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Резюме: в статье рассмотрены клинические случаи 14 пациентов с диагнозом «гломеру-ляр-

ные поражения при системных болезнях соединительной ткани». Проанализированы основные кли-
нические, лабораторные и морфологические особенности системных васкулитов. Выделены про-
гностически неблагоприятные признаки. 

Resume. The article deals with clinical cases of 14 patients diagnosed with «glomerular lesions in 
systemic connective tissue diseases.» The main clinical, laboratory and morphological features of systemic 
vasculitis are analyzed. Selected prognostic unfavorable signs.

Актуальность. Системные васкулиты (СВ) - группа заболеваний, патомор-
фо-логической основой которых является воспаление и некроз сосудистой стенки. В 
пе-диатрической практике встречаются нечасто, однако, сопряжены с тяжелым по-
раже-нием органов и систем, рецидивирующим и хроническим течением. Обширная 
груп-па первичных васкулитов - АНЦА-ассоциированные васкулиты не достаточно 
изуче-ны в детской популяции, методы диагностики и лечения экстраполированы из 
иссле-дований взрослых. Вместе с тем АНЦА-ассоциированные васкулиты имеют 
особен-ности течения у детей и с высокой частотой приводят в этой группе к терми-
нальной стадии почечной недостаточности и летальным исходам. 

Цель: проанализировать имеющиеся случаи системных васкулитов с пора-
же-нием почек у детей,  выделить наиболее значимые факторы, влияющие на прогноз 
заболевания. 

Задачи:
1Рассмотреть имеющиеся случаи системных васкулитов с поражением почек у 

детей
2Проанализировать микроскопическую картину поражения почек, выделить 

морфологические предикторы неблагоприятного прогноза
3Выявить наиболее значимые клинические и лабораторные показатели, влия-

ю-щие на прогноза заболевания.
Материалы и методы. В исследование включены 14 пациентов (4 мальчика и 

10 девочек), находившихся под наблюдением в УЗ «2-я ДГКБ» г. Минска. Возраст па-
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цинетов - от 6 до 17 лет. У всех детей выполнена нефробиопсия с оценкой микро-ско-
пии.

Проанализированы следующие показатели: пол, возраст,  медиана возраста де-
бюта заболевания, первое проявление системного васкулита.  Оценена частота пора-
жения различных систем и органов. Исследованы уровни креатинина,  мочевины, об-
щего белка, альбумина крови, скорость клубочковой фильтрации, также эритроциты и 
су-точный белок мочи. Проведена интерпретация морфологических изменений ткани 
почки: процент склерозированных клубочков, пролиферации, некроза, наличие, тип 
полулуний, изменения тубуло-интерстициального компонента.  

Результаты и их обсуждение. На момент начала заболевания возраст пациен-тов 
составит от 3 до 17 лет, медиана - 13 лет. У большинства детей (n=6) первое прояв-
ление системного васкулита коснулось мочевыделительной системы: у 4 паци-ентов 
- изменения в общем анализе мочи (микрогематурия и протеинурия), у 2 отеч-ный 
синдром - с полным нефротическим синдромом в одном случае. В 4 случаях первым 
симптомом была артралгия без визуальных изменений сустава. У одного па-циента 
суставной синдром развился одновременно с изменением в ОАМ. Два паци-ента в на-
чале заболевания имели жалобы со стороны органа зрения - превдоопухоли орбиты, 
в одном из случаев в сочетании с рецидивирующими склеритами. У одного ребенка 
первым симптомом было кровохарканье. У 8 (57%) пациентов манифестации ПСВ 
предшествовала острая респираторная инфекция. 

 

Рис. 1 - Первый симптом системного васкулита

В течение заболевания различные поражения дыхательной системы развились 
у всех 14 детей. В 8 случаях это были изменения на рентгенограмме или томограмме, 
в 5 - искривления носовой перегородки, в 4 - рецидивирующие синуситы и в одном 
- носовые кровотечения. Суставы в патологический процесс вовлечены у 5 (35,7%) 
па-циентов. Поражение кожи по типу геморрагической сыпи обнаружилось у двух 
па-циентов, у обоих оно сочеталось с суставным синдромом. Со стороны нервной 
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си-стемы изменения появились у двоих - острое нарушение мозгового кровообраще-
ния в одном случае и постоянные головокружения в другом. Абдоминальный синдром 
появился у двух детей. Артериальная гипертензия - у 8 (57%).

Лабораторно гематурия в ОАМ выявлена у 13 (92,8%) пациентов, протеинурия 
- у 10 (71,4%), протеинурия нефротического уровня - у одного. У 10 пациентов на-
блю-далось повышение креатинина выше возрастной нормы. В анализе на антинукле-
ар-ные антитела dsDNA слабоположительный у 4 пациентов, другие АТ - в пределах 
нормы. С3 и С4 - норма. АНЦА- антитела в диагностическом титре выявлены у 13 
пациентов.

Биопсия почки является золотым стандартом при диагностике ПСВ.  Класси-
чески при световой микроскопии поражение характеризуется  малоимунным некро-
тизиру-ющим гломерулонефритом с образованием полулуний. Клеточные полулуния 
ассо-циированы с острым процессом и вероятным улучшением функции почек в по-
сле-дующем. И наоборот, фиброзные полулуния коррелируют с потребностью в ЗПТ 
с ранних этапов заболевания и плохим почечным исходом. У исследованных паци-
ен-тов обнаружены: полулуния фиброзные - 4, фиброклеточные - 2, клеточные - у 2 
па-циентов. Иммуногистохимически Ig депозиты 2++/3+++ - определены у 2 пациен-
тов, в других биоптатах - воспаление малоимунное. 

Выявлена группа пациентов с плохим почечным исходом. Трем пациентам (два 
мальчика и девочка) в течение первых месяцев от начала заболевания потребовалась 
заместительная почечная терапия. Их возраст на момент дебюта ПСВ составлял от 
8 до 17 лет. Различными были первый симптом, уровни белка и эритроцитов в моче. 
В первых анализах выявлялись крайне высокие уровни креатинина (236; 840 и 736 
ммоль/л).  Двое пациентов с ранних сроков имели олигоанурию, у всех развилась 
ар-териальная гипертензия. Процент склерозированных клубочков был различным 
(0%, 38%, 100%), у всех в биоптате обнаруживались полулуния (клеточные, фиброз-
ные и фиброклеточные). В тубулярной системе: некроз эпителиоцитов, кистозное рас-
шире-ние канальцев, фиброз и атрофия - обнаруживались у всех. 

Выводы: у взрослых АНЦА васкулиты встечаются чаще у мужчин, в детской 
популяции - у девочек.  Первые симптомы затрагивают преимущественно мочевы-
де-лительную систему, чаще это изолированные изменения в ОАМ. Неблагоприятный 
“почечный” прогноз коррелирует с  быстропрогрессирующим нарушением функции 
почек, олиго-анурией, существенным повышением уровня креатинина крови в де-бю-
те болезни. Морфологически - с многочисленными полулуниями, высоким про-цен-
том склерозированных клубочков, явлениями атрофии, фиброза и кистозного расши-
рения в тубулярной системе. 
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