñ. 4. Ñðåç ñîñóäà – ìóêîèäíàÿ ãèïåðïëàçèÿ èíòèìû è
ìèîèíòèìàëüíàÿ ïðîëèôåðàöèÿ ñ ñóæåíèåì ïðîñâåòà

ñîñóäà. PAS ×××××400

Ðèñ. 5. Ôèáðèíîèäíûé íåêðîç â àðòåðèè ìåëêîãî
êàëèáðà. H&E ×××××400
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2+, IgA – ïåðèôåðèÿ êàïèëëÿðíûõ ïåòåëü è àðòåðèîëû 1+, IgM –
ìåçàíãèÿ 0–1+, àðòåðèîëû 1+, êàïïà- è ëÿìáäà-öåïè – ïåðèôå-
ðèÿ êàïèëëÿðíûõ ïåòåëü 1+, àðòåðèîëû 2+, ôèáðèíîãåí – íåãà-
òèâíî. Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ: Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ: Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ: Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ: Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ: èññëåäîâàíî 2 êëóáî÷êà.
Ïåòëè èøåìèçèðîâàíû, îòìå÷àåòñÿ ðàñøèðåíèå ñóáýíäîòåëèÿ.
Èìååòñÿ ìíîãî ñóáýïèòåëèàëüíûõ è èíòðàìåìáðàíîçíûõ äåïî-
çèòîâ (ðèñ. 6), åäèíè÷íûå ìåçàíãèàëüíûå äåïîçèòû. Â îòëè÷èå
îò áèîïñèè îò 10.02.2004 îòñóòñòâóþò ñóáýíäîòåëèàëüíûå äå-
ïîçèòû. Âîêðóã áàçàëüíîé ìåìáðàíû êàíàëüöåâ òàêæå îòìå÷à-
þòñÿ äåïîçèòû èììóíîêîìïëåêñíîãî òèïà. Çàêëþ÷åíèå: Çàêëþ÷åíèå: Çàêëþ÷åíèå: Çàêëþ÷åíèå: Çàêëþ÷åíèå: âîë÷à-
íî÷íûé íåôðèò V êëàññà. Òðîìáîòè÷åñêàÿ ìèêðîàíãèîïàòèÿ. Êîì-Êîì-Êîì-Êîì-Êîì-
ìåíòàðèé: ìåíòàðèé: ìåíòàðèé: ìåíòàðèé: ìåíòàðèé: ó÷èòûâàÿ òðàíñôîðìàöèþ èçìåíåíèé ïî ñðàâíåíèþ
ñ áèîïñèåé îò 10.02.2004, à òàêæå íàëè÷èå ñèñòåìíûõ ïðîÿâëå-
íèé, íåîáõîäèìî òðàêòîâàòü èçìåíåíèÿ â ïðåäûäóùåé áèîïñèè
êàê âîë÷àíî÷íûé íåôðèò IV êëàññà. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ íà
ïåðâûé ïëàí âûøëè èçìåíåíèÿ ñîñóäîâ, êîòîðûå, âåðîÿòíî, ñâÿ-
çàíû ñ íàëè÷èåì àíòèôîñôîëèïèäíîãî ñèíäðîìà.

Ñ ó÷åòîì äàííûõ ïîâòîðíîé áèîïñèè äèàãíîç ñôîðìóëè-
ðîâàí ñëåäóþùèì îáðàçîì: «ñèñòåìíàÿ êðàñíàÿ âîë÷àíêà ñ
ïîðàæåíèåì ïî÷åê, êðîâè, êîæè, ñóñòàâîâ, ñåðîçíûõ îáîëî÷åê,
ëèìôàäåíîïàòèåé, âòîðè÷íûì ÀÔÑ; âîë÷àíî÷íûé ãëîìåðóëî-
íåôðèò IV êëàññà ñ òðàíñôîðìàöèåé â V êëàññ, â ñî÷åòàíèè ñ
ÀÔÑ-íåôðîïàòèåé, ÕÏÍ, ñîñòîÿíèå íà ôîíå ÏÃÄ è ìàññèâíîé
èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè». Âïåðâûå èññëåäîâàíà êðîâü
íà âîë÷àíî÷íûé àíòèêîàãóëÿíò – ÂÀ îáíàðóæåí. Ê òåðàïèè
äîáàâëåí ôðàãìèí 2000 Åä/êã/ñóò, ïðîâåäåíî 10 ïðîöåäóð
ïëàçìàôåðåçà ñ çàìåùåíèåì 40 ìë/êã. Ïðîòåèíóðèÿ ñíèçè-
ëàñü äî 1,5–1,0 ã/ë, ýðèòðîöèòóðèÿ äî 1–2 â ï/çðåíèÿ. Ïðî-
äîëæåíî ñíèæåíèå äîçû ïðåäíèçîëîíà (äî 30 ìã/ñóò ÷åðåç
äåíü), «ïóëüñ»-òåðàïèÿ ÌÏ 500 ìã è ÖÔ 600 ìã åæåìåñÿ÷íî, â
ñåðåäèíå äåêàáðÿ 2004 ã. ðåáåíîê áûë âûïèñàí äëÿ ïðîäîë-
æåíèÿ ëå÷åíèÿ ÏÃÄ 3 ðàçà â íåäåëþ è áàçèñíîé òåðàïèè
àìáóëàòîðíî ïî ìåñòó æèòåëüñòâà.

Â àïðåëå 2005 ã. ïðè êîíòðîëüíîì îáñëåäîâàíèè ñîñòîÿ-
íèå îòíîñèòåëüíî óäîâëåòâîðèòåëüíîå, îòåêîâ íåò, ÀÄ 125/
80–140/90 ìì ðò. ñò., äèóðåç äî 600–900 ìë/ñóò, Íb 129 ã/ë,
òðîìá. 283 òûñ./ìêë, Ë 8,5 òûñ./ìêë, ïðîòåèíóðèÿ 0,3 ã/ë,
Ýð 15–20 â ï/çð, îáùèé áåëîê êðîâè 69 ã/ë, àëüáóìèí 40 ã/ë,
êðåàòèíèí 395 ìêìîëü/ë, ìî÷åâèíà 29,3 ììîëü/ë. Äîçà ïðåä-
íèçîëîíà ñîñòàâëÿëà 20 ìã/ñóò ÷åðåç äåíü, ðåêîìåíäîâàíî
ïðîëîæèòü ÏÃÄ, ñî÷åòàííûå «ïóëüñû» ÌÏ è ÖÔ 1 ðàç â 3 ìåñÿ-
öà, ôðàãìèí çàìåíåí íà âàðôàðèí, ðåêîìåíäîâàíî ïîääåðæè-
âàòü ÌÍÎ íà óðîâíå 2,0. Ñ àâãóñòà 2005 ã. ÏÃÄ ïðîâîäèëñÿ â
ðåæèìå 2 ðàçà â íåäåëþ.

Â ôåâðàëå-ìàðòå 2006 ã. ïðè êîíòðîëüíîì îáñëåäîâàíèè
äèóðåç 1000 ìë/ñóò, ïðîòåèíóðèÿ 0,24 ã/ë, Ýð 3–5 â ï/çðåíèÿ,
Íb 121 ã/ë, êðåàòèíèí êðîâè – 275–236 ìêìîëü/ë, ìî÷åâèíà –
22,4 ìîëü/ë, êàëèé – 4,95 ììîëü/ë, ÂÀ+, ÀÍÔ 1/40, êðèîïðîòå-
èíû îòð., àíòèòåëà ê êàðäèîëèïèíó IgG – 2,6, IgM – 4,8 MPL,
Ñ-3 – 90 (íîðìà 70–120), Ñ-4 – 30 (íîðìà 17–35) ÈÄ. Ëå÷åíèå
ãåìîäèàëèçîì ïðåêðàùåíî, ðåêîðìîí îòìåíåí. ×åðåç 4 ìåñÿ-
öà, â èþíå 2006 ã., êðåàòèíèí êðîâè – 187 ìêìîëü/ë, çàêðûòà
àðòåðèîâåíîçíàÿ ôèñòóëà, äîçà ïðåäíèçîëîíà ñíèæåíà äî
5 ìã/ñóò åæåäíåâíî, ÖÔ (ñóììàðíàÿ äîçà 8400 ìã) çàìåíåí íà
ìàéôîðòèê â äîçå 1,44 ã/ñóò, ëå÷åíèå âàðôàðèíîì ïðîäîëæå-
íî â ïðåæíåì ðåæèìå.

Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè ïðîâîäèòñÿ ïîääåðæèâàþùàÿ òå-
ðàïèÿ ïðåäíèçîëîíîì 5 ìã/ñóò, ìàéôîðòèêîì 1,08 ã/ñóò (ñ ëåòà
2007 ã. – ñåëëñåïòîì 1,5 ã/ñóò), âàðôàðèíîì ïîä êîíòðîëåì
ÌÍÎ. Ñîõðàíÿåòñÿ ïîëíàÿ ðåìèññèÿ âñåõ ýêñòðàðåíàëüíûõ
ïðîÿâëåíèé ÑÊÂ, ÃÄ íå ïðîâîäèòñÿ óæå â òå÷åíèå 18 ìåñÿöåâ,
äèóðåç 1000–1200 ìë/ñóò, ÀÄ 120/80 ìì ðò. ñò., íà ôîíå ïðè-
åìà íåáîëüøèõ äîç êîçààðà ïðîòåèíóðèÿ 0,64–1,0 ã/ñóò, Ýð

10–12 â ï/çðåíèÿ, êðåàòèíèí 199–240 ìêìîëü/ë. Îáùàÿ äëè-
òåëüíîñòü ëå÷åíèÿ îò íà÷àëà èíäóêöèîííîé òåðàïèè – 3,5 ãîäà,
èç íèõ ÖÔ – 2 ãîäà, ìàéôîðòèêîì – 1,5 ãîäà, àíòèêîàãóëÿíòà-
ìè – 2 ãîäà. Äèàãíîç â íàñòîÿùåå âðåìÿ ôîðìóëèðóåòñÿ ñëå-
äóþùèì îáðàçîì: «ñèñòåìíàÿ êðàñíàÿ âîë÷àíêà ñ ïîðàæåíè-
åì ïî÷åê, êðîâè, êîæè, ñóñòàâîâ, ñåðîçíûõ îáîëî÷åê, ëèìôîà-
äåíîïàòèåé, âòîðè÷íûì ÀÔÑ; âîë÷àíî÷íûé ãëîìåðóëîíåô-
ðèò IV êëàññà ñ òðàíñôîðìàöèåé â V êëàññ, â ñî÷åòàíèè ñ
ÀÔÑ-íåôðîïàòèåé, áûñòðîïðîãðåññèðóþùàÿ ïî÷å÷íàÿ íåäî-
ñòàòî÷íîñòü ñ ÷àñòè÷íûì âîññòàíîâëåíèåì ïî÷å÷íîé ôóíêöèè.
Ñîñòîÿíèå ïîñëå äëèòåëüíîãî ëå÷åíèÿ ÏÃÄ, ñîñòîÿíèå íà ôîíå
ìàññèâíîé äëèòåëüíîé èììóíñóïðåññèâíîé è àíòèêîàãóëÿíò-
íîé òåðàïèè, ðåìèññèÿ çàáîëåâàíèÿ».

Îáñóæäåíèå

Ïðåäñòàâëåííîå íàáëþäåíèå èëëþñòðèðóåò öåëûé
ðÿä îñîáåííîñòåé ïîðàæåíèÿ ïî÷åê ïðè ÑÊÂ ñ ÂÀÔÑ.
Íàèáîëåå âàæíûì ïðåäñòàâëÿåòñÿ òîò ôàêò, ÷òî ÀÔÑÍ
â äàííîì ñëó÷àå îêàçàëàñü åäèíñòâåííûì ñèìïòîìîì
ÀÔÑ. Ýêñòðàðåíàëüíûõ òðîìáîçîâ ó ïàöèåíòà íå áûëî,
è ëèøü ïîâòîðíàÿ áèîïñèÿ ïî÷êè, âûÿâèâøàÿ ãèñòîëî-
ãè÷åñêèå ïðèçíàêè õðîíè÷åñêîé ÒÌÀ (èøåìè÷åñêèé
ñêëåðîç è èøåìèÿ êàïèëëÿðíûõ ïåòåëü êëóáî÷êîâ, ðàñ-
øèðåíèå ñóáýíäîòåëèÿ êàïèëëÿðîâ è ìåëêèõ àðòåðèé,
ôèáðîçíàÿ ãèïåðïëàçèÿ èíòèìû àðòåðèé) ïîçâîëèëà
óñòàíîâèòü äèàãíîç ÀÔÑ, ïîäòâåðæäåííûé îáíàðóæå-
íèåì ÂÀ ïðè äîïîëíèòåëüíîì èññëåäîâàíèè. Îáðàùà-
åò íà ñåáÿ âíèìàíèå îñòàâàâøèéñÿ íîðìàëüíûì ïðè
íåîäíîêðàòíîì èññëåäîâàíèè òèòð àíòèòåë ê êàðäèî-
ëèïèíó, ÷òî ëèøü ïîäòâåðæäàåò íåîáõîäèìîñòü èññëå-
äîâàíèÿ âñåõ êëàññîâ àÔË ó áîëüíûõ ÑÊÂ.

Âîçìîæíîñòü ðàçâèòèÿ ÀÔÑÍ êàê åäèíñòâåííîãî
ïðîÿâëåíèÿ ÀÔÑ, íåçàâèñèìî îò åãî êëèíè÷åñêîé
ôîðìû, îòìå÷åíà ðÿäîì àâòîðîâ [8, 25, 27]. E. Daugas è
ñîàâò., îáíàðóæèâøèå ïðè ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëå-
äîâàíèè áèîïòàòîâ ïðèçíàêè ÀÔÑÍ ó 63% áîëüíûõ
ÑÊÂ ñ ÂÀÔÑ, è ó 22% áîëüíûõ ñ öèðêóëèðóþùèìè àÔË,
íî áåç ÀÔÑ [8], ðàññìàòðèâàþò ÀÔÑÍ êàê îäíî èç îñ-
íîâíûõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ÀÔÑ è ïðåäëàãàþò
âêëþ÷èòü åå â ñîñòàâ êëàññèôèêàöèîííûõ êðèòåðèåâ
ïîñëåäíåãî. Â íàøèõ íåäàâíèõ èññëåäîâàíèÿõ áûëî
óñòàíîâëåíî, ÷òî ÀÔÑÍ ìîæíî ñ÷èòàòü ëîêàëüíûì

Îñîáåííîñòè ïîðàæåíèÿ ïî÷åê, îáóñëîâëåííîãî ñî÷åòàíèåì ãëîìåðóëîíåôðèòà è ÀÔÑÍ ïðè ÑÊÂ Øêîëà íåôðîëîãà

Ðèñ. 6. Ñóáýïèòåëèàëüíûå è èíòðàìåìáðàíîçíûå
äåïîçèòû. Â îòëè÷èå îò I áèîïñèè ñóáýíäîòåëèàëüíûå

äåïîçèòû îòñóòñòâóþò. Ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ
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ïî÷å÷íûì âàðèàíòîì ÂÀÔÑ ó áîëüíûõ ÑÊÂ ñ ÂÀ è àÊË,
íî áåç òðîìáîçîâ è àêóøåðñêîé ïàòîëîãèè â àíàìíå-
çå [2]. Òàêèì îáðàçîì, ïðåäñòàâëåííîå íàáëþäåíèå è
äàííûå ëèòåðàòóðû ïîä÷åðêèâàþò çíà÷åíèå áèîïñèè
ïî÷êè ó áîëüíûõ ÑÊÂ íå òîëüêî äëÿ äèàãíîñòèêè ÂÍ,
íî è ÀÔÑ â îòñóòñòâèå åãî ÿâíûõ ñèìïòîìîâ.

Õàðàêòåð òå÷åíèÿ ïî÷å÷íîãî ïðîöåññà ó íàøåãî
ïàöèåíòà îòðàæàåò è îñîáåííîñòè ñî÷åòàíèÿ ÂÍ ñ
ÀÔÑÍ. Èçâåñòíî, ÷òî ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ñ òàêèì
ñî÷åòàíèåì ðàçâèâàåòñÿ òÿæåëàÿ ÀÃ è íàðóøàþòñÿ
ôóíêöèè ïî÷åê [1, 6, 8, 20, 21, 29]. Ïî-âèäèìîìó, âûðà-
æåííîñòü ýòèõ ïðîÿâëåíèé îáóñëîâëåíà âçàèìîóñèëè-
âàþùèì âëèÿíèåì èììóííîãî âîñïàëåíèÿ è èøåìè-
÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ ïî÷åê âñëåäñòâèå ÒÌÀ. Îäíàêî
ðîëü ÀÔÑÍ, êàê ïðàâèëî, íåäîîöåíèâàåòñÿ êëèíèöèñ-
òàìè, íàðàñòàþùàÿ ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü òðàäè-
öèîííî ðàññìàòðèâàåòñÿ êàê ïðîÿâëåíèå áûñòðîïðîã-
ðåññèðóþùåãî ÂÍ. Îñîáåííî ýòî êàñàåòñÿ ñëó÷àåâ,
êîãäà âûñîêàÿ àêòèâíîñòü ëþïóñ-íåôðèòà (â òîì ÷èñ-
ëå âûðàæåííàÿ ýðèòðîöèòóðèÿ, íåôðîòè÷åñêèé ñèí-
äðîì), êàê â ïðåäñòàâëåííîì íàáëþäåíèè, ñîìíåíèÿ
íå âûçûâàåò. Â ñâÿçè ñ ýòèì íåîáõîäèìî ïîä÷åðêíóòü,
÷òî ÀÔÑÍ, êàê è ÂÍ, ðàçâèâàåòñÿ ïðè âûñîêîé èììó-
íîëîãè÷åñêîé àêòèâíîñòè ÑÊÂ [1, 6, 7], ïðè÷åì â íåêî-
òîðûõ ñëó÷àÿõ ìîðôîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè ëþïóñ-íå-
ôðèòà ìîãóò îòñóòñòâîâàòü [7].

Ïðè ÑÊÂ ñ ÂÀÔÑ ñîîòíîøåíèå ìåæäó ÀÔÑÍ è ÂÍ
ìîæåò áûòü ðàçëè÷íûì – îò èõ ðàâåíñòâà â ñòðóêòóðå
ïîðàæåíèÿ ïî÷åê äî ïðåîáëàäàíèÿ îäíîãî èç âàðèàí-
òîâ ïàòîëîãèè (÷àùå – íåôðèòà), ÷òî, ñîîòâåòñòâåí-
íî, íàõîäèò îòðàæåíèå â îñîáåííîñòÿõ êëèíè÷åñêîé
êàðòèíû íåôðîïàòèè. Ó íàøåãî ïàöèåíòà ðàçâèòèå
òÿæåëîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, ïîòðåáîâàâøåé
ëå÷åíèÿ ãåìîäèàëèçîì, áûëî, ïî-âèäèìîìó, îáóñëîâ-
ëåíî ïðåèìóùåñòâåííî ïðîÿâëåíèÿìè ÀÔÑÍ. Â ïîëüçó
ýòîãî ñâèäåòåëüñòâóþò äâå îñîáåííîñòè ìîðôîëîãè-
÷åñêîé êàðòèíû áîëåçíè, âûÿâëåííûå ïðè äèíàìè÷åñ-
êîì èññëåäîâàíèè.

Ïåðâîé îñîáåííîñòüþ ÿâëÿåòñÿ òðàíñôîðìàöèÿ
IV êëàññà ÂÍ â V êëàññ, âûÿâëåííàÿ ÷åðåç 7 ìåñ. ïîñëå
ïåðâîé áèîïñèè è ÷åðåç 3 ìåñ. îò íà÷àëà ìàññèâíîé
èììóíîñóïðåññèè. Ïîâòîðíûå íåôðîáèîïñèè íåðåä-
êî ïîçâîëÿþò âûÿâèòü òðàíñôîðìàöèþ îäíîãî êëàñ-
ñà ÂÍ â äðóãîé. Òàê, ïðè àíàëèçå îïóáëèêîâàííûõ äàí-
íûõ, âêëþ÷àâøèõ ðåçóëüòàòû ïîâòîðíûõ áèîïñèé ó
265 ïàöèåíòîâ ñ ÑÊÂ, C. Ponticelli îáíàðóæèë èçìåíå-
íèå êëàññà ÂÍ â 46% ñëó÷àåâ. ×àùå íàáëþäàåòñÿ òðàíñ-
ôîðìàöèÿ íåïðîëèôåðàòèâíûõ ôîðì â ïðîëèôåðà-
òèâíûå (ò. å. I, II è V êëàññîâ â III è IV), îäíàêî âîçìîæ-
íà è òðàíñôîðìàöèÿ IV êëàññà â V, îáíàðóæåííàÿ ó
22 áîëüíûõ èç 141 (16% ñëó÷àåâ) [24]. Òðàíñôîðìàöèè
äèôôóçíîãî ïðîëèôåðàòèâíîãî ÂÍ â ìåìáðàíîçíûé
ìîæåò ñïîñîáñòâîâàòü óñïåøíàÿ èììóíîñóïðåññèâíàÿ
òåðàïèÿ, ÷òî, ïî-âèäèìîìó, è èìåëî ìåñòî ó íàøåãî ïà-
öèåíòà. Îá ýòîì ñâèäåòåëüñòâóåò, â ÷àñòíîñòè, èñ-
÷åçíîâåíèå ñóáýíäîòåëèàëüíûõ äåïîçèòîâ ïðè ýëåê-
òðîííîé ìèêðîñêîïèè, óìåíüøåíèå âûðàæåííîñòè
èììóíîôëþîðåñöåíöèè IgG, A, M è Ñ3 êîìïîíåíòà
êîìïëåìåíòà â êëóáî÷êàõ è ñîñóäàõ. Ýôôåêòèâíîñòü
ïðîâîäèìîé òåðàïèè â îòíîøåíèè èììóííîãî âîñïà-
ëåíèÿ ïîäòâåðæäàåòñÿ è ðàçâèòèåì ê ìîìåíòó ïîâòîð-
íîé áèîïñèè ðåìèññèè ýêòðàðåíàëüíûõ ïðîÿâëåíèé.
Ïîñêîëüêó ìåìáðàíîçíûé ÂÍ õàðàêòåðèçóåòñÿ áîëåå

«äîáðîêà÷åñòâåííûì» òå÷åíèåì ïî ñðàâíåíèþ ñ äèô-
ôóçíûì ïðîëèôåðàòèâíûì ëþïóñ-íåôðèòîì, âåðè-
ôèöèðîâàííûì â ïåðâîì áèîïòàòå, îòìå÷åííàÿ ìîð-
ôîëîãè÷åñêàÿ òðàíñôîðìàöèÿ ÂÍ äîëæíà áûëà áû
êëèíè÷åñêè ïðîÿâëÿòüñÿ óëó÷øåíèåì ôóíêöèè ïî÷åê.
Îäíàêî ýòîãî íå ïðîèçîøëî, è òàêèì îáðàçîì, êëèíè-
÷åñêîå ïðîòèâîðå÷èå – ñîõðàíÿþùàÿñÿ òÿæåëàÿ ïî-
÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ïðè îòñóòñòâèè êëèíèêî-èì-
ìóíîëîãè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ àêòèâíîñòè ÑÊÂ, ïîñëó-
æèâøåå ïðè÷èíîé âûïîëíåíèÿ ïîâòîðíîé íåôðîáè-
îïñèè – íå ìîæåò áûòü îáúÿñíåíî ñ ïîçèöèé äèíàìè-
êè ìîðôîëîãè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ñîáñòâåííî ÂÍ.

Â òî æå âðåìÿ ïðèçíàêè ÒÌÀ ïî äàííûì âòîðîé áèî-
ïñèè èìåëèñü âî âñåõ êëóáî÷êàõ è â áîëüøèíñòâå àðòå-
ðèé, ïðè÷åì ñî÷åòàíèå ðàñøèðåíèÿ ñóáýíäîòåëèÿ ñ
èíòèìàëüíûì ôèáðîçîì â ñîñóäàõ è èøåìèçèðîâàí-
íûõ êëóáî÷êîâ, ñêîðåå âñåãî, áûëî îáóñëîâëåíî ðàçâè-
òèåì îñòðîé ÒÌÀ, íàñëîèâøåéñÿ íà õðîíè÷åñêèé âà-
çîîêêëþçèâíûé ïðîöåññ. Îòñóòñòâèå ñâåæèõ òðîìáîâ
íå ïðîòèâîðå÷èò ýòîìó çàêëþ÷åíèþ, ïîñêîëüêó, êàê
áûëî ïîêàçàíî M.H. Griffiths è ñîàâò. [14], ñïîíòàííûé
ëèçèñ òðîìáîâ ïðè îñòðîé ÀÔÑÍ ìîæåò ïðîèñõîäèòü
î÷åíü áûñòðî. Òàêèì îáðàçîì, ãåíåðàëèçîâàííûé õà-
ðàêòåð ìèêðîàíãèîïàòè÷åñêîãî ïðîöåññà âïîëíå ìîã
ñòàòü ïðè÷èíîé íå òîëüêî áûñòðîãî ðàçâèòèÿ òÿæåëîé
ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, íî è îòñóòñòâèÿ âîññòàíîâ-
ëåíèÿ ôóíêöèè ïî÷åê íà ôîíå èììóíîñóïðåññèè. Íå-
äîñòàòî÷íûé ýôôåêò àäåêâàòíîé ïî äëèòåëüíîñòè è
îáúåìó èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè ÂÍ, ïðîÿâëÿþ-
ùèéñÿ â ñîõðàíåíèè èëè íàðàñòàíèè òàêèõ êëèíè÷åñ-
êèõ ïðîÿâëåíèé, êàê ÀÃ è íàðóøåíèå ôóíêöèè ïî÷åê,
ïîçâîëÿåò çàïîäîçðèòü ðàçâèòèå ÀÔÑÍ äàæå â îòñóò-
ñòâèå ñåðîëîãè÷åñêèõ ìàðêåðîâ ÀÔÑ è ÿâëÿåòñÿ äîïîë-
íèòåëüíûì ïîêàçàíèåì ê âûïîëíåíèþ áèîïñèè ïî÷-
êè, â òîì ÷èñëå è ïîâòîðíîé.

Îñîáåííîñòè íàñòîÿùåãî íàáëþäåíèÿ óêàçûâàþò
íà ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÑÍ ê óæå èìåþùåìóñÿ íåôðèòó,
ò. ê. ïðèçíàêîâ ÀÔÑÍ, ïî äàííûì ïåðâîé áèîïñèè, íå
áûëî. Âåðîÿòíîé ïðè÷èíîé ðàçâèòèÿ ÀÔÑÍ ñëåäóåò
ñ÷èòàòü íàðàñòàâøóþ àêòèâíîñòü ÑÊÂ, ïðèâåäøóþ ê
ñèíòåçó àÔË, ÷òî è ÿâèëîñü ïóñêîâûì ìåõàíèçìîì
íàñëîåíèÿ ÒÌÀ è ðåçêîãî óõóäøåíèÿ ôóíêöèè ïî÷åê.

Îäíàêî äàæå ñî÷åòàíèå ÀÔÑÍ ñ ÂÍ ÷àùå õàðàêòå-
ðèçóåòñÿ íå ñòîëüêî ðàçâèòèåì ÎÏÍ, ñêîëüêî ìåäëåí-
íî ïðîãðåññèðóþùèì íàðóøåíèåì ôóíêöèè ïî÷åê.
Ýòî äàåò îñíîâàíèå âûäåëèòü åùå îäíó îñîáåííîñòü
òå÷åíèÿ áîëåçíè ó íàøåãî ïàöèåíòà – íàñëîåíèå
ÀÔÑÍ íà äèôôóçíûé ïðîëèôåðàòèâíûé ÂÍ, ÷òî ìîæ-
íî ðàññìàòðèâàòü êàê ðåäêèé âàðèàíò ïîðàæåíèÿ ïî-
÷åê ïðè ÑÊÂ ñ ÀÔÑ. Â îòëè÷èå îò âîë÷àíî÷íîé âàñêó-
ëîïàòèè è âîë÷àíî÷íîãî âàñêóëèòà ÒÌÀ íå êîððåëè-
ðóåò íè ñ êëàññîì ÂÍ, íè ñ ìîðôîëîãè÷åñêèìè èí-
äåêñàìè åãî àêòèâíîñòè, ÷òî áûëî óñòàíîâëåíî â ìíî-
ãî÷èñëåííûõ èññëåäîâàíèÿõ [8, 11–13, 21]. À â ðàáî-
òå A. Sipek-Dolnicar è ñîàâò. [28] äàæå âûÿâëåíà îáðàò-
íàÿ ñâÿçü ìåæäó âûðàæåííîñòüþ äåïîçèòîâ èììóíî-
ãëîáóëèíîâ è àêòèâíîñòüþ ÂÍ, ñ îäíîé ñòîðîíû, è
óðîâíåì àÊË – ñ äðóãîé. Òàêèì îáðàçîì, èìåííî ñî÷å-
òàíèå ãåíåðàëèçîâàííîé ÒÌÀ, ïðèñîåäèíèâøåéñÿ ê
ÂÍ IV êëàññà, è îáóñëîâèëî ñòîëü òÿæåëûå êëèíè÷åñ-
êèå ïðîÿâëåíèÿ áîëåçíè.

Ïîäîáíûé õàðàêòåð òå÷åíèÿ íåôðîïàòèè ñ ðàçâè-
òèåì äâóõ ïàòîãåíåòè÷åñêè ðàçëè÷íûõ âàðèàíòîâ ïî-

Øêîëà íåôðîëîãà Í.Ë. Êîçëîâñêàÿ, Å.Â. Çàõàðîâà, Ä.Â. Çâåðåâ, À.Â. Ñóõàíîâ, À. Êîýí, Î.Í. Àâäååâà, Ñ.Í. Åïèôàíîâà
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ðàæåíèÿ ïî÷åê – ÂÍ è ÀÔÑÍ – òðåáóåò äèôôåðåíöè-
ðîâàííîãî òåðàïåâòè÷åñêîãî ïîäõîäà. Âàæíîé îñî-
áåííîñòüþ ïðåäñòàâëåííîãî íàáëþäåíèÿ, áåçóñëîâíî,
ÿâëÿåòñÿ è õàðàêòåð ïðîâîäèìîé òåðàïèè, ïîçâîëèâ-
øåé ÷àñòè÷íî âîññòàíîâèòü ïî÷å÷íóþ ôóíêöèþ ó ïà-
öèåíòà, äëèòåëüíî îñòàâàâøåãîñÿ äèàëèç-çàâèñèìûì.
Òîò ôàêò, ÷òî íà ôîíå âûñîêèõ äîç êîðòèêîñòåðîèäîâ
è öèòîñòàòèêîâ èìåííî ïðîâåäåíèå ïðîöåäóð ïëàçìà-
ôåðåçà è íàçíà÷åíèå íà äëèòåëüíûé ñðîê íèçêîìîëå-
êóëÿðíûõ ãåïàðèíîâ (ÍÌÃ), à çàòåì âàðôàðèíà, ïðè-
âåëî ê èñ÷åçíîâåíèþ ïîòðåáíîñòè â ÏÃÄ ïî÷òè ÷åðåç
2 ãîäà çàìåñòèòåëüíîé ïî÷å÷íîé òåðàïèè, ñîìíåíèé
íå âûçûâàåò.

Òàêèì îáðàçîì, ñòðàòåãèÿ ëå÷åíèÿ áîëüíûõ ÂÍ ñ
ÀÔÑÍ âêëþ÷àåò 2 ðàâíîçíà÷íûõ íàïðàâëåíèÿ, êàæäîå
èç êîòîðûõ ïàòîãåíåòè÷åñêè îáîñíîâàíî: èììóíîñóï-
ðåññàíòû äëÿ ïîäàâëåíèÿ àêòèâíîñòè èììóííîãî âîñ-
ïàëåíèÿ â êëóáî÷êàõ è àíòèêîàãóëÿíòû äëÿ âîçäåé-
ñòâèÿ íà âíóòðèñîñóäèñòîå ñâåðòûâàíèå êðîâè â ìèê-
ðîöèðêóëÿòîðíîì ðóñëå ïî÷åê. Ïëàçìàôåðåç ñ çàìå-
ùåíèåì ñâåæåçàìîðîæåííîé ïëàçìîé, ñîäåðæàùåé â
ñáàëàíñèðîâàííîì êîëè÷åñòâå åñòåñòâåííûå àíòèêî-
àãóëÿíòû, ïî-âèäèìîìó, óñèëèâàåò ýôôåêòèâíîñòü êàê
èììóíîñóïðåññèâíîé, òàê è àíòèêîàãóëÿíòíîé òåðà-
ïèè. Ìîæíî óòâåðæäàòü, ÷òî ñî÷åòàíèå èììóíîñóïðåñ-
ñèâíîé òåðàïèè (â òîì ÷èñëå âî âðåìÿ îñòðîãî ýïèçî-
äà áîëåçíè «ïóëüñ»-òåðàïèè ìåòèïðåäîì è öèêëîôîñ-
ôàíîì), ïëàçìàôåðåçà è àíòèêîàãóëÿíòîâ ïîêàçàíî
âñåì áîëüíûì ñ ÂÍ è îñòðûì òå÷åíèåì ÀÔÑÍ.

Ïîñëåäíèé âîïðîñ, íà êîòîðîì õîòåëîñü áû îñòà-
íîâèòüñÿ ïðè àíàëèçå ïðåäñòàâëåííîãî íàáëþäåíèÿ,
ýòî âîïðîñ ïðîãíîçà. Èññëåäîâàíèÿìè, ïðîâåäåííû-
ìè â ïîñëåäíèå ãîäû, óñòàíîâëåíî, ÷òî ó áîëüíûõ ÂÍ
àÔË ÿâëÿþòñÿ ïðåäèêòîðîì íåáëàãîïðèÿòíîãî ïî÷å÷-
íîãî ïðîãíîçà, èìåþùèì ñàìîñòîÿòåëüíîå çíà÷åíèå
[2, 8, 20, 29]. Ïî-âèäèìîìó, îòðèöàòåëüíîå ïðîãíîñòè-
÷åñêîå çíà÷åíèå àÔË îïîñðåäîâàíî èõ âêëàäîì â ðàç-
âèòèå ÒÌÀ, ÷òî, â ñâîþ î÷åðåäü, èíäóöèðóåò óñêîðåí-
íîå ðàçâèòèå íåôðîñêëåðîçà, êàê ýòî áûëî ïîêàçàíî â
áîëåå ðàííèõ èññëåäîâàíèÿõ [15, 16]. Ïî ìíåíèþ E. Dau-
gas è ñîàâò., ÀÔÑÍ, ñî÷åòàþùàÿñÿ ñ ëþïóñ-íåôðèòîì,
ñïîñîáñòâóåò åãî ïðîãðåññèðîâàíèþ, ïîñêîëüêó àññî-
öèèðîâàíà ñ áîëåå âûñîêèì óðîâíåì êðåàòèíèíà
ñûâîðîòêè â ìîìåíò ïîñòàíîâêè äèàãíîçà, òÿæåëîé ÀÃ
è âûðàæåííûì èíòåðñòèöèàëüíûì ôèáðîçîì [8], òî
åñòü òðàäèöèîííûìè ôàêòîðàìè íåáëàãîïðèÿòíîãî
ïðîãíîçà ÂÍ. Òàêèì îáðàçîì, êëèíè÷åñêèå è ìîðôî-
ëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè íåôðîïàòèè ó íàøåãî ïàöèåí-
òà ïîçâîëÿþò ïðåäïîëàãàòü âîçìîæíîñòü åå ïðîãðåñ-
ñèðîâàíèÿ, ÷òî, ïî-âèäèìîìó, ìîæåò ïðèâåñòè ê äàëü-
íåéøåìó óõóäøåíèþ ôóíêöèè ïî÷åê. Îäíèì èç ìåòî-
äîâ, ñïîñîáíûõ ñòàáèëèçèðîâàòü ïî÷å÷íóþ ôóíêöèþ,
â äàííîì ñëó÷àå, íàðÿäó ñ ïîääåðæèâàþùåé èììóíî-
ñóïðåññèâíîé òåðàïèåé, ÿâëÿåòñÿ äëèòåëüíîå ïðèìå-
íåíèå âàðôàðèíà êàê ñðåäñòâà ïðîôèëàêòèêè òðîì-
áîçîâ â ñîñóäèñòîì ðóñëå ïî÷åê, ÷òî ïîçâîëèò èçáå-
æàòü ïåðôóçèîííûõ íàðóøåíèé, âåäóùèõ ê íàðàñòà-
íèþ èøåìèè è ïðîãðåññèðîâàíèþ íåôðîñêëåðîçà.

Çàêëþ÷åíèå

Òàêèì îáðàçîì, ïîðàæåíèå ïî÷åê ó ìàëü÷èêà 14 ëåò
ïðåäñòàâëåíî ñî÷åòàíèåì ÂÍ è ÀÔÑÍ, ðàçâèâøèõñÿ

Îñîáåííîñòè ïîðàæåíèÿ ïî÷åê, îáóñëîâëåííîãî ñî÷åòàíèåì ãëîìåðóëîíåôðèòà è ÀÔÑÍ ïðè ÑÊÂ Øêîëà íåôðîëîãà

ïðè âûñîêîé èììóíîëîãè÷åñêîé àêòèâíîñòè ÑÊÂ.
Ìîðôîëîãè÷åñêèìè îñîáåííîñòÿìè íàáëþäåíèÿ ÿâ-
ëÿþòñÿ ñî÷åòàíèå äèôôóçíîãî ïðîëèôåðàòèâíîãî ÂÍ,
òðàíñôîðìèðîâàâøåãîñÿ â õîäå èììóíîñóïðåññèâ-
íîé òåðàïèè â ìåìáðàíîçíûé, ñ ãåíåðàëèçîâàííîé
ÒÌÀ. Êëèíè÷åñêè ýòî ñî÷åòàíèå õàðàêòåðèçîâàëîñü
ðàçâèòèåì íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà, òÿæåëîé ÀÃ è
ÎÏÍ, ïîòðåáîâàâøåé ëå÷åíèÿ ÃÄ. Ïàöèåíò îñòàâàëñÿ
äèàëèç-çàâèñèìûì ïî÷òè 2 ãîäà. Íàñòîé÷èâàÿ èììó-
íîñóïðåññèâíàÿ òåðàïèÿ, àäåêâàòíàÿ ïî äëèòåëüíîñ-
òè è îáúåìó, èíäóöèðîâàëà ðåìèññèþ ýêñòðàðåíàëü-
íûõ ïðîÿâëåíèé ÑÊÂ è â êîìáèíàöèè ñ äëèòåëüíûì
ïðèìåíåíèåì ñíà÷àëà ïðÿìûõ, à çàòåì íåïðÿìûõ àí-
òèêîàãóëÿíòîâ ïðèâåëà ê ÷àñòè÷íîìó âîññòàíîâëåíèþ
ôóíêöèè ïî÷åê è ïðåêðàùåíèþ ÏÃÄ. Ïðîäîëæàþùà-
ÿñÿ â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïîääåðæèâàþùàÿ òåðàïèÿ êîð-
òèêîñòåðîèäàìè è öèòîñòàòèêàìè íàïðàâëåíà íà ïîä-
äåðæàíèå ðåìèññèè è ïðåäîòâðàùåíèå îáîñòðåíèÿ
ÂÍ, à ëå÷åíèå âàðôàðèíîì – íà ïðîôèëàêòèêó ðåöè-
äèâîâ òðîìáîîáðàçîâàíèÿ âî âíóòðèïî÷å÷íîì ñîñó-
äèñòîì ðóñëå è òåì ñàìûì ïðîãðåññèðîâàíèÿ èøåìè-
÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ ïî÷åê.
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ïîëíåíèÿ/ïîääåðæàíèÿ äîñòàòî÷íûõ çàïàñîâ æåëåçà è îïòèìèçàöèè ïðèìåíåíèÿ ýðèòðîïîýòèíà
(ÝÏÎ). Â Âåëèêîáðèòàíèè äîñòóïíû äâà ïðåïàðàòà æåëåçà äëÿ ïàðåíòåðàëüíîãî ïðèìåíåíèÿ: äåêñòðàí
æåëåçà (Êîñìîôåð) è ñàõàðàò æåëåçà (Âåíîôåð). Áåçîïàñíîñòü ïðèìåíåíèÿ äàííûõ ïðåïàðàòîâ äî ñèõ
ïîð îñòàåòñÿ ïðåäìåòîì äèñêóññèè.

Äëÿ èçó÷åíèÿ áåçîïàñíîñòè è ïåðåíîñèìîñòè Êîñìîôåðà è Âåíîôåðà áûëî ïðîâåäåíî îáñåðâàöèîí-
íîå èññëåäîâàíèå ïàöèåíòîâ ñ õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ è ïðîñïåêòèâíîå ïåðåêðåñò-
íîå èññëåäîâàíèå ãåìîäèàëèçíûõ ïàöèåíòîâ, èññëåäîâàëèñü ïîáî÷íûå ðåàêöèè, êîíöåíòðàöèÿ ãåìî-
ãëîáèíà, ôåððèòèíà è äîçû ýðèòðîïîýòèíà.

144 ïàöèåíòà ïîëó÷àëè Êîñìîôåð (2294 äîçû), 110 ïîëó÷àëè Âåíîôåð (2111 äîç). Âñåãî â îáåèõ ãðóï-
ïàõ îòìå÷åíî 15 ñëó÷àåâ ïîáî÷íûõ ðåàêöèé, ýïèçîäîâ àíàôèëàêñèè íå áûëî. 39 ïàöèåíòîâ (28 ìóæ-
÷èí), ñðåäíèé âîçðàñò 60,5 ãîäà, ïîëó÷àâøèõ Âåíîôåð, áûëè ïåðåâåäåíû íà ââåäåíèå Êîñìîôåðà íà ïå-
ðèîä 6 ìåñÿöåâ. Çàòåì ýòè ïàöèåíòû âíîâü áûëè ïåðåâåäåíû íà Âåíîôåð. Çà âðåìÿ èññëåäîâàíèÿ íå áûëî
îòìå÷åíî ðàçëè÷èé â êîíöåíòðàöèè ãåìîãëîáèíà, óðîâíå ôåððèòèíà è äîçàõ ýðèòðîïîýòèíà. Íà ôîíå
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