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АННОТАЦИЯ
Введение. Узелковый полиартериит — острое, подострое или хроническое иммунокомплексное заболевание, в основе которого 
лежит поражение периферических и висцеральных артерий преимущественно мелкого и среднего калибра, развитие деструк-
тивно-пролиферативного артериита и последующая периферическая и висцеральная ишемия. Описание клинических случаев. 
В статье описываются два клинических случая узелкового полиартериита у пациента Р., 12 лет, и пациента А., 9 лет, демонстри-
рующие трудности диагностики этого заболевания на ранних этапах. Пациент Р., 12 лет, поступил в ревматологическое отделение 
Детской краевой клинической больницы Краснодара с жалобами на красные пятнистые плотные высыпания в области ладоней, 
подошвенной поверхности стоп. Ребенок болен с сентября 2017 года, после перенесенного тонзиллита отмечалось появление ли-
хорадки до 37 °C, боли в правой пяточной области, узелковые уплотнения на коже стоп, ливедо, отечность обеих кистей. Тече-
ние заболевания рецидивирующее. Мальчик получал терапию преднизолоном, микофенолата мофетилом, гидроксихлорохином, 
проведено три курса ритуксимаба (апрель 2018 года, январь 2019 года, сентябрь 2020 года). Неоднократно проводились курсы 
иммуноглобулина нормального человеческого, сосудистой терапии алпростадилом. На фоне лечения отмечена положительная 
динамика, купировалась лихорадка, улучшилось общее самочувствие, нормализовались островоспалительные маркеры крови. 
На коже сохранялось минимальное проявление ливедо, узловатые уплотнения на стопах — без прогрессирования в динамике. Па-
циент А. в апреле 2022 года поступил в ревматологическое отделение Детской краевой клинической больницы города Краснодара 
с жалобами на слабость, миалгию в нижних конечностях, возникновение очага некроза в левой поясничной области. В анамнезе 
заболевания указано, что в марте 2022 г. у мальчика на фоне полного здоровья после тренировки появились синюшные болезнен-
ные высыпания в области голеней. Изменения кожи и болезненность самостоятельно купировались без лечения. После проведен-
ного обследования был установлен диагноз: узелковый ювенильный полиартериит, активность 3-й степени. Заключение. При 
диагностике узелкового полиартериита нередко могут возникать определенные трудности, так как это заболевание протекает без 
специфических симптомов и имеет полиморфизм клинических проявлений и отсутствие четких диагностических и лабораторных 
маркеров.
Ключевые слова: узелковый полиартериит, системный васкулит, ритуксимаб, узловатая эритема, сетчатое ливедо, поверхност-
ные некрозы, подростковый возраст, клинический случай, диагностика, лечение
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ABSTRACT
Background. Polyarteritis nodosa is an acute, subacute or chronic immune complex disease associated with peripheral and visceral artery 
involvement, predominantly of middle and small sizes, development of destructive-proliferative arteritis and subsequent peripheral and 
visceral ischaemia. Cases description. The present paper describes two clinical cases of polyarteritis nodosa in patient R., aged 12, and 
patient A., aged 9, and demonstrates the difficulties of diagnosing the disease in its early stages. Patient R., aged 12, was admitted to the 
Rheumatology Unit of the Krasnodar Krai Children’s Clinical Hospital with complaints of red, patchy, dense rash on the palms and plantar 
surface of the feet. The child has been ill since September 2017, and after a history of tonsillitis suffered a fever of 37 °C, pain in the right 
heel area, nodular thickening on the feet, livedo reticularis, swelling of both hands. The disease had a recurrent course. The boy was treated 
with prednisolone, mycophenolate mofetil, hydroxychloroquine and three courses of rituximab (April 2018, January 2019, September 2020). 
Repeated courses of human normal immunoglobulin and alprostadil therapy were carried out. The treatment showed positive dynamics, 
fever was eliminated, general well-being improved, and acute inflammatory markers in blood became normal. The skin retained minimal 
manifestation of livedo, nodularities on the feet did not progress in dynamics. Patient A. was admitted to the Rheumatology Unit of the 
Krasnodar Krai Children’s Clinical Hospital in April 2022 with complaints of weakness, myalgia of the lower extremities and necrosis foci 
in the left lumbar region. The medical history indicates that in March 2022, the boy, being in good health before, developed a bluish, painful 
rash on his lower legs after a workout. Skin changes and soreness resolved on their own without treatment. After examination, a diagnosis 
was made as follows: juvenile polyarteritis nodosa, activity score — 3. Conclusion. The diagnosis of polyarteritis nodosa can be often prob-
lematic due to the very character of the disease featured by absence of specific symptoms, by polymorphism of clinical manifestations, and 
by lack of clear diagnostic and laboratory markers. 
Keywords: polyarteritis nodosa, systemic vasculitis, rituximab, erythema nodosum, livedo reticularis, superficial necrosis, adolescent age, 
clinical case, diagnosis, treatment
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ВВЕДЕНИЕ
Узелковый полиартериит (УП) — острое, подострое 

или хроническое иммунокомплексное заболевание, в осно-
ве которого лежит поражение периферических и висцераль-
ных артерий преимущественно мелкого и среднего калибра, 
развитие деструктивно-пролиферативного артериита и по-
следующая периферическая и висцеральная ишемия [1–3].

Ювенильный полиартериит — это разновидность узел-
кового полиартериита, который чаще всего развивается 
у детей [3–5]. Для него характерно развитие тромбангии-
та как гиперергического фактора, обширное повреждение 
периферических сосудов и кожи, некроз слизистых обо-

лочек. При ювенильном полиартериите патологический 
процесс обычно подвержен длительному хроническому 
рецидивирующему течению [3, 4].

Типичная форма узелкового полиартериита у детей 
представлена преимущественным развитием системных 
поражений внутренних органов, близким по течению 
к полиартерииту у взрослых [5]. Повышенное артериаль-
ное давление, абдоминальная ишемия, инсульты, ишеми-
ческая болезнь сердца, легочные васкулиты и др. характе-
ризуются тяжелым течением вследствие поражения почек 
и имеют высокую летальность [5, 6].
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Критерии

Обязательные Дополнительные

Патоморфологические
изменения

Ангиографические
изменения

Поражение кожи

Артериальная гипертензия

Миалгии или мышечная
слабость

Поражение почек

Периферическая нейропатия

Наличие некротизирующего
васкулита мелких и (или) 

средних артерий

Аневризмы, стенозы или
окклюзии мелких и (или) 

средних артерий, не связанные
с фибромышечной дисплазией

или другими
невоспалительными

состояниями

Сетчатое ливедо, кожные
узелки, поверхностные

и глубокие кожные некрозы

Систолическое/диастолическое
АД > 95 перцентиля по росту

Моторный мононеврит
и сенсорная периферическая

нейропатия

Протеинурия > 0,3 г/сут или
альбумин в моче/креатинин > 

30 ммоль/мг в утренней
порции; гематурия или число
эритроцитов > 5 клеток в поле
зрения; снижение клубочковой

фильтрации по формуле
Шварца < 50% от нормы

Рис. 1. Диагностические критерии узелкового полиартериита у детей.
Примечание: схема составлена авторами на основе рекомендаций EULAR/PRINTO/PReS, 2010.
Fig. 1. Diagnostic criteria for polyarteritis nodosa in children.
Note: compiled by the authors according to EULAR/PRINTO/PreS recommendations, 2010.

В патогенезе узелкового полиартериита основную 
роль играет активация иммунного процесса и накопле-
ние лейкоцитов, связанных с иммунными комплексами. 
Иммунокомплексное воспаление развивается в стенках 
мелких и средних артерий. Результатом является де-
структивно-пролиферативный васкулит, деформация 
сосудов, замедление кровотока, нарушения реологии 
и процессов гемокоагуляции, что приводит к ишемии 
тканей. Результатом этого процесса является фиброз 
стенок сосудов [7].

У детей частота возникновения УП неизвестна. В насто-
ящее время УП диагностируется редко.

Диагноз узелкового полиартериита устанавливают 
на основании критериев Европейской лиги против рев-
матизма (EULAR), Международной педиатрической 
ревматологической организации по клиническим иссле-
дованиям (PRINTO) и Европейского общества детских 
ревматологов (PreS) 2010 г. [8, 9]. В клинических реко-
мендациях 2018 г. указано, что утвержденной классифи-
кации УП нет1 [1]. Диагностические критерии (обязатель-
ные и дополнительные) у детей, определенные согласно 
клиническим рекомендациям, представлены на рисун-
ке 1. Диагноз узелкового полиартериита устанавливается 
при наличии как минимум одного обязательного и одного 
дополнительного критериев.

Для установки диагноза «узелковый полиартериит» тре-
буется провести дифференциальную диагностику с раз-
личными ревматическими, инфекционными и онкологи-
ческими заболеваниями [10].

Целью лечения узелкового полиартериита является по-
давление иммунных реакций воспаления и улучшение 
местного кровообращения в зоне поражения. Для терапии 
УП применяют глюкокортикостероиды (ГК) (преднизолон 
1 мг/кг/сут). Также для лечения типичных вариантов УП 
назначают циклофосфан (ЦФ) в суточной дозе 2–3 мг/кг, 
а также в виде внутривенной пульс-терапии, либо сочета-
ние ЦФ с коротким курсом преднизолона в дозах менее 
0,5 мг/кг. С целью улучшения кровообращения приме-
няют антикоагулянты, антиагреганты, ангиопротекторы. 
Анальгетики применяются для облегчения боли; антиги-
пертензивные препараты при высоком артериальном дав-
лении [11].

При тяжелом течении УП применяется комбинация 
препаратов глюкокортикоидов и циклофосфамидов, а так-
же сочетание с сеансами плазмафереза [12]. Но важно 
отметить, что назначение комбинированных препаратов 
способно приводить к развитию нежелательных побоч-
ных эффектов, которые развиваются в первый год у 25% 
пациентов, а лечение пациентов иммуносупрессивными 
препаратами может оказывать токсическое действие и по-
вышать риск инфекционных и онкологических заболева-
ний [13].

В настоящее время ведутся разработки препаратов 
для лечения тяжелых форм ювенильного полиартериита 
[14, 15]. Рассматривается возможность использования 
препарата ритуксимаб для лечения различных аутоим-
мунных заболеваний. Этот препарат является химерным 
моноклональным антителом против CD20 и содержит 

1 Союз педиатров России. Клинические рекомендации Узелковый полиартериит. Ювенильный полиартериит. 2018 г. Available: https://aspirre-
russia.ru/upload/medialibrary/ef7/М30%20Узелковый%20 полиартериит.%20 Ювенильный%20 полиартериит.pdf
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Таблица. Динамика лабораторных показателей по данным истории болезни пациента Р.
Table. Patient R.: dynamics of laboratory parameters according to medical history

Показатели

Дата 

Ед. изм.

05
.1

0.
20

17
 г.

 

16
.1

0.
20

17
 г.

 

17
.1

1.
 2

01
7 

г. 

13
.1

2.
20

17
 г.

 

29
.1

2.
20

17
 г.

 

30
.0

1.
20

18
 г.

 

15
.0

5.
20

18
 г.

 

28
.1

2.
20

18
 г.

 

Ре
ф

ер
ен

сн
ы

е 
зн

ач
ен

ия
СОЭ мм/ч 45 44 52 57 60 1–8

Лейкоциты 109/л 13,9 8,8 32,7 17,9 5–12
Тромбоциты 109/л 665 746 698 160–390

СРБ мг/л 24 4 65 8 23 70 60 56,34 0–10
Нb г/л 95 85 110–140

АСЛ-О МЕ/мл 703 - 470 до 150
Фибриноген г/л 5,46 - 6 2,7–4,7

с-АNCA титр сомни-
тельный - обнару-

жено <1:40

p-ANCA не обна-
ружено

Прокальцитонин нг/мл 0,035 - 0–0,046

Маркеры гепа-
тита В (HBsAg, 

HBeAg, anti-
HBcIgM)

- не обна-
ружено - не обнару-

жено

Примечание: таблица составлена авторами. Сокращения: СОЭ — скорость оседания эритроцитов; СРБ — С-реактивный 
белок; Hb — гемоглобин; АСЛ-О — антистрептолизин О; АNCA — антитела к цитоплазме нейтрофилов.
Note: compiled by the authors. Abbreviations: СОЭ — erythrocyte sedimentation rate (ESR); СРБ — C-reactive protein; Hb — 
hemoglobin; ASL-O — antistreptolysin O; ANCA — antibodies to the cytoplasm of neutrophils.

человеческий компонент IgG1k, способствующий умень-
шению количества В-клеток, помогая предотвратить раз-
витие аутоиммунных процессов [16]. Важно помнить, 
что В-лимфоциты участвуют в патогенезе аутоиммунных 
заболеваний, синтезируя аутоантитела, участвуя в пре-
зентации антигенов и увеличивая количество Т-лимфо-
цитов, способствуя образованию воспалительных цито-
кинов [17, 18].
КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР № 1
Информация о пациенте

Пациент Р., 12 лет, поступил 17.06.2022 г. в ревматоло-
гическое отделение государственного бюджетного учре-
ждения здравоохранения «Детская краевая клиническая 
больница» Министерства здравоохранения Краснодарско-
го края (ГБУЗ ДККБ) с жалобами на красные пятнистые 
плотные высыпания в области ладоней (больше справа), 
подошвенной поверхности стоп, мышечную слабость, 
недомогание.

Анамнез заболевания: По данным истории болезни. 
В сентябре 2017 г. ребенок перенес острый тонзиллит, по-
явилась фебрильная лихорадка до 38,5–39,5 °C, слабость, 
получал антибактериальную терапию с положительным 
эффектом.

С 05.10.17 появились боли в правой пяточной области, 
узелковые высыпания в области правого плеча, на туло-
вище и конечностях, ливедо, подъем температуры тела 

до 37,7 °C. Госпитализирован в государственное бюд-
жетное учреждение здравоохранения «Детская городская 
клиническая больница города Краснодара» Министерст-
ва здравоохранения Краснодарского края (ГБУЗ «ДГКБ 
г. Краснодара» МЗ КК) с диагнозом «Узловатая эритема». 
При обследовании в клиническом анализе крови обнару-
жены увеличение СОЭ, умеренный лейкоцитоз, повыше-
ние концентрации СРБ и фибриногена, с-АNCA сомни-
тельный (табл.).

Получал лечение: цефотаксим 2 г/сут в течение 10 дней 
(с 16.10.17 г.), отмечалось улучшение лабораторных показа-
телей (табл.). С 18.10.17 г. появилась фебрильная лихорад-
ка. Проведена пункция костного мозга — патологических 
изменений не выявлено, посевы (кровь, моча) отрицатель-
ные, ультразвуковое исследование (УЗИ) органов брюшной 
полости: патологии не выявлено. УЗИ почек — диффузные 
изменения паренхимы и двустороння пиелоэктазия. Ком-
пьютерная томография органов грудной клетки (КТ ОГК), 
органов брюшной полости (КТ ОБП) и забрюшинного про-
странства — без патологии. Магнитно-резонансная томо-
графия (МРТ) головного мозга — без патологии. Ультраз-
вуковая допплерография сосудов (УЗДГ) сосудов почек 
и нижних конечностей — без патологии.

Неоднократно проводились телемедицинские консуль-
тации с ревматологами, нефрологами, гематологами, эн-
докринологами ГБУЗ ДККБ. На основании данных анам-
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неза (острое начало, лихорадка, боли в мышцах), анализа 
клинической картины (узелковые высыпания в области 
правого плеча, на туловище и конечностях, ливедо, ло-
кальные отеки), лабораторных показателей установлен 
диагноз: узелковый полиартериит, ювенильный вариант, 
активная фаза 3 ст. Персистенция стрептококка». Получал 
антибактериальную, глюкокортикостероидную, иммуно-
депрессивную терапию (циклоспорин, циклофосфамид), 
препараты иммуноглобулинов человека. На фоне терапии 
отмечалось снижение клинико-гуморальной активности, 
улучшение состояния и лабораторных показателей — вы-
писан под амбулаторное наблюдение.

С середины ноября 2017 г. — отрицательная клинико-
лабораторная динамика (табл.): рецидивирование узел-
ковых высыпаний, нарастание нарушений микроцирку-
ляции, проявлений полинейропатий, ежедневный подъем 
температуры до фебрильных цифр. Для дальнейшего ле-
чения 13.12.2017 г. госпитализирован в детское ревмато-
логическое отделение Национального исследовательского 
центра Первой Московской государственной медицинской 
клиники имени И. М. Сеченова (МГМК им. Сеченова). Из-
менения в клиническом анализе крови представлены в та-
блице. Заключение: «Убедительных данных за наличие 
узелкового полиартериита в настоящее время нет, возмож-
но, имеет место параспецифическая реакция на персисти-
рующую стрептококковую инфекцию». Проводилась тера-
пия: метипред перорально 20 мг/сут, панангин, препараты 
кальция, гепарин 6000 ЕД/сут. Кроме этого, применяли 
антикоагулянтную, антисекреторную, антибактериаль-
ную терапию, а также лечение нестероидными противо-
воспалительными препаратами. За период пребывания 
в отделении ежедневно отмечалась гипертермия до 38 °C, 
рецидивирование узелковых высыпаний на правой пяточ-
ной области, нарастание гуморальной активности, незна-
чительный отек левого коленного сустава, затем 2 паль-
цев правой стопы. Учитывая сохранение гуморальной 
активности (табл.), интоксикационного, астенического 
синдрома, рецидивирование кожных проявлений, ребенок 
направлен в федеральное государственное автономное 
учреждение «Национальный медицинский исследователь-
ский центр здоровья детей» Министерства здравоохране-
ния Российской Федерации (ФГАУ «НМИЦ здоровья де-
тей» Минздрава России).

Наблюдался в ревматологическом отделении ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России с конца ян-
варя 2018 г. При поступлении: жалобы на выраженную 
слабость, эмоциональную лабильность, мышечный тонус 
снижен, нарушение походки, кожные покровы — предне-
крозы на стопах, ладонях, ливедо на ладонях, узелковые 
уплотнения на голенях, боль в правой пяточной области, 
дефигурация коленных суставов.

По результатам лабораторных данных (табл.) в кли-
ническом анализе крови выявлена анемия, лейкоцитоз, 
тромбоцитоз, повышение уровня СОЭ и СРБ. По резуль-
татам МРТ нижних конечностей выявлены изменения 
в бедренных костях — в костном канале с обеих сторон 
множественные мелкие участки измененного МР-сигнала 

(гиперинтенсивные), сливного характера, без признаков 
ограничения диффузии.

С целью исключения злокачественного процесса про-
водилось снижение дозы гормонов. На фоне снижения 
гормонов проведена трепанобиопсия бедренной кости, 
подвздошных костей, а также пункция костного мозга — 
данных за течение гемобластоза не выявлено. По результа-
там МРТ в головном мозге, брюшной полости, малом тазу 
объемных образований не выявлено.

Было проведено молекулярно-генетическое исследо-
вание: с целью исключения синдрома дефицита адено-
зиндез аминазы 2 (аутовоспалительный синдром, включа-
ющий в себя системную воспалительную реакцию в виде 
приступов лихорадки, васкулопатию в виде сетчатого 
ливедо, узелкового полиартериита, ишемические и/или 
геморрагические инсульты, а также признаки иммуно-
дефицита с гипогамма-глобулинемией и костномозго-
вую недостаточность), так как терапия представленного 
синдрома имеет существенные различия и наибольшего 
эффекта удается добиться с применением ингибиторов 
фактора некроза альфа (ФНО-α), использование цитоста-
тических и иммунодепрессивных препаратов часто быва-
ет неэффективным, по данным литературы, применение 
ГИБП ритуксимаба может иметь неполный или перемен-
ный эффект, в отличие от терапии у УП без приведенного 
генетического нарушения. Таким образом, методом пря-
мого автоматического секвенирования были исследованы 
кодирующие экзоны 02–10 гена ADA2 с прилегающими 
интронными областями — мутаций не выявлено.

У пациента выявлены генетические факторы, которые 
могут приводить к значительному снижению фибрино-
литической активности крови (маркеры, связанные с из-
менением свойств рецептора фибриногена и изменением 
агрегации тромбоцитов) (ITGB3 Субъединица IIIа интег-
рина тромбоцитов, бIIbв3, Leu33Pro, Pro/Pro Гомозигота, 
PLANH1 Ингибитор активатора плазминогена типа 1, 5G 
(-675)4G, 4G/4G Гомозигота MTHFR, Редуктаза 5, 10-ме-
тилентетрагидрофолата С677 Т C/Т Гетерозигота, MTRR, 
Редуктаза синтеза метионина А66GG/G Гомозигота), 
что соответствует картине системного иммунокомплекс-
ного васкулита (УП) у этого ребенка.

На фоне попытки снижения дозы гормонов отмечено 
появление фебрильной лихорадки до 2 раз в сутки, узлова-
тых уплотнений с гиперемией на стопах, ладонях.

С учетом исключения злокачественного процесса, на-
личия специфического поражения кожи (поверхностные 
предынфаркты кожи, наличие узловатых уплотнений 
на стопах, ладонях, специфические изменения по морфо-
логической картине биоптата кожи), миалгий, мышечной 
слабости, повышения острофазовых показателей крови 
ребенку установлен диагноз: ювенильный полиартериит, 
подострое течение, активность 3-й степени.

С 16.03.18 г. ребенку проведена пульс-терапия глюко-
кортикостероидами до 20 мг/кг трехкратно, возвращена 
пероральная доза глюкокортикоидов 1 мг/кг, а также с це-
лью пассивной иммунизации проведен курс внутривенно-
го иммуноглобулина человека (ВВИГ) 1 г/кг/курс.
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Учитывая аутоагрессивный характер заболевания, недо-
статочную эффективность ранее проводимой терапии (ГК, 
циклоспорин, циклофосфамид), инициирована терапия 
генно-инженерным препаратом ритуксимаб (курс терапии 
в дозе 375 мг/м 2 1 раз в неделю, 4 инъекции — 19.03.18, 
26.03.18, 03.04.18, 10.04.18). С 26.03.18 г. в терапию под-
ключены иммунодепрессивные препараты: микофенолата 
мофетил и гидроксихлорохин. В анализах крови сохраня-
лась высокая островоспалительная активность, анемия, 
тромбоцитоз, лейкоцитоз с нейтрофилезом.

02.04.18 г. отмечалось появление новых гиперемиро-
ванных узловатых элементов на коже, возобновление 
фебрильной лихорадки, отсутствие положительной ди-
намики по лабораторным данным, к лечению ритуксима-
бом добавлена пульс-терапия метилпреднизолоном в дозе 
20 мг/кг с последующим повышением дозы преднизолона 
per оs до 1,4 мг/кг/сут. На фоне проводимой терапии от-
мечалось улучшение общего состояния ребенка, снижение 
уровня островоспалительных показателей крови, купиро-
вание кожных изменений.

Несмотря на ухудшение состояния, 3.04.18 и 10.04.18 
продолжена терапия препаратом ритуксимаб.

С 11.04.18 для улучшения микроциркуляции назначе-
на терапия алпростадилом и вновь подключена терапия 
ВВИГ. По сравнению с предыдущим МРТ-исследованием 
бедренных областей от 06.02.18 ранее выявленные участ-
ки измененного МР-сигнала в нижних третях бедренных 
костей не визуализированы, отмечено уменьшение отека 
мышц бедра с двух сторон. В анализах крови нормализа-
ция уровня СОЭ, тромбоцитов, уровень СРБ сохранялся 
умеренно повышенным. Выписан домой с рекомендаци-
ями продолжить терапию гидроксихлорохином, микофе-
нолата мофетилом, преднизолоном без снижения дозы 
(1,4 мг/кг/сут).

В межгоспитальный период лихорадки не было, одна-
ко с середины мая 2018 года на коже ног вновь появились 
ливедо, узловатые уплотнения, повышение СРБ (табл.). 
В связи с чем в июне 2018 года в ФГАУ «НМИЦ здоровья 
детей» Минздрава России ребенку проведен курс терапии 
алпростадилом, ВВИГ, пульс-терапия метилпреднизо-
лоном. На фоне проводимой терапии состояние ребенка 
улучшилось.

В сентябре 2018 года в связи с ухудшением состояния 
(минимальные проявления ливедо, узловатые уплотнения 
на стопах, по задней поверхности бедер) пациент повтор-
но госпитализирован в ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» 
Минздрава России. Ребенку проведен курс терапии ал-
простадилом и иммуноглобулином нормальным человече-
ским, уменьшилась яркость ливедо и начато постепенное 
снижение преднизолона. На фоне проводимой терапии 
и снижения дозы глюкокортикоидов состояние ребенка 
не ухудшалось.

Сохраняющаяся положительная динамика позволила 
не проводить повторный курс ритуксимаба.

В конце декабря 2018 года на коже стоп и ладоней вновь 
появилось яркое ливедо. Выраженные боли в стопах 
при ходьбе по утрам. В анализах крови отмечен тромбо-

цитоз, повышение СРБ (табл.), на этот момент доза пред-
низолона была снижена с изначальной 50,5 до 22,5 мг.

Поэтому в январе 2019 года госпитализирован в «НМИЦ 
здоровья детей» Минздрава России. При осмотре отмечал-
ся тремор рук при напряжении, кожные покровы бледные, 
умеренной влажности, ярко выраженное ливедо, пред-
некрозы на стопах и ладонях, ливедо на ягодицах. Боль 
в стопах при ходьбе. Учитывая выраженные нарушения 
микроциркуляции, проведена терапия алпростадилом, 
иммуноглобулином нормальным человеческим. В связи 
с продолжающимся прогрессированием васкулита назна-
чен второй курс генно-инженерного биологического пре-
парата (ГИБП) ритуксимаб: 18.01.19, 25.01.19, 01.02.19, 
08.02.19. Наблюдалась нормализация лабораторных пока-
зателей и купирование кожного синдрома.

Продолжена терапия микофенолата мофетилом, ги-
дроксихлорохином. Доза преднизолона была снижена 
до 17,5 мг.

В июне 2019 года прогрессировал кожный синдром, 
проявившийся узловатым уплотнением с гиперемией на-
подошвенной части правой стопы. Пациент госпитализи-
рован в ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава Рос-
сии, где был подключен курс терапии иммуноглобулином 
нормальным человеческим. Необходимости в повторном 
курсе ритуксимаба не было. Продолжена терапия микофе-
нолата мофетилом, гидроксихлорохином, преднизолоном 
и дальнейшее снижение его дозы до 10 мг/сут.

При плановой госпитализации в ФГАУ «НМИЦ здоро-
вья детей» Минздрава России в феврале 2020 года была 
продолжена терапия микофенолата мофетилом, гидрок-
сихлорохином и преднизолоном в той же дозе.

В августе 2020 года на фоне стресса произошло ухуд-
шение состояния, пациент госпитализирован в ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России. Вновь на-
блюдалась отрицательная динамика островоспалитель-
ных показателей крови, на ладонях и стопах гиперемия 
с узловатыми уплотнениями, болезненная, за счет чего 
отмечено ухудшение походки. В связи с этим ребенку 
проведена пульс-терапия метилпреднизолоном и под-
ключен препарат алпростадил, скорректирована доза 
микофенолата мофетила. Принято решение повторить 
курс (третий) терапии генно-инженерным биологиче-
ским препаратом ритуксимаб (01.09.2020, 08.09.2020, 
15.09.2020, 22.09.2020).

При плановой госпитализации в октябре 2021 г. в ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России обострение 
заболевания не отмечалось.

15.06.22 — у ребенка после физической нагрузки появи-
лись преднекрозы на правой стопе, умеренные в области 
ладоней. Пациент был госпитализирован в ревматологи-
ческое отделение ДККБ г. Краснодара.

Анамнез жизни. Ребенок от 1-й беременности, 1-х сроч-
ных родов. Рос и развивался по возрасту. Из перенесенных 
заболеваний после года: ветряная оспа, привит по возра-
сту. Состоит на диспансерном учете у ревматолога с диаг-
нозом «Узелковый полиартериит». Перенесенные травмы 
и операции — не было.
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Аллергологический анамнез (со слов мамы): не отяго-
щен.

Наследственный анамнез: не отягощен (со слов роди-
телей).
Физикальная диагностика

Общее состояние ребенка средней тяжести за счет кож-
ного синдрома. Самочувствие выраженно не страдает. 
Правильного телосложения. Костно-суставная систе-
ма без видимой деформации. Кожные покровы обычной 
окраски, влажные, в области правой подошвенной поверх-
ности элементы красных плотных узлов (рис. 2), предне-
крозы на ладонной поверхности кистей (рис. 3).

Подкожно-жировой слой развит избыточно, распреде-
лен равномерно. Тургор тканей сохранен. Дермографизм 
красный, стойкий. Грудная клетка цилиндрической фор-
мы, симметрично участвует в акте дыхания. Дыхание 
через нос свободное. Аускультативно над легкими — ды-
хание везикулярное, хрипов нет, частота дыхательных 
движений (ЧДД) 20/мин. Границы сердца не расширены. 
Тоны ясные, ритмичные. Артериальное давление (АД) 
110/70 мм рт. ст. Язык влажный, чистый. Живот мягкий, 
безболезненный. Печень у края реберной дуги, селезенка 
не пальпируется. Стул регулярный, оформленный. Сим-
птом поколачивания отрицательный с обеих сторон. Пери-
ферических отеков нет. Диурез в норме.

Неврологический статус: в контакт вступает охотно, 
очаговой симптоматики нет, органы чувств без видимой 
патологии.
Предварительный диагноз

На основании жалоб: выраженные изменения на коже 
стоп, ладоней, миалгии, мышечная слабость, болевой аб-
доминальный синдром, повышенное АД. Объективных 
данных: специфическое поражение кожи (наличие участ-
ков преднекрозов на коже подошвенной поверхности пра-
вой стопы, ладоней, сетчатое ливедо, наличие узловатых 
уплотнений на стопах, ладонях, наличие некротизирую-
щего васкулита мелких и и средних артерий, повышение 
АД, увеличение островоспалительных показателей крови, 
специфические изменения по морфологической картине 
биоптата кожи), ставится предварительный диагноз: узел-
ковый ювенильный полиартериит, хроническое течение, 
активность 3-й степени.
Временная шкала

Хронология развития болезни, ключевые события и про-
гноз для пациента представлены на рисунке 4.
Диагностические процедуры
Лабораторные исследования (выполнены по прибытии 
пациента в ревматологическое отделение «ГБУЗ ДККБ» 
17.06.2022 г.; референтные значения указаны в скобках)

Общий анализ крови: эритроциты — 5,34×10 12/л (3,7–
4,7×10 12/л), гемоглобин — 128 г/л (110–152 г/л), лейкоци-
ты — 16,2×10 9 л ((4–10)×109/л), эозинофилы — 0,2% (0,5–
7%), лимфоциты — 39,8% (20–40%), моноциты — 5,2% 
(1–6%), СОЭ — 5 мм/ч (1–8 мм/ч).

Общий анализ мочи: показатели в пределах референс-
ных значений.

Биохимический анализ крови: билирубин — 
4,1 мкмоль/л (<17,0 мкмоль/л) мочевина — 3,2 ммоль/л 
(4,3–10,0 ммоль/л), креатинин — 55 мкмоль/л (61,8–
195,5 мкмоль/л), холестерин — 4,9 ммоль/л (2,0–
5,9 ммоль/л), аспартатаминотрансфераза (АСТ) — 35 ед/л 
(12,0–40,0 ед/л), аланинаминотрансфераза (АЛТ) — 
122 ед/л (<90 ед/л).
Инструментальные исследования (выполнены 
в течение 3-х первых суток пребывания от момента 
госпитализации и приведены в порядке их выполнения 
в стационаре)

Компьютерная томография (КТ): на серии КТ-срезов 
получено изображение органов грудной, брюшной поло-
сти, забрюшинного пространства, малого таза от уровня 

Рис. 2. Поражение кожи стоп по типу сетчатого ливедо 
и поверхностных некрозов (инфарктов) у пациента Р.
Примечание: фотография выполнена авторами.
Fig. 2. Patient R.: foot skin lesions in the form of livedo re-
ticularis and superficial necrosis (infarctions).
Note: photo taken by the authors.

Рис. 3. Поражение дистальных отделов конечностей 
у пациента Р.
Примечание: фотография выполнена авторами.
Fig. 3. Patient R.: distal limb lesions.
Note: photo taken by the authors.
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верхушек легких до уровня выхода из малого таза в на-
тивном виде. Признаков остеолитического, пластиче-
ского процессов на исследуемом уровне не выявлено. 
Легкие в полном объеме, очаговых и инфильтративных 
образований не содержат. Проходимость стволовых 
бронхов не нарушена. Свободной жидкости в задних си-
нусах не выявлено. Увеличенных лимфоузлов в средосте-
нии не выявлено. Печень имеет четкие ровные контуры, 
не увеличена, паренхима печени однородна, плотност-
ные характеристики паренхимы в пределах нормы. При-
знаков портальной и билиарной гипертензии не выяв-
лено. Желчный пузырь грушевидный, патологических 
образований не содержит. Селезенка, правая почка, под-
желудочная железа визуализируются неизмененными, 
в размерах не увеличены, лоханка левой почки — 12 мм.

Дуплексное сканирование сосудов верхних конечностей: 
эхографические признаки флеботромбоза латеральной 
подкожной вены правой верхней конечности (в анамне-
зе — стояние венозного катетера). Данных за нарушение 
кровотока по магистральным артериям, глубоким венам 
обеих верхних конечностей и подкожным венам левой 
верхней конечности не выявлено.

Дуплексное сканирование сосудов нижних конечностей: 
эхографических данных за нарушение кровотока по маги-
стральным артериям, глубоким и подкожным венам ниж-
них конечностей не выявлено.

Консультации специалистов
Офтальмолог: признаков увеита, катаракты нет.

Психолог: нестабильное эмоциональное состояние 
вследствие хронической стрессовой ситуации и тяжелого 
соматического заболевания у чувствительного подростка.

Клинический диагноз
Ювенильный узелковый полиартериит, хроническое те-

чение, активность 3-й степени.

Дифференциальная диагностика
В круг дифференциального диагноза включены ми-

кроскопический полиангиит, в клинической картине 
которого доминируют некротизирующий нефрит и ле-
гочные капилляриты; гранулематоз Вегенера — ха-
рактерны изменения слизистой оболочки полости рта 
и носа; аллергический гранулематозный ангиит (син-
дром Чарга — Стросса) — характерна эозинофилия 
и инфильтрация тканей. Также в крови не выявлены 
аутоантитела: сANCA (anti-PR3) и pANCA (anti-MPO), 
характерные для этих заболеваний. Болезнь Кавасаки 
(не отмечалась двусторонняя инъекция сосудов склер 
и конъюнктивы, не были выявлены изменения слизи-
стых оболочек губ и полости рта, не наблюдались про-
явления полиморфной экзантемы, острой негнойной 
шейной лимфаденопатии, пластинчатого шелушения 
пальцев конечностей). Системные заболевания соеди-
нительной ткани (системная красная волчанка — не от-
мечена панцитопения, отсутствие LE-клеток, не об-
наружены антитела к нативной ДНК, волчаночный 
антикоагулянт — отсутствует).

Ноябрь 2017 г. Ноябрь 2017 г. Январь 2018 г. 2018–2022  гг. Июль 2022 г. ПРОГНОЗ
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Рис. 4. Пациент Р. Хронология развития болезни, ключевые события и прогноз.
Примечание: блок-схема временной шкалы выполнена авторами (согласно рекомендациям CARE). Сокращения: ГБУЗ «ДГКБ 
г. Краснодара» МЗ КК — государственное бюджетное учреждение здравоохранения «Детская городская клиническая боль-
ница города Краснодара» Министерства здравоохранения Краснодарского края; ГБУЗ ДККБ — государственное бюджетное 
учреждение здравоохранения «Детская краевая клиническая больница» Министерства здравоохранения Краснодарского края; 
МГМК им. Сеченова — национальный исследовательский центр Первой Московской государственной медицинской клиники 
имени И. М. Сеченова; ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России — федеральное государственное автономное учре-
ждение «Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей» Министерства здравоохранения Российской 
Федерации; D.S — диагноз.
Fig. 4. Patient R.: course of disease, key events and prognosis.
Note: schematic diagram was compiled by the authors (as recommended by CARE). Abbreviations: ГБУЗ «ДГКБ г. Краснодара» 
МЗ КК — Children’s City Clinical Hospital of the City of Krasnodar; ГБУЗ ДККБ — Children’s Regional Clinical Hospital; МГМК 
им. Сеченова — National Research Center of the Sechenov First Moscow State Medical Clinic; ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» 
Минздрава России — National Medical Research Center for Children’s Health; DS — diagnosis.
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Медицинские вмешательства
Проведено лечение: терапия генно-инженерным биоло-

гическим препаратом (ритуксимаб), иммунодепрессивная 
терапия (микофенолата мофетил, плаквенил), гормональ-
ная (преднизолон), антиагрегационная, препараты проста-
гландина Е 1 (алпростадил).

В ревматологическом отделении ГБУЗ «ДККБ» паци-
енту было назначено лечение (в соответствии с клиниче-
скими рекомендациями), включающее постельный режим, 
глюкокортикоиды: преднизолон перорально 1,0 мг/кг мас-
сы тела в сутки, ВВИГ 1,0 мг/кг массы тела в сутки, препа-
раты простагландина Е 1: алпростадин 0,2 мл в/в капельно 
1 раз в сутки, иммунодепрессивные препараты: микофено-
лата мофетил 750 мг 2 раза в день, плаквенил 200 мг в сут.
Динамика и исходы

Ребенок болен с сентября 2017 года. Течение заболева-
ния рецидивирующее, мальчику было проведено 11 госпи-
тализаций. Пациент получает терапию преднизолоном. 
микофенолата мофетилом, гидроксихлорохином, про-
ведено три курса ритуксимаба (апрель 2018 года, январь 
2019 года, сентябрь 2020 года). Неоднократно проводи-
лись курсы иммуноглобулина нормального человеческо-
го и терапии алпростадилом. На фоне лечения отмечена 
положительная динамика, купировалась лихорадка, улуч-
шилось общее самочувствие, нормализовались остро-
воспалительные маркеры крови. На коже сохранялось 
минимальное проявление ливедо, узловатые уплотнения 
на стопах — без прогрессирования в динамике. Учитывая 
стабилизацию состояния ребенка на фоне проводимого 
лечения, проведено постепенное снижение дозы предни-
золона реr оs до 10 мг. На фоне терапии отмечена положи-
тельная динамика, улучшение общего состояния пациен-
та, нормализация лабораторных показателей.
Прогноз

Прогноз при УП во многом определяется своевре-
менностью постановки диагноза и проведения адекват-
ной терапии. При естественном течении заболевания 
он рассматривается как неблагоприятный и характери-
зуется высокой летальностью. В свою очередь, решение 
начать терапию генно-инженерными химерными моно-
клональными антителами к CD20 на В- лимфоцитах было 
оправданным. Одним из самых значительных эффектов 
ритуксимаба стала возможность снижения дозы глюкокор-
тикоидов для перорального приема. Минимальные неже-
лательные явления на введение препарата наблюдались 
лишь при первой инфузии. Последующие инфузии про-
ведены без осложнений, что свидетельствует о высокой 
эффективности, достаточной безопасности химерных ан-
ти-CD20 моноклональных антител — ритуксимаба при ле-
чении узелкового полиартериита. Препарат индуцировал 
развитие ремиссии у тяжелого больного узелковым поли-
артериитом, резистентного к терапии глюкокортикоидами 
и цитостатиками.

Таким образом, ритуксимаб может быть препаратом вы-
бора у детей с узелковым полиартериитом в случае неэф-
фективности стандартной терапии иммунодепрессантами 
и глюкокортикоидами.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР № 2
Информация о пациенте

Пациент А., 9 лет, в апреле 2022 года поступил в ревма-
тологическое отделение ГБУЗ ДККБ с жалобами на сла-
бость, миалгию, боли в нижних конечностях, появление 
очага некроза в левой поясничной области.

Анамнез заболевания. В марте со слов мамы у мальчи-
ка на фоне полного здоровья после тренировки появи-
лись синюшные болезненные высыпания в области голе-
ней, которые самостоятельно купировались без лечения. 
С 11.04.22 в очередной раз стали отмечаться боли в обла-
сти голеней, с 19.04.22 появились отеки, плотные и болез-
ненные, в области голеней, синюшность 1, 2, 3 пальцев ле-
вой стопы. Обратились самостоятельно в приемный покой 
ГБУЗ ДККБ. С целью исключения острой сосудистой пато-
логии направлен к сосудистому хирургу в государственное 
бюджетное учреждение здравоохранения «Научно-иссле-
довательский институт — краевая клиническая больница 
№ 1 имени профессора С. В. Очаповского» Министерства 
здравоохранения Краснодарского края (ГБУЗ «НИИ — 
ККБ № 1»). Проведена ультразвуковая допплерография 
артериальных сосудов голеней, нижних конечностей — 
признаки проходимости магистральных артерий нижних 
конечностей; триплексное сканирование вен нижних ко-
нечностей — окклюзионный тромбоз большой подкожной 
вены левой голени. Получил рекомендации по лечению: 
Эноксопарин натрия 15 мг 2 р/сут п/к, контроль триплекс-
ного сканирования вен обеих конечностей. Вечером отек 
усилился, появились циантотичные обширные высы-
пания в области голеней, болезненные, с нарастанием. 
19.04.2022 повторно обратились в приемный покой ГБУЗ 
ДККБ. 20.04.22 госпитализирован в 1-е хирургическое от-
деление (ХО-1) ГБУЗ ДККБ, где с 20.04.22 по 21.04.22 на-
ходился с предварительным диагнозом «Окклюзивный 
тромбоз большой подкожной вены обеих голеней неопре-
деленного срока давности?» После обследования диагноз 
исключен. Проведена терапия: ампициллина сульбактам, 
гепарин 0,2 мл 4 р/сут (150 ед/кг/сут). 20.04.22 осмотрен 
ревматологом, установлен диагноз «Узелковый полиарте-
риит». 21.04.22 переведен в ревматологическое отделение 
ДККБ для дальнейшего лечения и обследования.

Анамнез жизни. Мальчик от 1-й нормально протекав-
шей беременности, 1-х срочных родов. Масса тела при ро-
ждении 3250 г, рост 51 см. Закричал сразу, к груди при-
ложен на 1-е сутки, на грудном вскармливании до 1 года. 
Рос и развивался соответственно возрасту. Из перенесен-
ных заболеваний ветряная оспа. На диспансерном учете 
не состоит. Травмы, операции, гемотрансфузии отрицает. 
Профилактические прививки проведены в соответствии 
с Национальным календарем прививок.

Аллергический анамнез: не отягощен (со слов матери).
Наследственный анамнез: не отягощен (со слов матери).

Физикальная диагностика
Состояние по заболеванию средней тяжести. Само-

чувствие ребенка страдает, на ноги не опирается вви-
ду болезненности, не может повернуться в постели. 
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Вынужденное положение на спине, ноги согнуты в ко-
ленных суставах. Правильного телосложения. Кожные 
покровы обычной окраски, бледно-розовые, сетчатое 
ливедо, очаги распространенного цианоза в области го-
леней, тыла левой стопы, в области правой половины 
поясничной области распространенный очаг цианоза 
15×10 см с очагом некроза в центре до 3,0 см. Подкожно-
жировой слой развит умеренно, распределен равномерно. 
Тургор тканей сохранен. Дермографизм красный, стой-
кий. Периферические лимфоузлы не увеличены. Паль-
пируются в 3-х группах (подмышечные, подчелюстные, 
паховые), подвижные, безболезненные, не спаяны с под-
лежащими тканями и подкожно-жировой клетчаткой, 
единичные, диаметром до 0,5 см. Кости не деформиро-
ваны. Осанка не изменена. Суставы — крупные и мелкие 
не деформированы. Объем суставов не увеличен. Экссу-
дативные проявления со стороны мелких суставов кистей 
и стоп отсутствуют. Движения в коленных суставах ог-
раничены — разгибание, находятся в вынужденном по-
ложении, сгибание до 90°, резко болезненны. Дыхание 
через нос не затруднено, миндалины не увеличены, зев 
розовый. Визуально грудная клетка обычной формы, уча-
ствует в акте дыхания равномерно, ЧДД 18 в мин. Пер-
куторно — над всей поверхностью ясный легочный звук. 
Аускультативно — везикулярное дыхание, проводит-
ся над всей поверхностью легких, хрипов нет. Область 
сердца визуально не изменена. Систолическое дрожание 
пальпаторно не определяется. Состояние сосудов шеи — 
патологической пульсации нет. Аускультативно: тоны 
звучные, ритм не изменен, систолический шум на вер-
хушке. Пульс на руках — симметричный, пальпируется, 
ЧСС 96 в мин. АД на руках 89/64 мм рт. ст. Язык влаж-
ный, обложен у корня. Живот при пальпации мягкий, 
безболезненный. Печень и селезенка не пальпируются. 
Стул регулярный, самостоятельный, оформлен. Органы 
мочеполовой системы оформлены соответственно возра-
сту, по мужскому типу. Почки не пальпируются. Симп-
том поколачивания отрицательный с обеих сторон. Мо-
чеиспускание свободное, 4–5 раз в сутки. Дизурии нет. 
Жажды, полиурии нет. Щитовидная железа не увеличена, 
мягко эластичная, подвижная. Сознание ясное, в контакт 
вступает адекватно возрасту, реакция на окружающее 
адекватная. Сон спокойный. В неврологическом статусе 
очаговой симптоматики не выявляется. Патологии орга-
нов чувств при осмотре не выявляется.
Предварительный диагноз

На основании жалоб: боли в коленных и голеностоп-
ных (больше правом) суставах, мышечные боли — не мо-
жет повернуться в постели, вынужденное положение 
на спине, ноги согнуты в коленных сустава. На основании 
объективных данных: очаги распространенного цианоза 
в области голеней, сетчатое ливедо; в области правой по-
ловины поясничной области распространенный очаг циа-
ноза 15×10 см, отек тыла левой стопы, наличие некротизи-
рующего васкулита. Ставится предварительный диагноз: 
Системный васкулит. Ювенильный узелковый полиарте-
риит, подострое течение, активность 3-й степени.

Временная шкала
Хронология развития болезни, ключевые события и про-

гноз пациента А. представлены на рисунке 5.
Диагностические процедуры
Лабораторные исследования (выполнены при 
поступлении в ГБУЗ ДККБ; референтные значения 
указаны в скобках)

Общий анализ крови: эритроциты 3,83×10 12/л ((3,5–
4,7)×10 12/л), гемоглобин 107 г/л (110–145 г/л), лимфоциты 
17% (24–54%).

Биохимический анализ крови: билирубин общий 
1,9 мкмоль/л (0–21 мкмоль/л), АСТ 29 Ед/л (0–40 Ед/л), 
АЛТ 69 Ед/л (0–40 Ед/л), глюкоза 3,6 ммоль/л (3,3–
5,6 ммоль/л), лактатдегидрогеназа 271 Ед/л (0–450 Ед/л), 
креатинин 50 мкмоль/л (27–62 мкмоль/л), мочевина 
6 ммоль/л (1,8–7,5 ммоль/л), амилаза 78 Ед/л (0–100 Ед/л), 
ревматоидный фактор 3 Ед/мл (0–15 Ед/мл), креатинфос-
фокиназа 76 Ед/л (38–174 Ед/л).

Гемостаз: активированное частичное тромбопластино-
вое время (АЧТВ) — 26,1 с (24–38 с), протромбиновое вре-
мя — 11,4 с (9,4–12,5 с).

Иммунолограмма: p-ANCA ++ положительно (норма 
«отрицательно»), с-АNCА отрицательно (норма «отрица-
тельно»), криоглобулины 0,010 ед (норма до 0,060 ед), ан-
титела к кардиолипину IG 1,4 ед/мл (0–10 ед/мл), антитела 
к кардиолипину IgM 1,0 ед/мл (0–7,0 ед/мл).

Маркеры гепатита В (HBsAg, HBeAg, anti-HBcIgM) — 
не обнаружены.

Определение ДНК вируса Эпштейна — Барр: в биоло-
гическом материале не обнаружено.
Инструментальные исследования (выполнены в ГБУЗ 
в период госпитализации)

Электрокардиография (ЭГК): PQ = 0,12», QT = 0,32», 
ЧСС = 70–88 в мин, ритм синусовый, умеренная дыхатель-
ная аритмия. Вертикальная ЭОС.

Эхокардиография (Эхо-КГ): Данных за увеличение поло-
стей, клапанную патологию и дефекты перегородок не выяв-
лено. Сократительная способность миокарда не изменена.

Ультразвуковое исследование почек и мочевого пузыря 
с цветовым допплеровским картированием. Заключение: 
Структурной патологии на момент осмотра не выявлено.

Эзофагогастродуоденоскопия (ЭФГДС) органов брюшной 
полости: Катаральный бульбит. Поверхностный гастрит. Ду-
оденогастральный рефлюкс. Нр — положительный.
Консультации специалистов (выполнены в ГБУЗ 
в период госпитализации)

Гастроэнтеролог: Поверхностный гастрит. Дуоденога-
стральный рефлюкс. Нр — положительный.

Инфекционист: ЦМВИ, латентная. Микоплазмоз. 
ВПГ-1, -2 инфекция, латентная. ВГ-6 — инфекция, перси-
стенция. В специфическом лечении герпетических инфек-
ций не нуждается в связи с отсутствием вирусемии.

Хирург: формирующийся некроз передней брюшной 
стенки, поясничной области.
Клинический диагноз

Основной: Узелковый ювенильный полиартериит, подо-
строе течение, активность 3-й степени.
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А.В. Бурлуцкая, В.Е. Триль, Н.В. Савельева, Д.В. Устюжанина, Ю.В. Писоцкая, С.М. Богачева 
Узелковый полиартериит: клинические случаи у мальчиков 12 и 9 лет

Сопутствующий: Хронический гастродуоденит, по-
верхностный гастрит, катаральный бульбит, ассоцииро-
ванный с НР, обострение. Дуоденогастральный рефлюкс. 
Носительство маркеров тромбофилии (полиморфизм гена, 
кодирующего фолатный цикл, гомозигота PQ 1–1).
Дифференциальная диагностика

Была проведена дифференциальная диагностика с рев-
матоидным артритом (не отмечались артриты, лихорадка 
в течение минимум 2 недель, перемежающаяся, летучая, 
эритематозная сыпь, серозит, генерализованная лимфаде-
нопатия, гепатомегалия и/или спленомегалия), системной 
красной волчанкой (не отмечена панцитопения, отсутст-
вие LE-клеток, не обнаружены антитела к нативной ДНК, 
волчаночный антикоагулянт — отсутствует), болезнью 
Кавасаки (не отмечалась двусторонняя инъекция сосудов 
склер и конъюнктивы, не были выявлены изменения сли-
зистых оболочек губ и полости рта, не наблюдались про-
явления полиморфной экзантемы, острой негнойной шей-
ной лимфаденопатии, пластинчатого шелушения пальцев 
конечностей), аортоартериитом (аневризма/дилатация, 
стенозы, окклюзия или истончение стенки аорты, ее глав-
ных ветвей или легочных артерий, асимметрия пульса 
на конечностях, разница систолического АД на правой 
и левой конечности > 10 мм рт. ст., грубые шумы, опреде-
ляемые при аускультации над сонными, подключичными, 
бедренными артериями, брюшной аортой, развитие стой-
кого повышения АД > 95-го перцентиля по росту), дерма-
томиозитом (гелиотропная сыпь, симптом Готтрона, дре-
вовидное ливедо, поверхностные эрозии, глубокие язвы 
кожи, атрофия, телеангиэктазии и склероз, изменения ног-
тевого ложа, кардинальный, миопатический синдромы, 
кальциноз мягких тканей, артралгии, положительные ан-

ти-Jo-1-антитела (гистидил-тРНК-синтетаза), повышение 
уровня КФК или альдолазы в сыворотке крови, морфоло-
гическое подтверждение мышечного воспаления). Также 
в круг дифференциальной диагностики был взят первич-
ный антифосфолипидный синдром (не были выявлены ан-
титела к кардиолипину IgG или IgM изотипов, антитела 
к β2-гликопротеину I IgG и/или IgM изотип, волчаночный 
антикоагулянт в плазме крови).

Медицинские вмешательства
В отделении было назначено лечение: антибактериаль-

ный препарат сульбактам 1,0 г 3 р/сут, антацидные препа-
раты, пульс-терапия метилпреднизолоном в дозе 1000 мг 
в/в № 3 (через день) с последующим назначением мети-
преда рer os 1 мг/кг/сут; циклофосфамид 500 мг в/в ка-
пельно 1 раз в 28 дней. Далее рекомендовано введение 
циклофосфамида в дозе 500 мг в/в капельно 1 раз в месяц 
и продолжить прием метипреда 1 мг/кг/сут до достижения 
ремиссии.

Динамика и исходы
На фоне лечения отмечалась положительная динамика, 

общее состояние пациента улучшилось, нормализовались 
лабораторные показатели. Лечебные мероприятия прове-
дены в срок в соответствии со стандартами и клинически-
ми рекомендациями по лечению в полном объеме.

Прогноз
При своевременном начале лечения возможно дости-

жение стойкой и длительной ремиссии. Однако при неэф-
фективности лечения могут развиваться тяжелые состо-
яния, угрожающие жизни пациента, а также развитие 
инфекционного процесса на фоне лечения иммуноде-
прессантами.

Март 2022 г. Апрель 2022 г. Апрель 2022 г. Апрель 2022 г. ПРОГНОЗ

На фоне полного
здоровья после
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Первые проявления ГБУЗ ДККБГБУЗ «НИИ - ККБ
№ 1»ГБУЗ ДККБ

Рис. 5. Пациент А. Хронология развития болезни, ключевые события и прогноз.
Примечание: блок-схема временной шкалы выполнена авторами (согласно рекомендациям CARE). Сокращения: ГБУЗ ДККБ — 
государственное бюджетное учреждение здравоохранения «Детская краевая клиническая больница» Министерства здраво-
охранения Краснодарского края; ГБУЗ «НИИ — ККБ № 1» — государственное бюджетное учреждение здравоохранения «На-
учно-исследовательский институт — краевая клиническая больница № 1 имени профессора С. В. Очаповского» Министерства 
здравоохранения Краснодарского края; ХО — хирургическое отделение; D.S — диагноз.
Fig. 5. Patient A.: course of disease, key events and prognosis.
Note: schematic diagram was compiled by the authors (according to CARE recommendations). Abbreviations: ГБУЗ ДККБ — Children’s 
Regional Clinical Hospital; ГБУЗ «НИИ — ККБ № 1» — Research Institute — Ochapovsky Regional Clinical Hospital No. 1; ХО — sur-
gery department; DS — diagnosis.
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ОБСУЖДЕНИЕ
Представленные клинические случаи демонстриру-

ют трудности диагностики УП. Клиника УП была поли-
морфной и зависела прежде всего от преимущественного 
поражения периферических сосудов или висцеральных 
сосудов и течения процесса. В дебюте заболевания от-
мечались общие симптомы, а через несколько месяцев 
появлялись типичные его проявления без определенной 
последовательности с различными вариантами их соче-
тания. Клинический случай 1 характеризуется тяжелым 
рецидивирующим течением с проявлениями кожного син-
дрома, системных поражений: повышение АД, болевого 
абдоминального синдрома, неврологических нарушений, 
миалгии, мышечной слабости. Решение о применении 
ГИБП ритуксимб позволило добиться перехода заболева-
ния в ремиссию и снижения до минимальных поддержива-
ющих доз гормональных препаратов.

Клинический случай 2 представляет интерес, так 
как была продемонстрирована ранняя диагностика забо-
левания и своевременно начатое лечение. Основное зна-

чение в диагностике узелкового полиартериита принад-
лежит детальному обследованию пациента с выявлением 
патогномоничных симптомов и тщательному дифферен-
циальному диагнозу с микроскопическим полиангиитом, 
гранулематозом Вегенера, аллергическим гранулематоз-
ным ангиитом (синдром Чарга — Стросса), болезнью 
Кавасаки, системными заболеваниями соединительной 
ткани (системная красная волчанка, ревматоидный ар-
трит), антифосфолипидным синдромом.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Диагностика узелкового полиартериита — это сложная 

задача, особенно у детей раннего возраста. При узелковом 
полиартериите инвазия воспалительных клеток грануло-
цитами, лимфоцитами и плазматическими клетками про-
исходит во все слои стенки сосуда, что приводит к фибри-
ноидному некрозу и фиброзу стенки сосуда. На этом фоне 
возникают микроаневризмы и узелковидные образования, 
в сосудах среднего диаметра наблюдается некротическое 
воспаление, что является типичным гистологическим про-
явлением узелкового полиартериита.
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