
Гетерогенность клинико-морфологических форм и

разнообразие манифестных вариантов системных васку-

литов (СВ), ассоциированных с антинейтрофильными ци-

топлазматическими антителами (АНЦА), представляющих

собой жизнеугрожающие редкие заболевания, обусловли-

вают сложность их ранней диагностики. Артрит и/или арт-

ралгии нередко встречаются при АНЦА-СВ и могут стано-

виться манифестным проявлением, доминирующим в

клинической картине заболевания, что следует учитывать,

обсуждая случаи раннего артрита. В критериях ревматоид-

ного артрита (РА) Американской коллегии ревматоло-

гов/Европейской антиревматической лиги (ACR/EULAR)
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Клиническая картина манифестной фазы системных васкулитов, ассоциированных с антинейтрофильными цитоплазматически-

ми антителами (АНЦА-СВ), может широко варьировать и сопровождаться поражением суставов, что затрудняет раннюю ди-

агностику заболевания. Представлено описание случая АНЦА-СВ с тяжелым поражением почек, проявления манифестной фазы

которого ограничивались поражением суставов, миалгиями и синдромом Рейно, что привело к запоздалой диагностике на стадии

почечной недостаточности с потребностью в гемодиализе (ГД). Неотложное назначение адекватной индукционной терапии поз-

волило сохранить функцию почек, несмотря на 10 дней анурии и 5 нед ГД. 

Обсуждаются необходимость планомерного подробного обследования пациентов с дебютом воспалительного поражения суставов, осо-

бенно с системными проявлениями, и включение исследования АНЦА в сыворотке крови в стандарты диагностики при раннем артрите.

Ключевые слова: системный васкулит; антинейтрофильные цитоплазматические антитела; микроскопический полиангиит; гра-

нулематоз с полиангиитом; эозинофильный гранулематоз с полиангиитом; ревматоидный артрит; ранний артрит.
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The clinical picture of the symptomatic phase of antineutrophil cytoplasmic antibody-associated systemic vasculitis (ANCA-SV) can vary wide-

ly and be accompanied by joint damage, which complicates the early diagnosis of the disease. The paper presents a case of ANCA-SV with acute

kidney injury, the manifestations of the symptomatic phase of which were confined to joint damage, myalgia, and Raynaud's syndrome, which

led to delayed diagnosis at the stage of renal failure requiring hemodialysis (HD). Urgent adequate induction therapy could preserve kidney

function, despite 10-day anuria and 5-week HD.

The paper discusses the need for a systematic detailed examination of patients with the onset of a joint inflammatory lesion, especially in those

with its systemic manifestations, and the inclusion of serum ANCA tests in the standards of diagnosis in early arthritis.
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2010 г. [1] поражение суставов охарактеризовано как «си-

новит (припухание) ≥1 сустава, который нельзя объяснить

другими заболеваниями». Пренебрежение исследованием

АНЦА-СВ в ходе дифференциальной диагностики РА мо-

жет приводить к тяжелым последствиям. Диагностика 

АНЦА-СВ на поздних стадиях, когда развивается полиор-

ганная недостаточность, ассоциируется с низкой почечной

и общей выживаемостью. 

Представляем описание случая АНЦА-СВ с тяжелым

поражением почек, проявления манифестной фазы которо-

го ограничивались поражением суставов, миалгиями и син-

дромом Рейно, что привело к запоздалой диагностике уже

на стадии почечной недостаточности с потребностью в ге-

модиализе (ГД).

Пациентка, 40 лет, в декабре 2016 г. на позднем сроке

беременности появились общая слабость, миалгии, артрал-

гии с утренней скованностью более 1 ч, затем присоедини-

лись артрит мелких суставов кистей и эпизоды синдрома

Рейно (рис. 1). В январе 2017 г. – благополучные роды. В мар-

те 2017 г. по-прежнему сохранялся полиартрит с преимуще-

ственным симметричным вовлечением мелких суставов кис-

тей и стоп, присоединилось повышение температуры тела

до субфебрильных цифр. При обследовании в «Научно-иссле-

довательский институт ревматологии им. В.А. Насоновой»

(НИИР им. В.А. Насоновой) были исключены реактивный

артрит, системная красная волчанка, системная склеро-

дермия, полимиозит, криоглобулинемический васкулит, IgA-

васкулит Шенлейна–Геноха. Уровень СРБ превышал норму в

8 раз, в общем анализе мочи, а также при мультиспиральной

компьютерной томографии (МСКТ) легких патологические

изменения не выявлены. Результаты определения в сыворот-

ке крови ревматоидного фактора (РФ), антител к цикличе-

скому цитруллинированному пептиду (АЦЦП), антиядерных

антител, антител к дезоксирибонуклеиновой кислоте, кар-

диолипинам и β2-гликопротеидам IgM + A + G были отрица-

тельными, АНЦА не исследовали. Диагностирован серонега-

тивный РА, назначен метотрексат, от лечения которым

пациентка воздержалась. 

Состояние прогрессивно ухудшалось, 20 марта 2017 г.

отметила снижение диуреза, отеки ног. Через день, 22 мар-

та, при повторном обращении в НИИР им. В.А. Насоновой

выявлено повышение уровня креатинина до 827 мкмоль/л, вы-

полнено исследование АНЦА, выявив-

шее гиперпродукцию антител к проте-

иназе 3 (аПР3) >40 норм. 

Пациентка экстренно госпитали-

зирована в отделение гемодиализа ГБ г.

Москвы, где начата заместительная

почечная терапия. Первоначально от-

мечены протеинурия 3 г/сут и массив-

ная микрогематурия, в дальнейшем диу-

рез прогрессивно снижался вплоть до

анурии. Сохранялась лихорадка до 39 °С,

вскоре присоединилось кровохарканье.

При рентгенографии выявлены двусто-

ронние очаговые изменения в легких. 

В общем анализе крови СОЭ – 93 мм/ч,

Нв – 66 г/л. На основании клинической

картины, включающей быстропрогрес-

сирующий гломерулонефрит (ГН), ге-

моррагический альвеолит в сочетании с высокой гиперпродук-

цией аПР3, диагностирован АНЦА-СВ. На фоне программного

ГД начата индукционная терапия метипредом внутривенно

1000 мг, циклофосфаном (ЦФ) внутривенно 800 мг, преднизо-

лоном внутрь 60 мг/сут, внутривенно вводили человеческий

иммуноглобулин, эритроцитарную массу, назначали эритро-

поэтин, антибактериальные и противогрибковые препараты.

Несмотря на лечение, диурез не превышал 150 мл/сут, присое-

динились кровянистые выделения из носа. 

В апреле 2017 г. госпитализирована в ГКБ № 52, где при

МСКТ легких и придаточных пазух носа выявлены признаки ге-

моррагического альвеолита, двустороннего недеструктивного

гайморита. Выполнена биопсия почки: наблюдалась морфоло-

гическая картина экстракапиллярного ГН с наличием в 100%

клубочков клеточных или фиброзно-клеточных полулуний 

(рис. 2). При иммунофлюоресцентном исследовании свечение

отсутствовало. Выявленная патоморфологическая картина

pauci-иммунного ГН с полулуниями характерна для АНЦА-СВ.

Биопсия почки осложнилась крупной гематомой (до 9 см), по-

требовавшей проведения суперселективной эмболизации по-

чечной артерии, в связи с чем терапия ЦФ была приостановле-

на. Последующее возобновление лечения ЦФ способствовало

обратному развитию клинических проявлений с улучшением

функции почек и прекращением ГД, продолжительность кото-

рого составила 5 нед. Снижение уровня креатинина крови до

291 мкмоль/л сопровождалось исчезновением лихорадки, арт-

ралгий и миалгий, обратным развитием поражения верхних

дыхательных путей и легких, но персистировала микрогема-

турия (в анализе мочи по Нечипоренко эритроциты – до

1700). После достижения суммарной дозы ЦФ 6 г был назначен

микофенолата мофетил, но отмечена его плохая переноси-

мость (диспепсия). 

В декабре 2017 г. в НИИР им. В.А. Насоновой присоеди-

нена анти-В-клеточная терапия ритуксимабом с достиже-

нием полной деплеции CD19+ В-клеток, назначен азатио-

прин. Доза преднизолона постепенно уменьшена до 20

мг/сут. В дальнейшем на фоне отсутствия клинических

признаков активности АНЦА-СВ и нормализации общего

анализа мочи отмечено снижение уровня креатинина в кро-

ви до 194 мкмоль/л.

В представленном наблюдении сложности диагностики

были связаны с нетипичной манифестацией АНЦА-СВ с

артритом, миалгиями, синдромом Рейно и более поздним
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Рис. 1. Синдром Рейно у пациентки с
дебютом АНЦА-СВ

Рис. 2. Патоморфологические измене-
ния в почке у пациентки с дебютом

АНЦА-СВ. Клеточные и клеточно-фи-
брозные полулуния в клубочках почки

(биопсия почки, окраска гематоксили-
ном и эозином)



присоединением быстропрог-

рессирующего ГН, других ха-

рактерных системных прояв-

лений заболевания, включая

геморрагический альвеолит,

риносинусит. Такой вариант

дебюта АНЦА-СВ потребовал

проведения дифференциаль-

ной диагностики прежде всего

с РА, системными заболевани-

ями соединительной ткани,

миопатиями. Отсутствие пла-

номерного обследования и на-

блюдения, во многом обуслов-

ленное низким комплаенсом у

недавней роженицы, способ-

ствовало запоздалой диагно-

стике АНЦА-СВ на этапе по-

чечной недостаточности с по-

требностью в ГД. Наряду с ис-

следованием АНЦА биопсия

почки, выявившая картину

pauci-иммунного ГН с полулу-

ниями, позволила верифици-

ровать диагноз АНЦА-СВ, но

сопровождалась дополнитель-

ными серьезными рисками.

Сочетание эпитопной специ-

фичности АНЦА к ПР3 с от-

сутствием клинических экви-

валентов гранулематозного

воспаления, что отличает мик-

роскопический полиангиит от

гранулематоза с полиангиитом

(ГПА) Вегенера и наблюдалось

у пациентки, ассоциируется с

наиболее неблагоприятным

прогнозом. Лишь неотложное

назначение адекватной индук-

ционной терапии позволило

сохранить функцию почек, не-

смотря на 10 дней анурии и 

5 нед ГД.

АНЦА-СВ представляют

собой группу заболеваний,

включающую ГПА, микроско-

пический полиангиит (МПА)

и эозинофильный гранулема-

тоз с полиангиитом Черд-

жа–Строс (ЭГПА), объеди-

ненных ключевой патогенети-

ческой ролью АНЦА, преиму-

щественным поражением со-

судов мелкого калибра [2],

общностью морфологических

изменений в почках в виде

pauci-иммунного ГН с полулу-

ниями, полиорганным пора-

жением и фатальным прогно-

зом в отсутствие своевремен-

ного адекватного лечения [3].П
ок
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Следует отметить, что на ранней стадии различия между

ГПА и МПА могут быть неочевидны. 

По данным наиболее крупных когортных исследова-

ний, поражение суставов за весь период заболевания при

различных нозологических формах встречается в 27–77%

(см. таблицу) и наблюдается чаще при МПА иАНЦА-пози-

тивном ЭГПА [4–9]. У пациентов с АНЦА-СВ и быстропро-

грессирующим ГН частота поражения суставов и/или мышц

может достигать 93% [10]. Поскольку АНЦА-СВ порой со-

провождается гиперпродукцией РФ и редко – АЦЦП

[11–13], это создает дополнительные затруднения при диф-

ференциальной диагностике АНЦА-СВ и раннего РА. 

У больных АНЦА-СВ, наблюдающихся в НИИР им.

В.А. Насоновой, спектр дебютных клинических проявле-

ний характеризовался прежде всего симптомами пораже-

ния ЛОР-органов (30–81%) и легких/бронхов (27–69%) в

сочетании с повышением температуры тела (52–63%) и

патологией суставов (18–44%), при ЭГПА и МПА – чаще

с артритом, чем с артралгиями. Так, по нашим данным, в

первый месяц болезни в 39% случаев МПА присутствова-

ло поражение крупных и мелких суставов, в большинстве

наблюдений – артрит, а не изолированные артралгии.

При сравнении больных МПА с различной эпитопной

специфичностью АНЦА отмечено, что в дебюте МПА с

аПР3 чаще, чем при МПА с антителами к миелоперокси-

дазе, наблюдалось вовлечение суставов (35 и 25%; p>0,05).

В свою очередь, ЭГПА в 44% случаев манифестировал по-

ражением суставов, чаще артритом преимущественно

крупных суставов, чем артралгиями, у 25% присутствова-

ли миалгии в основном в икроножных мышцах. В дебюте

ГПА поражение суставов отмечалось у 18% пациентов, как

правило, это были артралгии, реже – артрит, как правило,

крупных суставов. Миалгии при ГПА и МПА встречались

редко (7–5%).

Таким образом, клиническая картина манифестной

фазы АНЦА-СВ может широко варьировать и примерно у

каждого третьего пациента сопровождаться артритом/арт-

ралгиями, что затрудняет раннюю диагностику заболева-

ния и обосновывает необходимость планомерного под-

робного обследования пациентов с дебютом воспалитель-

ного поражения суставов, особенно в случаях с системны-

ми проявлениями, исследование в сыворотке крови 

АНЦА следует включать в стандарты диагностики при

раннем артрите.
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