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Резюме. Неспецифический аортоартериит (НАА), или болезнь Такаясу, — редкая патология, относяща-
яся к васкулитам крупных сосудов. Его характерной особенностью является ослабление и асимметрия 
пульса. Диагностика НАА затруднена из-за неспецифических проявлений в дебюте заболевания, чрез-
вычайно широкого круга дифференциальной диагностики и недостаточной осведомленности врачей 
первичного звена. Особенности НАА у детей изучены недостаточно. В статье приводится клиническое 
наблюдение девочки 14 лет с доказанной в соответствии с международными критериями болезнью Та-
каясу. 
Ключевые слова: неспецифический аортоартериит; болезнь Такаясу; дети; асимметрия пульса. 

DISEASE TAKAYASUS IN A TEENAGER. 
CLINICAL OBSERVATION AND COMMENT
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Abstract. Nonspecifi c aortoarteritis (NAA), or Takayasu disease, is a rare pathology related to large vascular 
vasculitis. Its characteristic feature is the weakening and asymmetry of the pulse. Diagnosis of NAA is diffi  cult 
due to nonspecifi c manifestations in the onset of the disease, an extremely wide range of diff erential diagnostics 
and insuffi  cient awareness of primary care physicians. The features of NAA in children have not been suffi  ciently 
studied. The article provides a clinical observation of a 14-year-old girl with Takayasu disease proven in accordance 
with international criteria.
Key words: nonspecifi c aortoarteritis; Takayasu disease; children; pulse asymmetry.
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ВВЕДЕНИЕ
Неспецифический аортоартериит (НАА), или бо-

лезнь Такаясу, — редкая патология, относящаяся к 
васкулитам, преимущественно поражающим круп-
ные артерии  — дугу аорты, ее ветви, реже нисхо-
дящую аорту. НАА наряду с гигантским клеточным 
артериитом (ГКА) относится к васкулитам крупных 
сосудов (ВКС). В то время, как ГКА — наиболее рас-
пространенный первичный васкулит у взрослых, 
болезнь Такаясу встречается с частотой от 1,2 до 
6,3 случаев на 1 миллион населения. НАА был впер-
вые описан в 1908 г. как серия сосудистых нару-
шений сетчатки японским офтальмологом Микито 
Такаясу [1]. Связь этой патологии с отсутствующим 
или ослабленным пульсом на периферических со-
судах привела к термину «болезнь без пульса» [2]. 
В литературе используются синонимы: артериит Та-
каясу, болезнь Такаясу, болезнь отсутствия пульса 
(код по МКБ-10: М31) [3]. Ранние описания заболе-
вания включали лиц японского происхождения, од-
нако в настоящее время НАА встречается во всем 
мире. Классификация НАА предложена в 1994 г. 
(Takayasu Conference, 1994) и основана на преиму-
щественной локализации поражений сосудов [4]. 
Выделяют 5 типов:

• I тип — дуга аорты и отходящие от нее артерии;
• IIа тип  — восходящий отдел, дуга аорты и ее 

ветви;
• IIb тип  — восходящий отдел, дуга аорты и ее 

ветви, нисходящий грудной отдел;
• III тип — нисходящий грудной, брюшной отде-

лы аорты и (или) почечная артерии;
• IV тип — брюшной отдел аорты и (или) почеч-

ные артерии; 
• V тип — смешанный вариант типов IIb и IV. 
У детей распространенность и клинические осо-

бенности изучены недостаточно. Известно, что ма-
нифестация заболевания у большей части пациен-
тов приходится на ранний подростковый период. 
Быстрая диагностика и раннее лечение являются 
ключом к хорошим результатам для пациентов, 
однако диагноз НАА является проблемой и, как 
правило, запаздывает, поскольку клинические про-
явления неспецифичны, круг дифференциальной 
диагностики весьма широк, а оценка активности за-
болевания затруднена. 

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ 
НЕСПЕЦИФИЧЕСКОГО АОРТОАРТЕРИИТА

В Японии, где болезнь Такаясу была впервые 
описана, она ежегодно выявляется с частотой 
1–2  случая на миллион человек. В Европе годовая 
заболеваемость колеблется от 0,4 до 3,4 на мил-
лион. Возраст начала обычно составляет от 10 до 
40 лет и является основной эпидемиологической 
особенностью, которая отличает НАА от ГКА, хотя 

НАА с поздним началом стал встречаться чаще [5]. 
В Европе 80–90% НАА приходится на женский пол; 
в Китае, Индии, Японии, Таиланде соотношение 
женщины:мужчины варьирует от 3:1 до 4:1 [6, 7]. 
Примечательно, что характер заболевания может 
различаться в зависимости от возраста пациента в 
дебюте заболевания, а также между мужчинами и 
женщинами. В отечественной литературе наиболь-
шее число наблюдений детей с болезнью Такаясу 
(51 ребенок) представлено московскими педиатра-
ми [8]. По их данным, соотношение частоты НАА 
между мальчиками и девочками до 7 лет практиче-
ски одинаковое: 1:1,25; в группе детей старше 7 лет 
значительно преобладали девочки — 1:7,4. Наибо-
лее частые симптомы — недомогание (90%) и лихо-
радка (67,3%). Примечательно, что отсутствие или 
ослабление пульса авторы отметили только в 35% 
случаев.

ПАТОГЕНЕЗ 
Патогенез ВКС изучался в основном в отно-

шении ГКА как более частой патологии, однако 
основные звенья распространяются и на НАА. В 
физиологических условиях стенки средних и круп-
ных артерий защищены от воспаления и аутоим-
мунной реакции иммунной толерантностью. ВКС 
характеризуется потерей иммунной толерантно-
сти, что ведет к запуску каскада провоспалитель-
ных медиаторов и к прогрессирующему повреж-
дению тканей. В начале заболевания васкулит 
трудно заметить и количественно определить. 
Образование аневризмы и прогрессирующая ар-
териальная окклюзия происходят спустя десяти-
летия после дебюта. В течение последних несколь-
ких лет выявлена роль тучных клеток в патогенезе 
поражений НАА. В серии экспериментов in vitro и 
in vivo с использованием сыворотки и ткани аор-
ты как от здоровых индивидуумов, так и от паци-
ентов с НАА тучные клетки были ответственны за 
повышенную проницаемость стенок сосудов, нео-
васкуляризацию и фиброз; эти клетки представля-
ют потенциальную терапевтическую мишень [9]. 
Воспаление сосудов при ВКС часто сочетается с 
экстраваскулярным системным воспалением. Этот 
системный воспалительный ответ проявляется 
анемией, тромбоцитозом, нарушениями функции 
печени и повышением скорости оседания эритро-
цитов (СОЭ) и уровней С-реактивного белка (CРБ) 
в крови, с клиническими симптомами лихорад-
ки, недомогания и миалгии. Системное воспале-
ние связано с изменением числа циркулирующих 
В-клеток и увеличением их способности проду-
цировать интерлейкин-6 (ИЛ-6). Идентификация 
ауто антигенов эндотелиальных клеток у пациен-
тов с НАА предполагает аутоиммунные реакции 
сосудов [10]. 
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Приводим собственное наблюдение случая 
болезни Такаясу у подростка 14 лет

Девочка М., 14 лет, поступила в клинику экс-
тренно с диагнозом «внебольничная пневмония». 
Из анамнеза заболевания известно, что за 3 месяца 
до госпитализации появились боли в левом подре-
берье, которые усиливались в положении лежа и 
на глубине вдоха. Начало болей не удалось связать 
ни с каким-либо заболеванием, ни с травмой, ни со 
стрессом. В поликлинике по месту жительства не-
однократно осматривалась педиатром и невроло-
гом; была диагностирована межреберная неврал-
гия, по поводу чего получала симптоматическую 
терапию НПВС и физиотерапевтическое лечение, 
однако болевой синдром в динамике сохранялся. 
При повторном осмотре диагностировано невро-
зоподобное состояние, лечение также без эффек-
та. Ввиду сохраняющихся жалоб ребенка на боли в 
левом подреберье амбулаторно проведена рент-
генография органов грудной клетки, выявившая 
инфильтративные изменения в нижних отделах ле-
вого легкого. Состояние расценено как пневмония, 
в связи с чем пациентка госпитализирована.

Из анамнеза жизни известно, что девочка от 
второй, нормально протекавшей беременности, 
срочных физиологических родов. На грудном 
вскармливании до 1,5 лет. Росла и развивалась в 
соответствии с возрастом. Привита по Националь-
ному календарю. Menses с 13 лет, цикл регулярный. 
Болела редко, перенесла ОРВИ в легкой форме. 
Аллергической патологии у родственников не на-
блюдалось. Наследственность отягощена: первый 
ребенок в семье умер от врожденного порока раз-
вития легких.

При поступлении состояние ребенка сред-
ней тяжести. Температура тела  — 36,8  °С, ЧСС  — 
102  уд./мин. Пульс слабого наполнения, ЧДД  — 
18 в мин. АД на правой руке — 150/70 мм рт.ст., на 
левой руке — 130/75 мм рт.ст. На ногах пульс почти 

не прощупывался, артериальное давление не опре-
делялось. Общее самочувствие удовлетворитель-
ное. Сознание ясное. Менингеальные симптомы от-
сутствуют. Положение в постели активное. Кожные 
покровы и видимые слизистые оболочки бледной 
окраски, патологических высыпаний нет. Тело-
сложение астеническое. Подкожный жировой слой 
развит недостаточно. Тургор тканей и эластичность 
кожи сохранены. Носовое дыхание свободное. Сли-
зистая оболочка глотки бледно-розовая. Миндали-
ны гипертрофированы, 1-2-й степени, налетов нет. 
Периферические лимфоузлы мелкие, подвижные. 
Тоны сердца приглушены, ритмичные, грубый си-
столический шум над всей поверхностью сердца, 
проводится экстракардиально, шум выслушивает-
ся по ходу всей брюшной аорты. Периферических 
отеков нет. Грудная клетка обычной формы. Перку-
торный звук легочный. В легких везикулярное ды-
хание, проводится по всем полям, хрипов нет, при 
форсированном вдохе девочка жалуется на боль в 
груди слева. Живот мягкий, безболезненный. По-
ясничная область визуально не изменена, симптом 
поколачивания с обеих сторон отрицательный. Пе-
чень и селезенка не увеличены. Физиологические 
отправления в норме. 

Общий анализ мочи: рН 6,5; уд. вес — 1,025; лей-
коциты — 8–10 в п./зр.; эпителий плоский — боль-
шое количество в п./зр.; белок — 0,34 г/л.

Осмотр офтальмолога: сосуды глазного дна без 
патологии. Исключен специфический бронхолегоч-
ный процесс (реакция Манту с 2ТЕ от 29.10.21 г. — 
12 мм, девочка консультирована фтизиатром  — 
данных за туберкулез нет).  

Данные лабораторного обследования при по-
ступлении приведены в таблицах 1–3.

Как видно из таблиц 1 и 2, у пациентки наблю-
дается железодефицитная анемия средней степени 
тяжести, резко повышены показатели активного 
воспаления.

Таблица 1. Клинический анализ крови

Hb,
г/л

Эр.,
1012/л ЦП Ht,

%
MCV,

фл MCHC Тромбоциты,
109/л

Лей
109/л

Нейт.
%

Лимф.
%.

Баз.
%

Эоз.
%

Мон.
%

СОЭ
мм/ч

80 4,64 55,6 27,9 60 285 383 7,8 57,9 26,2 0,8 2,7 12,4 67

Таблица 2. Биохимический анализ крови

Показатель Результат Норма

Общий белок, г/л 82 60–80

СРБ, мг/л 55,71 0,00–5,00

Железо, мкмоль/л 3,4 4,7–19,7

Трансферрин, г/л 2,1 3,0–3,8

ОЖСС сыворотки, Мкмоль/л 45 52–79
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При иммунологическом исследовании (табл. 3) 
выявлены высокие титры иммуноглобулинов клас-
сов А и М и антитела к бета-2 гликопротеину I клас-
са IgGAM (антифосфолипидные антитела).

Инструментальные обследования
• По результатам компьютерной томографии 

органов грудной полости с внутривенным бо-
люсным контрастированием легких — картина 
диффузного поражения грудного, брюшного 
отделов аорты и ее ветвей, легочного ствола, 
очаговое уплотнение в нижней доле левого 
легкого (инфаркт легкого с локализацией в S8 
слева) (рис. 1), субкортикальный дефект кон-
трастирования левой почки (инфаркт в верх-
нем полюсе левой почки) (рис. 3). 

• По данным дуплексного исследования брюш-
ного отдела аорты и ее висцелярных ветвей — 
картина аортоартериита брюшного отдела 
аорты, артериита верхней брыжеечной арте-
рии, выраженного стеноза чревного ствола 
(рис. 2, 4); дуплексное исследование сосудов 
почек — признаки стеноза в устье правой по-
чечной артерии, стеноза левой почечной ар-
терии.

• Цветовое триплексное сканирование транс-
краниальных и брахиоцефальных артерий вы-
явило стеноз правой подключичной артерии, 
артериит общей сонной артерии, верхней тре-
ти внутренней сонной артерии с обеих сторон 
(рис. 5).

• По результатам ЭхоКГ — умеренное расшире-
ние аорты в восходящем отделе, аортальная 
недостаточность легкой степени; концентри-
ческое ремоделирование левого желудочка, 
повышено содержание жидкости в полости пе-
рикарда. 

При обследовании в круге дифференциальной 
диагностики был специфический легочный про-
цесс, пневмоническая инфильтрация, диффузные 
заболевания соединительной ткани и васкулиты 
мелких сосудов, инфаркт легкого, инфекционный 
эндокардит, ревматоидный артрит, неопластиче-
ский процесс, первичный иммунодефицит.

По совокупности результатов анамнеза, клини-
ческого, лабораторного и инструментального об-
следования, а именно наличием 4 из 5 критериев, 
предложенных EULAR/PRINTO/PReS [11], установлен 

Таблица 3. Иммунограмма

Показатель, г/л Результат Норма

Иммуноглобулин А 6,14 0,47–2,40

Иммуноглобулин М 2,76 0,15–1,88

Иммуноглобулин G 21,5 6,58–15,34

Рис. 1. Компьютерная томография органов грудной 
полости с внутривенным болюсным контрастированием: 
очаговое уплотнение в нижней доле левого легкого 
(инфаркт легкого с локализацией в S8)

Рис. 2. Компьютерная томография органов грудной 
полости с внутривенным болюсным контрастированием 
(ангиография): КТ-картина диффузного поражения 
грудного, брюшного отделов аорты и ее ветвей, легочного 
ствола. Стрелками обозначены кальцинаты в дуге аорты и 
диффузное поражение грудного отдела аорты
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лось уменьшение СОЭ (с 67 до 34 мм/ч), снижение 
СРБ (с 55 до 10 мг/л), нормализация показателей 
коагуло граммы. 

По результатам контрольных инструменталь-
ных обследований (УЗИ брюшного отдела аорты и 
ее висцелярных ветвей, сосудов почек, ЭхоКГ)  — 
без динамики. 

По МСКТ окружности грудной клетки описана 
положительная динамика — уменьшение размеров 
очагового уплотнения левого легкого; отмечаются 
зоны по типу матового стекла с двух сторон.

Для продолжения лечения системного васку-
лита и вторичного антифосфолипидного синдро-
ма пациентка переведена в специализированный 
детский ревматологический центр, где ей была на-
значена таргетная терапия: инфликсимаб (группа 
анти-ФНО-α), метотрексат, комбинированная гипо-
тензивная терапия.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Диагностика НАА трудна, клинические прояв-

ления зависят от преимущественного поражения 
определенных сосудов. Данная патология может 
протекать под «масками» других заболеваний, иметь 
полиморфное течение и не распознаваться в тече-
ние долгого времени. Это требует особой насторо-
женности педиатров и врачей других специально-
стей к данной патологии. Правильная постановка 
диагноза и своевременно начатая терапия помога-
ют предотвратить развитие серьезных осложнений, 
которые сопряжены с высоким риском нетрудоспо-
собности, инвалидизации и смертности пациентов.

ДОПОЛНИТЕЛЬНАЯ ИНФОРМАЦИЯ
Вклад авторов. Все авторы внесли существен-

ный вклад в разработку концепции, проведение ис-
следования и подготовку статьи, прочли и одобри-
ли финальную версию перед публикацией.

Рис. 3. Компьютерная томография органов грудной 
полости с внутривенным болюсным контрастированием: 
субкортикальный дефект контрастирования левой почки 
(инфаркт в верхнем полюсе левой почки)

Рис. 5. Цветовое триплексное сканирование транск-
раниальных и брахиоцефальных артерий: стеноз правой 
подключичной артерии, артериит общей сонной артерии, 
верхней трети внутренней сонной артерии с обеих сторон

Рис. 4. Дуплексное исследование брюшного отдела 
аорты и ее висцелярных ветвей: картина аортоартериита 
брюшного отдела аорты, артериита верхней брыжеечной 
артерии, выраженного стеноза чревного ствола

диагноз: «Системный васкулит: неспецифический 
аорто-артериит (болезнь Такаясу), дебют, тип V. 
Вторичный антифосфолипидный синдром. 

Осложнения: инфаркт легкого с локализацией в 
S8 слева. Инфаркт в верхнем полюсе левой почки. 
Гипохромная микроцитарная анемия средней сте-
пени тяжести. Артериальная гипертензия. Аорталь-
ная недостаточность легкой степени». 

На отделении начата пульс-терапия метилпред-
низолом в дозе 1000 мг внутривенно капельно 
1 раз в день 3 дня с последующим назначением 
преднизолона внутрь в дозе 50 мг 1 раз в день. 
Проводилась также антикоагулянтная, антигипер-
тензивная, антибактериальная и симптоматиче-
ская терапия. Достигнут положительный эффект: 
боли в левой половине грудной клетки, голово-
кружения, головные боли купированы; отмечено 
повышение гемоглобина (с 80 до 104 г/л), наблюда-
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Конфликт интересов. Авторы декларируют от-
сутствие явных и потенциальных конфликтов инте-
ресов, связанных с публикацией настоящей статьи.

Источник финансирования. Авторы заявляют 
об отсутствии внешнего финансирования при про-
ведении исследования.

Информированное согласие на публикацию. 
Авторы получили письменное согласие пациентов 
на публикацию медицинских данных.
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