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Резюме
Цель: проанализировать клинико-морфологические особенности, эффективность иммуносу-

прессивной терапии, исходы АНЦА-ГН.
Материалы и методы: в исследование включен 31 пациент с морфологически подтверждённым 

АНЦА-ГН, в возрасте от 27 до 73 лет. Анализировались клинические и морфологические особен-
ности, эффективность иммуносупрессивной терапии, исходы. Результаты: 5 пациентам диагно-
стирован гранулематоз с полиангиитом, 5 – микроскопический полиангиит, 4 – АНЦА-васкулит 
с неопределённым фенотипом,17 – изолированный АНЦА-ГН. Во время морфологической диа-
гностики у всех пациентов был повышен креатинин сыворотки крови от 224 до 1520 мкмоль/л, 
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у 13 имелась потребность в гемодиализе. Полулунный морфологический тип АНЦА-ГН обнаружен 
у 23 пациентов (74%), фокальный – у 3, смешанный – у 3, склеротический – у 2. Выявлена достовер-
ная прямая корреляция между уровнем креатинина и процентом полулуний в биоптате (r=+0,536; 
р=0,0019), а также процентом фиброза интерстиция (r=+0,511; р=0,0033). Выделены группы риска 
неблагоприятного почечного исхода по индексу Brix: низкий – 1, средний – 14, высокий риск – 
16 пациентов. Иммуносупрессивная терапия глюкокортикостероидами и пульсами циклофосфана 
имела положительный эффект в 15 случаях (48%). Умерли 11 (35%). Причины смерти в 7 случаях 
инфекции, в 5 – COVID-19. Неблагоприятный исход АНЦА-ГН достоверно связан с величиной 
BVAS ≥24 баллов (p=0,044), с наличием поражения легких и кровохарканьем (p=0,002). Почечная 
выживаемость составила: 12-месячная – 76%, 36-месячная – 42%, 60-месячная – 30%. В группах 
риска 36-месячная почечная выживаемость составила: при низком (0 баллов) – 100%, при среднем 
(2-7 баллов) – 83%, при высоком риске (8-11 баллов) – 23%. Почечная выживаемость достоверно за-
висит от процента фиброза интерстиция (р=0,04) и BVAS (р=0,001). Общая выживаемость составила 
за 12 месяцев 83%, 36 – 67%, 60 месяцев – 52%. Выявлена достоверная связь общей выживаемости 
с высокой активностью васкулита: BVAS ≥24 баллов (р=0,047) и наличием поражения лёгких с кро-
вохарканьем (р=0,003). Выводы: при АНЦА-ГН почечная выживаемость зависит от % фиброза 
интерстиция, общая выживаемость – от активности васкулита.

Abstract
Objective: to analyze the clinical and morphological features, the effectiveness of  immunosuppressive 

therapy, and the outcomes of  ANCA-GN.
Materials and methods: the study included 31 patients with a morphologically confi rmed diagnosis 

of  ANCA-GN, aged from 27 to 73 years. Clinical and morphological features, the effectiveness of  
immunosuppressive therapy, and outcomes were analyzed.

Results: 5 patients were diagnosed with granulomatosis with polyangiitis, 5 with microscopic 
polyangiitis, 4 with ANCA-vasculitis with an indeterminate phenotype, and 17 with isolated ANCA-GN. 
During morphological diagnosis, all patients had elevated serum creatinine from 224 to 1520 mmol/l, and 
13 required hemodialysis. Crescentic morphological type of  ANCA-GN was found in 23 patients (74%), focal 
in 3, mixed in 3, and sclerotic in 2 patients. A signifi cant direct correlation was found between creatinine 
levels and the percentage of  crescents in the biopsy (r=+0.536; p=0.0019), as well as the percentage of  
interstitial fi brosis (r=+0.511; p=0.0033). Risk groups of  unfavorable renal outcome according to the Brix 
index were identifi ed: low 1, medium 14, and high-risk 16 patients. Immunosuppressive therapy with 
glucocorticosteroids and cyclophosphane pulses had a positive effect in 15 cases (48%). 11 (35%) died. 
Causes of  death in 7 cases was an infection, in 5 cases COVID-19. The unfavorable outcome of  ANCA-GN 
was signifi cantly associated with a BVAS value of  ≥24 points (p=0.044), with the presence of  lung damage 
and hemoptysis (p=0.002). Renal survival was: 12-month 76%, 36-month 42%, and 60-month 30%. In the 
risk groups, the 36-month renal survival was: at low (0 points) – 100%, at average (2-7 points) – 83%, at 
high risk (8-11 points) – 23%. Renal survival signifi cantly depends on the percentage of  interstitial fi brosis 
(p=0.04) and BVAS (p=0.001). The overall survival rate for 12 months was 83%, 36 – 67%, 60 months – 
52%. There was a signifi cant association of  overall survival with high vasculitis activity: BVAS ≥24 points 
(p=0.047) and the presence of  lung lesions with hemoptysis (p=0.003). Conclusions: in ANCA-GN, renal 
survival depends on the % of  interstitial fi brosis, and overall survival depends on the activity of  vasculitis.

Key words: antineutrophil cytoplasmic autoantibodies, ANCA-associated glomerulonephritis, ANCA-associated vasculitis, 
immunosuppressive therapy

Гломерулонефриты, связанные с образованием 
аутоантител к компонентам цитоплазмы нейтрофи-
лов (АНЦА), представляют собой некротизирующее 
воспаление капилляров клубочков с отсутствием или 
небольшим количеством отложений иммунных де-
позитов [1, 2]. В большинстве случаев АНЦА-ассо-
циированный гломерулонефрит (АНЦА-ГН) явля-
ется одним из клинических проявлений системного 
АНЦА-ассоциированного васкулита (ААВ), однако 
может быть и изолированным почечным васкулитом. 
Вне зависимости от наличия АНЦА в сыворотке 
крови для диагностики АНЦА-ГН необходимо про-
ведение нефробиопсии и морфологическая верифи-

кация диагноза. Чаще всего выявляют фокальный 
или диффузный экстракапиллярный гломеруло-
нефрит с образованием клеточных и фиброзно-кле-
точных полулуний [1-3]. Клинически у пациентов 
часто наблюдается быстропрогрессирующий гло-
мерулонефрит (БПГН) с развитием тяжелой по-
чечной недостаточности и плохим прогнозом [1, 
3, 4]. Без патогенетической терапии большинство 
(до 80%) пациентов АНЦА-ГН погибают в первый 
год заболевания. 5-летняя выживаемость пациентов 
с АНЦА-ГН на фоне проведения агрессивной имму-
носупрессивной терапии не превышает 75%, причем 
25-30% выживших пациентов остаются на постоян-
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ной заместительной почечной терапии (ЗПТ) [1, 3, 
5, 6]. Заболеваемость и распространенность АНЦА-
ГНв Российской Федерации неизвестна, однако ис-
следователи отмечают тенденцию к их нарастанию 
в последние годы [1].

Цель исследования. Проанализировать клинико-
морфологические особенности, эффективность им-
муносупрессивной терапии, исходы АНЦА-ГН.

Материалы и методы. В исследование вклю-
чен 31 пациент с морфологически подтверждённым 
диагнозом АНЦА-ГН. Все пациенты проходили 
обследование и получали лечение в нефрологи-
ческом отделении Кировской областной клиниче-
ской больницы (КОКБ) в период с 2014 по 2022 гг., 
затем амбулаторно наблюдались нефрологом. Воз-
раст пациентов составил от 27 до 73 лет, медиан-
ный – 59,5 лет (таблица 1). 48% пациентов на мо-
мент морфологической диагностики заболевания 
были старше 60 лет. Мужчин было 13, женщин – 18; 
соотношение мужчины: женщины составило 1:1,4. 
Всем пациентам при первичном поступлении было 
проведено физикальное, лабораторное и инструмен-
тальное обследование, исключившее злокачествен-
ные, воспалительные, инфекционные заболевания, 
которые могли бы вызвать появление в крови АНЦА 
[1, 2]. АНЦА определялись в сыворотке крови мето-
дом иммуноферментного анализа, с типированием 
к протеиназе-3 и миелопероксидазе. Всем пациентам 
проведена нефробиопсия с исследованием биопта-
тов в условиях паталогоанатомического отделения 
ГБ №52 г. Москвы. Морфологические изменения 
классифицированы нами c учетом рекомендаций 
Berdenet al. [1, 2]. Оценка прогноза почечной вы-
живаемости с учетом доли неизменённых клубочков, 
атрофии канальцев, фиброза интерстиция и уровня 
скорости клубочковой фильтрации (СКФ) на момент 
установки диагноза проводилась с использованием 
индекса Brixet al, 2018 [1, 7]. Перед выполнением 
биопсии почки оценивалась активность васкулита 
по индексу BVAS v.3 (Birminghaum Vasculitis Activity 
Score, version 3,0) [1]. Для оценки активности гломеру-
лонефрита учитывали степень протеинурии и выра-
женность гематурии, скорость нарастания и уровень 
креатинина, уровень альбумина сыворотки крови. 
Стадию хронической болезни почек (ХБП) диагно-
стировали на основании рекомендаций K/DOQI, 
с учетом величины СКФ, рассчитанной по формуле 
CKD-EPI [4]. Учитывалась потребность пациента 
в гемодиализе на момент диагностики заболевания 
и при дальнейшем наблюдении. Сроки наблюде-
ния пациентов составили от 1 месяца (до летального 
исхода) до 108 месяцев. Иммуносупрессивная тера-
пия с учетом клинических рекомендаций KDIGO 
(Kidney Diseases: Improving Global Outcomes, 2012) 
[5] назначалась всем пациентам АНЦА-ГН. Индук-
цию ремиссии проводили пульс-терапией метил-
преднизолоном 10 мг/кг массы тела от 1 до 3 дней 
с переходом на пероральный прием преднизолона 

0,5-1 мг/кг массы тела в сутки. Глюкокортикостеро-
иды (ГК) применяли в сочетании с пульс-терапией 
циклофосфамидом (ЦФ) 7,5-10 мг/кг массы тела 
1 раз в 3 недели. Суммарные дозы ЦФ составили 
от 0,8 до 9,6 гр. Лечение плазмообменом не при-
менялось. По достижении ремиссии переходили 
на поддерживающую терапию азатиоприном 
25-100 мг в течение от 1 до 48 месяцев. Ремиссией 
считали исчезновение потребности в гемодиализе, 
улучшение функции почек до уровня ХБПC 3а-4, 
снижение выраженности протеинурии и эритроци-
турии, отсутствие системных внепочечных призна-
ков активности васкулита. Статистический анализ 
проводился с использованием программы StatTech 
v.3.0.9 (разработчик – ООО "Статтех", Россия). Ко-
личественные показатели оценивались на предмет 
соответствия нормальному распределению с по-
мощью критерия Шапиро-Уилка. Для перемен-
ных с распределением, отличным от нормального, 
вычисляли медиану и процентильный интервал 
(25-й и 75-й процентили). Категориальные данные 
описывались с указанием абсолютных значений 
и процентных долей. Количественные данные ис-
следовались методом парной линейной регрессии. 
Для выявления различий между группами приме-
няли U-критерий Манна-Уитни. Оценка функции 
выживаемости пациентов проводилась по методу 
Каплана-Мейера. Анализ выживаемости пациентов 
проводился по методу регрессии Кокса. Построение 
прогностической модели вероятности исхода выпол-
нялось при помощи метода бинарной логистиче-
ской регрессии. Статистически значимыми считали 
различия при р<0,05.

Результаты. Клиническая и морфологиче-
ская характеристика пациентов с АНЦА-ГН пред-
ставлена в таблице 1. У всех пациентов к моменту 
морфологической диагностики заболевания имела 
место клиника быстропрогрессирующего гломеру-
лонефрита (БПГН): острый нефритический син-
дром с азотемией, нарастающей более чем в 2 раза 
в течение 3 месяцев. БПГН у всех пациентов сопро-
вождался общими системными проявлениями: ли-
хорадка, миалгия, артралгия, снижение массы тела. 
Из других внепочечных системных проявлений 
часто выявлялась полинейропатия (в 48% случаев). 
У 8 пациентов (26%) по данным компьютерной 
томографии имело место интерстициальное пора-
жение легких,клинически проявлявшееся кровохар-
каньем. Реже выявлялось поражение ЛОР-органов 
и кожи. Все пациенты были АНЦА-позитивные, 
причем преобладали АНЦА к миелопероксидазе 
(77%). В соответствии с определением, принятым 
на согласительной конференции в Чапел-Хилле 
в 2012 г., 5 пациентам был диагностирован грану-
лематоз с полиангиитом (ГПА), 5 – микроскопиче-
ский полиангиит (МПА). У 4 пациентов конкретный 
фенотип ААВ определить не удалось, хотя у них 
имелись отдельные экстраренальные признаки: пе-
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риферическая полинейропатия, дерматит, сероз-
ный синусит. У 17 пациентов АНЦА-ГН экстраре-
нальные поражения отсутствовали, что позволило 
предположить изолированныйАНЦА-ГН. Актив-
ность васкулита по индексу BVAS v.3 у пациентов 
с ГПА и МПА в среднем составляла 29,7 баллов 
(18;55). При АНЦА-ГН с неопределённым фено-
типом и АНЦА-ГН с изолированным поражением 
почек BVAS v.3 был значительно ниже: 15 баллов 
(11;18). Клинические проявления поражения почек 
у пациентов АНЦА-ГН были представлены БПГН, 
с нарастанием уровня креатинина сыворотки крови 
в два раза менее чем за три месяца. На момент прове-
дения нефробиопсии функция почек была снижена 
у всех больных, уровень креатинина составлял от 224 
до 1520 мкмоль/л. У 13 пациентов (42%) имелась 
тяжелая почечная недостаточность с олигурией, тре-
бовавшая проведения процедур гемодиализа (ГД).
Мочевой синдром у всех пациентов включал эритро-
цитурию различной степени выраженности. Проте-

инурияв большинстве случаев была умеренной: от 1 
до 3 г/сутки. У двух пациенток в дебюте заболевания 
протеинурия была массивной (6-8 г/сутки) и вызвала 
нефротический синдром (НС) с гипоальбумине-
мией 26-27 г/л. Артериальная гипертензия имелась 
в 100% случаев. Более 90% составили пациенты с тя-
желым течением АНЦА-ГН: с креатинином более 
400 мкмоль или требующие гемодиализа; средне-
тяжелое течение наблюдалось у 3 пациентов, легкое 
течение отсутствовало.
Светооптическое и иммунофлуоресцентное ис-

следование нефробиоптатов выявило характерные 
морфологические признаки АНЦА-ГН: фиброзно-
клеточные или фиброзные полулуния от 18 до 100% 
в биоптате, признаки некротизирующего васку-
лита у 10 пациентов. У двух пациенток обнаружен 
диффузный склерозирующий гломерулонефрит 
(клинически у них наблюдалась массивная проте-
инурия и гипоальбуминемия). По классификации 
Berden А.Е. [2], выделены морфологические типы 

Таблица 1 |  Table 1

Клинические и морфологические особенности АНЦА-ГН (n=31)

Clinical and morphological features of ANCA-GN (n=31)

Показатель (на момент установки диагноза) Значение показателя

Мужчины/женщины 13/18 (1:1,4)

Возраст, годы
> 60 лет, n (% )

59,5 (27; 73)
15 (48%)

BVAS, баллы 21,7 (11; 55)

Системные внепочечные проявления:
Общие симптомы (лихорадка, миалгия, артралгия, снижение массы тела > 2 кг), n (%)
Поражение кожи, n (%)
Поражение ЛОР-органов, n (%)
Полинейропатия, n (%)
Поражение лёгких, кровохарканье, n (%)

31 (100%)
6 (19%)
5 (16%)
15 (48%)
8 (26%)

АНЦА к миелопероксидазе, n (%)
АНЦА к протеиназе-3, n (%)

24 (77%)
7 (23%)

Гранулематоз с полиангиитом, n (%)
Микроскопический полиангиит, n (%)
АНЦА-васкулит с неопределённым фенотипом, n (%)
АНЦА-ассоциированный васкулит с изолированным поражением почек,n (%)

5 (16%)
5 (16%)
4 (13%)
17 (55%)

БПГН, n (%)
Протеинурия, г/сутки
Наличие нефротического синдрома, n (%)
Гематурия, n (%)
Артериальная гипертензия, n (%)
Анемия, n (%)

31 (100%)
от 2,2 до 9,6
2 (6%)
31 (100%)
31 (100%)
31 (100%)

Креатинин, мкмоль/л
СКФ, мл/минуту 
Потребность в гемодиализе, n (%)

482 (224; 1520)
19 (3; 42)
13 (42%)

Тяжесть АНЦА-ГН:
Средней тяжести, n (%)
Тяжелое течение, n (%)

3 (9,7%)
28 (90,3%)

Морфологические типы АНЦА-ГН:
С полулуниями> 50%, n (%)
Фокальный, n (%)
Смешанный, n (%)
Склеротический, n (%)

23 (74%)
3 (9,7%)
3 (9,7%)
2 (6%)

Степень риска почечной выживаемости с учетом индекса ANCA renal risk score, баллы:
Низкий риск (0 баллов), n (%)
Средний риск (2-7 баллов), n (%)
Высокий риск (8-11 баллов), n (%)

1 (3%)
14 (45%)
16 (52%)
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АНЦА-ГН. Полулунный тип АНЦА-ГН(с кле-
точными или фиброзно-клеточными полулу-
ниями более чем в 50% клубочков) обнаружен 
у 23 пациентов, что составило 74% от общего числа. 
У 3 пациентов выявлен фокальный АНЦА-ГН 
(≥50% нормальных клубочков), у 3 – смешанный 
морфологический тип (<50% нормальных клубоч-
ков, <50% полулуний, <50% глобального склероза); 
у 2 – склеротический тип (с глобальным склерозом 
более чем в 50% клубочков), С учетом морфоло-
гических признаков (доли неизменённых клубоч-
ков, атрофии канальцев и фиброза интерстиция), 
а также уровня СКФ на момент диагностики заболе-
вания рассчитан индекс оценки прогноза почечной 
выживаемости в баллах по Brix S.R. [7]. Выделены 
группы риска неблагоприятного почечного исхода 
пациентов АНЦА-ГН по индексу Brix: низкий риск 
(0 баллов) – у 1; средний риск (2-7 баллов) – у 14; 
высокий риск (8-11 баллов) – у 16 пациентов.При 
статистической обработке данных обнаружена до-
стоверная прямая корреляция между уровнем кре-
атинина в сыворотке крови пациентов на момент 
проведения нефробиопсии и процентом полулуний 
в биоптате: r=+0,605; р<0,001 (рисунок 1), а также 
с процентом атрофии канальцев и фиброза интер-
стиция (r=+0,511; р=0,0033).
Индукционная иммуносупрессивная терапия 

ГК и пульсами ЦФ имела положительный эффект 
в 15 случаях (48%). У четверых пациентов в течение 
первого месяца патогенетического лечения исчезла 
потребность в гемодиализе. В 6 случаях функция 
почек улучшилась до уровня ХБП 3а, протеинурия 
снизилась до менее 0,5 г/сутки, исчезла эритроциту-
рия. У 9 пациентов СКФ повысилась до уровня ХБП 
3б-4, значительно уменьшилась выраженность мо-

чевого синдрома. Во всех 15 случаях ис-
чезли системные внепочечные признаки 
активности васкулита. В дальнейшем па-
циенты принимали поддерживающую те-
рапию азатиоприном и низкими дозами 
ГК в течение 6-48 месяцев. У 5 пациентов 
развились рецидивы заболевания, в связи 
с чем возобновлялась терапия ЦФ и сред-
ними дозами ГК. Суммарные дозы ЦФ 
составили от 0,8 до 9,6 гр. Во всех слу-
чаях при рецидивах в сыворотке крови 
обнаруживались АНЦА к протеиназе-3. 
Сроки наблюдения пациентов с положи-
тельным эффектом от патогенетической 
терапии составили от 4 до 96 месяцев, 
13 пациентов в настоящее время живы, 
двое скончались через 46 и 84 месяца 
от начала лечения. Причиной леталь-
ных исходов в обоих случаях явилась 
коронавирусная инфекция тяжелого те-
чения. Положительный эффект от им-
муносупрессивной терапии ГК и ЦФ 
значительно чаще наблюдался в группе 

пациентов среднего риска (64%), и всего у 31% 
пациентов АНЦА-ГН высокого риска.
В 16 случаях (52%) патогенетическая терапия ГК 

и ЦФ была неэффективной: несмотря на уменьше-
ние выраженности мочевого синдрома, азотемия 
прогрессировала до терминального уровня в те-
чение 1-10 месяцев, в связи с чем инициировалась 
ЗПТ гемодиализом, а иммуносупрессивная терапия 
завершалась. Отсутствие эффекта от иммуносупрес-
сивной терапии не зависело от морфологического 
типа АНЦА-ГН. За весь период наблюдения умерли 
11 пациентов (35,5%), из них четверо – в течение 
первых двух месяцев после диагностики заболевания. 
Остальные летальные исходы произошли в сроки 
от 6 до 84 месяцев. Причинами смерти в 7 случаях 
были инфекции, в том числе в 5 – подтверждённая 
коронавирусная инфекция. 4 пациента с высокой 
активностью системного васкулита погибли после 
развития острого нарушения мозгового крово-
обращения. Неблагоприятный исход АНЦА-ГН 
достоверно связан с высокой активностью систем-
ного васкулита – значениями BVAS v.3≥24 баллов 
(p=0,044), а также с наличием поражения легких 
и кровохарканьем (p=0,002).
У 19 (61%) пациентов АНЦА-ГН в разные сроки 

развилась терминальная почечная недостаточность 
и возникла потребность в ЗПТ гемодиализом. По-
чечная выживаемость, то есть время наблюдения 
до начала гемодиализа, составила от 1 до 96 меся-
цев. Оценка функции выживаемости проводилась 
по методу Каплана-Мейера. 12-месячная почечная 
выживаемость составила 76%, 36-месячная почечная 
выживаемость – 42%, 60-месячная почечная выжи-
ваемость – 30%. В группах риска неблагоприятного 
почечного исхода АНЦА-ГН 36-месячная почечная 
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Рис. 1. График регрессионной функции, характеризующий прямую зависимость 
уровня креатинина в сыворотке кровив момент диагностики от процента 

полулуний в нефробиоптате: r=+0,605; р<0,001.

Fig. 1. A regression function graph that characterizes the direct dependence of 
serum creatinine levels at the time of diagnosis on the percentage of crescents in the 

nephrobiopsy: r=+0.605; p<0,001.
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выживаемость составила: при низком риске (0 бал-
лов) – 100%, при среднем риске (2-7 баллов) – 83%, 
при высоком риске (8-11 баллов) – 23% (рисунок 2). 
Различия почечной выживаемости между группами 
риска были статистически значимы (p=0,019). При 
анализе почечной выживаемости с помощью метода 
регрессии Кокса выявлена достоверная связь между 
риском возникновения потребности в гемодиализе 
и процентом фиброза интерстиция в нефроби-
оптате (р=0,04), а также величиной индекса BVAS 
v.3 в баллах (р=0,001). Достоверной связи между 
почечной выживаемостью и процентом полулуний 
в нефробиоптате не обнаружено. Отсутствие до-
стоверной связи между почечной выживаемостью 
и процентом полулуний в нефробиоптате может 
быть обусловлено хорошим ответом на иммуносу-
прессивную терапию. В качестве иллюстрации при-
водим клинический случай.
Пациентка М, 56 лет, находилась на лечении 

в нефрологическом отделении КОКБ в марте-
апреле 2015. При поступлении предъявляла жалобы 
на общую слабость, похудание на 5 кг за месяц, артрал-
гии, миалгии, повышение температуры до 38,8 граду-

сов без ознобов, снижение диуреза, 
повышение АД до 140/90 мм рт.ст. 
По месту жительства был обнару-
жен мочевой синдром с умеренной 
протеинурией и эритроцитурией, 
повышение азотемии с креати-
нином до 380 мкмоль/л при со-
хранных размерах почек. Данные 
обследования в КОКБ: в общем 
анализе мочи относительная плот-
ность 1009, белок 0,95 г/л, эритро-
циты 150 в поле зрения, лейкоциты 
5 в п/зр. Суточная протеинурия 
1,2 гр. В общем анализе крови 
анемия с гемоглобином 83-73 г/л, 
лейкоцитоз 14-16 тыс/мкл, СОЭ 
97 мм/ч. В биохимическом анализе 
крови: креатинин 829 мкмоль/л, 
мочевина 44 ммоль/л ,  калий 
4,7 ммоль/л, альбумин 34 г/л, 
общий белок 65 г/л, СРБ 59 мг/л. 
Глюкоза и трансаминазы в норме. 
В сыворотке крови обнаружены 
АНЦА к протеиназе-3 >200 ЕД/мл. 
При обследовании экстрареналь-
ных поражений не обнаружено. 
По данным УЗИ правая почка 
125×59 мм, левая 117×54 мм, тол-
щина паренхимы 21 мм, чашечно-
лоханочная система не расширена. 
В связи с олигурией и уремией 
начаты сеансы гемодиализа. Про-
ведена нефробиопсия. Гистоло-
гическое исследование биоптата 
включало световую микроско-

пию, окраски: гематоксилин-эозин, ШИК-реакция, 
трихром по Массону, а также иммунофлуоресцен-
цию (см. рисунок 3 А, Б). В препарате обнаружено 
19 клубочков, 9 из них полностью склерозированы. 
Во всех оставшихся клубочках имеются клеточные 
(2 клубочка), фиброзно-клеточные (6 клубочков) 
и фиброзные полулуния. Диффузно-очаговый фи-
броз интерстиция и атрофия канальцев, занимающие 
около 50% площади паренхимы. Диффузно-очаго-
вая интерстициальная инфильтрация мононуклеа-
рами в зонах склероза. Артерии и артериолы – без 
особенностей. При иммунофлуоресценции обнару-
жентолько фибрин в проекции полулуний. Заклю-
чение: экстракапиллярный малоиммунный гломеру-
лонефрит со 100% клеточных, фиброзно-клеточных 
и фиброзных полулуний. Индекс BVAS v.3 у паци-
ентки составил 15 баллов, риск почечной выживае-
мости по индексу Brix высокий – 11 баллов. Начата 
иммуносупрессивная патогенетическая терапия ГК 
пульсами по 250-500 мг/сутки с последующим пе-
роральным приемом 40 мг/сутки, а также пульсами 
ЦФ по 400-600 мг через 3 недели. Также пациентка 
получала далтепарин натрия 7500 МЕ 1 р в сутки, 
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Рис. 2. Кривая почечной выживаемости в зависимости от показателя индекса Brix.

Fig. 2. Renal survival curve depending on the Brix index.

 низкий риск

 Наблюдений 1 1 1 1 0 0
 Цензурировано 0 0 0 0 1 1
 Событий 0 0 0 0 0 0

 средний риск

 Наблюдений 14 7 7 5 2 0
 Цензурировано 0 2 2 3 5 7
 Событий 0 5 5 6 7 7

 высокий риск

 Наблюдений 16 4 3 2 1 0
 Цензурировано 0 2 3 4 5 6
 Событий 0 10 10 10 10 10
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омепразол, бисопролол, препараты железа, эритро-
поэтин, антибактериальную терапию. На фоне ле-
чения наблюдалось улучшение самочувствия, нор-
мализация температуры и СРБ, нарастание диуреза 
и снижение креатинина до 340 мкмоль/, уменьшение 
выраженности мочевого синдрома. С 16.04.2022 пре-
кращены сеансы гемодиализа. После выписки на-
блюдается нефрологом. В течение года получала 
пульсы ЦФ, суммарная доза составила 5 гр, креатинин 
снизился до 217 мкмоль/л. В дальнейшем получала 
азатиоприн 75 мг/сутки и преднизолон 5 мг/сутки 
в течение 24 месяцев. В мае 2018 г. достигнута ре-
миссия АНЦА-ГН: анализ мочи в норме, креатинин 
162 мкмоль/л, СКФ 31 мл/минуту. Иммуносупрес-
сивная терапия отменена. В ноябре 2019 г. вновь 
обнаружены АНЦА к протеиназе-3, протеинурия 
до 0,8 г/л, микрогематурия, повышение креатинина 
до 190 мкмоль/л. Возобновлена терапия азатиопри-
ном 50 мг/сутки и низкие дозы ГК. В июле 2022 г. 

креатинин 178 мкмоль/л, протеинурия и эритроци-
турия минимальные. Срок наблюдения в настоящее 
время составляет 97 месяцев. В данном случае имму-
носупрессивная терапия привела к исчезновению 
потребности в гемодиализе и развитию ремиссии 
АНЦА-ГН, несмотря на 100% полулуний в нефро-
биоптате.
За время наблюдения умерли 11 пациентов 

АНЦА-ГН (35%). Общая выживаемость составила: 
за 12 месяцев 83%, за 36 месяцев – 67%, за 60 меся-
цев – 52%. При анализе общей выживаемости с по-
мощью метода регрессии Кокса выявлена достовер-
ная связь с высокой активностью васкулита: BVAS 
≥24 баллов (р=0,047) и наличием поражения лёг-
ких с кровохарканьем (р=0,003). Достоверной связи 
между общей выживаемостью и возрастом, а также 
патоморфологическим типом АНЦА-ГН не обна-
ружено.

Обсуждение

В нашем исследовании среди пациентов АНЦА-
ГН преобладали женщины в возрасте старше 60 лет, 
что соответствует данным литературы [3, 8]. У всех 
пациентов клинически наблюдался БПГН со сни-
жением функции почек, в 42% случаев требующий 
ЗПТ гемодиализом в момент диагностики заболе-
вания, что согласуется с данными других авторов 
[3, 9].НС имелся только у двух больных в нашей вы-
борке. На редкое развитие НС при АНЦА-ГН ука-
зывается и в других исследованиях [1, 3]. Повторная 
нефробиопсия проводилась нами только в одном 
случае, когда первичная биопсия почки оказалась 
неинформативной. Таким образом, диагностическая 
ценность нефробиопсии в нашем исследовании со-
ставила 96%, что сопоставимо с данными других ис-
следователей – 91% [1, 3]. Имевшее место у одного 
из пациентов отсутствие морфологических призна-
ков АНЦА-ГН при первичной нефробиопсии при 
наличии клиники системного васкулита и АНЦА 
в сыворотке крови могло быть обусловлено ограни-
чениями самого метода: при малом числе клубоч-
ков в биоптате фокальные изменения выявляются 
не всегда. Морфологическая картина АНЦА-ГН 
у пациентов, включенных в наше исследование, со-
ответствовала тяжести клинического течения: преоб-
ладал полулунный АНЦА-ГН (74%). У 8 пациентов 
обнаружено 90-100% клеточных и фиброзно-кле-
точных полулуний в клубочках. Процент полулу-
ний достоверно коррелировал с уровнем креатинина 
в момент морфологической диагностики АНЦА-ГН 
(см. рисунок 1), однако не оказал достоверного 
влияния на почечную выживаемость. Это очевидно 
обусловлено положительным влиянием иммуно-
супрессивной терапии, которая в 15 случаях (48%) 
привела к значительному снижению уровня азоте-
мии, а у 4 пациентов – к исчезновению потребно-
сти в гемодиализе в течение первого месяца лечения. 

Рис. 3. Клубочки с фиброзными и фиброзно-клеточными 
полулуниями. Острое повреждение канальцевого эпителия. 

А) Окраска PAS х 200. Б) Окраска трихромом по Массону х 100.

Fig. 3. Glomeruli with fi brous and fi brocellular crescents. 
Acute damage to the tubular epithelium. 

A) PAS color x 200. B) masson trichrome color x 100.

A

B
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Положительный эффект от иммуносупрессивной 
терапии, проводимой нами пациентам с АНЦА-ГН, 
составил 48%, что оказалось ниже, чем у других ис-
следователей (до 75%) [3]). Рецидивы заболевания 
наблюдались нами у больных с наличием АНЦА 
к протеиназе-3, что отмечали также и другие авторы 
[1]. У пациентов АНЦА-ГН, включенных в наше 
исследование, процент фиброза интерстиция имел 
большую прогностическую ценность, так как до-
стоверно коррелировал не только с повышением 
уровня креатинина на момент диагностики заболе-
вания, но и с почечной выживаемостью. 36-месяч-
ная почечная выживаемость в группах риска, выде-
ленных с помощью индекса ANCA renal risk score 
(Brixetal), практически совпала с данными авторов, 
и составила 100, 83 и 23% для пациентов с низким, 
средним и высоким риском [7]. Высокая летальность 
пациентов АНЦА-ГН в нашем исследовании (35%) 
соответствует данным и других авторов (около 30%) 
[3, 8]. Причиной большинства летальных исходов, 
как и в других исследованиях, были инфекционные 
осложнения [1, 3, 6]. Следует отметить, что значи-
тельный вклад в летальность пациентов АНЦА-ГН 

внесла новая коронавирусная инфекция, имевшая 
фатальное течение у 5 пациентов (45% летальных 
исходов). Пациенты АНЦА-ГН получали вакцины 
от гриппа и пневмококка по месту жительства, од-
нако от новой коронавирусной инфекции не были 
вакцинированы. Ко-тримоксазол с профилактиче-
ской целью получали только пациенты с ГПА.

Выводы

АНЦА-ГН нередко проявляется быстропрогрес-
сирующим снижением функции почек без экстраре-
нальных поражений. Нефробиопсия является цен-
ным подспорьем в диагностике васкулита и имеет 
важные прогностические признаки, особенно 
такие, как доля сохранных клубочков и процент 
фиброза интерстиция. АНЦА-ГН высокого риска 
достоверно ассоциируется с низкой почечной вы-
живаемостью, часто приводит к летальному исходу. 
Иммуносупрессивная терапия ГК и ЦФ должна про-
водиться во всех случаях АНЦА-ГН, с учетом жиз-
ненных показаний и оценкой риска инфекционных 
осложнений.
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