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В данной статье обсуждается клинический случай неспецифического аортоартериита, который 
был установлен у ребёнка грудного возраста в ходе секционного исследования.
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Бұл мақалада секциялық зерттеу кезінде нәрестеде орнатылған арнайы емес аортоартерит 
клиникалық жағдайы талқыланады.
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The article discusses the clinical case of nonspecific aortoarteritis, which was established in an infant 
during a sectional study.
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еспецифический аортоартериит (болезнь Такаясу) 
является воспалительным заболеванием неиз-
вестной этиологии и характеризуется первичным 

вовлечением сосудов эластического типа (аорты и ее ветвей 
или легочной артерии) [1]. Клинические проявления за-
болевания напрямую связаны со степенью стеноза сосуда, 
вовлеченного в патологический процесс [2]. В данной статье 
обсуждается клинический случай неспецифического аор-
тоартериита, который был установлен у ребенка грудного 
возраста только на секционном исследовании.

Неспецифический артоартериит встречается повсе-
местно, хотя принято считать, что частота встречаемости 
выше в Юго-восточной Азии, Африке и Южной Америке. 
Болезнь Такаясу чаще возникает у лиц молодого возраста 
и, как правило, во втором десятилетии, тем не менее редкие 
случаи заболевания описаны и у детей. По результатам 
крупного системного исследования, проведенного в Япо-
нии, включавшего 2600 больных, женщины болеют в 9 раз 
чаще мужчин. Частота встречаемости заболевания среди 

детского населения неизвестна, хотя существует предпо-
ложение, что этот показатель может составлять 2,6 случая 
на 1000000 [1, 2].

В настоящее время имеются данные о региональных 
особенностях неспецифического аортоартериита. Так, для 
Японии более характерным является поражение дуги аорты, 
а в Корее и Индии чаще встречается поражение грудной и 
брюшной аорты. Хотя причина болезни Такаясу не известна, 
но доказано, что неспецифический аортоартериит редко 
встречается у европейцев, а по результатам исследования, 
проведенного в Израиле, было установлено, что заболевание 
часто встречается у евреев-сефардов и редко – у евреев-
ашкенази [1].

На современном этапе развития медицинской науки 
соматических заболеваний особый интерес привлекают 
генетическая предрасположенность, и в этом плане болезнь 
Такаясу не является исключением. И не так давно были 
получены данные о роли генов главного комплекса гисто-
совместимости (HLA). В Японии сублокусы HLA В-52 и 
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DR-2 чаще обнаруживаются у больных неспецифическим 
аортоартериитом, в Корее и Индии – B-52 и B-5, а в Мексике 
– B-39. И на основании проведенных исследований HLA ас-
социаций больных неспецифическим аортоартериитом была 
выделена группа с генетической предрасположенностью к 
данному заболеванию [2, 3].

МОРФОГЕНЕЗ БОЛЕЗНИ ТАКАЯСУ
Известно, что органом-мишенью являются сосуды 

эластического типа, в которых возникают разной степени 
выраженности патологические изменения, при этом в стенке 
сосуда участки повреждения чередуются с неизмененными 
участками. В начальной острой стадии заболевания разви-
вается экссудативное воспаление, которое позже сменяется 
продуктивной воспалительной реакцией. Экссудативное 
воспаление развивается вокруг vasa vasorum и сосудов 
адвентиции. В воспалительном инфильтрате преобладают 
круглоклеточные элементы, хотя среди клеток воспаления 
могут встречаться и эпителиоидные клетки, и гигантские 
клетки типа инородных тел. Эластические волокна под-
вергаются разволокнению и фрагментации (эластофагия). 
Но помимо повреждения эластических волокон отмечаются 
тяжелые повреждения гладкомышечных клеток сосудистой 
стенки, что становится причиной истончения стенки и 
дилатации просвета сосуда. Использование гистохимиче-
ских методов исследования позволяет выявить накопление 
кислых мукополисахаридов в очагах воспаления. По мере 
прогрессирования заболевания происходят утолщение 
интимы и облитерация просвета сосуда, что, собственно и 
является самым характерным признаком болезни Такаясу. 
Нередко в стенозированной артерии возникает тромбоз 
(пристеночный или обтурирующий), и клинические про-
явления напрямую связаны со степенью ишемии тканей, 
обусловленной стенозом сосуда [3].

ПАТОГЕНЕЗ БОЛЕЗНИ ТАКАЯСУ
Патогенез болезни Такаясу изучен не до конца [3, 4]. 

Довольно продолжительное время обсуждалась взаимо-
связь болезни Такаясу с туберкулезом из-за высокой ча-
стоты встречаемости неспецифического аортоартериита 
в регионах с высоким уровнем заболеваемости тубер-
кулезом. И в этом плане Япония является исключением. 
Помимо связи с туберкулезом имеются данные о развитии 
болезни Такаясу у больных с ревматоидным артритом, яз-
венным колитом, системной красной волчанкой, болезнью 
Крона, саркоидозом, амилоидозом и т.д., что указывает на 
иммунные механизмы в развитии заболевания и активацию 
клеточного иммунитета [4]. Установлено, что при инфиль-
трации стенки артерии лимфоцитами происходит высво-
бождение биологически активных веществ и рецепторы 
Т-лимфоцитов связываются с определенным антигеном 
или антигенами. Но до сих пор не совсем понятна роль 
антигенов, участвующих в патологическом процессе. Тем 
не менее выявлен наиболее важный антиген – белок тепло-
вого шока (HSP)-65, который синтезируется поврежденны-
ми тканями. Кроме того, белок теплового шока является 
основным антигеном микобактерий туберкулеза, бактерии 
БЦЖ и других бактерий. Иммунная природа болезни Та-
каясу подтверждается повышением активности HSP-65 
и антигенов главного комплекса гистосовместимости в 
участках воспаления в аорте. 

ДИАГНОСТИКА БОЛЕЗНИ ТАКАЯСУ
Диагностика болезни Такаясу представляет серьезную 

клиническую проблему, что требует анализа клинических 
данных, результатов лабораторных и инструментальных ис-
следований, проведения дифференциальной диагностики с 
воспалительными и невоспалительными заболеваниями со 
схожими морфологическими проявлениями – сифилисом, 
туберкулезом, гигантоклеточным артериитом и тканевыми 
пороками – синдром Морфана [5]. 

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ БОЛЕЗНИ  
ТАКАЯСУ

Основными клиническими проявлениями болезни 
Такаясу у детей являются: повышение температуры, 
потеря массы тела, кожная сыпь и артралгия. Диагноз 
редко устанавливается при жизни, даже при наличии 
симптоматики. Подозрение на болезнь Такаясу возни-
кает при наличии артериальной гипертензии, призна-
ков сердечной недостаточности или неврологической 
симптоматике.

Артериальная гипертензия, как правило, обусловлена 
стенозом почечной артерии. Тяжелая гипертензия может 
привести к гипертензионной энцефалопатии и сердечной 
недостаточности [6, 7]. Поэтому у детей сердечная недо-
статочность является одним из частых механизмов смерти. 
Частой причиной сердечной недостаточности являются 
миокардит, коронарит или клапанный эндокардит. Диагно-
стика болезни Такаясу у детей – процесс сложный, особенно 
при дилатационной кардиомиопатии. Правильный диагноз 
устанавливается на основании умеренной гипертензии, ги-
пертрофии левого желудочка и/или расширения аорты при 
прогрессирующей сердечной недостаточности. У детей с 
тяжелой гипертензией, как правило, развиваются тяжелые 
цереброваскулярные изменения [8]. Гипертензионная ре-
тинопатия рассматривается как проявление ишемической 
ретинопатии.

Прогноз болезни Такаясу у детей является сомнитель-
ным, так как смертность детей с Такаясу составляет до 
30% [9].

СЛУЧАЙ БОЛЕЗНИ ТАКАЯСУ У РЕБЕНКА  
ГРУДНОГО ВОЗРАСТА

Ребенок К. (возраст  3,5 месяца) поступил в стационар 
в тяжелом состоянии: кожные покровы с синюшным от-
тенком, правая кисть и левая стопа - холодные на ощупь, 
умеренный орбитальный цианоз, цианоз носогубного 
треугольника; пульс слабого напряжения и наполнения. В 
общем анализе крови – лейкоцитоз 37,2×109, СОЭ – 55 мм/ч. 
Со слов матери – ребенок заболел остро.

В стационаре было проведено инструментальное иссле-
дование: рентгенография органов грудной клетки: «ОРВИ. 
Признаки бронхита»; ультразвуковое ангиосканирование 
сосудов конечностей: «Окклюзия артерий ладонных дуг. 
Окклюзия задней большеберцовой артерии, передней 
большеберцовой артерии слева»; эхокардиография: «При-
знаки экссудативного кардита». За время нахождения в 
стационаре ребенка консультировали специалисты – хи-
рург, гематолог, кардиолог, ангиохирург. На основании 
результатов клинического, лабораторного и инструмен-
тального исследовании был выставлен диагноз: «Сепсис, 
септикопиемия: кардит, экссудативный перикардит, пиело-
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нефрит, менингит, бронхит, септический тромбоартериит. 
Тромбоэмболия легочной артерии, тромбоэмболия левой 
голени (берцовых артерий), пальцевых артерий правой 
кисти с ишемией тканей», по поводу которого проводи-
лось лечение. Смерть ребенка наступила в стационаре на 
7-е сутки.

В ходе патологоанатомического исследования были 
выявлены: сухая гангрена пальцев левой стопы; дефекты 
в восходящем отделе аорты (рис. 1), дуге аорты и грудном 
отделе аорты; тампонада перикарда; фиброзные бляшки 
в грудном отделе аорты (рис. 2). При микроскопическом 
исследовании в стенке аорты были обнаружены круглокле-
точные воспалительные инфильтраты вокруг vasa vasorum 
(рис. 3) и сосудов адвентиции; а субэндотелиально – раз-
растание соединительной ткани (рис. 4), просвет артерий 
мышечного типа левой конечности был закрыт тромбом 
(рис. 5).

На основании результатов морфологического ис-
следования был выставлен диагноз: неспецифиче-
ский аортоартериит с поражением дуги аорты, рас-

Рисунок 1 - Крупные дефекты в дуге аорты со стороны 
интимы

Рисунок 2 – Фиброзные бляшки в грудном отделе аорты

Рисунок 3 – Круглоклеточная воспалительная инфильтрация 
вокруг vasa vasorum в среднем слое аорты

Рисунок 4 – Фиброзные бляшки в грудном отделе аорты

Рисунок 5 – Тромбоз артерий мышечного типа
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слаивающая аневризма дуги аорты, тампонада перикарда.
Таким образом, смерть ребенка К. (возраст – 3,5 мес.) на-

ступила в результате тампонады перикарда, причиной кото-
рой стала расслаивающая аневризма дуги аорты. Причиной 
расслаивающей аневризмы дуги аорты стал продуктивно-
некротический васкулит vasa vasorum (диффузная кругло-
клеточная инфильтрация включала плазматические клетки, 
лимфоциты, макрофаги и лейкоциты). Поэтому самые 
тяжелые изменения отмечались в среднем слое аорты, где 
помимо воспалительной инфильтрации были выявлены мас-
сивные участки деструкции эластических волокон. Кроме 
того, в среднем слое аорты и субэндотелиально отмечалось 
разрастание соединительной ткани с образованием «фиброз-
ных бляшек». Такие бляшки располагались не только в вос-
ходящей аорте, но и в дуге, и в грудном отделе. Интенсивная 
воспалительная инфильтрация была обнаружена и в аор-
тальном клапане и коронарных артериях. Морфологическое 
исследование позволило выявить у ребенка болезнь Такаясу 
на основании продуктивно-некротического мезаортита в 
сочетании с субэндотелиальным склерозом, продуктивным 
коронаритом и продуктивным эндокардитом.

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Представленный случай еще раз демонстрирует слож-

ности прижизненной диагностики болезни Такаясу у детей, 
что стало причиной расхождения клинического и патоло-
гоанатомического диагнозов по основному заболеванию и 
причине смерти. С нашей точки зрения, избыточные диа-
гнозы в виде сепсиса и тромбоэмболии легочной артерии в 
данном случае  появились в связи с редкостью заболевания 
в Республике Казахстан.
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