
Артериит Такаясу (АТ) – редкий системный васкулит, ха-
рактеризующийся хроническим прогрессирующим грануле-
матозным панартериитом аорты и ее основных ветвей с воз-
можным вовлечением коронарных и легочных артерий [1]. 
АТ относится к аутоиммунным ревматическим заболеваниям, 
связанным с развитием патологического иммунного ответа 

на компоненты собственных тканей. Результатом хронического 
иммунного воспаления являются деструкция эластических и 
гладкомышечных волокон, фиброз артерий с формированием 
сосудистого повреждения, стенозов и окклюзий. При снижении 
прочности и эластичности артериальной стенки возможно 
развитие аневризм с последующим тромбообразованием [2]. 
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АТ дебютирует в молодом возрасте (15–40 лет) и значительно 
чаще диагностируется у женщин (80–90%) [1]. 

Многообразие клинических проявлений АТ и его ослож-
нений как у детей, так и у взрослых обусловлено многоуров-
невым поражением аорты и ее ветвей, что нередко приводит 
к ишемии кровоснабжаемых органов. Клинически значимые 
признаки ишемии, как правило, появляются в хроническую 
фазу болезни по мере прогрессирования системного воспа-
ления и развития выраженных сосудистых изменений (сте-
нозов и окклюзий) [2]. 

 
Этиология и патогенез 

Этиология АТ остается неясной, а механизмы патогенеза 
требуют дальнейшего изучения. Развитие АТ вызвано многими 
факторами, включая аутоиммунные реакции, воспалительные 
процессы (вирусные и бактериальные инфекции), генети-
ческую предрасположенность. В литературе обсуждается ги-
потеза роли гиперэстрогенемии, поскольку дебют АТ часто 
наблюдается у молодых женщин и у детей в пубертатном пе-
риоде (старше 9–10 лет), что может быть связано с гормо-
нальным дисбалансом, вносящим вклад в развитие ауто-
иммунных процессов [3].  

Согласно результатам генетических исследований, АТ ас-
социирован с лейкоцитарным антигеном человека HLA-В52 
(серотип HLA-B5) и, по мнению некоторых авторов, по ряду 
клинических и генетических факторов может рассматриваться 
в контексте болезней «MHC-I-opathy» [4]. Аллель HLA-B*52 
определяет ранний возраст начала заболевания, развитие 
аортальной регургитации (АР), дисфункции левого желудочка, 
застойной сердечной недостаточности (ЗСН) и практически 
все анатомические типы (АНТ) поражения аорты, за ис-
ключением I типа [5]. Это объясняет высокую частоту кар-
диоваскулярной патологии, инфаркта легких, стеноза по-
чечных артерий (ПА) и цереброваскулярных заболеваний 
(ЦВЗ) у пациентов с АТ. Как правило, пациенты с наличием 
аллеля HLA-*B52 хуже отвечают на стандартную терапию 
иммунодепрессантами и нуждаются в назначении генно-
инженерных биологических препаратов (ГИБП). Считается, 
что повреждение сосудов при АТ возникает в результате 
клеточно-опосредованных аутоиммунных процессов. Ци-
тотоксическая активность инфильтрирующих NK-клеток, 
γδ-Т-клеток и CD8+ Т-клеток может вызывать повреждение 
сосудов за счет высвобождения перфорина на поверхность 
клеток эндотелия артериальной стенки [2]. В процессе раз-
вертывания каскада аутоиммунных реакций повышается 
уровень воспалительных Т-хелперных 17 (Th17) и Т-хел-
перных 1 (Тh1) клеток, провоспалительных цитокинов, 
таких как интерферон γ, фактор некроза опухоли α (ФНОα), 
интерлейкин (ИЛ) 6, ИЛ8 и ИЛ17А [6]. С помощью полно-
геномного ассоциативного исследования (genome-wide as-
sociation studies, GWAS) были установлены локусы воспри-
имчивости к АТ – IL12B, IL6, TNFA, RPS9/LILRB3, 
FCGR2A/FCGR3A и др., которые представляют собой потен-
циальные мишени для патогенетической терапии АТ [7]. 
Недавно японскими учеными были получены доказательства 
влияния мутаций в гене MLX-Q139R на развитие АТ. Данная 
мутация приводит к формированию инфламмасом, способ-
ствующих созреванию и секреции провоспалительных ци-
токинов ИЛ1β и ИЛ18, участвующих в активации ауто-
иммунного воспаления при АТ [8].  

 

Эпидемиология 
Истинная распространенность АТ неизвестна из-за 

редкой диагностики, обусловленной отсутствием патогно-
моничных симптомов заболевания. По данным ряда эпиде-
миологических исследований, АТ регистрируется повсеместно, 
но его частота варьируется в зависимости от пола и возраста 
больных, географического региона, расовой и этнической 
принадлежности. Заболеваемость АТ во всем мире составляет 
0,42–3,4 случая на 1 млн в год. Уровень заболеваемости 
выше в странах Азии, Южной Америки и Средиземноморья. 
Наиболее высокий показатель распространенности АТ (почти 
40 случаев на 1 млн) зарегистрирован в Японии, самый 
низкий (0,3 на 1 млн) – в Великобритании. Максимальная 
ежегодная заболеваемость (100–200 случаев) также выявлена 
в Японии. В последнее время увеличение числа случаев АТ 
наблюдается в странах Западной Европы (от 0,3 до 1,5 случаев 
на 1 млн взрослого населения), а в Северной Америке общая 
заболеваемость оценивается в 1–2,6 случая на 1 млн [9]. По-
казатели заболеваемости и распространенности АТ у взрослых 
несколько выше, чем у детей. Если заболеваемость АТ у 
взрослых колеблется от 0,3 до 3,4 на 1 млн в год, а распро-
страненность – от 0,3 до 40 случаев, то у детей, проживающих 
в Европе (например, в Швеции), она составляет 0,4 случая 
на 1 млн детского населения, а в странах Азии, в частности в 
Южной Корее, – 0,04 (для детей в возрасте от 0 до 4 лет) и 
0,63 (для детей в возрасте от 15 до 19 лет) на 100 тыс. детского 
населения [10, 11] Не во всех странах ведется учет и эпиде-
миологический мониторинг АТ. Например, в Китае приводятся 
данные по одной или нескольким провинциям. Так, Y. Sun и 
соавт. [12] сообщили, что в 2015–2017 гг. распространенность 
АТ в Шанхае (население 14 млн) составила 7,1, а заболевае-
мость – 3,4 случая на 1 млн взрослого населения. В этом ис-
следовании гендерное соотношение (женщины:мужчины) 
было менее выраженным у жителей Шанхая – 1,8:1, что 
ближе к распределению у пациентов детского возраста. Так, 
в детском ревматологическом центре при Чунцинском ме-
дицинском университете соотношение девочек и мальчиков 
составило 1,75:1 [13]. Редкость АТ характерна и для стран 
Ближнего Востока и Северной Африки (Тунис, Марокко).  
В этом регионе с общей численностью населения 80 млн че-
ловек было зарегистрировано всего 197 случаев АТ, из них 
176 (89,3%) у женщин [14]. Среди арабских стран только в 
Кувейте проведено эпидемиологическое исследование, по-
казавшее, что распространенность АТ приближалась к 7,8, а 
заболеваемость – к 2,2 случаям на 1 млн взрослого населения 
[15]. Согласно данным турецких исследователей, распро-
страненность АТ у взрослых пациентов в Измире достигала 
12,8 случаев на 1 млн взрослого населения при соотношении 
женщин и мужчин 12:1 [16]. 

В педиатрической популяции преобладание женского 
пола менее выражено, чем у взрослых – соотношение девочек 
и мальчиков оценивается примерно как 1,8:1–3:1. Средний 
возраст дебюта болезни – 12 лет, пик заболеваемости прихо-
дится на 10–15 лет. Гендерное соотношение у детей также 
зависит от региона проживания и этнической принадлежности. 
Так, в Мексике соотношение девочек и мальчиков с АТ со-
ставляет 6,9:1, в Южной Корее – 4,3:1, в США – 3,2:1,  
в Турции – 2,7:1, во Франции – 2,8:1, в Индии – 1,9:1,  
в Южной Африке – 1,7:1 [17–23]. 

Согласно результатам популяционных исследований, 
соотношение лиц женского и мужского пола среди взрослых 
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пациентов с АТ выше, чем среди детей. Так, гендерное соот-
ношение среди взрослых пациентов с АТ в Мексике составляет 
9:1, в Японии – 6:1, в Южной Корее – 1,8:1, во Франции – 
5:1 и в Таиланде – 2,2:1 [24–28]. В таблице приведена харак-
теристика распространенности АТ в разных регионах мира. 

 
АНТ поражения аорты 

Существуют этнические различия в характере поражения 
аорты, клинических проявлениях и исходах АТ как у детей, 
так и у взрослых. У пациентов с дебютом АТ после 18 лет на-
блюдается различный анатомический профиль сосудистого 
поражения. Например, у взрослых японцев преобладает по-
ражение дуги аорты, у индийцев – грудной и брюшной 
аорты (БА) [29, 30], а у 80% пациентов с АТ, проживающих 
на Ближнем Востоке, вовлекается дуга аорты и ее ветви (IIа 
АНТ) [14]. В Северной Европе выявляется I АНТ с поражением 
ветвей дуги аорты [31], в то время как IIb тип с воспалитель-
ными изменениями восходящего отдела, дуги и ветвей аорты 
чаще определяется у пациентов из Южной Европы [32].  
В Таиланде распространен IV АНТ, характеризующийся в 
основном поражением БА и ПА [28]. В индийской когорте у 
детей в возрасте от 5 до 11 лет преобладает II АНТ [33]. Ев-
ропейские исследователи отмечают высокую распростра-
ненность V АНТ у иммигрантов из стран Азии и Северной 
Африки [32]. У детей чаще всего в патологический процесс 
вовлекаются БА и/или ее ветви: в турецкой детской когорте 
наиболее распространены IV и V АНТ [34], в США –  
III АНТ [19]. У детей с АТ во Франции (51,2%) и Великобри-
тании (64%) превалировал V АНТ [21, 35]. В бразильской 
детской когорте выявлена высокая частота поражения БА 
(71,8%) и ПА (56,2%) [36].  

 
Клинические проявления 

Клинические проявления АТ зависят от стадии и тяжести 
заболевания, но часто АТ дебютирует неспецифическими 
симптомами: лихорадкой, анорексией и потерей массы тела. 

К специфическим сосудистым симптомам АТ относятся: 
снижение или отсутствие пульса на периферических артериях 
(ПФА), разница в артериальном давлении (АД) на верхних 
конечностях, шумы над пораженными артериями, кароти-
диния, перемежающаяся хромота, стенокардия, острые на-
рушения мозгового кровообращения (ОНМК), реноваску-
лярная гипертензия (РВГ) и ретинопатия. 

Острая воспалительная фаза, проявляющаяся, как правило, 
артралгиями, миалгиями, кожной сыпью и конституциональ-
ными нарушениями – КН (анорексия, лихорадка), длящаяся 
от нескольких недель до месяцев с рецидивирующим течением, 
является обычным вариантом АТ. Эта фаза часто не распознается 
у детей из-за неспецифичности симптомов и отсутствия се-
рологических биомаркеров, что приводит к значительным 
сосудистым повреждениям у трети пациентов к моменту ди-
агностики [37]. Частота поздней диагностики АТ у детей в  
4 раза выше, чем у взрослых [38]. Однако период задержки 
диагностики АТ у детей сравнительно меньше (2,5–11,3 мес), 
о чем свидетельствуют данные исследований в индийской и 
турецкой когортах [22, 34]. В Китае у детей наиболее частыми 
клиническими симптомами АТ были КН (29,7%), артериальная 
гипертензия – АГ (70,3%), общая слабость и асимметрия 
пульса на ПФА (37,6%), синдром перемежающейся хромоты 
(22,8%), коронариит (3%), ЗСН (24,8%), неврологическая и 
глазная патология (44,6%) [39]. В Индии у пациентов с дебютом 
АТ в детском возрасте наиболее часто определялись асиммет-
ричный пульс на ПФА, АР (35,2%), АГ (64,7%), кардиомиопатия 
– КМП (41,1%) и ЗСН (47%) [33]. При сравнении клинической 
картины АТ у детей и взрослых в индийской когорте были 
выявлены следующие различия: пациентов женского пола в 
детской популяции было меньше, чем во взрослой (70,6 и 
79,1% соответственно); у детей чаще наблюдались лихорадка, 
абдоминальный ишемический синдром, КМП и ишемическая 
почка, в то время как у взрослых – синдром перемежающейся 
хромоты, отсутствие пульса на ПФА и АР. 

Поражение скелетно-мышечной системы не является 
распространенным клиническим проявлением АТ в детском 
возрасте. Так, у детей в Южной Америке артрит встречался 
всего в 24% случаев [40]. 

Поражение кожи у детей (8–14%) и взрослых (2–28%) с 
АТ наблюдается нечасто и в основном представлено узловатой 
эритемой [41]. К другим кожным проявлениям относятся 
гангренозная пиодермия, сетчатое ливедо и язвенно-некро-
тические высыпания. G. Clemente и соавт. [42] сообщают о 
превалировании лихорадки, выраженной слабости и снижения 
массы тела у 77,5% детей в возрасте до 10 лет и старше. В то 
же время у детей наиболее частыми клиническими признаками 
были слабая периферическая пульсация (85,9%), АГ (84,5%) 
и ОНМК по ишемическому типу (70,4%). 

Вовлечение сердечно-сосудистой системы при АТ от-
мечается почти у 19% детей, тогда как истинный коронариит 
встречается редко [39]. Во многих исследованиях показано, 
что АГ имеется у значительной части больных АТ независимо 
от возраста [43, 44]. У детей из азиатских стран АТ является 
наиболее распространенной причиной РВГ, которая ассо-
циируется с высокой смертностью [44]. Частота РВГ у 
взрослых пациентов с АТ колеблется от 40 до 85% [43]. 

Отсутствие пульса на ПФА (62,5–85,9%) и систолический 
шум (56%) характерны для пациентов детского возраста, что 
подчеркивает важность тщательного осмотра. Синдром пе-
ремежающейся хромоты и каротидиния у взрослых наблю-
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Показатели распространенности АТ у детей и взрослых  
в разных странах (на 1 млн населения) 
Prevalence rates of Takayasu arteritis in children and adults  
in different countries (per 1 million population)

Страна                                            Дети с АТ                   Взрослые с АТ

Примечание. Нд – нет данных.

Южная Корея                              6,3                                32,5 
 
Швеция                                         0,4                                6,4 
 
Япония                                          1,5                                40 
 
Великобритания                         0,3                                4,7–7,1 
 
США                                              0,1                                0,9 
 
Норвегия                                       Нд                               7,1 
 
Кувейт                                            Нд                                7,8–9,5 
 
Бразилия                                       Нд                                16,9 
 
Китай                                             Нд                                7,1 
 
Таиланд                                          Нд                                1,0 
 
Франция                                        Нд                                4,0



даются чаще, чем у детей [19]. В Японии у взрослых пациентов 
с АТ нередко выявляются асимметричный пульс на лучевых 
артериях (ЛА) и перемежающаяся хромота [45]. В России, 
по данным И.О. Смитиенко [46], клиническая диагностика 
АТ основывалась на ослаблении и асимметричности пульса 
на ЛА, а также шумах над сонными, подключичными арте-
риями и БА. По другим данным, в российской популяции 
наиболее частыми первыми симптомами АТ являются АГ 
(часто рефрактерная), асимметрия пульса и АД на плечевых 
артериях [47]. У детей наиболее часто встречались систоли-
ческая АГ (66,4%) и асимметрия периферического пульса на 
ЛА (61,3%). В индийской когорте основные сердечно-сосу-
дистые осложнения (ССО) у взрослых пациентов с АТ были 
представлены ишемическим инсультом – ИИ (7,5%) и де-
компенсированной хронической сердечной недостаточностью 
(ДХСН), обусловленной тяжелой АР (7,7%) [48]. В Велико-
британии частота АГ у детей достигала 73%, у трети из них 
диагностированы КМП (27%), реже – стенокардия (18%) и 
отсутствие периферического пульса (18%). Значительно реже 
определялись перемежающаяся хромота нижних конечностей 
(9%), перикардит (9%) и клапанное поражение сердца (9%). 
В 2% случаев обнаружены аневризма левого желудочка, тя-
желая аортальная и митральная недостаточность [35]. 

АР, обусловленная аортитом восходящего отдела аорты, 
является одним из наиболее распространенных осложнений 
АТ [26]. E.J. Kang и соавт. [49] обнаружили стенотическое 
поражение коронарных артерий у 53,2% взрослых пациентов 
с АТ, у 5–20% из них оно клинически проявлялось стено-
кардией, острым инфарктом миокарда (ОИМ) и тяжелыми 
аритмиями. Частота ОИМ при АТ колеблется от 3,4 до 24,4%, 
тогда как T. Sun и соавт. [50] описали развитие ОИМ у 8,9% 
взрослых пациентов с АТ. L. Wilson и соавт. [51] сообщили о 
3 случаях коронариита, проявившегося стенокардией и ОИМ, 
у девочек-подростков, которым были проведены баллонная 
ангиопластика, аортокоронарное шунтирование и транс-
плантация сердца. У детей коронариит, как правило, сопро-
вождается более высокой лабораторной активностью и склон-
ностью к аневризматической дилатации по сравнению со 
взрослыми пациентами [52]. Частота аневризм аорты и ПФА 
у детей, по данным австрийских исследователей, составляет 
10%, с преимущественной локализацией в области грудной 
аорты и БА [53]. 

Сообщений о миокардите как у взрослых, так и у детей 
мало, и они представлены в основном отдельными клини-
ческими случаями [41]. 

В исследованиях взрослых пациентов с АТ развитие 
ОНМК отмечалось редко. Так, по данным многоцентрового 
исследования, проведенного во Франции, развитие ИИ за-
регистрировано у 6,3% больных АТ, а транзиторной ишеми-
ческой атаки – у 7,5% [27]. В Китае и Южной Корее у 
взрослых пациентов с АТ частота ИИ достигала 11,1 и 5,4% 
соответственно [54]. 

 
Выживаемость и смертность 

Выживаемость при АТ в целом высокая при условии 
своевременной диагностики и терапии. Общая выживаемость 
при АТ через 1 и 3 года после установления диагноза достигает 
98,9 и 98,1% соответственно, через 5 лет – 91–97%, а через 
10 лет – 85–90%. Однако выживаемость без осложнений 
через 1 и 3 года составляет 75,6 и 59,9% соответственно [27]. 
В различных географических регионах выживаемость взрослых 

пациентов с АТ варьируется от 67 до 100% [55]. Высокие по-
казатели выживаемости регистрируются в развитых странах. 
Так, 5-летняя выживаемость пациентов с АТ во Франции 
достигает 95% [56], 10-летняя выживаемость в Южной  
Корее – 85% [57], а в Российской Федерации – 89,4% [58].  

Несмотря на высокую выживаемость, прогноз при АТ 
считается неблагоприятным из-за значительного риска ослож-
нений, приводящих к стойкой утрате трудоспособности у 
пациентов молодого возраста. На показатели выживаемости 
существенно влияют тяжесть клинических проявлений и 
ССО, таких как КМП, ДХСН, ОНМК, расслоение аорты, 
разрыв аневризм, тромбоз магистральных сосудов и тром-
боэмболия легочной артерии (ТЭЛА) [58]. Аортит восходящей 
аорты с развитием недостаточности аортального клапана 
(АК) и выраженная АР являются частыми причинами ДХСН. 
15-летняя выживаемость больных после хирургического вме-
шательства на АК достигает 76,1%. Активная терапия и свое-
временное протезирование АК повышают выживаемость па-
циентов с выраженной АР [59]. 

Данные о смертности при АТ различаются в зависимости 
от этнической принадлежности, региона проживания и 
протоколов регистрации. Согласно результатам ряда ис-
следований, показатели смертности при АТ с дебютом в 
детском возрасте до 2000 г. колебались от 22,5 до 35%, тогда 
как с 2001 по 2018 г. на фоне применения современных ме-
тодов лечения наблюдалось значительное снижение ле-
тальности – до 15% [23]. В канадской когорте у детей, по-
лучавших ГИБП, отмечалась более высокая выживаемость 
и в течение последующих 2 лет не зарегистрировано ни од-
ного обострения по сравнению с детьми, не получавшими 
эти препараты [60]. В Великобритании при ретроспективном 
анализе данных за 23 года наблюдения уровень смертности 
у детей с АТ не превышал 27%; основной причиной были 
ССО, обусловленные в основном неконтролируемой РВГ 
[35]. По данным южноафриканских авторов, непосред-
ственной причиной смерти у детей с АТ была ДХСН как 
исход гипертрофической КМП вследствие резистентной 
АГ, а также осложнения хирургических вмешательств [23]. 
Турецкие авторы сообщают об отсутствии летальных исходов 
у детей за 15 лет наблюдения (2002–2017 гг.) на фоне тща-
тельного контроля активности заболевания и применения 
ГИБП [34]. В Китае у 42% взрослых пациентов основной 
причиной летального исхода была ДХСН, обусловленная 
КМП, ишемической болезнью сердца и миокардитом. Дру-
гими причинами смерти являлись разрыв аневризмы БА 
(16,7%) и тяжелая пневмония, осложненная септическим 
шоком (16,7%) [55]. N. Hassold и соавт. [21] показали, что у 
взрослых пациентов с АТ обострения и летальность на-
блюдались чаще, чем у детей. Причинами смерти у 11 из  
13 взрослых больных являлись ДХСН (15,4%), геморраги-
ческий шок вследствие разрыва аневризм аорты (23,1%), 
ишемический мезентерит с тромбозом (23,1%), ТЭЛА (7,7%) 
и септический шок (15,4%). 

У детей и взрослых пациентов с АТ наблюдается склон-
ность к рецидивированию заболевания. S. He и соавт. [61] 
установили, что к факторам риска обострения АТ относятся 
длительность болезни без терапии в первые 2 года, церебро-
васкулярные события (ЦВС) в анамнезе, аневризмы, пора-
жение восходящей аорты или ее дуги, количество пораженных 
артерий (>6), лейкоцитоз и высокий уровень СРБ. Наличие 
в анамнезе ЦВС и клапанной патологии сердца было связано 
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