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Артериит Такаясу на фоне врожденной 
аномалии сосудистого русла?

В статье приводится описание пациентки с диагностированной в молодом возрасте высокой артериальной гипертензи-
ей. Врожденная гипоплазия брюшной аорты и соответствие критериям артериита Такаясу были диагностированы через 
10 лет после клинической манифестации.
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Артериит Такаясу (АТ) относится к группе системных 
васкулитов и представляет собой хронический грану-

лематозный артериит с преимущественным поражением 
аорты и ее основных ветвей [1]. Воспаление сосудистой 
стенки ведет к очаговому исчезновению эластической 
мембраны и гладкой мускулатуры с последующей гипер-
плазией интимы, обусловливающей в большинстве слу-
чаев развитие локального или достаточно протяженного 
сужения просвета сосуда, а также к расширению послед-
него и  образованию аневризм [2]. У  женщин АТ встре-
чается чаще, чем у мужчин [3]. Диагностика заболевания 
представляет определенные трудности для врача первого 
контакта из-за скудности и малой специфичности клини-
ческой картины, отсутствия надежных критериев лабора-
торной диагностики, а  также молодого возраста пациен-
тов, препятствующего восприятию их в качестве пациен-
тов высокого риска сосудистых катастроф.

Клинический случай
Пациентка 1990  г. р., русская. Росла здоровым ребен-

ком, инфекционные гепатиты, туберкулез, сифилис, бру-
целлез, микозы отрицает. В  2009  году на  9-м месяце бе-
ременности при  плановом осмотре акушера-гинеколо-
га было зарегистрировано артериальное давление (АД) 
150 / 100 мм рт. ст. В  неотложном порядке была госпита-
лизирована в  стационар, где проводилась терапия суль-
фатом магния, метилдопой 250 мг. АД нормализовалось, 
отеков, протеинурии не было. Спустя 2 недели от момен-
та госпитализации у  пациентки во  время схваток, отме-
чено повышение АД до  180 / 110 мм рт. ст. От  предло-
женного оперативного родоразрешения пациентка от-
казалась. После самостоятельных родов новорожденный 
ребенок был охарактеризован, как  умеренно гипотро-
фичный с  оценкой по  шкале Апгар 7 баллов. В  течение 

последующих 6 месяцев после родов пациентка чувство-
вала себя хорошо, в  период лактации антигипертензив-
ную терапию не  принимала. После прекращения лакта-
ции при  случайном измерении было зафиксировано АД 
180 / 100 мм рт.ст, после чего участковым терапевтом был 
назначен лизиноприл 10 мг в сутки по поводу гипертони-
ческой болезни (!) для постоянного приема.

За период с 2009 по 2018 г. к врачу не обращалась, про-
должала прием лизиноприла в  суточной дозе 10 мг, чув-
ствовала себя хорошо.

В  июле 2018  г. отметила повышение  АД  до  190 / 
110 мм рт. ст., самостоятельно удвоила суточную дозу ли-
зиноприла до  20 мг. В  феврале 2019  г. обратилась к  кар-
диологу Свердловской областной клинической больни-
цы № 1 (СОКБ № 1) для  подбора антигипертензивной 
терапии. При физикальном обследовании обнаружен ак-
цент II тона на аорте, грубый систолический шум на всем 
протяжении брюшного отдела аорты, снижение пульса-
ции на бедренных артериях, на остальных артериях пуль-
сация отчетливая. Лабораторные данные: лейкоциты 
5,78х109 / л, эритроциты 3,98х1012 / л, гемоглобин 126 г / л, 
тромбоциты 260х109 г / л, лимфоциты 1,83х109 / л, общий 
белок 72 г / л, глюкоза 4,8 ммоль / л, мочевина 4,8 ммоль / л, 
креатинин 71 мкмоль / л, С-реактивный белок 1,8 мг / л; 
в  общем анализе мочи патологии не  выявлено. При  уль-
тразвуковой допплерографии (УЗДГ) выявлены гипопла-
зия брюшной аорты до 5–7 мм в диаметре, стеноз брюш-
ной аорты до 50 %.

Компьютерная томография-ангиография: верхняя 
половина брюшной аорты на протяжении 72 мм сужена 
до 3–4 мм, в стенках множество кальцинатов (рис. 1–3). 
Дистальный отдел брюшной аорты 7 мм в диаметре. Пра-
вая почечная артерия отходит от  нижне-грудного отде-
ла аорты. Левая почечная артерия, чревный ствол и верх-



114 ISSN 0022-9040. Кардиология. 2020;60(6). DOI: 10.18087/cardio.2020.6.n688

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ§

няя брыжеечная артерия отходят от диафрагмального 
отдела аорты, стеноз устья левой почечной артерии. На-
чальный отдел левой почечной артерии извит. Имеются 
артериальные коллатерали. Грудная аорта, подвздошные 
и  бедренные артерии без  особенностей. Извитые под-
кожные артериальные коллатерали на  передней брюш-
ной стенке. В легких изменения не определяются. Серд-

це не  расширено. Паренхиматозные органы брюшной 
полости и забрюшинного пространства без очаговых из-
менений. Желчные протоки и желчный пузырь не расши-
рены. Выделительная функция почек не  нарушена, по-
лостная система не расширена. Матка и яичники не уве-
личены. Лимфоузлы не  увеличены. Кости без  очаговых 
образований.

Стрелками показаны кальцинаты 
в стенке суженного сегмента брюшной аорты.

Рисунок  1. Мультипланарная реконструкция 
КТ-ангиографии в сагиттальной плоскости 
(А) и проекция максимальной интенсивности 
(MIP) в сагиттальной плоскости (B)

Стрелками показаны множественные извитые коллатеральные сосуды. Скобкой отмечен суженный участок брюшной аорты.

Рисунок  3. Объемная реконструкция КТ-ангиографии в корональной плоскости

Стрелками показаны кальцинаты в стенке суженного сегмента брюшной аорты. 
Звездочкой показано отхождение правой почечной артерии от брюшного 
сегмента аорты. «Молния» указывает на отхождение коллатералей.

Рисунок  2. Мультипланарная реконструкция 
КТ-ангиографии в корональной плоскости 
(А) и проекция максимальной интенсивности 
(MIP) в корональной плоскости (B)
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Пациентка была консультирована ангиохирургом. 

На  основании дебюта заболевания в  молодом возрасте 
(29 лет на момент осмотра), наличия шумов (систоличе-
ский шум на всем протяжении брюшного отдела аорты) 
и  выявления стенозов брюшной аорты, почечной арте-
рии, подтвержденных КТ-ангиографией, диагностирован 
АТ в соответствии с критериями Американской коллегии 
ревматологов (АCR). В настоящее время рассматривает-
ся вопрос о  проведении торакоабдоминального шунти-
рования с аутовенозной пластикой и реплантации левой 
почечной артерии.

Обсуждение
При  анализе приведенного случая в  первую очередь 

необходимо отметить некорректное применение тер-
мина «Гипертоническая болезнь» при  диагностике ар-
териальной гипертензии (АГ) 3 степени у молодой жен-
щины 19 лет (!). Предложенный Г. Ф. Лангом термин «ги-
пертоническая болезнь» соответствует международному 
термину «эссенциальная АГ» и, по  сути, является диа-
гнозом исключения [4]. Несмотря на  молодой возраст 
пациентки, диагностический поиск причины АГ не  про-
водился, соответственно диагноз гипертонической болез-
ни был не правомочен. Согласно действовавшим в период 
обращения в России клиническим рекомендациям по ди-
агностике и лечению АГ у взрослых, а также клиническим 
рекомендациям по диагностике и лечению АГ при бере-
менности, при первом осмотре обязательно проведение 
аускультации артерий брюшной полости [5]. Пациент-
ка отметила, что впервые аускультацию артерий провели 
лишь при обращении к кардиологу в 2019 г.

При  осмотре ангиохирургом АТ был диагностиро-
ван на  основании наличия 3‑х и  более характерных при-
знаков: дебют заболевания до 40 лет, наличие шумов (си-
столический шум на всем протяжении брюшного отдела 
аорты) и картины мультиспиральной КТ (стенозы брюш-
ной аорты, почечной артерии), что  формально соответ-
ствует классификационным критериям ACR 1990 г. Веро-
ятность гигантоклеточного артериита с дебютом в столь 
молодом возрасте крайне низка. Другие известные фор-
мы системных васкулитов также не соответствуют харак-
теру течения заболевания [6]. По данным КТ, выявляют-
ся следующие особенности: сужение просвета брюшной 
аорты, стеноз почечной артерии. Обращает на себя вни-
мание неравномерное утолщение стенок брюшной аорты. 
У больных гигантоклеточным артериитом и АТ на ранних 
стадиях болезни при  проведении мультиспиральной КТ-
ангиографии при  неизмененном просвете сосуда обыч-
но выявляется утолщение сосудистой стенки. Появление 
симптома «двойного кольца» свидетельствует о вовлече-
нии в процесс как внутренней, так и наружной оболочек 
сосудистой стенки [7, 8].

Выявление кальцинатов в  артериях требует осо-
бого обсуждения. Для  АТ развитие кальцификации 
артериальной стенки считается типичным не  ранее 
чем  через 5  лет после дебюта заболевания, следователь-
но, подобные изменения могли произойти за 10 лет тече-
ния АГ [7, 9]. В то же время наличие кальцинатов требу-
ет исключения перенесенного аортита вследствие пора-
жения стафилококком, сальмонеллой, микобактериями, 
бледной трепонемой и др. [10]. Однако обсуждаемые ин-
фекционные процессы с большой вероятностью были бы 
выявлены при пренатальном обследовании и наблюдении 
социально благополучной беременной женщины. Каль-
цификация стенок аорты также может быть прямым след-
ствием длительного повышения давления в  брюшной 
аорте или атеросклероза, раннее развитие и быстрое про-
грессирование которого описано у пациентов с АТ [11].

В то же время гипотеза об АТ не может объяснить вы-
явленные аномалии развития крупных сосудов. Обра-
щают на  себя внимание: малый диаметр брюшной аор-
ты без выраженного утолщения сосудистой стенки, рас-
положение почечных артерий (правая почечная артерия 
отходит от  нижнегрудного отдела аорты, левая почеч-
ная артерия отходит от диафрагмального отдела аорты). 
АГ была выявлена лишь в  2009  г., когда пациентка ста-
ла наблюдаться по  поводу беременности. Со  слов паци-
ентки, в детстве росла здоровым ребенком, АД никогда 
не измеряла, болей в животе не отмечала. Вероятно, де-
бют клинических проявлений пришелся на  время дебю-
та АТ с последующим формированием стеноза брюшной 
аорты и  левой почечной артерии. Это предположение 
в  определенной мере подтверждается наличием боль-
шого числа коллатеральных сосудов, что является одним 
из  характерных признаков АТ, отражающих адаптацию 
организма к постепенно нарастающим нарушениям кро-
вотока [12]. Образование обширных коллатералей отча-
сти объясняет скудность клинических проявлений забо-
левания.

Внедрение технологии позитронно-эмиссионной то-
мографии (ПЭТ) с  применением новых трейсеров от-
крывает дополнительные возможности для диагностики 
аутоиммунных заболеваний сосудов. В  частности, мно-
гообещающим методом диагностики АТ представляется 
ПЭТ с  18F-фтордезоксиглюкозой [13]. Однако диффе-
ренциальный диагноз системного васкулита с поражени-
ем артерий крупного калибра на  фоне атеросклеротиче-
ского процесса у больных пожилого возраста, а также ин-
фекционного поражения артерий остается серьезной 
проблемой [14].

Учитывая вышесказанное, для  верификации причин 
поражения артерий в данном случае необходимо гистоло-
гическое исследование, которое станет возможным толь-
ко после планируемого оперативного вмешательства.
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Для  АТ характерна морфологическая стадийность. 

Выделяют раннюю (острую), позднюю (подострую) 
и финальную (склеротическую) стадии заболевания [15].

Острая стадия характеризуется экссудативным воспа-
лением с  локализацией в  адвентиции и  средней оболоч-
ке (прежде всего в области vasa vasorum) аорты или круп-
ных артериальных сосудов, эластофагией – разрушением 
(разволокнением и  фрагментацией) эластических воло-
кон с  деструкцией внутренней эластической мембраны, 
некрозом гладкомышечных клеток сосудистой стенки 
и пристеночными тромбами.

Для  подострой стадии характерны гранулематозный 
пери-мезартериит  – продуктивное воспаление с  образо-
ванием гранулем из  макрофагов, эпителиоидных, плаз-
матических и (редко) гигантских клеток, утолщение вну-
тренней оболочки сосудов за счет пролиферации интимы 
и организация тромботических масс.

Склеротическая стадия представляет собой исход вос-
палительного процесса в виде грубого рубцового склеро-
за стенки сосуда, склероза адвентиции и стенозирования 
просвета вплоть до полной облитерации [16, 17].

В  представленном случае имеющиеся данные позво-
ляют предполагать наличие именно склеротической ста-
дии АТ.

Безусловно, для  уточнения поражения внутренних 
органов (в  частности, функции почек, сердца) необхо-
димы дополнительные методы обследования пациент-
ки, что планируется в будущем, в том числе и для подбора 
адекватной гипотензивной терапии.

Представленный случай демонстрирует также слож-
ность адекватной оценки активности воспалительного 
процесса, поскольку уровень С-реактивного белка и ско-
рость оседания эритроцитов не всегда отражают степень 
активности при АТ [18]. Ранее предпринимались попыт-
ки использовать оценку сывороточной концентрации ин-
терлейкина-6 и  хемокина, экспрессируемого и  секрети-
руемого T-клетками при  активации (RANTES) [19, 20]. 
Также в  качестве маркеров активности могут быть ис-
пользованы уровни матриксных металлопротеиназ 3 и 9 
[21]. Для  уточнения активности васкулита и  глубины 
ремиссии возможно применение ПЭТ или ПЭТ  – КТ 
с 18 F-фтордезоксиглюкозой в режиме всего тела [22].

На  стандартизацию и  унификацию диагностическо-
го процесса направлены новые рекомендации EULAR 
(2018) [22] по  использованию визуализирующих иссле-
дований у пациентов с васкулитами, поражающими арте-
рии крупного калибра, в которых отмечено:
•	 Пациентам с подозрением на АТ следует использовать 

магнитно-резонансную томографию (МРТ) для визу-
ализации воспаления в стенках артерий и / или измене-
ний в  просвете в  качестве первого метода визуализа-
ции для  постановки диагноза АТ, учитывая высокую 

точность и  возможность оценки сосудов с  различ-
ной доступностью. Кроме того, отсутствие лучевой 
нагрузки делает этот метод обследования предпочти-
тельнее других методов, так как АТ поражает преиму-
щественно лиц молодого возраста.

•	 ПЭТ, КТ-ангиография и / или  УЗДГ артерий могут 
быть использованы в качестве альтернативных методов 
визуализации у пациентов с подозрением на АТ. УЗДГ 
артерий имеет ограниченную ценность для  оценки 
грудной аорты.

•	 Контрастная ангиография не  рекомендуется для  диа-
гностики АТ, поскольку она была заменена ранее упо-
мянутыми методами визуализации.

•	 У  пациентов с  васкулитами крупных сосудов MРТ, 
КТ-ангиография и / или  УЗДГ артерий могут исполь-
зоваться для  долгосрочного мониторинга структур-
ных повреждений, в  частности, для  выявления сте-
ноза, окклюзии, дилатации и / или  аневризм. Частота 
скрининга, а также применяемый метод визуализации 
должны определяться индивидуально.

•	 У  пациентов с  васкулитами крупных сосудов с  подо-
зрением на  рецидив визуализация может быть полез-
на для  подтверждения или  исключения обострения. 
Визуализация не рекомендуется для пациентов с кли-
нической и биохимической ремиссией.
Терапия АТ направлена на  контроль активности 

воспалительного процесса и  предотвращение сосу-
дистых повреждений. Для  предотвращения сосуди-
стых осложнений и  наступления ремиссии раннее на-
чало иммуносупрессивного лечения имеет решающее 
значение [23]. Первой линией терапии на  сегодняш-
ний момент остаются глюкокортикоиды [24]. По  реко-
мендации EULAR, начальная доза преднизолона долж-
на быть 1 мг / кг массы тела (максимальная дневная доза 
60 мг в сутки) [24]. Пациентам с АТ, которые получали 
глюкокортикоиды после достижения контроля над  вос-
палением, дозу следует впоследствии снижать медлен-
нее по сравнению с гигантоклеточным артериитом [25]. 
Несмотря на данные мета-анализа, в котором установле-
но, что не включающая глюкокортикоиды терапия паци-
ентов с АТ сопряжена с более высоким риском рециди-
ва заболевания, в нашем случае к моменту верификации 
диагноза для  назначения глюкокортикоидов показаний 
уже не  было [25]. Согласно рекомендациям EULAR 
2018, иммуносупрессивную терапию следует назна-
чать в сочетании с глюкокортикоидами всем пациентам 
с  АТ. В  качестве иммуносупрессивной терапии исполь-
зуются метотрексат, циклофосфан, азатиоприн [25]. 
Тоцилизумаб или  ингибиторы фактора некроза опухо-
ли могут быть рассмотрены в  случае рецидивирующе-
го или рефрактерного заболевания [24]. При рецидиве 
с  признаками или  симптомами ишемии или  прогресси-
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рующего сосудистого воспаления рекомендуется воз-
обновление терапии или  увеличение дозы глюкокорти-
коидов. Антиагрегантная или  антикоагулянтная тера-
пия не  должна использоваться для  лечения васкулитов 
крупных сосудов, без конкретных показаний (например, 
ишемическая болезнь сердца, цереброваскулярное забо-
левание в  анамнезе и  т. д.). При  наличии ишемических 
осложнений или высокого риска сердечно-сосудистых 
заболеваний решение об  инициировании антиагрегант-
ной или  антикоагулянтной терапии следует принимать 
в индивидуальном порядке [24].

Повышение актуальности своевременной диагности-
ки АТ в современных условиях обусловлено прежде всего 
возможностью предотвратить развитие сосудистых ос-
ложнений при раннем начале противовоспалительной те-
рапии, в том числе и с применением биоинженерных пре-
паратов [26]. В  выборке из  84 пациентов с  АТ, получав-
ших инфликсимаб и  этанерцепт, полная ремиссия была 
достигнута у 37 %, частичная ремиссия – у 53,5 %, а 8 че-
ловек не ответили на терапию. Побочные эффекты (в ос-
новном инфекции и реакции гиперчувствительности) на-
блюдались в 20 % случаев [27].

Тоцилизумаб (моноклональное антитело против ре-
цептора интерлейкина-6), по  мнению ряда авторов, по-
могает контролировать активность заболевания при  ре
фрактерном варианте течения АТ [28, 29]. В 2019 г. опу-
бликованы результаты российских исследователей 
по лечению АТ цертолизумаба пэголом в качестве новой 
перспективной опции для лечения рефрактерной формы 
обсуждаемого заболевания [30].

Пациенты с выраженными сосудистыми осложнения-
ми нуждаются в  хирургических методах коррекции. Ос-
новные показания к оперативным вмешательствам вклю-

чают аневризматические расширения сосудистой стенки 
с  угрозой разрыва, гемодинамически значимые стено-
зы и  окклюзии, тромбозы пораженных сосудов, АГ, обу-
словленную стенозом почечных артерий или  субтоталь-
ным стенозом аорты, наличие симптомов критической 
ишемии верхних или нижних конечностей, наличие тяже-
лой аортальной регургитации или  коарктации [31]. Ре-
конструктивные оперативные вмешательства меньше со-
пряжены с  риском рестеноза, нежели эндоваскулярные 
(стентирование, ангиопластика) (уровень доказательно-
сти  С)  [24]. Проведение хирургических вмешательств 
не рекомендовано при высокой активности АТ [32].

Заключение
В  обсуждаемом случае своевременное обследование 

молодой беременной женщины с  впервые выявленной 
высокой АГ доступными практическому здравоохране-
нию методами, предусмотренными клиническими реко-
мендациями, могло  бы привести к  своевременной диа-
гностике АТ. Существующая патогенетическая терапия 
АТ с  большой долей вероятности могла  бы предотвра-
тить развитие тяжелых гемодинамически значимых сте-
нозов брюшной аорты и  ее ветвей и  предотвратить по-
требность в оперативном лечении или уменьшить объем 
необходимого вмешательства.

Результаты дальнейшего наблюдения и  результаты 
оперативного вмешательства будут обобщены в дополни-
тельном сообщении.
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