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Введение
Малоиммунный гломерулонефрит (МИГН) является

одним из иммунопатогенетических типов быстропро-
грессирующего гломерулонефрита (БПГН) [1], который
характеризуется клиническими признаками остронеф-
ритического синдрома с прогрессирующей почечной не-
достаточностью (удвоение содержания креатинина в
срок 3 мес) и морфологической картиной экстракапил-
лярного гломерулонефрита. Частота МИГН в европей-
ской популяции составляет 1–2/100 тыс. с тенденцией к
росту заболеваемости за последнее время [2]. В зависи-
мости от преимущественного механизма повреждения,
клинической картины и лабораторных показателей вы-
деляют 5 иммунопатогенетических типов БПГН [3]. Ос-
новными критериями, определяющими каждый из ти-
пов, являются данные иммунофлуоресцентного исследо-
вания, соответствующие повреждающему фактору, опре-
деляемому в сыворотке: антитела к базальной мембране
клубочков (БМК), иммунные комплексы (ИК), антинейт-

рофильные цитоплазматические антитела (АНЦА). При
МИГН, наиболее распространенном иммунопатогенети-
ческом типе (50%), отсутствуют ИК и антитела к БМК,
чему соответствует негативный результат иммунофлу-
оресцентного исследования. Характерной морфологиче-
ской особенностью всех вариантов БПГН считается на-
личие клеточных, фиброзно-клеточных или фиброзных
полулуний [4]. Другим фактором, определяющим осо-
бенности клинической картины, является тип циркули-
рующих антител – миелопероксидаза (МПО) или перок-
сидаза 3 (Пр3), которые определяются примерно у 90%
пациентов с МИГН (АНЦА-ассоциированный васкулит).
При гранулематозе с полиангиитом в 65–75% случаев
выявляются Пр3-АНЦА, при микроскопическом поли-
ангиите и эозинофильном гранулематозе с полиангии-
том преобладают МПО-АНЦА, выявляемые в 60 и 40%
случаев соответственно. В большинстве случаев МИГН
является проявлением системного васкулита, но может
быть локально почечным.
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Abstract
The female patient with extracapillary pauci-immune AncA associated glomerulonephritis having antibodies against myeloperoxidase and dial-
ysis-requiring renal failure is described. The computed tomography revealed the mucous membrane thickening in the maxillary sinus. The pulse
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В 2010 г. была предложена классификация морфоло-
гических изменений при АНЦА-ассоциированных вас-
кулитах, выделяющая 4 варианта поражения: фокаль-
ный (более 50% клубочков без полулуний), экстрака-
пиллярный (более 50% клубочков с клеточными либо
фиброзно-клеточными полулуниями), склерозирую-
щий (более 50% клубочков полностью склерозированы)
и смешанный [5]. Подобное разделение на классы поз-
воляет значительно точнее оценить прогноз и опреде-
лить объем необходимой терапии.

Под нашим наблюдением находится больная с
МИГН. Приводим клиническое наблюдение.

Клиническое наблюдение
Больная И., 61 год, поступила в ГКБ им. С.С. Юдина с

жалобами на слабость, снижение аппетита, периодиче-
скую тошноту, повышение цифр артериального давле-
ния (АД). По данным анамнеза, около 15 лет страдает
артериальной гипертензией с максимальным подъе-
мом АД до 200/100 мм рт. ст., адаптирована к 130/90 мм
рт. ст. В анамнезе 6 самостоятельных родов. Во время
последней беременности обнаруживался белок в моче,
отмечались отеки нижних конечностей, регрессировав-
шие после родоразрешения. В течение последнего ме-
сяца стала отмечать нарастание слабости, снижение ап-
петита, периодическую тошноту, повышение цифр АД.
При амбулаторном обследовании выявлено повышение
показателей креатинина до 500 мкмоль/л, в связи с чем
больная госпитализирована.

При осмотре состояние средней тяжести. Сознание
ясное. Конституция – гиперстенический тип. Пита-
ние повышенное. Кожные покровы обычной окраски.
Костно-мышечная система без особенностей. Частота
дыхания – 16/мин. Дыхание везикулярное, хрипов и
шума трения плевры нет. АД – 130/80 мм рт. ст.; ча-
стота сердечных сокращений – 78/мин; Тоны сердца
звонкие, ритмичные, шумы не выслушиваются. Жи-
вот при пальпации: мягкий, безболезненный. Печень
и селезенка не увеличены. Область почек не изме-
нена. Симптом Пастернацкого отрицательный с
обеих сторон. Мочеиспускание редкое, безболезнен-
ное.

Общий анализ крови: Нb – 111 г/л, лейкоцитарная
формула без особенностей, СОЭ – 69 мм/ч. Биохимиче-
ский анализ крови: креатинин – 500 мкмоль/л, моче-
вина – 32 ммоль/л, калий – 6,2 ммоль/л. Общий анализ
мочи: белок – 1 г/л, с активным мочевым осадком.

Компьютерная томография (КТ) органов грудной
клетки: инфильтративных изменений не выявлено. На
серии КТ придаточных пазух носа отмечается утолщение
слизистой по нижней стенке правой верхнечелюстной
пазухи до 20 мм, пневматизация других придаточных па-
зух не нарушена. Ультразвуковое исследование почек:
правая – 112×63 мм, конкременты до 10 мм, левая –
116×64 мм, в нижнем сегменте округлая анэхогенная
структура 67×74 мм, в центральном сегменте аналогич-
ная – 24 мм, конкременты 3–5, паренхима – 19 мм, ча-
шечно-лоханочные системы не расширены.

В связи с отрицательной динамикой показателей азо-
темии проведена имплантация временного централь-
ного венозного катетера с последующей инициацией
заместительной почечной терапии (ЗПТ). Переноси-
мость сеансов ЗПТ удовлетворительная, гемодинамиче-
ски больная была стабильна и отметила улучшение об-
щего самочувствия. С согласия пациентки проведена
пункционная нефробиопсия. По данным гистологиче-
ского исследования биоптата выявлена морфологиче-
ская картина экстракапиллярного гломерулонефрита
(рис. 1–3).

Световая микроскопия: (окраски: гематоксилином и
эозином, ШИК-реакция, трихром по Массону). В препа-
рате 16 клубочков, 8 из которых полностью склерозиро-

Рис. 1. Сегментарные фиброзно-клеточные полулуния (черные
стрелки). Полностью склерозированный клубочек (белая стрелка).
Окраска PAS, ×200.
Fig. 2. Segmental fibrocellular crescents (black arrows). Globally sclerosed
glomerulus (white arrow). PAS stain, х200.

Рис. 2. Клубочки с преимущественно клеточными полулуниями.
Имеются участки фибриноидного некроза (черная стрелка) 
и сегментарного склероза (белая стрелка) капиллярных петель.
Окраска трихромом по Массону, ×200.
Fig. 3. Glomeruli with mostly cellular crescents. Areas of fibrinoid necrosis
(black arrow) and segmental sclerosis (white arrow) of the capillary loops.
Masson's trichrome stain, х200.
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ваны, еще один выглядит ишемизированным. Во всех
оставшихся клубочках определяются сегментарные (4)
и циркулярные (3) клеточные (4) и фиброзно-клеточ-
ные полулуния. Сохранные стенки капиллярных петель
не утолщены, одноконтурные. Отек и формирующийся
диффузно-очаговый фиброз интерстиция с сопутствую-
щей атрофией канальцев, занимающие около 30–40%
паренхимы. Диффузно-очаговая, достаточно плотная
интерстициальная инфильтрация лимфоцитами в зо-
нах склероза и перигломерулярно. Дистрофия каналь-
цевого эпителия. Артерии – артериосклероз. Арте-
риолы – без особенностей.

Иммунофлуоресценция: IgG – следы, Igm – нега-
тивно, IgA – негативно, c3 – негативно, c1q – нега-
тивно, Kappa – следы, Lambda – следы, фибриноген –
негативно.

Заключение: экстракапиллярный малоиммунный
гломерулонефрит с 88% клеточных и фиброзно-кле-
точных полулуний. Учитывая данные иммунофлуорес-
ценции, морфологическая картина характерна для
AncA-ассоциированного васкулита.

Данные серологического исследования: антитела к
МПО – 29,8 ед/мл, антитела к Пр3 – 2,2 ед/мл, анти-
тела к БМК – 2,1 ед/мл.

С учетом клинического течения, морфологической
картины нефробиоптата, данных серологического ис-
следования диагностирован «Быстропрогрессирующий
нефритический синдром. Диффузный экстракапилляр-
ный гломерулонефрит» (МКБ-10: код №01.7). Иммуно-
патогенетический тип III, АНЦА-ассоциированный с
наличием антител к МПО.

Больной назначена терапия системными глюкокор-
тикоидами: «пульсовое» введение метилпреднизолона
суммарно 2000 мг (с последующим переходом на перо-
ральную форму в суточной дозе 24 мг в преднизолоно-
вом эквиваленте) и циклофосфамида (циклофосфан
500 мл); рис. 4. Отмечено улучшение самочувствия (ре-

грессия слабости, появление аппетита), повышение
уровня гемоглобина до 103 г/л. В связи с сохраняющи-
мися признаками активности процесса (активный
мочевой осадок, анемия, диализпотребное почечное
повреждение, гиперпродукция антител к МПО) при-
нято решение об усилении патогенетической терапии.
Повторно введено 3000 мг метилпреднизолона 
(с последующим переходом на пероральный прием 
60 мг/сут) и циклофосфамида (с интервалом дважды
по 500 мг); см. рис. 4.

При очередном обследовании состояние больной
удовлетворительное, показатели азотемии стабильные
(креатинин – 149 мкмоль/л, мочевина – 5,9 ммоль/л,
калий – 5 ммоль/л). В общем анализе мочи: белок – 
0,3 г/л, эритроциты – 80 в поле зрения. Результаты се-
рологического обследования: антитела к МПО – 
2,6 ед/мл, антитела к Пр3 – 2,5 ед/мл, антитела к БМК –
1,2 ед/мл. Инициировано снижение дозы системных
глюкокортикостероидов (в настоящий момент паци-
ентка принимает 9,5 мг). В проведении ЗПТ не нужда-
ется. Наблюдение за больной продолжается.

Обсуждение
По данным исследования нефробиоптата у больной

выявлена морфологическая картина экстракапилляр-
ного гломерулонефрита (88% клеточных и фиброзно-
клеточных полулуний). При иммунофлуоресцентном
исследовании отсутствовало свечение иммуноглобули-
нов и фрагментов комплемента. Такая картина позво-
лила отнести данный случай к III иммунопатогенетиче-
скому типу (малоиммунный экстракапиллярный неф-
рит). По данным иммуносерологического исследования
выявлены антитела к МПО при отсутствии антител к
Пр3 и БМК, что было квалифицировано как АНЦА-ассо-
циированный васкулит с изолированным поражением
почек в виде МИГН. А с учетом особенностей светоопти-
ческой картины можно констатировать смешанный
класс по классификации А.Е. Berden [5]. У большинства
больных МИГН выявляются АНЦА независимо от нали-
чия или отсутствия внепочечных системных проявле-
ний [6]. В то же время имеется специфичность АНЦА,
определяющая фенотип МИГН. Так, у 81% пациентов с
АНЦА-ассоциированным васкулитом с изолированным
поражением почек выявлялись антитела к МПО, в то
время как среди больных с наличием внепочечных про-
явлений (костные деструкции, седловидная деформа-
ция носа) почти во всех случаях (94%) обнаруживались
антитела к Пр3 [7]. У обсуждаемой больной МИГН с на-
личием антител к МПО отсутствовали системные вне-
почечные проявления, в том числе поражение легких.
Однако на серии КТ придаточных пазух выявлено утол-
щение слизистой по нижней стенке правой верхнече-
люстной пазухи до 20 мм. В одном из недавних иссле-
дований у 44% больных системными васкулитами вы-
явлено поражение ЛОР-органов (назальная обструк-
ция, кровянистые выделения из носа, корки в носу, по-
ражение пазух, кондуктивная и нейросенсорная потеря
слуха, охриплость, гранулематозный синусит и воспа-

Рис. 3. Два клубочка полностью склерозированы, в одном из них
определяются фрагменты фиброзного полулуния. Окраска
гематоксилином и эозином, ×200.
Fig. 4. Two globally sclerosed glomeruli, fragments of the fibrous crescent are
visible in one of those. Hematoxylin and eosin stain, х200.
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ление гортани) [8]. При этом было установлено, что в
случаях вовлечения в процесс верхних дыхательных пу-
тей наблюдаются менее выраженные фиброзные изме-
нения в легких, тубулярная атрофия (по данным иссле-
дования почечных биоптатов) и лучшие показатели
функции почек. Эти данные свидетельствуют о суще-
ствовании различных фенотипов АНЦА-ассоциирован-
ных васкулитов, в том числе с поражением верхних ды-
хательных путей, имеющих свой прогноз. Не исклю-
чено, что выявленные при КТ-исследовании утолщения
слизистой пазух может быть одним из начальных си-
стемных (внепочечных) проявлений системного васку-
лита, формирующих фенотип АНЦА-ассоциированного
васкулита у данной больной и, возможно, определяв-
шего относительно благоприятный прогноз.

Особенностью данного случая является нарушение
азотовыделительной функции почек с момента диагно-
стики заболевания, требующей ЗПТ, что считается не-
благоприятным прогностическим фактором. Леталь-
ность нелеченых больных МИГН в течение первого

года составляет около 80%, в то время как при агрессив-
ной иммуносупрессии 5-летняя выживаемость дости-
гает 75% [9]. Применение глюкокортикоидов в сочета-
нии с циклофосфамидом в режиме пульс-терапии у об-
суждаемой больной с неблагоприятными прогностиче-
скими факторами (пожилой возраст, диализпотребная
почечная недостаточность в дебюте заболевания) поз-
волило снизить выработку АНЦА и предотвратить не-
обратимое повреждение почек.

С целью оценки прогноза и выбора оптимального ме-
тода лечения адекватной и своевременной терапии
всем больным с БПГН, даже при выраженной почечной
недостаточности, требующей проведения гемодиализа,
показана биопсия почки [10]. Своевременная иммуно-
супрессивная терапия иногда позволяет добиться вос-
становления функции почек, как это имело место у об-
суждаемой нами больной.
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Рис. 4 Схема истории заболевания больной И.
Fig. 4. Scheme of the patient I. disease history.

Пациентка И., 61 год, пенсионер
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Пульс-терапия МП=2000 мг;
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Hb, г/л     ■
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Примечание. МП – метилпреднизолон, ЦФ – циклофосфамид, БМК – базальная мембрана клубочков, МПО – миелопероксидаза, 
Пр3 – протеиназа-3, Hb – гемоглобин.
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