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РЕФЕРАТ
Впервые в отечественной нефрологической периодике в статье детально описаны клинические наблюдение поражения
почек при гипокомплементемическом уртикарном васкулите. Также обсуждены практические подходы к диагностике.
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ABSTRACT
Clinical cases of hypocomplementemic urticarial vasculitis with kidney injury are presented in this article for the first time in
russian nephrological literature. Practical aspects of diagnostics are discussed as well.

Key words: hypocomplementemic urticarial vasculitis, cutaneous leukocytoclastic vasculitis, antiC1q, kidney injuries,
glomerulonephritis.

Äîáðîíðàâîâ Â.À. 197022, Ñàíêò-Ïåòåðáóðã, óë. Ë.Òîëñòîãî, 17.

Êàôåäðà ïðîïåäåâòèêè âíóòðåííèõ áîëåçíåé Íàó÷íî-èññëåäîâà-

òåëüñêîãî èíñòèòóòà íåôðîëîãèè Ñàíêò-Ïåòåðáóðãñêîãî ìåäèöèí-

ñêîãî óíèâåðñèòåòà èì.àêàä.È.Ï.Ïàâëîâà, Ðîññèÿ.

Ãèïîêîìïëåìåíòåìè÷åñêèé óðòèêàðíûé âàñêó-
ëèò (ÃÓÂ) îòíîñèòñÿ ê äîâîëüíî ðåäêî âûÿâëÿå-
ìûì çàáîëåâàíèÿì, îò÷àñòè âñëåäñòâèå íåäîñòà-
òî÷íîé íàñòîðîæåííîñòè ïðàêòèêóþùèõ âðà÷åé –
äåðìàòîëîãîâ, ðåâìàòîëîãîâ, íåôðîëîãîâ. ÃÓÂ
îòíîñèòñÿ ê âàñêóëèòàì ìåëêèõ ñîñóäîâ ñ çàêîíî-
ìåðíûì âîâëå÷åíèåì ïî÷åê â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðî-
öåññ. Âìåñòå ñ òåì, ïóáëèêàöèé ñ ïîäîáíîé òåìà-
òèêîé â îòå÷åñòâåííûõ ïåðèîäè÷åñêèõ èçäàíèÿõ,
êàñàþùèõñÿ âîïðîñîâ íåôðîëîãèè, ìû íå îáíàðó-
æèëè è ñî÷ëè íåîáõîäèìûì ïîäãîòîâèòü îïèñàíèå
íåñêîëüêèõ ñëó÷àåâ ýòîãî çàáîëåâàíèÿ â äîïîëíå-
íèå ê îáçîðó ëèòåðàòóðû Â.À. Äîáðîíðàâîâà, îïóá-
ëèêîâàííîìó â ýòîì íîìåðå æóðíàëà.

Ñëó÷àé 1. Ïàöèåíòêà Ê., 57 ëåò

Èñòîðèÿ çàáîëåâàíèÿ. Â 2003 ã. â âîçðàñòå 50 ëåò

âïåðâûå îòìåòèëà ïîÿâëåíèå óðòèêàðíîé ñûïè íà êîæå

ëèöà, âîëîñèñòîé ÷àñòè ãîëîâû, øåè, çîíû äåêîëüòå ñ

âûðàæåííûì çóäîì, áåçáîëåçíåííîé, ñîõðàíÿþùåéñÿ â

òå÷åíèå 2–3 äíåé, îñòàâëÿþùåé ïîñëå ñåáÿ î÷àãè ãèïåð-

ïèãìåíòàöèè. Ñóñòàâíîé ñèíäðîì îòñóòñòâîâàë, ïîâû-

øåíèÿ òåìïåðàòóðû òåëà, ýðèòåìû ïî òèïó «áàáî÷êè»

íå áûëî. Îáñëåäîâàíà äåðìàòîëîãîì. Ïðè èììóíîëîãè-

÷åñêîì îáñëåäîâàíèè âûÿâëåí íîðìàëüíûé óðîâåíü ðåâ-

ìàòîèäíîãî ôàêòîðà (ÐÔ), ïîâûøåíèå àíòèíóêëåàðíîãî

ôàêòîðà (ÀÍÔ) – 1: 2560. Áèîïñèþ êîæíîãî ëîñêóòà íå

âûïîëíÿëè. Â îáùåì àíàëèçå ìî÷è – áåç ïàòîëîãèè. Äè-

àãíîñòèðîâàíà äèññåìèíèðîâàííàÿ êðàñíàÿ âîë÷àíêà.

Îáñóæäàëñÿ äèàãíîç ÑÊÂ. Íàçíà÷åíà òåðàïèÿ ïëàêâåíè-

ëîì â òå÷åíèå ãîäà áåç ýôôåêòà. Â 2004 ãîäó îáñëåäóåòñÿ

ó ðåâìàòîëîãà ñ òåì æå äèàãíîçîì. Ê òåðàïèè ïðèñîåäè-

íåí ïðåäíèçîëîí â äîçå 30 ìã, íà ôîíå ÷åãî îòìå÷åí íå-

çàìåäëèòåëüíûé ðåãðåññ âûñûïàíèé, äîçà ïðåäíèçîëîíà

áûñòðî ñíèæåíà äî ïîëíîé îòìåíû. Âûñûïàíèÿ íå ðå-

öèäèâèðîâàëè. Àíàëèçû ìî÷è ïàöèåíòêà íå êîíòðîëèðî-

âàëà.

×åðåç 5 ëåò îò ïåðâîãî ïîÿâëåíèÿ óðòèêàðèé, â 2008 ã.,

ðåöèäèâ çóäÿùèõ âûñûïàíèé íà ãîëîâå, øåå, ïîÿâèëèñü

è íàðàñòàëè îòåêè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, ñëàáîñòü, ñíè-

æåíèå ìàññû òåëà, òîøíîòà. Ïðè îáñëåäîâàíèè â íà÷àëå

2009 ã. âïåðâûå çàðåãèñòðèðîâàíû â îáùåì àíàëèçå ìî÷è

ïðîòåèíóðèÿ äî 3 ã/ë, ýðèòðîöèòóðèÿ 12–15 â ïîëå çðå-

íèÿ, â áèîõèìè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè óìåðåííàÿ àçîòå-

ìèÿ – êðåàòèíèí ñûâîðîòêè – 0,129 ììîëü/ë, àíåìèÿ –

ãåìîãëîáèí 92 ã/ë.

Â ìàå 2009 ã. ïàöèåíòêà ïîñòóïèëà â êëèíèêó íåôðî-

ëîãèè ñ æàëîáàìè íà äëèòåëüíûå, äî íåñêîëüêèõ äíåé,

óðòèêàðíûå âûñûïàíèÿ íà êîæå ëèöà, âîëîñèñòîé ÷àñòè

ãîëîâû, øåè, çîíû äåêîëüòå, ñîïðîâîæäàþùèåñÿ âûðà-
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æåííûì çóäîì, áåçáîëåçíåííûå, îñòàâëÿþùèå ïîñëå

î÷àãè ãèïåðïèãìåíòàöèè; îòåêè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé

ìàêñèìàëüíî äî êîëåíà; ïîâûøåíèå ÀÄ  äî 180/110 ìì

ðò ñò.; îäûøêó ïðè óìåðåííîé ôèçè÷åñêîé íàãðóçêå; îá-

ùóþ ñëàáîñòü; òîøíîòó; ñíèæåíèå ìàññû òåëà. Èçìåíå-

íèé îáúåìà, öâåòà ìî÷è ïàöèåíòêà íå îòìå÷àëà. Êàêèõ-

ëèáî æàëîá ñî ñòîðîíû ñóñòàâîâ, îðãàíîâ ÆÊÒ, ëåãêèõ,

îðãàíîâ çðåíèÿ è ñëóõà íå ïðåäúÿâëÿëà.

Îáúåêòèâíûå äàííûå: ðîñò 164 ñì, ìàññà òåëà 70 êã,

èíäåêñ ìàññû òåëà (ÈÌÒ) 26 êã/ì2; êîæíûå ïîêðîâû áëåä-

íûå, óðòèêàðíûå âûñûïàíèÿ íà ëèöå, øåè, âîëîñèñòîé

÷àñòè ãîëîâû, çîíå äåêîëüòå, î÷àãè ãèïåðïèãìåíòàöèè íà

òåõ æå ó÷àñòêàõ êîæè; ñèììåòðè÷íûå îòåêè íèæíèõ êî-

íå÷íîñòåé äî êîëåíà. ÀÄ 160/100 ìì ðò ñò. Â îñòàëüíîì

áåç çíà÷èòåëüíûõ îòêëîíåíèé.

Ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ: ãåìîãëîáèí – 93 ã/ë,

ëåéêîöèòû – 3,8 × 10 9 /ë, ýîçèíîôèëû – 0,015 × 109 /ë ,

òðîìáîöèòû – 145 × 109 /ë, ÑÎÝ – 8 ìì/÷; áèëèðóáèí,

ïå÷åíî÷íûå òðàíñàìèíàçû, ùåëî÷íàÿ ôîñôîòàçà, ôèá-

ðèíîãåí, Ñ-ðåàêòèâíûé áåëîê, êàëèé, íàòðèé ñûâîðîòêè

â ïðåäåëàõ íîðìàëüíûõ çíà÷åíèé. Ëàáîðàòîðíî ïîäòâåð-

æäåí íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì: îáùèé áåëîê – 41 ã/ë, àëü-

áóìèí – 23 ã/ë, õîëåñòåðèí – 7,7 ììîëü/ë, ñóòî÷íàÿ ïîòå-

ðÿ áåëêà (ÑÏÁ) – 7 ã/ñóò. Â áèîõèìè÷åñêîì àíàëèçå êðî-

âè: êðåàòèíèí – 0,3 ììîëü/ë, ìî÷åâèíà – 18 ììîëü/ë. ÑÊÔ

(MDRD) – 13,7 ìë/ìèí.

Â îáùåì àíàëèçå ìî÷è ïðîòåèíóðèÿ 5,4 ã/ë, ýðèòðî-

öèòû 8–10 ÷àñòè÷íî èçìåíåííûå â ïîëå çðåíèÿ, ãèàëèíî-

âûå öèëèíäðû 3–5 â ïîëå çðåíèÿ.

Èììóíîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ âûÿâèëè ãèïî-

êîìïëåìåíòåìèþ: Ñ3 – 0,446 ã/ë (íîðìà îò 0,790 äî 1,520

ã/ë), Ñ4 – 0,119 ã/ë (íîðìà îò 0,160 äî 0,380 ã/ë). Öèðêóëè-

ðóþùèå èììóííûå êîìïëåêñû (ÖÈÊ), àíòèòåëà (ÀÒ) ê

äâóñïèðàëüíîé ÄÍÊ, ÀÒ êëàññîâ IgG, IgM ê êàðäèîëèïè-

íó, ÀÒ ê öèòîïëàçìå íåéòðîôèëîâ (ANCA), ÀÍÔ â ïðå-

äåëàõ íîðìû. ÐÔ 1:40, àíòèòåëà ê Ñ1q ôðàêöèè êîìïëå-

ìåíòà (Àíòè-Ñ1q) – 2,4 U/ml.

Ïðè áèîïñèè êîæè (ðèñ. 1) âûÿâëåíû ïåðèâàñêóëÿð-

íûå ëåéêîöèòàðíûå èíôèëüòðàòû, â ñîñòàâå êîòîðûõ ñåã-

ìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, ìàêðîôàãè, ëèìôîöèòû,

ïëàçìîöèòû; ïðèçíàêè ëåéêîöèòîêëàçèè è îòåêà ñîåäè-

íèòåëüíîé òêàíè; ó÷àñòêè ôèáðèíîèäíîãî íàáóõàíèÿ.

Èììóíîãèñòîõèìè÷åñêè îòëîæåíèÿ IgM (3+), C3 (2+), IgG

(2+) â ìèêðîñîñóäàõ.

Áèîïñèÿ ïî÷êè. Ïðè ñâåòîîïòè÷åñêîì èññëåäîâàíèè

ïî÷å÷íîãî áèîïòàòà: èç 36 êëóáî÷êîâ 21 êëóáî÷åê ïîëíî-

ñòüþ ñêëåðîçèðîâàí, ñåãìåíòàðíûé ñêëåðîç â 8 êëóáî÷-

êàõ, 2 êëóáî÷êà ñ ôèáðîçíî-êëåòî÷íûìè ïîëóëóíèÿìè

(ðèñ. 2À); óìåðåííàÿ ìåçàíãèàëüíàÿ ïðîëèôåðàöèÿ, íå-

çíà÷èòåëüíàÿ ýíäîêàïèëëÿðíàÿ ïðîëèôåðàöèÿ, óìåðåí-

íîå ðàñøèðåíèå ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà, ñåãìåíòàð-

íîå óòîëùåíèå áàçàëüíûõ ìåìáðàí, ëèíåéíûå ôóêñèíî-

ôèëüíûå îòëîæåíèÿ ïî áàçàëüíîé ìåìáðàíå. Â îòäåëüíûõ

êëóáî÷êàõ îòìå÷àåòñÿ ëîáóëÿðíûé ðèñóíîê. Ñî ñòîðîíû

êàíàëüöåâ íåçíà÷èòåëüíàÿ çåðíèñòàÿ, óìåðåííàÿ ãèàëè-

íîâîêàïåëüíàÿ äèñòðîôèÿ êàíàëüöåâ, íåçíà÷èòåëüíîå

ïåíèñòîå ïåðåðîæäåíèå, óìåðåííàÿ àòðîôèÿ êàíàëüöåâ.

Â èíòåðñòèöèè çíà÷èòåëüíûé äèôôóçíûé ôèáðîç, óìå-

ðåííûå îòåê è êëåòî÷íàÿ (ëèìôîöèòàðíàÿ, ñåãìåíòîÿäåð-

íàÿ, ìàêðîôàãàëüíàÿ) èíôèëüòðàöèÿ èíòåðñòèöèÿ. Â ñî-

ñóäàõ óìåðåííûé ýëàñòîôèáðîç, ïåðèâàñêóëÿðíûé ñêëå-

ðîç, íåçíà÷èòåëüíîå êîëè÷åñòâî ëåéêîöèòîâ â ïðîñâåòå

ìèêðîñîñóäîâ, ñ ïðèçíàêàìè àäãåçèè è ïåíåòðàöèè ñòåí-

êè ìèêðîñîñóäîâ. Âûÿâëåíû äåïîçèòû IgM (1+), C3 (2+),

ëÿìáäà (2+) â ìåçàíãèè; IgA (3+), IgM (2+), IgG (1+), C3

(1+), ëÿìáäà (2+), Ñ1q (1+) â ýïèòåëèè êàíàëüöåâ. Òàêèì

îáðàçîì, èìåþò ìåñòî ïðèçíàêè ìåìáðàíîçíî-ïðîëè-

ôåðàòèâíîãî ãëîìåðóëîíåôðèòà (ÌÏÃÍ) ñ âûðàæåííûì

ãëîáàëüíûì è ñåãìåíòàðíûì ñêëåðîçîì, ôèáðîçíî-êëå-

òî÷íûìè ïîëóëóíèÿìè è äèôôóçíûì èíòåðñòèöèàëüíûì

ôèáðîçîì.

Òåðàïèÿ è ïðîñïåêòèâíîå íàáëþäåíèå. Ó÷èòûâàÿ

êëèíè÷åñêèå è ìîðôîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè àêòèâíîñòè

âàñêóëèòà, ïðîâåäåíà òåðàïèÿ ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäàìè

(ìåòèëïðåäíèçîëîí 1000 ìã òðèæäû âíóòðèâåííî, çàòåì

ïðåäíèçîëîí per os 1 ìã/êã â òå÷åíèå 2 ìåñ ñî ñíèæåíèåì

äî ïîääåðæèâàþùåé äîçû 7,5 ìã/ñóò â ñî÷åòàíèè ñ öèê-

ëîôîñôàìèäîì 800 ìã âíóòðèâåííî 1 ðàç â ìåñÿö, ñóì-

ìàðíî 3,2 ã), íà ôîíå ÷åãî îòìå÷åí ðåãðåññ óðòèêàðíûõ

âûñûïàíèé, ÷åðåç ïîëãîäà ðåãðåññ íåôðîòè÷åñêîãî ñèí-

äðîìà (ÑÏÁ – 3,2 ã/ñóò, àëüáóìèí ñûâîðîòêè – 33 ã/ë). Íà

ôîíå ÷àñòè÷íîé êëèíè÷åñêîé ðåìèññèè â òå÷åíèå äâóõ

ëåò íàáëþäåíèÿ ôóíêöèÿ ïî÷åê îñòàåòñÿ íà óðîâíå ÕÁÏ

V ñòàäèè (ÑÊÔ 14 ìë/ìèí – 2011 ã.), â ñâÿçè ñ ÷åì ïëàíè-

ðóåòñÿ íà÷àëî çàìåñòèòåëüíîé ïî÷å÷íîé òåðàïèè.

Ñëó÷àé 2. Ïàöèåíòêà Ð., 60 ëåò

Èñòîðèÿ çàáîëåâàíèÿ. Â 2001 ã., â âîçðàñòå 50 ëåò,

âïåðâûå ïîÿâëåíèå óðòèêàðíûõ âûñûïàíèé íà ðàçëè÷-

íûõ ó÷àñòêàõ êîæè, ñîïðîâîæäàþùèõñÿ çóäîì, áîëåçíåí-

íîñòüþ, ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ áîëåå 24 ÷, âïåðâûå ïîâû-

øåíèå ÀÄ äî 220/120 ìì ðò ñò. ïðè îáû÷íûõ öèôðàõ ÀÄ

140/80 ìì ðò ñò., àðòðàëãèè â òàçîáåäðåííûõ è êîëåííûõ

ñóñòàâàõ áåç ïðèçíàêîâ àðòðèòà, ñóáôåáðèëèòåò, îòåêè ãî-

ëåíåé è ëèöà, èçìåíåíèå öâåòà ìî÷è – «ìÿñíûå ïîìîè».

Ïðè îáðàùåíèè ê âðà÷ó ñîñòîÿíèå ðàñöåíåíî êàê àëëåð-

ãè÷åñêàÿ ðåàêöèÿ íà íåèçâåñòíûé ïèùåâîé àëëåðãåí, õîòÿ

äî 50 ëåò î íàëè÷èè àëëåðãèè íà ÷òî-ëèáî ïàöèåíòêà íå

çíàëà. Ïðîâîäèëàñü òåðàïèÿ àíòèãèñòàìèííûìè ïðåïà-

ðàòàìè áåç ýôôåêòà, çàòåì ÃÊÑ âíóòðèâåííî ñ ýôôåê-

òîì â âèäå ðåãðåññà âûñûïàíèé. Îáùèé àíàëèç ìî÷è íà

òîò ìîìåíò íå âûïîëíÿëè. Â äàëüíåéøåì ïàöèåíòêà íåî-

äíîêðàòíî áûëà îñìîòðåíà äåðìàòîëîãàìè â ñâÿçè ñ ïî-

ñòîÿííî ðåöèäèâèðóþùèìè âûñûïàíèÿìè, êîòîðûå

áûëè ðàñöåíåíû êàê ïðîÿâëåíèÿ ïîëèâàëåíòíîé àëëåð-

ãèè, õîòÿ òåñòû ñî âñåìè âîçìîæíûìè àëëåðãåíàìè áûëè

ïðîâåäåíû è îêàçàëèñü îòðèöàòåëüíûìè.

Ïîñëå ÎÐÂÈ â 2002 ã. ïàöèåíòêà ïîñòóïàåò â íåôðî-

ëîãè÷åñêîå îòäåëåíèå ñ ðåöèäèâîì áîëåçíåííûõ, çóäÿ-

ùèõ, íå ïðîõîäÿùèõ â òå÷åíèå ñóòîê óðòèêàðíûõ âûñû-

ïàíèé íà êîæå ëèöà, çîíå äåêîëüòå; îòåêàìè ãîëåíåé. Ñóá-

ôåáðèëèòåòà, ñóñòàâíîãî ñèíäðîìà, ñèìïòîìîâ

ïîðàæåíèÿ ñî ñòîðîíû äðóãèõ îðãàíîâ è ñèñòåì íà òîò

ìîìåíò íå áûëî.

Ëàáîðàòîðíî. Ïîðàæåíèå ïî÷åê áûëî ïðåäñòàâëå-

íî êàðòèíîé âûðàæåííîé ïðîòåèíóðèè (9 ã/ñóò), ìàêðî-

ãåìàòóðèåé, àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèåé, íåôðîòè÷åñêèì

ñèíäðîìîì. Êðåàòèíèí ñûâîðîòêè ñîñòàâëÿë â ýòî âðå-

ìÿ 0,2 ììîëü/ë [ÑÊÔ (MDRD) – 28 ìë/ìèí]. Â êëèíè÷åñ-

êîì àíàëèçå êðîâè ãåìîãëîáèí 101 ã/ë, ýðèòðîöèòû 3,38 ×

1012/ë, ëåéêîöèòû – 7,9 × 109/ë, ýîçèíîôèëû 2,4 × 109/ë,

ÑÎÝ – 5 ìì/÷.

Èììóíîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ: ÀÍÔ, ÀÒ ê äâó-

ñïèðàëüíîé ÄÍÊ, ÐÔ, ÖÈÊ, IgE – â ïðåäåëàõ íîðìû. Ëà-
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áîðàòîðíî âûÿâëåíî ñíèæåíèå Ñ3 è Ñ4 ôðàêöèé êîìïëå-

ìåíòà: Ñ3 – 0,379 ã/ë, Ñ4 – 0,036 ã/ë; à òàêæå ïîâûøåíèå

àíòè-Ñ1q äî 15,3 U/ml.

Ïðè áèîïñèè êîæè â èññëåäîâàííîì ôðàãìåíòå ïðè-

çíàêè âàñêóëèòà ìåëêèõ àðòåðèé â ôàçå ýêññóäàòèâíîãî

âîñïàëåíèÿ, â íåêîòîðûõ àðòåðèÿõ ìåëêîãî êàëèáðà ïå-

ðèâàñêóëÿðíûé îòåê ñî ñêîïëåíèåì ëåéêîöèòîâ, âêëþ-

÷àÿ ìàêðîôàãè è ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû. Ïðè èì-

ìóíîôëþîðåñöåíöèè: â ìèêðîñîñóäàõ êîæè ãðàíóëÿðíûå

îòëîæåíèÿ IgÌ (1+), IgG (2+), IgA (2+), C1q (2+).

Âûïîëíåíà áèîïñèÿ ïî÷êè (ðèñ. 2Á). Ïî äàííûì ñâå-

òîîïòè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ: èç 16 âûÿâëåííûõ êëóáî÷-

êîâ 3 ñêëåðîçèðîâàíû ïîëíîñòüþ, â 7 âûðàæåííûé ñåã-

ìåíòàðíûé ñêëåðîç ñ ãðóáûìè ñðàùåíèÿìè çîí ñêëåðî-

çà ñ êàïñóëîé, â 5 êëóáî÷êàõ ôîðìèðóþùèåñÿ ôèáðîçíûå

ïîëóëóíèÿ. Â ñîõðàíèâøèõñÿ êëóáî÷êàõ ãèïåðöåëëþëÿð-

íîñòü, óòîëùåíèå è ìåñòàìè óäâîåíèå ìåìáðàí. Ôóêñè-

íîôèëüíûå îòëîæåíèÿ ÷åòêî íå îïðåäåëÿþòñÿ. Ñî ñòîðî-

íû êàíàëüöåâ èõ äåôîðìàöèÿ, ñóá- è àòðîôèÿ, âûðàæåí-

íàÿ çåðíèñòàÿ è ãèàëèíîâî-êàïåëüíàÿ äèñòðîôèÿ

ñîõðàíèâøèõñÿ. Â ïðîñâåòå ïåðèòóáóëÿðíûõ êàïèëëÿðîâ

– ëåéêîöèòû, â òîì ÷èñëå ñåãìåíòîÿäåðíûå, ñ ïðèçíàêà-

ìè àäîãåçèè ê ñòåíêå ñîñóäîâ. Âûðàæåííûé ñêëåðîç ñòðî-

Рис. 1. Лейкоцитокластический васкулит кожи (случай 1,
пациентка К.). Микрофотограмма микрососудов папилляр�
ного слоя собственно дермы. В стенках артерий мелкого
калибра выявляются нарушение структуры сосудистой стен�
ки, пенетрация, формирование периваскулярных лейкоци�
тарных инфильтратов (сегментоядерные нейтрофилы,
макрофаги, плазмоциты) с признаками лейкоцитоклазии.
Периваскулярный отек соединительной ткани с участками
фибриноидного набухания. Окраска гематоксилином�эози�
ном, ув. × 150.

Рис. 2. Морфологические варианты поражения почек при ГУВ. А. Случай 1. МПГН с полулуниями. Фиброзное полулуние со
сдавлением капиллярных петель (черная стрелка). Гиалиновые цилиндры в просвете канальцев, умеренная атрофия эпи�
телия канальцев и склероз интерстиция (красная стрелка). Б. Случай 2. МПГН с полулуниями. В клубочке умеренная
гиперцеллюлярность мезангиального матрикса, утолщение и местами удвоение базальных мембран. Фуксинофильные
отложения в мезангии и базальных мембранах. Формирующийся лобулярный рисунок. Капсула утолщена в зоне сращения
с капиллярными петлями за счет фиброзных изменений и реакции мезенхимальных клеток (черная стрелка), сужение
просвета капилляров. В. Случай 3. Фокально�сегментарный мезангиально�пролиферативный гломерулонефрит. Сегмен�
тарное расширение мезангиального матрикса с незначительной гиперклеточностью (черная стрелка). Увеличение разме�
ров клубочка и диапедез эритроцитов в просвет капсулы Боумена (красная стрелка). Г. Случай 4. Признаки очагового
васкулита микрососудов интерстиция. Перитубулярные сосуды с признаками адгезии и диапедеза лейкоцитов (черная
стрелка), отек перитубулярной стромы, атрофия и субатрофия канальцев с увеличением и уменьшением в размерах их
просвета.
Окраска: а, в, г – гематоксилином�эозином; б – трихромальная окраска по Масону. Ув.: а–в – 200; г – 150.
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ìû. Èììóíîìîðôîëîãè÷åñêè ñóáýïèòåëèàëüíûå êðóï-

íîãðàíóëÿðíûå äåïîçèòû IgG (2+), Ñ3(2+), IgM (1+), C1q

(1+). Â èíòåðñòèöèàëüíîé òêàíè ïî÷êè êðóïíîãðàíóëÿð-

íûå îòëîæåíèÿ IgG (2+), IgM (2+), IgA (1+), Ñ3 (1+).

Âåðèôèöèðîâàí ÌÏÃÍ ñ ãëîáàëüíûì è ñåãìåíòàð-

íûì ñêëåðîçîì êëóáî÷êîâ, âûðàæåííûìè ýêñòðàêàïèë-

ëÿðíûìè èçìåíåíèÿìè, òóáóëîèíòåðñòèöèàëüíûì ñêëå-

ðîçîì.

Òåðàïèÿ è ïðîñïåêòèâíîå íàáëþäåíèå. Ïîñëå ïî-

ëó÷åíèÿ äàííûõ íåôðîáèîïñèè (2002 ã.) òåðàïèÿ ÃÊÑ 45

ìã/ñóò â òå÷åíèå 9 ìåñ ñ ïîñòåïåííûì ñíèæåíèåì äîçû.

Íà ýòîì ôîíå ñíèæåíèå ïðîòåèíóðèè äî 6 ã/ñóò, ïîëíûé

ðåãðåññ âûñûïàíèé. Îäíàêî óñóãóáèëîñü òå÷åíèå àðòå-

ðèàëüíîé ãèïåðòåíçèè; ýïèçîä îáîñòðåíèÿ Herpes Zoster,

÷òî ÿâèëîñü ïðè÷èíîé ïîñòåïåííîé îòìåíû ÃÊÑ.

Çà ïåðèîä ñ 2002 ïî 2005 ã. ïàöèåíòêà íàáëþäàëàñü â

êëèíèêå. Ñîõðàíÿëèñü ïðîòåèíóðèÿ íåôðîòè÷åñêîãî

óðîâíÿ, ìèêðîãåìàòóðèÿ, ðåöèäèâèðîâàëè óðòèêàðíûå

âûñûïàíèÿ, ïîñòåïåííî íàðàñòàëà àçîòåìèÿ. Â ìàå 2005

ã. ïðîòåèíóðèÿ äî 5 ã/ñóò, àçîòåìèÿ ñ ïðîãðåññèåé äî êðå-

àòèíåìèè 0,456 ììîëü/ë, ÑÊÔ (MDRD) – 9 ìë/ìèí. Â îê-

òÿáðå 2005 ã. íà÷àò õðîíè÷åñêèé ãåìîäèàëèç (ÃÄ). Çà âðå-

ìÿ ÃÄ ïåðèîäè÷åñêè ðåöèäèâû óðòèêàðíûõ âûñûïàíèé,

êóïèðóþùèõñÿ êîðîòêèìè êóðñàìè ÃÊÑ.

Ñëó÷àé 3. Ïàöèåíòêà Ô., 62 ãîäà

Èñòîðèÿ çàáîëåâàíèÿ. Ñ 1990 ã. (41 ãîä) îòìå÷àåò

îòåêè íà íîãàõ, íà ëèöå, ïîÿâëåíèå ãèïåðåìèè, îòå÷íîñ-

òè ëîêòåâûõ ñóñòàâîâ, ñêîâàííîñòè ìåëêèõ ñóñòàâîâ êèñ-

òåé ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ äî 3 ÷, îäíàêî, çà ìåäèöèíñêîé

ïîìîùüþ íå îáðàùàëàñü. Ïðè àìáóëàòîðíîì îáñëåäî-

âàíèè â 1993 ã. â îáùåì àíàëèçå ìî÷è ïðîòåèíóðèÿ 0,05 ã/

ë, ìèêðîãåìàòóðèÿ. Îáñëåäóåòñÿ â êëèíèêå íåôðîëîãèè.

Ïîäòâåðæäåíî íàëè÷èå ïðîòåèíóðèè äî 0,18 ã/ë â ðàçî-

âîì àíàëèçå ìî÷è, ìèêðîãåìàòóðèè äî 70 â ïîëå çðåíèÿ.

Ôóíêöèÿ ïî÷åê íà òîò ìîìåíò: êðåàòèíèí ñûâîðîòêè 0,09

ììîëü/ë; êëèðåíñ êðåàòèíèíà 50 ìë/ìèí, ÑÊÔ (ÌDRD) –

62 ìë/ìèí. Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè áåç îñîáåííîñ-

òåé (ãåìîãëîáèí – 142 ã/ë, ýðèòðîöèòû – 4,5 × 1012/ë, òðîì-

áîöèòû – 288 × 109/ë, ëåéêîöèòû – 6,1 × 109/ë, ÑÎÝ – 5 ìì/

÷). Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ñóñòàâíîãî ñèíäðî-

ìà íå áûëà ïðîâåäåíà. Äàëåå â ïåðèîä ñ 1993 ïî 1999 ã. ó

íåôðîëîãà ïàöèåíòêà íå íàáëþäàëàñü. Îäíàêî èçâåñòíî,

÷òî â 1995 ã. äåáþò óðòèêàðíûõ âûñûïàíèé íà êîæå ëèöà,

âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé, ñîïðîâîæäàþùèõñÿ çóäîì, áîëåç-

íåííîñòüþ, ïðîõîäÿùèõ â òå÷åíèå 24 ÷, îñòàâëÿþùèõ î÷à-

ãè ãèïåðïèãìåíòàöèè. Ïî ïîâîäó âûñûïàíèé íå îáñëå-

äîâàëàñü. Òàêæå ñîõðàíÿåòñÿ ñóñòàâíîé ñèíäðîì â âèäå

ãèïåðåìèè è îòå÷íîñòè ëîêòåâûõ, ëó÷åçàïÿñòíûõ ñóñòà-

âîâ, ñêîâàííîñòè ìåëêèõ ñóñòàâîâ êèñòåé; àðòåðèàëüíàÿ

ãèïåðòåíçèÿ áåç àäåêâàòíîé êîððåêöèè, îñëîæíèâøàÿñÿ

â 1995 ã. ðàçâèòèåì îñòðîãî íàðóøåíèÿ ìîçãîâîãî êðîâî-

îáðàùåíèÿ (ÎÍÌÊ) ïî èøåìè÷åñêîìó òèïó â âåðòåáðî-

áàçèëÿðíîì áàññåéíå ñ ðàçâèòèåì ëåâîñòîðîííåãî ãåìè-

ïàðåçà ñ ïîñëåäóþùèì âîññòàíîâëåíèåì.

Â 2000 ã. ïîñëå ïåðåíåñåííîé îñòðîé ðåñïèðàòîðíîé

âèðóñíîé èíôåêöèè ìèêðîãåìàòóðèÿ äî 30 â ïîëå çðå-

íèÿ, ïðîòåèíóðèÿ â ðàçîâîì àíàëèçå ìî÷è ìàêñèìàëüíî

äî 6,5 ã/ë, ýðèòðîöèòóðèÿ äî 20 â ïîëå çðåíèÿ. Ïî äàííûì

ÓÇÈ ïî÷êè, íîðìàëüíûõ ðàçìåðîâ, ïàðåíõèìà íå èçìå-

íåíà. Êðåàòèíèí – 0,11 ììîëü/ë, êëèðåíñ êðåàòèíèíà 28

ìë/ìèí, ÑÊÔ (ÌDRD) – 48 ìë/ìèí. Â êëèíè÷åñêîì àíà-

ëèçå êðîâè ÍÂ – 137 ã/ë, ýðèòðîöèòû – 4,2 × 1012/ë, òðîì-

áîöèòû – 210 × 109/ë, ÑÎÝ – 6 ìì/÷. Íàçíà÷åííóþ íå-

ôðîïðîòåêòèâíóþ òåðàïèþ ïàöèåíòêà íà òîò ìîìåíò ñà-

ìîñòîÿòåëüíî îòìåíèëà. Çà ïåðèîä 2000–2009 ã. îáñëåäó-

åòñÿ ó ðåâìàòîëîãà íà ïðåäìåò ñóñòàâíîãî ñèíäðîìà â

ñâÿçè ñ óñèëåíèåì áîëåé â ñóñòàâàõ. Ïðîâîäèòñÿ èììó-

íîëîãè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå â 2008 ã.: ïîâûøåíèå ÐÔ äî

296 ÌÅ/ìë, ÀÍÔ, ÀÒ ê äâóñïèðàëüíîé ÄÍÊ, àíòèòåëà ê

öèêëè÷åñêîìó öèòðóëèíîâîìó ïåïòèäó, ÀÒ IgG, IgM ê

êàðäèîëèïèíó îòðèöàòåëüíûå. Ðåíòãåíîëîãè÷åñêè äàí-

íûõ çà ðåâìàòîèäíûé àðòðèò íå ïîëó÷åíî. Ñóñòàâíîé

ñèíäðîì ðàññìàòðèâàëñÿ â ðàìêàõ «ïîëèîñòåîàðòðîçà».

Ïî ïîâîäó âûñûïàíèé íåîäíîêðàòíî îáðàùàëàñü ê äåð-

ìàòîëîãó. Áûëè óñòàíîâëåíû ðàçëè÷íûå äèàãíîçû, â òîì

÷èñëå çàñòîéíàÿ ýðèòåìà, âóëüãàðíûé ïñîðèàç, äåðìà-

òèò, íàçíà÷àåìàÿ òåðàïèÿ áåç ýôôåêòà.

Ñîïóòñòâóþùàÿ ïàòîëîãèÿ ïðåäñòàâëåíà ÈÁÑ, ñòåíî-

êàðäèåé íàïðÿæåíèÿ II ôóíêöèîíàëüíîãî êëàññà, îñëîæ-

íèâøèõñÿ ðàçâèòèåì îñòðîãî èíôàðêòà ìèîêàðäà â îáëà-

ñòè çàäíåáîêîâîé ñòåíêè íåèçâåñòíîé äàâíîñòè, à òàêæå

ñàõàðíûì äèàáåòîì 2-ãî òèïà, êîìïåíñèðîâàííûì äèå-

òîé. Ñ 2007 ã. ïîñòîÿííàÿ ãèïîòåíçèâíàÿ òåðàïèÿ ñ ýô-

ôåêòîì.

Â îêòÿáðå 2009 ã. ïàöèåíòêà âíîâü ïîñòóïàåò â êëèíè-

êó ñ æàëîáàìè íà áîëè, îòå÷íîñòü â êîëåííûõ ñóñòàâàõ ñ

óñèëåíèåì áîëåé ïðè íàãðóçêå, òàêæå áîëè, îòå÷íîñòü,

ñêîâàííîñòü äî 3 ÷ â ìåëêèõ ñóñòàâàõ êèñòåé, ñóáôåáðè-

ëèòåò, óðòèêàðíûå âûñûïàíèÿ íà êîæå êîíå÷íîñòåé, âî-

ëîñèñòîé ÷àñòè ãîëîâû, ñîïðîâîæäàþùèåñÿ çóäîì, ïðî-

õîäÿùèå äîñòàòî÷íî áûñòðî (â òå÷åíèå 24 ÷), îñòàâëÿþ-

ùèå î÷àãè ãèïåðïèãìåíòàöèè. Æàëîá ñî ñòîðîíû äðóãèõ

îðãàíîâ è ñèñòåì ïàöèåíòêà íå ïðåäúÿâëÿëà.

Ëàáîðàòîðíî. Â îáùåì àíàëèçå ìî÷è ïðîòåèíóðèÿ

2,4 ã/ë, ìèêðîãåìàòóðèÿ äî 20 â ïîëå çðåíèÿ, â îñòàëüíîì

áåç èçìåíåíèé. Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè ãåìîãëî-

áèí 134 ã/ë, ýðèòðîöèòû – 4,1 × 1012/ë, òðîìáîöèòû – 205 ×

109/ë, ëåéêîöèòû – 5,5 × 109/ë, ÑÎÝ – 6 ìì/÷. Ïî äàííûì

ÊÔÎ êðåàòèíèí – 0,094 ììîëü/ë, êëèðåíñ êðåàòèíèíà –

37 ìë/ìèí, ÑÊÔ (MDRD) – 57 ìë/ìèí. Ñóòî÷íàÿ ïðîòåè-

íóðèÿ – 2,67 ã/ñóò. Â áèîõèìè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè õîëå-

ñòåðèí – 6,78 ììîëü/ë, îáùèé áåëîê – 76 ã/ë, àëüáóìèí –

41 ã/ë, â îñòàëüíîì áåç ñóùåñòâåííûõ îòêëîíåíèé. Ìàð-

êåðû âèðóñíûõ ãåïàòèòîâ îòðèöàòåëüíûå. ÓÇÈ ïîêàçàëî

ïî÷êè îáû÷íûõ ðàçìåðîâ, ïàðåíõèìà íå èçìåíåíà. Ðåí-

òãåíîëîãè÷åñêè ïðèçíàêè äåôîðìèðóþùåãî àðòðîçà

ìåëêèõ ñóñòàâîâ êèñòåé.

Èììóíîëîãè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå: ÐÔ 1:80; ÀÍÔ

1:80; àíòè-Ñ1q – 16,8 u/ml; ANCA – îòðèöàòåëüíûå. Ôðàê-

öèè êîìïëåìåíòà â ïðåäåëàõ íîðìû, Ñ3 – 1,09 ã/ë, Ñ4 –

0,269 ã/ë.

Âûïîëíåíà áèîïñèÿ êîæè, ïî äàííûì ñâåòîîïòè÷åñ-

êîãî èññëåäîâàíèÿ êîòîðîé âûÿâëåí ïåðèâàñêóëÿðíûé îòåê

â àðòåðèÿõ ìåëêîãî êàëèáðà ñî ñêîïëåíèåì ëåéêîöèòîâ,

âêëþ÷àÿ ìàêðîôàãè è ëèìôîöèòû (ïðîäóêòèâíûé òèï âîñ-

ïàëèòåëüíîé ðåàêöèè).

Ïî äàííûì íåôðîáèîïñèè (ðèñ. 2Â) ïðè ñâåòîîïòè-

÷åñêîì èññëåäîâàíèè 13 êëóáî÷êîâ, èç êîòîðûõ 1 ïîëíî-

ñòüþ ñêëåðîçèðîâàí, óìåðåííûå ôîêàëüíî-ñåãìåíòàðíàÿ

ìåçàíãèàëüíàÿ ïðîëèôåðàöèÿ è ðàñøèðåíèå ìåçàíãèàëü-

íîãî ìàòðèêñà. Â êàíàëüöàõ íåçíà÷èòåëüíàÿ çåðíèñòàÿ,

óìåðåííàÿ ãèàëèíîâîêàïåëüíàÿ äèñòðîôèÿ. Ïðè èììó-

íîôëþîðåñöåíòíîé ìèêðîñêîïèè îòëîæåíèÿ IgM (1+),
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C3 (2+), ôèáðèíîãåíà (2+) ïî ñòåíêàì ñîñóäîâ. Òàêèì îá-

ðàçîì, ïî÷å÷íàÿ ïàòîëîãèÿ ïðåäñòàâëåíà ôîêàëüíî-ñåã-

ìåíòàðíûì ìåçàíãèîïðîëèôåðàòèâíûì ãëîìåðóëîíåô-

ðèòîì â ñî÷åòàíèè ñ ñîñóäèñòîé äåïîçèöèåé èììóííûõ

êîìïëåêñîâ.

Òåðàïèÿ è ïðîñïåêòèâíîå íàáëþäåíèå. Ñ 2009 ã. äî

îñåíè 2010 ã. ïàöèåíòêà ïîëó÷àëà íåôðîïðîòåêòèâíóþ

òåðàïèþ. Îñåíüþ ðåöèäèâ óðòèêàðíûõ âûñûïàíèé íà

êîæå ëèöà, âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé. Ïðè îáñëåäîâàíèè ñî-

õðàíÿëàñü ìèêðîãåìàòóðèÿ äî 100 â ïîëå çðåíèÿ, ÑÏÁ –

0,9 ã/ñóò, ÑÊÔ (MDRD) – 66 ìë/ìèí, êðåàòèíèí – 0,08

ììîëü/ë. Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè áåç ïàòîëîãè÷åñ-

êèõ èçìåíåíèé. Èììóíîëîãè÷åñêèå ïîêàçàòåëè íà ïðå-

æíåì óðîâíå. Â ñâÿçè ñ àêòèâíîñòüþ âàñêóëèòà ïðîâåäåí

êîðîòêèé êóðñ òåðàïèè ÃÊÑ 0,5 ìã/êã/ñóò ñî ñíèæåíèåì â

òå÷åíèå 2 íåä äî ïîääåðæèâàþùåé äîçû 5 ìã/ñóò. ×åðåç 4

íåä ïîñëå äîñòèæåíèÿ ïîääåðæèâàþùåé äîçû ïðåäíèçî-

ëîíà ÑÏÁ – 5 ã/ñóò, ÑÊÔ íà ïðåæíåì óðîâíå, îòìå÷àþòñÿ

ýïèçîäû ìèêðîãåìàòóðèè. ÕÁÏ íà óðîâíå IIIa ñòàäèè.

Ñëó÷àé 4. Ïàöèåíòêà Ï., 46 ëåò

Èñòîðèÿ çàáîëåâàíèÿ. Ïàöèåíòêà íàáëþäàåòñÿ â

êëèíèêå ñ 1992 ã. ñ äèàãíîçîì õðîíè÷åñêèé ãëîìåðóëî-

íåôðèò, êîãäà âïåðâûå âûÿâëåíû èçìåíåíèÿ â îáùåì

àíàëèçå ìî÷è: ïðîòåèíóðèÿ äî 1 ã/ë, ìèêðîãåìàòóðèÿ, à

òàêæå ïîâûøåíèå öèôð ÀÄ äî 140/90 ìì ðò ñò. Ôóíêöèÿ

ïî÷åê íà òîò ìîìåíò ñîõðàííà: ÑÊÔ (MDRD) – 83 ìë/

ìèí. Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè áåç ñóùåñòâåííûõ

îòêëîíåíèé. Â 1994 ã. îñëîæíåíèå àáîðòà, âûïîëíåííîãî

íà ðàííèõ ñðîêàõ ïî ñîöèàëüíûì ïîêàçàíèÿì, â âèäå èí-

ôèöèðîâàíèÿ îñòàòêîâ ïëîäíîãî ÿéöà è ðàçâèòèÿ ñåïñè-

ñà, àíåìèè (ãåìîãëîáèí 90 ã/ë), óõóäøåíèÿ ôóíêöèè ïî-

÷åê (íàðàñòàíèå êðåàòèíèíà äî 0,22 ììîëü/ë), íàðàñòà-

íèÿ ïðîòåèíóðèè äî 1,8 ã/ñóò, àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèè

(ÀÄ 160/100 ìì ðò ñò.). Òàêæå â 1994 ã. âïåðâûå ïîÿâëåíèå

êîæíûõ âûñûïàíèé áëåäíî-ðîçîâîãî öâåòà êðóãëîé ôîð-

ìû, íå çóäÿùèõ, íà êîæå ãîëåíåé, êîòîðûå áûëè ðàñöåíå-

íû íà òîò ìîìåíò êàê àíóëÿðíàÿ ýðèòåìà. Òåðàïèÿ ñåï-

ñèñà âêëþ÷àëà àíòèáèîòèêè øèðîêîãî ñïåêòðà äåéñòâèÿ,

ñåàíñû ãåìîñîðáöèè, íà ôîíå ÷åãî íîðìàëèçàöèÿ ôóíê-

öèè ïî÷åê, óðîâíÿ ãåìîãëîáèíà, íîðìàëèçàöèÿ ÀÄ, ðåã-

ðåññ âûñûïàíèé. Â 2006 ã. ïðè î÷åðåäíîì îáñëåäîâàíèè

çàðåãèñòðèðîâàíà àçîòåìèÿ: êðåàòèíèí – 0,186 ììîëü/ë.

ÑÊÔ (ÌDRD) – 25,4 ìë/ìèí. Ïðè ÓÇÈ ðåãèñòðèðóþòñÿ

íåçíà÷èòåëüíûå óìåíüøåíèå ðàçìåðîâ ïî÷åê è ïîâûøå-

íèå ýõîãåííîñòè ïàðåíõèìû äî I ñòåïåíè. Íåôðîáèîïñèþ

íå âûïîëíÿëè. Íàçíà÷åíà íåôðîïðîòåêòèâíàÿ òåðàïèÿ. Â

2007 ã. íà ôîíå ïðèåìà ïåðîðàëüíûõ êîíòðàöåïòèâîâ ðàç-

âèòèå ÎÍÌÊ ïî èøåìè÷åñêîìó òèïó â áàññåéíå ëåâîé

ñðåäíåé ìîçãîâîé àðòåðèè, çàòåì ñïóñòÿ 1 ìåñ ÎÍÌÊ ïî

èøåìè÷åñêîìó òèïó â âåðòåáðîáàçèëÿðíîì áàññåéíå.

Òîãäà æå ïîÿâëåíèå ñîïðîâîæäàþùèõñÿ çóäîì áîëåçíåí-

íûõ óðòèêàðíûõ âûñûïàíèé íà êîæå ãîëåíåé, áåäåð, ïîÿñ-

íèöû. Ïðè èììóíîëîãè÷åñêîì îáñëåäîâàíèè ÐÔ, ÀÍÔ,

ÀÒ ê äâóñïèðàëüíîé ÄÍÊ îòðèöàòåëüíûå. Çàðåãèñòðèðî-

âàíî ïîâûøåíèå ÀÒ ê êàðäèîëèïèíó IgG äî 66,3 U/ml, ÀÒ

ê êàðäèîëèïèíó IgM â ïðåäåëàõ íîðìû (2,34 U/ml). Äèàã-

íîñòèðîâàí àíòèôîñôîëèïèäíûé ñèíäðîì. Îòìåíåíû

êîíòðàöåïòèâû, íàçíà÷åí âàðôàðèí ïîä êîíòðîëåì ÌÍÎ.

Â ôåâðàëå 2008 ã. óñòàíîâëåí àóòîèììóííûé òèðåîèäèò,

ãèïîòèðåîç, êîððèãèðóåìûé â ïîñëåäóþùåì òèðîêñèíîì.

Â èþëå 2008 ã. ïàöèåíòêà îáñëåäóåòñÿ â íåôðîëîãè-

÷åñêîì îòäåëåíèè ñ æàëîáàìè íà óðòèêàðíóþ ñûïü, îò-

ìå÷àåìóþ íà ïðåäïëå÷üÿõ, â îáëàñòè øåè, ïîÿñíèöû, ñî-

ïðîâîæäàþùóþñÿ çóäîì, óìåðåííî áîëåçíåííóþ è ìåä-

ëåííî ðàçðåøàþùóþñÿ, îñòàâëÿþùóþ î÷àãè ãèïåðïèã-

ìåíòàöèè, ðàñöåíåííóþ äåðìàòîëîãîì êàê áëÿøå÷íàÿ

ýêçåìà; ïîÿâëåíèå áîëåé â ìåëêèõ ñóñòàâàõ ðóê áåç èõ îòå÷-

íîñòè, ñêîâàííîñòè è ãèïåðåìèè; àðòåðèàëüíóþ ãèïåðòåí-

çèþ äî 160/100 ìì ðò ñò. Æàëîá ñî ñòîðîíû äûõàòåëüíîé

ñèñòåìû, ÆÊÒ, îðãàíîâ çðåíèÿ è ñëóõà íå áûëî. Ïðè ôèçè-

êàëüíîì îáñëåäîâàíèè, çà èñêëþ÷åíèåì óðòèêàðíûõ âû-

ñûïàíèé, áåç êàêèõ-ëèáî îñîáåííîñòåé. ÈÌÒ 24,5 êã/ì2.

Ëàáîðàòîðíî. Ïðè îáñëåäîâàíèè ãåìîãëîáèí – 95 ã/ë,

ýðèòðîöèòû – 3,9 × 1012/ë, òðîìáîöèòû – 249 × 109/ë, ëåéêî-

öèòû – 8,6 × 109/ë; êðåàòèíèí – 0,187 ììîëü/ë; ÑÊÔ (MDRD)

– 40 ìë/ìèí; ñóòî÷íàÿ ïðîòåèíóðèÿ – 0,34 ã/ñóò; îáùèé

áåëîê – 70 ã/ë. Â îñòàëüíîì áåç ñóùåñòâåííûõ îòêëîíåíèé.

Èììóíîëîãè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå: ANCA, ÀÒ ê äâó-

ñïèðàëüíîé ÄÍÊ, ÀÒ ê êàðäèîëèïèíó IgG, IgM â ïðåäå-

ëàõ íîðìû; ÀÒ ê β
2
-ãëèêîïðîòåèíó – 101,7 U/ml (N <10 U/

ml), ÀÍÔ 1:640 (ïðè íîðìå <1:40). Âûÿâëåíà ãèïîêîìïëå-

ìåíòåìèÿ: Ñ3 – 0,673 ã/ë; Ñ4– 0,113 ã/ë àíòè-Ñ1q 6,4 U/ml.

Ïî äàííûì áèîïñèè êîæè â ñîñóäàõ ìåëêîãî êàëèá-

ðà, ïðåèìóùåñòâåííî â âåíóëàõ, îòìå÷àþòñÿ ïåðèâàñêóëÿð-

íûé îòåê è äåçîðãàíèçàöèÿ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè, ëåéêî-

öèòàðíàÿ èíôèëüòðàöèÿ, ôîðìèðóþùàÿ ïåðèâàñêóëÿðíûå

ìóôòû. Â ñîñòàâ ëåéêîöèòàðíûõ èíôèëüòðàòîâ âõîäÿò ìàê-

ðîôàãè, ëèìôîöèòû, ýîçèíîôèëû, ïëàçìîöèòû. Èììóíî-

ôëþîðåñöåíòíîå èññëåäîâàíèå: â êàïèëëÿðàõ ñîáñòâåííîé

ïëàñòèêè è ñîáñòâåííî êîæè IgG ( 2+) è ëÿìáäà öåïåé (1+), â

ïîäëåæàùåé ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè âîêðóã ñîñóäîâ ìåëêî-

ãî êàëèáðà îòìå÷àåòñÿ îòëîæåíèå IgA (2+), IgM (1+), ôèá-

ðèíîãåíà (1+) , IgG (3+), C1q (2+) , C3 (2+).

Áèîïñèÿ ïî÷êè (ðèñ. 2Ã). Â ñðåçàõ ïîëó÷åí òîëüêî

ìîçãîâîé ñëîé. Ïî äàííûì ñâåòîâîé ìèêðîñêîïèè, îò-

ìå÷àåòñÿ âûðàæåííûé çàìåñòèòåëüíûé äèôôóçíî-î÷à-

ãîâûé ñêëåðîç: ðàçðàñòàíèå ãðóáîé è òîíêî âîëîêíèñòîé

ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè, ñêëåðîçèðîâàíèå òóáóëÿðíîãî

êîìïîíåíòà ñ ó÷àñòêàìè àòðîôèè è ñóáàòðîôèè êàíàëü-

öåâ. Â èíòåðñòèöèè îòìå÷àåòñÿ óìåðåííî âûðàæåííàÿ

ëèìôîãèñòèîöèòàðíàÿ èíôèëüòðàöèÿ. Â òî æå âðåìÿ èìå-

þò ìåñòî ïðèçíàêè âàñêóëèòà: â ïðîñâåòå ìèêðîñîñóäîâ

òóáóëîèíòåðñòèöèÿ, ïðåèìóùåñòâåííî â âåíóëàõ, îòìå-

÷àþòñÿ î÷àãîâûå ñêîïëåíèÿ ëåéêîöèòîâ ñ ïðèçíàêàìè

ëåéêîäèàïåäåçà è àäãåçèè ê ýíäîòåëèþ.

Ðåãèñòðèðóåìûå óðòèêàðíûå âûñûïàíèÿ íà êîæå, àð-

òðàëãèè ñ ïðåèìóùåñòâåííûì âîâëå÷åíèåì ìåëêèõ ñóñ-

òàâîâ ðóê, õðîíè÷åñêèé íåôðèòè÷åñêèé ñèíäðîì, èììó-

íîëîãè÷åñêèå ñäâèãè (ãèïîêîìïëåìåíòåìèÿ, ïîâûøåííûé

òèòð àíòèòåë ê β
2
- ãëèêîïðîòåèíó), ïðèçíàêè âîñïàëåíèÿ

ìèêðîñîñóäîâ ïî äàííûì áèîïñèé êîæè è ïî÷êè ïîçâîëè-

ëè äèàãíîñòèðîâàòü ãèïîêîìïëåìåíòåìè÷åñêèé âàñêóëèò

â ñî÷åòàíèè ñ âòîðè÷íûì ÀÔÑ (ñì. îáñóæäåíèå).

Òåðàïèÿ è ïðîñïåêòèâíîå íàáëþäåíèå. Â 2009 ã.

ïðîâåäåíà ïóëüñ-òåðàïèÿ ÃÊÑ 500 ìã ¹3 âíóòðèâåííî ñ

ïîñëåäóþùèì ïåðåõîäîì íà ïåðîðàëüíûé ïðèåì ñ ïî-

ñòåïåííûì ñíèæåíèåì äîçû äî ïîääåðæèâàþùèåé. Íà

ôîíå òåðàïèè óðòèêàðíûå âûñûïàíèÿ ðåãðåññèðîâàëè.

Â òå÷åíèå ãîäà ïðîäîëæåíî íàáëþäåíèå çà ôóíêöèåé

ïî÷åê, êîòîðàÿ îñòàåòñÿ íà óðîâíå ÕÁÏ IV ñòàäèè.

ОБСУЖДЕНИЕ

Â êàæäîì èç âûøåîïèñàííûõ ñëó÷àåâ äèàãíîç
ÃÓÂ óñòàíîâëåí íà îñíîâàíèè êëèíè÷åñêèõ êðèòå-
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ðèåâ, âïåðâûå ïðåäëîæåííûõ H.R. Schwartz et al.
[1] â 1982 ã. (òàáë.1). Ó âñåõ áûëè òèïè÷íûå êîæ-
íûå èçìåíåíèÿ, àíòè-Ñ1q è ãëîìåðóëÿðíîå ïîðàæå-
íèå ïî÷åê (òàáë. 3). Ñëåäóåò îáðàòèòü âíèìàíèå
íà òî, ÷òî íè â îäíîì èç ñëó÷àåâ íå áûë ñâîåâðå-
ìåííî çàïîäîçðåí èììóíîêîìïëåêñíûé ìåõàíèçì
ðàçâèòèÿ óðòèêàðèé, êîòîðûå íåïðàâèëüíî ðàñïîç-
íàâàëèñü êîíñóëüòèðóþùèìè âðà÷àìè (âêëþ÷àÿ äåð-
ìàòîëîãîâ) ÷àùå êàê êîæíûå àëëåðãè÷åñêèå ðåàê-
öèè I òèïà, äàæå íåñìîòðÿ íà íîðìàëüíûé óðîâåíü
IgE êðîâè (êàê â ñëó÷àå 2), à òàêæå êàê «àíóëÿðíàÿ
ýðèòåìà», «äåðìàòèò», «ïñîðèàç» è ïð. Âìåñòå ñ òåì,
ïðàâèëüíàÿ êëèíè÷åñêàÿ äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíî-
ñòèêà êîæíûõ èçìåíåíèé ïðè ÃÓÂ íå ïðåäñòàâëÿåò
ñóùåñòâåííûõ ñëîæíîñòåé è ïîçâîëÿåò áûñòðî óñ-
òàíîâèòü äèàãíîç êîæíîãî âàñêóëèòà (òàáë. 2). Âî
âñåõ ñëó÷àÿõ áûëà ïðîâåäåíà áèîïñèÿ ýëåìåíòîâ
êîæíîé ñûïè, è ïðè ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè
âûÿâëåíû òèïè÷íûå ïðîÿâëåíèÿ ñîñóäèñòîãî âîñ-
ïàëåíèÿ ñ ëåéêîöèòîêëàçèåé è ÿâíûìè äåïîçèòàìè
èììóííûõ êîìïëåêñîâ ïðè èììóíîôëóîðåñöåíöèè
(ñì. ðèñ. 1). Òàêîé ìåòîä áûñòðûé, íå òðåáóþùèé
ñóùåñòâåííûõ çàòðàò è âûïîëíèìûé â àìáóëàòîð-
íûõ óñëîâèÿõ, ñëåäóåò ñ÷èòàòü îïòèìàëüíûì äëÿ
ïåðâè÷íîé äèàãíîñòèêè è äèôôåðåíöèàëüíîé äèàã-
íîñòèêè ÃÓÂ.

Ê îñíîâíûì êëèíè÷åñêèì äèàãíîñòè÷åñêèì
êðèòåðèÿì îòíîñÿò ïîäòâåðæäåíèå íèçêîãî óðîâíÿ
êîìïëåìåíòà â öèðêóëÿöèè, ÷òî òàêæå ÷àñòè÷íî
îòðàæàåò è ñóòü çàáîëåâàíèÿ – àêòèâàöèþ êëàññè-
÷åñêîãî ïóòè, êàê îäèí èç âåäóùèõ ìåõàíèçìîâ
èììóíîêîìïëåêñíîãî âîñïàëåíèÿ [2, 3]. Â äàííîé
ñåðèè â 3 ñëó÷àÿõ èç 4 âûÿâëåíî ñóùåñòâåííîå ñíè-
æåíèå Ñ3-, Ñ4-ôðàêöèé êîìïëåìåíòà. Â îäíîì èç
ñëó÷àåâ (ñëó÷àé 3) â ïåðèîä óñòàíîâëåíèÿ äèàãíî-
çà óðîâåíü Ñ3–Ñ4 áûë íîðìàëüíûì, íåñìîòðÿ íà
îò÷åòëèâûå êëèíè÷åñêèå ñèìïòîìû ÃÓÂ, âêëþ÷àÿ
äîïîëíèòåëüíûå ñèñòåìíûå ïðîÿâëåíèÿ â âèäå ïî-
ëèàðòðèòà è àíãèîåäåìû. Ïðè ýòîì èçâåñòíî, ÷òî
àêòèâíîñòü êîìïëåìåíòà â õîäå òå÷åíèÿ ÃÓÂ ìî-
æåò ñóùåñòâåííî âàðüèðîâàòü ñ òåíäåíöèåé ê íîð-
ìàëèçàöèè ïðè ñïîíòàííîì èëè èíäóöèðîâàííîì
ëå÷åíèåì ðåãðåññå ñèìïòîìàòèêè (óðèòèêàðèé). Â
ñëó÷àå 3 â ìîìåíò äèàãíîñòèêè êîæíûå ïðîÿâëå-
íèÿ áûëè â ñîñòîÿíèè ñóáðåìèññèè.

Èçâåñòíû êëèíè÷åñêèå íàáëþäåíèÿ î òîì, ÷òî
áîëüíûå ñ êîæíûì óðòèêàðíûì âàñêóëèòîì ìîãóò
áûòü ïîäðàçäåëåíû íà äâå ãðóïïû ïî ñòàòóñó ñû-
âîðîòî÷íîãî êîìïëåìåíòà – ñ íîðìàëüíûì åãî
óðîâíåì è ñíèæåíèåì [4]. Íåóäèâèòåëüíî, ÷òî, â
öåëîì, òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ áîëåå òÿæåëîå ïðè
ñíèæåíèè êîìïëåìåíòà, ïîñêîëüêó àêòèâàöèÿ åãî
êëàññè÷åñêîãî ïóòè ïîäðàçóìåâàåò áîëüøóþ âû-
ðàæåííîñòü èììóíîêîìïëåêñíîãî ïîâðåæäåíèÿ

ñîñóäîâ [2, 3]. Ñ äðóãîé ñòîðîíû ñëåäóåò ïîíèìàòü,
÷òî ïåðâè÷íàÿ ñóùíîñòü çàáîëåâàíèÿ çàêëþ÷àåò-
ñÿ â ñíèæåíèè êëèðåíñà êëåòîê, ïîäâåðãàþùèõñÿ
àïîïòîçó, ñ íàðóøåíèåì òîëåðàíòíîñòè è îáðàçî-
âàíèåì àóòîàíòèòåë ê Ñ1q-êîìïîíåíòó êîìïëåìåí-
òà, ñâÿçàííîìó ñ åãî êëåòî÷íûì ðåöåïòîðîì [öèò.
ïî 5]. Ýòè ïàòîëîãè÷åñêèå ïðîöåññû ïðîèñõîäÿò íà
óðîâíå òêàíè è ìîãóò âûçûâàòü ëîêàëüíóþ àëüòå-
ðàöèþ (â òîì ÷èñëå èììóíîêîìïëåêñíóþ) âíå çà-
âèñèìîñòè îò ñèñòåìíîãî ñîñòîÿíèÿ êîìïëåìåí-
òà. Íàáëþäàÿ èìåííî òàêóþ ñèòóàöèþ â ñëó÷àå 3,
àâòîðû ïðåäïîëàãàþò, ÷òî ìîæíî âûäåëèòü ñóá-
òèï èëè ñòàäèþ ÃÓÂ ñ íîðìîêîìïëåìåíòåìèåé, íå-
ñìîòðÿ íà íàëè÷èå àíòè-Ñ1q. Â òàêèõ ñëó÷àÿõ ìîæ-
íî ïðîãíîçèðîâàòü ìåíåå âûðàæåííîå îðãàííîå ïî-
âðåæäåíèå, â ïåðâóþ î÷åðåäü, íà óðîâíå ïî÷åê, ê
êîòîðûì ðàññìàòðèâàåìîå çàáîëåâàíèå ïðîÿâëÿ-
åò ÿðêî âûðàæåííûé «òðîïèçì». Â ÷àñòíîñòè, ñëå-
äóåò ñ÷èòàòü ìåíåå âåðîÿòíûì ðàçâèòèå îäíîé èç
íàèáîëåå òÿæåëûõ ôîðì ãëîìåðóëîïàòèé – ÌÏÃÍ,
êàê ïàòîëîãè÷åñêîãî ñîñòîÿíèÿ, îò÷åòëèâî îïîñðå-
äóåìîãî àêòèâàöèåé êëàññè÷åñêîãî ïóòè [6].
Èìåííî òàêóþ ñèòóàöèþ íàáëþäàëè â ñëó÷àå 3,
ïðè êîòîðîé ïðîÿâëåíèÿ êîæíîãî âàñêóëèòà áûëè
íå ñòîëü ÿðêèìè, êàê â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ, à èçìå-
íåíèÿ â ïî÷êàõ êëàññèôèöèðîâàíû êàê ôîêàëüíî-
ñåãìåíòàðíûé ìåçàíãèàëüíî-ïðîëèôåðàòèâíûé ãëî-
ìåðóëîíåôðèò. Ïðè ýòîì, â êàïèëëÿðàõ êëóáî÷êà
äåïîçèöèÿ Ñ3 áûëà âåñüìà îò÷åòëèâîé, à ìîðôî-
ëîãè÷åñêèå (ýêñòðàâàçàöèÿ ýðèòðîöèòîâ â êëóáî÷-
êå) è êëèíè÷åñêèå (ãåìàòóðèÿ) íàðóøåíèÿ ïðîíè-
öàåìîñòè ñòåíêè ãëîìåðóëÿðíûõ ñîñóäîâ – ñóùå-
ñòâåííû.

Íàïðîòèâ, â ñëó÷àÿõ 1 è 2 ñ íèçêèì ñîäåðæàíè-
åì Ñ3, Ñ4 íà ôîíå àíòè-Ñ1q îòìå÷åíî ðàçâèòèå
áîëåå òÿæåëîé ôîðìû ïîðàæåíèÿ êëóáî÷êîâ –
ÌÏÃÍ ñ áûñòðûì ïðèñîåäèíåíèåì òåðìèíàëüíîé
ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè (ÒÏÍ). Ïîâðåæäåíèÿ
êëóáî÷êîâ ó ýòèõ áîëüíûõ, î÷åâèäíî, â çíà÷èòåëü-
íîé ñòåïåíè óñóãóáëÿåòñÿ ïàðàëëåëüíûì ðàçâèòè-
åì âàñêóëèòà ïî÷å÷íûõ ñîñóäîâ ñ ôîêàëüíûìè
î÷àãîâûìè íåêðîçàìè ãëîìåðóëÿðíûõ ñîñóäîâ,
ôîðìèðîâàíèåì ïîëóëóíèé è ìîðôîëîãè÷åñêèìè
ïðèçíàêàìè èììóíîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà â ìèêðî-
ñîñóäàõ èíòåðñòèöèÿ. Èíòåðåñíî, ÷òî èììóíîìîð-
ôîëîãè÷åñêè ó ýòèõ ïàöèåíòîâ îáíàðóæèâàëè äå-
ïîçèòû Ñ1q â ïî÷êå è â êîæå.

Ñëåäóåò ïîä÷åðêíóòü, ÷òî âî âñåõ ñëó÷àÿõ
áûëè âûÿâëåíû àóòîàíòèòåëà ê Ñ1q-êîìïîíåíòó
êîìïëåìåíòà, êîòîðûå èãðàþò öåíòðàëüíóþ ðîëü
â ïàòîãåíåçå ÃÓÂ. Ñ ó÷åòîì ñîâðåìåííûõ ïðåä-
ñòàâëåíèé î ðîëè àíòè-C1q â ýòèîïàòîãåíåçå ÃÓÂ,
êîòîðûå íå áûëè èçâåñòíû â äàëåêîì 1982 ã. [1],
àâòîðû ïóáëèêàöèè ïîëàãàþò, ÷òî äàííûé èììó-
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íîëîãè÷åñêèé ìàðêåð äîëæåí ñ÷èòàòüñÿ îäíèì èç
ãëàâíûõ êðèòåðèåâ, íàðÿäó ñ ìîðôîëîãè÷åñêèì
äîêàçàòåëüñòâîì ëåéêîöèòîêëàñòè÷åñêîãî âàñêó-
ëèòà â êîæå. Âìåñòå ñ òåì, àíòè-Ñ1q íåëüçÿ èñ-
ïîëüçîâàòü äëÿ ñêðèíèíãà ÃÓÂ, ïîñêîëüêó îíè ìî-
ãóò âûÿâëÿòüñÿ è ó íåáîëüøîé ïðîïîðöèè çäîðî-
âûõ ëèö [7].

Åñëè â äàëüíåéøåì íàêîïëåíèå êëèíè÷åñêèõ è
ýêñïåðèìåíòàëüíûõ ñâåäåíèé î äàííîì çàáîëåâà-
íèè ïîäòâåðäèò ïðåäïîëîæåíèÿ àâòîðîâ î íåîáÿçà-
òåëüíîñòè êðèòåðèÿ ãèïîêîìïëåìåíòåìèè, òî òåð-
ìèí «âàñêóëèò ñ àíòèòåëàìè ê C1q» áóäåò áîëåå
óìåñòíûì äëÿ îáîçíà÷åíèÿ ýòîé èììóíîêîìïëåêñ-

íîé ïàòîëîãèè. Câÿçè ìåæäó óðîâíåì àíòè-Ñ1q è
êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè áîëåçíè íå ïðîñëåæè-
âàåòñÿ, îäíàêî, ìàëîå ÷èñëî íàáëþäåíèé íå ïîçâî-
ëÿåò áîëåå îïðåäåëåííî âûñêàçûâàòüñÿ íà ýòîò
ñ÷åò.

Îñîáîãî îáñóæäåíèÿ òðåáóåò ñëó÷àé 4, êîòî-
ðûé êëèíè÷åñêè äåìîíñòðèðóåò íåêîå ïîãðàíè÷íîå
ñîñòîÿíèå ìåæäó èäèîïàòè÷åñêèì ÃÓÂ è ÑÊÂ.
Èçâåñòíî, ÷òî òå÷åíèå ÃÓÂ ìîæåò òðàíñôîðìè-
ðîâàòüñÿ â êëàññè÷åñêóþ ÑÊÂ [4], ÷òî íåóäèâè-
òåëüíî è ìîæåò îáúÿñíÿòüñÿ ñ òî÷êè çðåíèÿ òåêó-
ùèõ ïðåñòàâëåíèé î ïàòîãåíåçå ýòèõ çàáîëåâàíèé
[öèò. ïî 5]. Äåëî â òîì, ÷òî ïåðâè÷íûå íàðóøåíèÿ
ìíîãî÷èñëåííûõ ðåãóëÿòîðíûõ ôóíêöèé C1q íà
ôîíå îáðàçîâàíèÿ àíòè-Ñ1q ìîãóò ïðèâîäèòü ê
äàëüíåéøåìó çàìåäëåíèþ ïîãëîùåíèÿ àïîïòîòè-
÷åñêîãî ìàòåðèàëà, óâåëè÷åíèþ åãî ýêñïîçèöèè ñ
íàðóøåíèåì òîëåðàíòíîñòè è îáðàçîâàíèåì áîëåå
øèðîêîãî ñïåêòðà àóòîàíòèòåë ê ðàçëè÷íûì, â òîì
÷èñëå ÿäåðíûì ñòðóêòóðàì.

Ó ïàöèåíòêè Ï., ïîìèìî òèïè÷íûõ ïðîÿâëåíèé
ÃÓÂ (ñíèæåíèÿ Ñ3, Ñ4, àíòè-Ñ1q), îáíàðóæåíî çíà-
÷èòåëüíîå ïîâûøåíèå òèòðà àíòèíóêëåàðíûõ è àí-
òèôîñôîëèïèäíûõ àíòèòåë ïðè îòñóòñòâèè òàêîâûõ
ê äâóñïèðàëüíîé ÄÍÊ, ÷òî è ïîçâîëÿåò ðàññìàò-
ðèâàòü äàííûé ñëó÷àé êàê ïðîìåæóòî÷íîå ñîñòî-
ÿíèå ìåæäó ÃÓÂ è ÑÊÂ. Ñ ýòèõ æå ïîçèöèé ìîæíî
îáúÿñíèòü òðàíçèòîðíûé õàðàêòåð è ñïîíòàííóþ
íîðìàëèçàöèþ àíòèòåë ê êàðäèîëèïèíó è β

2
 – ãëè-

êîïðîòåèíó, êîòîðóþ ìû îáúÿñíÿåì ðàçâèòèåì âòî-

Таблица 1
Отличия от уртикарий при ГУВ от аллергии

Критерии дифференциального
диагноза

Провоцирующие факторы

IgE сыворотки крови

Патогенез

Гистология

Иммунофлюоресценция

Зуд

Болезненность

Продолжительность

Гиперпигментация

Диаскопия  высыпного элемента

Эффект антигистаминных препа�
ратов

                                  ГУВ

�

Норма

Гиперчувствительность 3�го типа

Лейкоцитокластичекий васкулит нейтро�
фильный периваскулярный инфильтрат

Ig, компоненты комплемента

+

+

> 24 ч

+

Темно�красное/коричневое пятно в цент�
ре элемента (признак повреждения сосу�
да)
�

Кожная аллергия

Конкретный аллерген

Повышен

Гиперчувствительность 1�го типа

Отек дермы без  лейкоцитоклазии
Периваскулярный инфильтрат лимфо�
цитарно�эозинофильный

�

++

�

< 24 ч

�

Без признаков повреждения сосуда

+

Таблица 2

Диагностические критерии ГУВ
(с модификациями по [1])

Главные критерии
Уртикарные высыпания продолжительностью
более 6 мес
Гипокомплементемия
Дополнительные критерии
Лейкоцитокластический васкулит
Артралгии и артриты
Увеит/эписклерит
Гломерулонефрит
Абдоминальные боли
Повышение титра анти�C1q
Критерии исключения
Криоглобулинемия (криокрит >1%)
Антитела к двуспиральной ДНК
HCV/HBV/HIV
Дефицит С1�эстеразы
Наследственный дефицит комплемента
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ðè÷íîãî àíòèôîñôîëèïèäíîãî ñèíäðîìà (ÀÔÑ).
Îò÷àñòè ïîäîáíîãî ðîäà ïðåäïîëîæåíèÿ ïîäòâåð-
æäàþòñÿ ñâÿçüþ äèíàìèêè àíòèôîñôîëèïèäíûõ
àíòèòåë ñ ðåãðåññîì êëèíè÷åñêèõ è èììóíîëîãè-
÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ÃÓÂ. Âìåñòå ñ òåì, ïîÿâëåíèå
äîïîëíèòåëüíûõ àóòîàíòèòåë ïðè ÃÓÂ ïðåäïîëà-
ãàåò áîëåå òÿæåëîå òå÷åíèå áîëåçíè è óâåëè÷åíèå
ñîñóäèñòûõ ðèñêîâ. Âåðîÿòíî, íàëè÷èå òàêèõ ñî-
ñòîÿíèé äàåò îñíîâàíèå íåêîòîðûì àâòîðàì óòâåð-
æäàòü, ÷òî ÃÓÂ ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç ôîðì ÑÊÂ [8].
Ê ñîæàëåíèþ, ïðè áèîïñèè ïî÷êè â îáðàçåö òêàíè
ïîïàë òîëüêî ìîçãîâîé ñëîé ñ îäíèì ñêëåðîçèðî-
âàííûì êëóáî÷êîì, ïîýòîìó ìîðôîëîãèÿ ãëîìåðó-
ëîïàòèè îñòàëàñü íåèçâåñòíîé. Èññëåäîâàíèå èí-
òåðñòèöèàëüíûõ ïðîñòðàíñòâ ïîçâîëèëî âûÿâèòü
íàëè÷èå ïðèçíàêîâ âàñêóëèòà ìèêðîñîñóäîâ è åãî
èñõîäîâ â âèäå óìåðåííîãî äèôôóçíîãî ñêëåðîçà.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Òàêèì îáðàçîì, ïðåäñòàâëåííûå ñëó÷àè óêà-
çûâàþò íà òî, ÷òî òå÷åíèå ÃÓÂ ìîæåò ñîïðîâîæ-
äàòüñÿ òÿæåëûì òå÷åíèåì ñ áûñòðûì ïðîãðåññè-
ðîâàíèåì äèñôóíêöèè ïî÷åê. Âûñîêèå òåìïû ðàç-
âèòèÿ ãëîìåðóëÿðíîãî è èíòåðñòèöèàëüíîãî ôèáðîçà
ìîãóò áûòü îáúÿñíåíû íàëîæåíèåì èììóíîêîìï-
ëåêñíîé ãëîìåðóëîïàòèè è âàñêóëèòà. Ñâîåâðåìåí-

íàÿ äèàãíîñòèêà ÃÓÂ, à òàêæå äåòàëüíàÿ îöåíêà
èçìåíåíèé â ïî÷êàõ, âêëþ÷àÿ ìîðôîëîãè÷åñêóþ
äèàãíîñòèêó, ÿâëÿþòñÿ êðèòè÷åñêè âàæíûìè äëÿ
óëó÷øåíèÿ ïðîãíîçà ýòîé êàòåãîðèè áîëüíûõ.
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Таблица 3
Клинические данные на момент  выполнения морфологического исследования и исходы

Клинические данные Случай 1 Случай 2 Случай 3 Случай 4

Уртикарии продолжительностью более
6 мес + + + +
Лейкоцикластический кожный васкулит + + + +
Морфологический вариант поражения почек МПГН МПГН Фокально�сег� Склероз интерстиция

с полулуниями с полулуниями ментарный с признаками васкулита
мезангиально� сосудов микроцирку�
пролиферативный ляции

артралгии � + + +
Гипокомлементемия
      С3 (< 0,75 г/л) С3 – 0,446 С3 – 0,379 С3 – 1,09 С3 – 0,673
      С4 (< 0,15 г/л) С4 – 0,119 С4 – 0,036 С4 – 0,269 С4 – 0,113
Анти�С1q U/ml 2,4 15,3 16,8 6,4
АНФ (<1:40) <1:40 <1:40 1:80 1:640
АТ к двуспиральной ДНК Норма Норма Норма Норма
Криокрит, % Норма Норма Норма Норма
АТ к кардиолипину IgG (10<N<30 U/ml) Норма Норма Норма 66
АТ к кардиолипину IgM (N<10 U/ml) Норма Норма Норма Норма
АТ к β2 гликопротеину (N<10 U/ml) Норма Норма Норма 101
СКФ, мл/мин     на момент биопсии 14 20 57 40
                            при наблюдении 14 (24 мес) ГД с 2005 г. 66 (12 мес) 40 (25 мес)


