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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ АНЦА –
АССОЦИИРОВАННОГО СИСТЕМНОГО ВА-
СКУЛИТА У РЕБЕНКА САХА ДЕВЯТИ ЛЕТ

АНЦА-ассоциированный васкулит (ААВ) - группа заболеваний, характеризующихся хроническим иммунным воспалением стенки мел-
ких сосудов, полиморфной клинической картиной с частым вовлечением легких и почек и наличием циркулирующих аутоантител к цито-
плазме нейтрофилов (АНЦА). В статье представлен клинический случай АНЦА-ассоциированного системного васкулита с поражением 
легких и почек.
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ANCA-associated vasculitis (AAV) is a group of diseases characterized by chronic immune inflammation of the wall of small vessels, a polymor-
phic clinical picture with frequent involvement of the lungs and kidneys, and the presence of circulating autoantibodies to the neutrophil cytoplasm 
(ANCA). The article presents a clinical case of ANCA-associated systemic vasculitis affecting the lungs and kidneys.   
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Введение. Системные васкули-
ты – это группа острых и хронических 
васкулитов, важнейшими патоморфо-
логическими признаками которых счи-
таются воспалительные и некротиче-
ские поражения сосудистой стенки [7]. 
АНЦА-ассоциированные васкулиты 
(ААВ) – это системные некротизиру-
ющие васкулиты, ассоциированные с 
антителами к цитоплазме нейтрофи-
лов (АНЦА). АНЦА-васкулиты пред-
ставлены двумя основными варианта-
ми – гранулематозом с полиангиитом 
(ГПА) и микроскопическим полиангии-
том (МПА).

Ежегодная заболеваемость состав-
ляет 20 случаев на 1 млн населения в 
год в мире [12]. В Европе и США рас-
пространенность ААВ составляет 1-2 
случая на 100 тыс. населения [2,4].

Установлена определенная связь с 
носительством золотистого стафило-
кокка (ГВ в обострении), лекарствами 
(ЭГПА), генетическими факторами: 
наличием HLA-DPB1*0401 (с которым 
связывают увеличение риска грану-
лематозного заболевания в Европе), 
полиморфизмом генов, кодирующих 
протеиназу 3 (ПР3) и ее основной ин-
гибитор α1 - антитрипсин (SERPIN A1), 
что предрасполагает к гиперпродукции 
антител к протеиназе-3[5]. Некротизи-
рующее воспаление сосудов мелкого 
и среднего калибра обусловливает 
тяжесть и полиорганность поражений 
при ААВ. 

Болезнь характеризуется высокой 
летальностью ввиду поражения жиз-
ненно важных органов. На фоне адек-
ватной иммуноподавляющей противо-
ревматической терапии у взрослых 
5-летняя выживаемость, по данным
ряда  авторов, составляет   70-75%  [10,1].

Вовлечение в патологический про-
цесс почек характерно для всех АНЦА-
васкулитов. Клинически поражение 
почек проявляется как быстропрогрес-
сирующий нефритический синдром [1, 
10]. АНЦА-васкулит относится к болез-
ням почек с наименее благоприятным 

прогнозом вследствие тяжелого бы-
стропрогрессирующего наркотизиру-
ющего гломерулярного повреждения 
ввиду фокально-некротизирующего 
воспаления капилляров клубочка, а 
также быстропрогрессирующих фи-
бропластических изменений [1, 9, 11]. 

У детей актуальность проблемы об-
условлена высокой частотой развития 
гломерулонефрита [3,6,12]. Гломеру-
лонефриты при ААВ у детей – частое 
и основное проявление, тяжело про-
текающее с высоким риском острого 
повреждения почек с исходом в тер-
минальную почечную недостаточ-
ность [6].

При данной патологии только сво-
евременная клинико-морфологиче-
ская, иммунологическая диагностика 
и последующая адекватная терапия 
являются основными факторами про-
гноза течения заболевания [1]. 

Клинический пример. Девочка А. 
2012 г.р., ребенок от 1-й беременности. 
Роды в срок, оперативные. Вес при 
рождении 3750 г, длина 51 см. Груд-
ное вскармливание до 1 года. Росла и 
развивалась соответственно возрасту. 
Отмечались редкие простудные забо-
левания. 

Дебют заболевания произошел в 4 
года в мае 2016 г.: у ребенка появилась 
сыпь на лице с присоединением гной-
ной инфекции. Участковым педиатром 
поставлен диагноз: стрептодермия. 
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Назначено лечение: наружно мазь ле-
вомеколь, ликопид в дозе 1мг в сут 10 
дней. 

С 14.05.2016 поднялась температу-
ра до 38,0-38,5 ºС, появился кашель, 
амбулаторно назначено лечение 
участковым педиатром: бромгексин, 
небулайзерная терапия с беродуа-
лом 10 капель 2 раза в сут 10 дней, 
сумамед в возрастной дозировке. С 
30.06.2016 отмечалось улучшение: 
кашель стал реже, температура нор-
мализовалась. С 29.07.2016 кашель 
усилился, температура повысилась до 
39 ºС, появились боли и ограничение 
движения в коленных и голеностопных 
суставах. Параклинически: ускорение 
скорости оседания эритроцитов (СОЭ) 
до 60 м/ч (норма 2-8 мм/ч). На рентге-
нограмме органов грудной клетки от 
3.08.2016: левосторонняя полисегмен-
тарная пневмония. 

Пациентка по экстренным показа-
ниям госпитализирована 08.08.2016 
в пульмонологическое отделение ПЦ 
РБ№1-НЦМ в тяжелом состоянии с яв-
лениями дыхательной недостаточно-
сти 2-й степени: частота дыхательных 
движений до 70 в мин, лихорадка до 
39,0ºС, выраженные признаки инток-
сикации и суставной синдром. 

Параклинически: СОЭ 98 мм/ч (нор-
ма 2-5 мм/ч), нейтрофильный лейкоци-
тоз - 12,3х109/л (норма 5-9,5 200х109/л), 
железодефицитная анемия - гемогло-
бин крови 103 г/л (норма: 105-145 г/л).

Компьютерная томография органов 
грудной клетки от 08.08.2016: множе-
ство полиморфных очагов с нечеткими 
контурами, с тенденцией к слиянию и 
образованию инфильтратов, преиму-
щественно в нижних и средних отде-
лах легких. Очагово-инфильтративные 
изменения в обоих легких, вероятно, 
двусторонняя полисегментарная брон-
хопневмония. 

УЗИ брюшной полости – диффуз-
ные изменения паренхимы обеих по-
чек с уплотнением синусов. 

Пациентке назначены цефтриак-
сон, флуконазол, каспофунгин, пента-
глобин. Положительная динамика на 
фоне лечения незначительная. 

Динамика данных компьютерной то-
мографии органов грудной клетки:

- 15.08.2016: частичное рассасыва-
ние очагов в легких и восстановление 
пневматизации; 

- 01.09.2016: легкое уменьшение
плотности инфильтрации нижней доли 
левого легкого. Без четкой динамики в 
верхней доле левого легкого, в правом 
легком.  

Параклинически от 01.09.2016: СОЭ 
63 мм/ч, анемия, уровень гемоглоби-

на 90 г/л; гиперфибриногенемия 7,5 
г/л (норма 2-4 г/л). В разовых порци-
ях мочи  протеинурия от 1 до 1,75 г/л: 
микрогематурия, сменившаяся макро-
гематурией, цилиндрурия. Anti-dsDNA 
(антитела к двуцепочной ДНК) IgG - 
36,5 (норма от 0 до 25), общие АНЦA 
- 3,24 (норма до 1,0).

Установлен клинический диагноз:
системный АНЦА-ассоциированный 
васкулит с поражением легких и почек. 

С 02.09.2016 получает метилпред-
низолон 12 мг/сут. С 13.09.2016 полу-
чает микофенолата мофетил 250 мг/
сут, также получала дезагрегантную 
терапию, каптоприл, ингаляции с пуль-
микортом. Ребенок госпитализирован 
в СПбГПМУ. Выполнена нефробиоп-
сия почек: картина АНЦА-ассоцииро-
ванного гломерулонефрита, фокаль-
ный вариант, с клеточно-фиброзными 
полулуниями (37%), с сегментарным 
и глобальным склерозом (49%), ту-
булоинтерстициальным нефритом с 
минимальной воспалительной актив-
ностью, без некротизирующего капил-
лярита. Произведена смена базисной 
терапии на циклофосфамид в воз-
растной дозе 1000 мг/м2/месяц (всего 
6 месяцев). 

Компьютерная томография орга-
нов грудной клетки от 11.01.2017: от-
мечена положительная динамика за 
счет уменьшения в размере и плот-
ности участков уплотнения левого 
легкого. В связи с недостижением 
ремиссии назначена терапия ритукси-
мабом в дозе 500 мг – 2 введения че-
рез 2 недели, смена базисной терапии 
циклофосфамидом на микофемолата 
мофетил (ММФ). Первое введение 
ритуксимаба в дозировке 500 мг было 
28.02.2017, второе – 14.03.2017 по 
месту жительства. В связи с выражен-
ной деплецией В-клеток и развитием 
гипоиммуноглобулинемии назначен 
полугодовой курс терапии препарата-
ми внутривенных иммуноглобулинов 
(ВВИГ) 1г/кг 1 раз в месяц, проводи-
лось постепенное снижение дозиров-
ки метилпреднизолона. 

Летом 2017 г. пациентка инфекци-
онными заболеваниями не болела, 
получила полный курс ВВИГ, метил-
преднизолон в дозировке 6 мг/сут. В 
октябре 2017 г. получила курс ритукси-
маба в дозировке 500 мг внутривенно 
капельно. В конце ноября 2017 г. на 
фоне перенесенной ОРВИ отмечено 
появление протеинурии до 1 г в разо-
вой  порции мочи. Произведен пере-
расчет дозировки препарата ММФ, 
снижение дозы метилпреднизолона, 
продолжено лечение ВВИГ 1г/кг 1 раз 
в месяц. 

В последующие полгода отмеча-
лись рецидивы протеинурии  после 
ОРВИ, клинических проявлений васку-
лита не отмечалось. Пациентка вырос-
ла на 3 см и прибавила 2 кг. 

В июне 2018 г. продолжена терапия 
ММФ, на фоне снижения дозы метил-
преднизолона назначен курс лечения 
ВВИГ на 6 месяцев. 

В ноябре 2018 г. очередное введе-
ние ритуксимаба однократно в дози-
ровке 500 мг, с января 2019 г. полно-
стью отменен преднизолон. Патоло-
гических изменений в клинических и 
биохимических анализах не отмечено, 
протеинурия в разовых анализах мочи 
до 0,3 г/л. Пациентка выросла на 6 см, 
прибавила 2 кг. Сохраняется выра-
женная гипоиммуноглобулинемия: IgA 
– 0,3 мг/мл (норма 0,7-3,0 мг/мл), IgG
– 3,5 мг/мл (норма 8,0-16,0 мг/мл); IgM
– 0,94 мг/мл (норма 0,6-2,0 мг/мл); IgE
– 0,5 МЕ/мл (норма 0,0-100,0 МЕ/мл).

Компьютерная томография органов
грудной клетки от 27.10.2021: очагово-
интерстициальные изменения в лег-
ких, в динамике от 2020 г. без измене-
ний. Увеличение размеров вилочковой 
железы. Консультация врача-окулиста 
от 27.10.2021: OU - Гиперметропия 1-й 
степени. Начальная осложненная за-
днекапсульная катаракта. Ангиопатия 
сетчатки.

Обсуждение. В нашей статье опи-
сан случай раннего дебюта ААВ (в 4 
года) в виде ГПА с преимущественным 
поражением почек и легких. Особен-
ностью нашего случая были ранний 
дебют, отсутствие поражения верхних 
дыхательных путей (ВДП). В много-
центровом ретроспективном иссле-
довании показано, что средние сроки 
установления диагноза ААВ состави-
ли 1,6 месяца для МПА и 2,1 месяца 
для ГПА, с максимальной задержкой 
установления диагноза до 39 и 73 ме-
сяцев соответственно [8]. Медиана 
возраста дебюта составила 12 и 14 
лет, при этом самые ранние случаи 
заболевания, зафиксированные в ис-
следовании, составили 1 и 2 года соот-
ветственно [8]. Среди детей с ГПА до 
30% могут не иметь поражения ВДП, 
тогда как МПА протекает, как правило, 
в 100% случаев без поражения ВДП. 
Суставной синдром примерно в 1,5 
раза чаще встречается у пациентов с 
ГПА. Почечное поражение чаще и тя-
желее протекает у пациентов с МПА, у 
них чаще встречается нефротический 
синдром и выше потребность в прове-
дении заместительной почечной тера-
пии [8]. Легочное поражение, наоборот, 
более типичное для ГПА, и представ-
лено кашлем, легочным кровотечени-
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ем, плевритом, наличием узлов, ин-
фильтративных изменений и полостей 
распада при лучевом обследовании 
легких. Абдоминальная симптоматика 
более типичная для МПА, тогда как 
для ГПА характерно поражение ЛОР-
органов (хронический деструктивный 
отит, перфорация носовой перегород-
ки, гранулемы орбиты и придаточных 
пазух носа, хронические синуситы, 
гранулематозное поражение гортани и 
трахеи) [8]. Кожное поражение: узлы, 
геморрагии, пурпура, ишемические не-
крозы чаще встречаются у пациентов 
с МПА. Неспецифические симптомы 
(лихорадка, миалгия, интоксикация, 
слабость, потеря веса >10%) и повы-
шение СРБ более типичны для паци-
ентов с ГПА. Среди иммунологических 
тестов частота обнаружения антител 
к МПО (р-АНЦА) составляет 55% для 
пациентов с МПА и 27% для пациентов 
с ГПА, тогда как антитела к протеина-
зе-3 (с-АНЦА) чаще встречались у па-
циентов с ГПА (67%), чем с МПА (17%). 
При этом 26% детей с МПА и 5% детей 
с ГПА были негативны по всем типа 
АНЦА [8]. Среди подходов к терапии 
основными средствами лечения были 
кортикостероиды (97%) и циклофос-
фамид (76%), реже использовались 
метотрексат, азатиаприн, мофетила 
микофенолат. В 21% случаев исполь-
зовался плазмаферез [8]. Ритуксимаб 
использовался у 12% детей с ААВ.

Заключение. ААВ у детей являет-
ся редкой патологией, мало освещен-
ной в доступной научной литературе. 
Особенностями случая являются не-
обычно ранний дебют, необходимость 
применения анти-В-клеточной терапии 
в связи с отсутствием эффекта от гор-
монально-цитостатической терапии.
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КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР НОВОЙ
КОРОНАВИРУСНОЙ ИНФЕКЦИИ COVID-19 
ТЯЖЕЛОГО ТЕЧЕНИЯ У ПАЦИЕНТА
С САХАРНЫМ ДИАБЕТОМ

В статье описан клинический пример тяжелого течения новой коронавирусной инфек-
ции COVID-19 у женщины с коморбидной патологией из практики инфекционного отделе-
ния Якутской республиканской клинической больницы (ЯРКБ). Сахарный диабет 2 типа, 
ожирение, артериальная гипертензия у пожилой женщины стали предикторами тяжелого 
течения новой коронавирусной инфекции, приведшей к развитию острого респираторного 
дистресс-синдрома и послужившей причиной смерти данной пациентки.

Ключевые слова: COVID-19, вирусная пневмония, сахарный диабет, ожирение, «цито-
киновый шторм», Якутия.
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