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Ãðàíóëåìàòîç Âåãåíåðà (ÃÂ) (íåêðîòè÷íèé ãðà-
íóëåìàòîç) � öå ñèñòåìíèé âàñêóë³ò, â îñíîâ³ ÿêîãî
ëåæèòü ïîñë³äîâíå ôîðìóâàííÿ àëüòåðàö³éíèõ åê-
ñóäàòèâíèõ òà ïðîë³ôåðàòèâíèõ ïðîöåñ³â, ÿê³ çà-
âåðøóþòüñÿ ñêëåðîçîì òà ñòåíîçóâàííÿì ïåðå-
âàæíî àðòåð³é äð³áíîãî òà ñåðåäíüîãî êàë³áðó.
Óðàæåííÿ ìîæóòü ëîêàë³çóâàòèñü ó âåðõí³õ (ðèíî-
ôàðèíã³ò, ñèíóñèò, ëàðèíã³ò, òðàõå¿ò) òà íèæí³õ äè-
õàëüíèõ øëÿõàõ (ïíåâìîí³ò ç êðîâîõàðêàííÿì,
áðîíõ³ò ³ç êðîâîòå÷åþ), íèðêàõ (ãëîìåðóëîíåôðèò)
(Van der Woude F.J. et al., 1995; Aasarod K. et al.,
2000). Çà îñòàíí³ äåñÿòèð³÷÷ÿ äîñÿãíóòî ïåâíèõ
óñï³õ³â â ë³êóâàíí³ õâîðèõ ç ö³ºþ ïàòîëîã³ºþ, àëå
ÃÂ ç óðàæåííÿì íèðîê ³ òåïåð ìàº íåñïðèÿòëèâèé
ïðîãíîç. Ó 50-ò³ ðîêè ñåðåäíÿ òðèâàë³ñòü æèòòÿ õâî-
ðèõ â³ä ïîÿâè ïåðøèõ ïðîÿâ³â õâîðîáè ñòàíîâèëà
5 ì³ñ, à ïðîòÿãîì ðîêó âìèðàëè 88% ïàö³ºíò³â
(Watts R.A., Carruthers D.M., 1995). Ï³ñëÿ âïðîâàä-
æåííÿ ïóëüñ-òåðàï³¿ öèêëîôîñôàì³äîì ³/àáî ïðåä-
í³çîëîíîì âèæèâàííÿ õâîðèõ ïðîòÿãîì 51 ì³ñ äî-
ñÿãëî 88% (Fauci A.S. et al., 1997). Á³ëüøå òîãî,
G.S. Hoffmann òà ñï³âàâòîðè (1992) ïîâ³äîìèëè ïðî
8-ð³÷íå âèæèâàííÿ 80% ³ç 158 ïàö³ºíò³â ç ÃÂ. ×àñ-
òîòà âèíèêíåííÿ ÃÂ ó 70-ò³ ðîêè ñòàíîâèëà 0,4�
4 âèïàäêè íà 1 000 000 íàñåëåííÿ (Kurland L.T.,
Chuang T.Y., 1994). Ó Áþëåòåí³ Áðèòàíñüêîãî Âàñ-
êóë³òíîãî Äîñë³äæåííÿ (1995 ð.) íàâîäèòüñÿ çíà÷-
íî âèùà ÷àñòîòà ÃÂ � 8,5 âèïàäê³â íà 1 000 000
íàñåëåííÿ (Watts R.A., Carruthers D.M., 1995). Öå
çíà÷íîþ ì³ðîþ ïîâ�ÿçàíî ç âïðîâàäæåííÿì ó
êë³í³êî-ëàáîðàòîðíó ïðàêòèêó ³ìóíîôëóîðåñöåíò-
íîãî ìåòîäó âèçíà÷åííÿ àíòèíåéòðîô³ëüíèõ öèòî-
ïëàçìàòè÷íèõ àíòèò³ë (ANCA) (Talar-Williams C. et al.,
1996). Ó Íîðâåã³¿ ç 1988 ïî 1998 ð. òðèâàëî ñïî-
ñòåðåæåííÿ 108 õâîðèõ íà ÃÂ ç óðàæåííÿì íèðîê
(Aasarod K. et al., 2000). Çà äàíèìè öèõ äîñë³ä-
íèê³â, ÷àñòîòà ÃÂ ó Íîðâåã³¿ âèÿâèëàñÿ íàéâèùîþ �
46,4 âèïàäêó íà 1 000 000 íàñåëåííÿ (Aasarod K.
et al., 2000).

Ïðîÿâè óðàæåííÿ íèðîê â³äçíà÷àëè íà ÷àñ âñòà-
íîâëåííÿ ä³àãíîçó ÃÂ ó 20�80% õâîðèõ, à ï³ä ÷àñ
ïîäàëüøîãî ñïîñòåðåæåííÿ � ó 94% (Appel G.B.

et al., 1991; Hoffman G.S. et al., 1992). R.A. Luqmani
òà ñï³âàâòîðè (1994) âèä³ëÿþòü «íèðêîâó» òà «íåíèð-
êîâó» ôîðìè ÃÂ, îñíîâíîþ ïðè÷èíîþ ñìåðò³ ïàö³ºíò³â
ç ÃÂ º ñàìå íèðêîâà ôîðìà ÃÂ (Luqmani R.A. et al.,
1994; Sneller M.C. et al., 1995). Öþ òî÷êó çîðó íå ïî-
ä³ëÿþòü ³íø³ äîñë³äíèêè (Andrassy K. et al., 1991;
Adu D. et al., 1997; Falk R.J. et al., 1998).

Ìîðôîëîã³÷í³ çì³íè â íèðêàõ íå º ïàòîãíîìîí³÷-
íèìè äëÿ «íèðêîâî¿» ôîðìè ÃÂ, îñê³ëüêè àíàëîã³÷í³
ðåçóëüòàòè ã³ñòîëîã³÷íîãî äîñë³äæåííÿ á³îïòàòó íè-
ðîê îòðèìóþòü ïðè ì³êðîñêîï³÷íîìó ïîë³àíã³¿ò³ ³
õâîðîá³ (ñèíäðîì³) Churg�Strauss (³ä³îïàòè÷íîìó
íåêðîòè÷íîìó ãëîìåðóëîíåôðèò³ ç ï³âì³ñÿöÿìè áåç
îçíàê åêñòðàðåíàëüíîãî âàñêóë³òó) (Aasarod K.
et al., 2000).

Ä³àãíîç ÃÂ âñòàíîâëþþòü çà êðèòåð³ÿìè, ñôîð-
ìóëüîâàíèìè Àìåðèêàíñüêèì ðåâìàòîëîã³÷íèì êî-
ëåäæåì (Leavitt R.Y. et al., 1990). Äëÿ âñòàíîâëåííÿ
ä³àãíîçó ÃÂ íåîáõ³äíà íàÿâí³ñòü ì³í³ìóì äâîõ ³ç íèõ:

� âèðàçêè ñëèçîâî¿ îáîëîíêè íîñà àáî ðîòà;
� âóçëîïîä³áíèõ óòâîð³â àáî ô³êñîâàíèõ ³íô³ëüò-

ðàò³â ëåãåíü íà ðåíòãåíîãðàì³ îðãàí³â ãðóäíî¿ ïîðîæ-
íèíè;

� çì³íè îñàäó ñå÷³ (öèë³íäðè, âêðèò³ åðèòðîöè-
òàìè, àáî á³ëüøå 5 åðèòðîöèò³â ó ïîë³ çîðó; õ 400);

� ãðàíóëåìè â á³îïòàò³ íèðêè.
Äëÿ ï³äòâåðäæåííÿ ä³àãíîçó ÃÂ ó ïàö³ºíò³â çà

â³äñóòíîñò³ îçíàê ãðàíóëåìàòîçíîãî çàïàëåííÿ â
áîïòàò³ íèðîê àáî óðàæåíèõ îðãàí³â íåîáõ³äíå âè-
çíà÷åííÿ ANCA (öèòîïëàçìàòè÷íèõ � c-ANCA, àáî
ïåðèíóêëåàðíèõ àíòèò³ë � p-ANCA) ³ìóíîôëóîðåñ-
öåíòíèì ìåòîäîì (Talar-Williams C. et al., 1996).

Îçíàêàìè àêòèâíîñò³ ÃÂ ââàæàþòü:
� ãðàíóëåìè â á³îïòàò³ íèðêè;
� ïðîãðåñóâàííÿ êë³í³÷íèõ îçíàê óðàæåííÿ

âåðõí³õ òà/÷è íèæí³õ äèõàëüíèõ øëÿõ³â àáî çà â³äñóò-
íîñò³ ³íôåêö³¿, àáî ñóïóòíüî¿ ïàòîëîã³¿ öèõ îðãàí³â;

� íàðîñòàííÿ ñòóïåíÿ åðèòðîöèòóð³¿ íà ôîí³
ïîã³ðøåííÿ ôóíêö³¿ íèðîê;

� ð³ñò êðåàòèí³íåì³¿;
� ïðîãðåñóþ÷à ïîë³íåéðîïàò³ÿ;
� çà â³äñóòíîñò³ âêàçàíèõ ñèìïòîì³â ï³äâèùåí-

íÿ ØÎÅ, ëèõîìàíêà, àðòðàëã³¿ àáî ì³àëã³¿, íå ïî-
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ÃÐÀÍÓËÅÌÀÒÎÇ ÂÅÃÅÍÅÐÀ
Ç ÓÐÀÆÅÍÍßÌ ÍÈÐÎÊ:
ÎÑÎÁËÈÂÎÑÒ² ÏÅÐÅÁ²ÃÓ,
Ä²ÀÃÍÎÑÒÈÊÈ ÒÀ Ë²ÊÓÂÀÍÍß
Ðåçþìå. Îãëÿä ñó÷àñíî¿ ë³òåðàòóðè ïðèñâÿ÷åíèé ðåçóëüòàòàì áà-
ãàòîöåíòðîâèõ ðàíäîì³çîâàíèõ äîñë³äæåíü íåêðîòè÷íîãî âàñêóë³òó �
ãðàíóëåìàòîçó Âåãåíåðà � ç óðàæåííÿì íèðîê. Àêòóàëüí³ñòü ïóáë³-
êàö³¿ çóìîâëåíà çðîñòàííÿì ÷àñòîòè âèíèêíåííÿ ãðàíóëåìàòîçó Âå-
ãåíåðà ïðîòÿãîì îñòàíí³õ ðîê³â. Îïèñàí³ ñó÷àñí³ ìåòîäè ä³àãíîñòè-
êè, äèôåðåíö³éîâàí³ ñõåìè ïàòîãåíåòè÷íî¿ òåðàï³¿ çàëåæíî â³ä
êë³í³÷íîãî ïåðåá³ãó ïðîöåñó. Äîêëàäíî îïèñàí³ óñêëàäíåííÿ ³ ïðè÷è-
íè ñìåðò³ òàêèõ õâîðèõ.
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â�ÿçàí³ ç ïðîöåñàìè íåâàñêóë³òíîãî ïîõîäæåííÿ
(Scott D.G. et al., 1992).

Íàé÷àñò³øèìè ñèìïòîìàìè ÃÂ íà ÷àñ âñòàíîâ-
ëåííÿ ïåðâèííîãî ä³àãíîçó áóëè óðàæåííÿ âåðõí³õ
äèõàëüíèõ øëÿõ³â (ó 48�62% õâîðèõ), ëåãåíü (ó 16�
56%), àðòðàëã³¿ (ó 14�40,7%), çìåíøåííÿ ìàñè ò³ëà,
ëèõîìàíêà (ó 13�30%) (Aasarod K. et al., 2000). Êë³í³÷í³
îçíàêè óðàæåííÿ íèðîê â³äçíà÷àþòü ó 34,3�100%
ïàö³ºíò³â (Aasarod K. et al., 2000). C-ANCA ï³ä ÷àñ
ïåðøîãî îáñòåæåííÿ âèÿâëÿþòü ó 87,6% õâîðèõ ç
ÃÂ, p-ANCA � ó 8,2%; ó 4,2% ïàö³ºíò³â ANCA íå
âäàºòüñÿ âèçíà÷èòè (Appel G.B. et al., 1991; Falk R.J.
et al., 1998). Çà äàíèìè ìîðôîëîã³÷íîãî äîñë³äæåí-
íÿ á³îïòàòó íèðîê â ñåðåäíüîìó â 49,4±8,9% ãëîìå-
ðóë âèÿâëÿëè ï³âì³ñÿö³, â 82,9±3,8% � ÿâèùà ñåã-
ìåíòàðíîãî ãëîìåðóëÿðíîãî íåêðîçó (Goodfield N.E.
et al., 1995; Franssen C. et al., 1998).

Çà äàíèìè ªâðîïåéñüêî¿ ãðóïè âèâ÷åííÿ âàñ-
êóë³ò³â (EUVAS), ùî îá�ºäíàëà äàí³ 80 öåíòð³â ªâðî-
ïè (1999) (Jayne D.R. et al., 1995; Guillevan L. åt al.,
1997), ³ñíóþòü òàê³ îñíîâí³ ñõåìè ë³êóâàííÿ ïàö³ºí-
ò³â ç ðåíàëüíîþ ôîðìîþ ÃÂ:

1. MEPEX � ìåòèëïðåäí³çîëîíó â óäàðíèõ äî-
çàõ (â³ä 250 äî 1000 ìã/äîáó) 6�12 ðàç³â ÷åðåç
äåíü ç ñåàíñàìè ïëàçìàôåðåçó (çà íàÿâíîñò³ óðà-
æåííÿ íèðîê çà òèïîì øâèäêîïðîãðåñóþ÷îãî ÃÍ).

2. NORAM � ïåðîðàëüíå äîâãîòðèâàëå çàñòî-
ñóâàííÿ öèêëîôîñôàì³äó (2 ìã/êã íà äîáó), ³íîä³ �
ç ìåòîòðåêñàòîì) � ó õâîðèõ íà ÃÂ ç íåôðîïàò³ºþ
íà ðàíí³é ñòàä³¿.

3. CYCLOPS � öèêëîôîñôàì³ä ó ïóëüñ-äîç³
(1 ã/äîáó), ïîò³ì ïåðîðàëüíî öèêëîôîñôàì³ä
(2 ìã/êã íà äîáó) � ó õâîðèõ íà ÃÂ ç ïðîòå¿íóð³ºþ
àííåôðîòè÷íîãî ð³âíÿ ³ êðåàòèí³íåì³ºþ íèæ÷å
0,5 ììîëü/ë.

4. REMAIN � ïðåäí³çîëîí ïåðîðàëüíî ó íèçü-
êèõ äîçàõ (20 ìã/äîáó) òà öèêëîôîñôàì³ä (1 ìã/êã
íà äîáó) äëÿ äîâãîòðèâàëî¿ ï³äòðèìóâàëüíî¿ òåðàï³¿.

5. Öèêëîôîñôàì³ä â óäàðíèõ äîçàõ (1 ã/äîáó)
íà ôîí³ ïðåäí³çîëîíó â ï³äòðèìóâàëüíèõ äîçàõ.

6. SOLUTION � àíòèòèìîöèòàðíèé ãëîáóë³í �
ïðè ðåôðàêòåðíîìó äî ³ìóíîñóïðåñàíò³â ÃÂ;

7. MUPIBAC � ³íòðàíàçàëüíå çàñòîñóâàííÿ ìó-
ï³ðîöèíó ïðè ÃÂ ç íîðìàëüíîþ ôóíêö³ºþ íèðîê.

Ïîâíîþ êë³í³êî-ëàáîðàòîðíîþ ðåì³ñ³ºþ ÃÂ ââà-
æàþòü ñòàí áåç îçíàê çàãîñòðåííÿ âàñêóë³òó, çà
óìîâè çíèêíåííÿ ³íô³ëüòðàò³â ó ëåãåíÿõ òà åêñòðà-
ðåíàëüíèõ ïðîÿâ³â âàñêóë³òó, ïîë³ïøåííÿ ôóíêö³¿
íèðîê (Walton E.W., 1998).

×àñòêîâó êë³í³êî-ëàáîðàòîðíó ðåì³ñ³þ ÃÂ âè-
çíà÷àþòü çà óìîâè ñòàá³ë³çàö³¿ åðèòðîöèòóð³¿, êðå-
àòèí³íåì³¿, ØÎÅ, ÷àñòêîâîãî çìåíøåííÿ ðîçì³ð³â
ëåãåíåâèõ ³íô³ëüòðàò³â ç òåíäåíö³ºþ äî êë³í³÷íîãî
ïîë³ïøåííÿ ³ çíèæåííÿì ð³âíÿ ANCA â êðîâ³ (Wal-
ton E.W., 1998; Aasarod K. et al., 2000).

Çàãîñòðåííÿì ââàæàþòü ïîÿâó á³ëüø í³æ îäí³º¿
ç îçíàê àêòèâíîñò³ ÃÂ ï³ñëÿ ÷àñòêîâî¿ àáî ïîâíî¿
êë³í³êî-ëàáîðàòîðíî¿ ðåì³ñ³¿ (Walton E.W., 1998;
Aasarod K. et al., 2000).

Áàãàòîöåíòðîâå äîñë³äæåííÿ, ðîçïî÷àòå 1999 ð.,
ùå íå çàê³í÷èëîñü, àëå âæå ìîæíà çðîáèòè ïîïåðåäí³é
âèñíîâîê, ùî ó ïàö³ºíò³â, ÿê³ îòðèìóâàëè öèêëîôîñô-

àì³ä ó ïóëüñ-äîçàõ, ÷àñò³øå äîñÿãàëè ïîâíî¿ êë³í³êî-
ëàáîðàòîðíî¿ ðåì³ñ³¿ (81,5% â ïîð³âíÿíí³ ç 56,4% �
çà ñõåìîþ REMAIN), ÿêà, îäíàê, òðèâàëà ïðèáëèçíî
ëèøå 4 ì³ñ (çà ñõåìîþ REMAIN � 8 ì³ñ) (Geffraid-
Ricouard C et al., 1993; Aasarod K. et al., 2000). Â³ä-
çíà÷åíî, ùî ³ñíóº äóæå âåëèêà éìîâ³ðí³ñòü çàãîñò-
ðåííÿ ÃÂ ç³ çá³ëüøåííÿì ³íòåðâàëó ì³æ âíóòð³øíüî-
âåííèìè ââåäåííÿìè öèêëîôîñôàì³äó ó ïóëüñ-äîçàõ
(Hoffman G.S. et al., 1992). Âíóòð³øíüîâåííå çàñòîñó-
âàííÿ öèêëîôîñôàì³äó ó ïóëüñ-äîçàõ çàïðîïîíîâàíî
äëÿ çíèæåííÿ éîãî òîêñè÷íîñò³ ó âèñîêèõ êóìóëÿòèâ-
íèõ äîçàõ (Leavitt R.Y. et al., 1990). Aëå â äîñë³äæåíí³
A.S. Fauci òà ñï³âàâòîð³â (1997) ³ç çàñòîñóâàííÿì öèê-
ëîôîñôàì³äó ïî 2 ìã/êã íà äîáó òà ïðåäí³çîëîíó ïî
0,5 ìã/êã íà äîáó ïîá³÷íèõ åôåêò³â ïðåïàðàòó ïðàê-
òè÷íî íå â³äçíà÷àëè, à åôåêòèâí³ñòü ë³êóâàííÿ áóëà
âèñîêîþ, ÿêùî éîãî ïðîâîäèëè ïðîòÿãîì 35 ì³ñ
(Nachman P.H. et al., 1996; Fauci A.S. et al., 1997).

Åôåêòèâí³ñòü êîìá³íîâàíîãî ë³êóâàííÿ ìåòîòðåê-
ñàòîì íå äîâåäåíà (Andrassy K. et al., 1991; Fauci A.S.
et al., 1997; Guillevan L. åt al., 1997). D.G. Scott òà
ñï³âàâòîðè (1992) ïðîâåëè íåêîíòðîëüîâàíå â³äêðè-
òå äîñë³äæåííÿ ó 42 ïàö³ºíò³â ç ÃÂ ç êðåàòèí³íåì³ºþ
íèæ÷å 0,221 ììîëü/ë. Âîíè çàñòîñîâóâàëè ïðåäí³çî-
ëîí ³ ìåòîòðåêñàò ó íèçüêèõ äîçàõ, ïðè÷îìó åôåê-
òèâí³ñòü òàêî¿ ñõåìè ë³êóâàííÿ ïåðåâèùèëà î÷³êóâà-
íó: ñóá�ºêòèâíîãî ïîêðàùàííÿ äîñÿãíóòî ó 83% õâî-
ðèõ, ïðîòÿãîì 2 ðîê³â ïîâíî¿ êë³í³êî-ëàáîðàòîðíî¿
ðåì³ñ³¿ � ó 25%, ÷àñòêîâî¿ êë³í³êî-ëàáîðàòîðíî¿
ðåì³ñ³¿ � ó 56%; ðåöèäèâè ÃÂ â³äçíà÷àëè ó 50%
ïàö³ºíò³â (Scott D.G. et al., 1992).

Äî ïðîãíîñòè÷íî íåñïðèÿòëèâèõ îçíàê ÃÂ íàëå-
æàòü: êðåàòèí³íåì³ÿ ïîíàä 0,17 ììîëü/ë íà ÷àñ âñòà-
íîâëåííÿ ïåðâèííîãî ä³àãíîçó (Breidkeit L. åt al., 1993;
Pederson-Bjergaard J. et al., 1995; Mattenson E.L.,
1996; Adu D. et al., 1997), íàÿâí³ñòü â êðîâ³ ð-ANCA
(Nachman P.H. et al., 1996), ã³ïîàëüáóì³íåì³ÿ ìåíøå
40 ã/ë (âèÿâëåíà ïðÿìà êîðåëÿö³ÿ ì³æ îñòàíí³ì ïà-
ðàìåòðîì, ïðîòå¿íóð³ºþ ³ ñòóïåíåì àêòèâíîñò³ ñèñ-
òåìíîãî çàïàëåííÿ), ïîõèëèé â³ê (Aasarod K. et al.,
2000). D.G. Scott òà ñï³âàâòîðè (1992) ââàæàþòü, ùî
çàñòîñóâàííÿ ïàòîãåíåòè÷íî¿ òåðàï³¿ çà áóäü-ÿêîþ
àêòèâíîþ ñõåìîþ ó ïàö³ºíò³â ç ÃÂ òà øâèäêîïðîãðå-
ñóþ÷èì ÃÍ òðåáà ïîºäíóâàòè ç ñåàíñàìè ãåìîä³àë³-
çó, ïðè÷îìó ÷èì ðàí³øå ¿õ ïî÷èíàþòü, òèì âèùà
éìîâ³ðí³ñòü íîðìàë³çàö³¿ ôóíêö³¿ íèðîê.

Ïðè÷èíàìè ñìåðò³ ïàö³ºíò³â ç ÃÂ º: óðàæåííÿ
ñåðöÿ (ïåðèêàðäèò � 12%, ì³îêàðäèò � 17%, ³øå-
ì³÷íà õâîðîáà ñåðöÿ � 8%) (Forstot J.Z. et al., 1980;
Goodfield N.E. et al., 1995; Hogan S.L. et al., 1996);
íîçîêîì³àëüí³ ³íôåêö³¿, ÷àñòîòà ÿêèõ çðîñòàº ç â³êîì
(Jarrousse B. et al., 1993; Pryor B.D. et al., 1996);
çëîÿê³ñí³ íîâîóòâîðåííÿ (Pederson-Bjergaard J.
et al., 1995; Sneller M.C. et al., 1995).

²íôåêö³éí³ àãåíòè, ³äåíòèô³êîâàí³ ó õâîðèõ íà
ÃÂ ç óðàæåííÿì íèðîê (çà çíèæåííÿì ÷àñòîòè âè-
ÿâëåííÿ) (Aasarod K. et al., 2000):

Pneumocystis carinii � 20,72%.
Varicella-zoster virus � 20,72%.
Cytomegalovirus � 20,72%.
Streptococcus pneumoniae � 17,3%.
Staphylococcus aureus � 13,84%.
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²íø³ ãðàìíåãàòèâí³ áàêòåð³¿ � 13,84%.
Escherichiae coli � 10,72%.
²íø³ ãðàìïîçèòèâí³ áàêòåð³¿ � 10,36%.
Clostridium difficile � 6,92%.
Candida albicans � 3,46%.
Herpes simplex � 3,46%.
Ïíåâìîí³¿ âèíèêàþòü ãîëîâíèì ÷èíîì ó õâîðèõ ç

ë³ìôîïåí³ºþ (äåô³öèòîì CD4T-êë³òèí) (Jarrousse B.
et al., 1993; Pryor B.D. et al., 1996). Òîìó ï³ä ÷àñ ïóëüñ-
òåðàï³¿ ³ìóíîñóïðåñàíòàìè, îñîáëèâî ³ç çàñòîñóâàí-
íÿì êîìá³íàö³¿ öèêëîôîñôàì³äó ³ ïðåäí³çîëîíó â
óäàðíèõ äîçàõ, ðåêîìåíäóþòü ïðèçíà÷àòè ç ïðî-
ô³ëàêòè÷íîþ ìåòîþ òðèìåòîïðèì/ñóëüôàìåòîêñàçîë
(Jarrousse B. et al., 1993; Pryor B.D. et al., 1996).

×àñòîòà âèÿâëåííÿ çëîÿê³ñíèõ íîâîóòâîðåíü íèçü-
êà çà óìîâè ïåðîðàëüíîãî çàñòîñóâàííÿ öèêëîôîñ-
ôàì³äó ³ ïðåäí³çîëîíó â íèçüêèõ äîçàõ (Fauci A.S.
et al., 1997), àëå çðîñòàº âòðè÷³ ç âèêîðèñòàííÿì öèê-
ëîôîñôàì³äó â óäàðíèõ äîçàõ (Andrassy K. et al., 1991;
Hoffman G.S. et al., 1992); îñîáëèâî ÷àñòî ä³àãíîñòó-
þòü ðàê ñå÷îâîãî ì³õóðà (Sneller M.C. et al., 1995),
ëåéêåì³þ, â³äçíà÷àþòü ëåéêåìî¿äí³ ðåàêö³¿ (Pederson-
Bjergaard J. et al., 1995).

Îòæå, ÃÂ � ñèñòåìíå çàõâîðþâàííÿ ç ÷àñòèìè
çàãîñòðåííÿìè, ïðîãíîç ÿêîãî çíà÷íî ïîã³ðøóºòüñÿ
÷åðåç óðàæåííÿ íèðîê. Çà ïîïåðåäí³ìè ðåçóëüòàòà-
ìè áàãàòîöåíòðîâèõ ðàíäîì³çîâàíèõ êîíòðîëüîâàíèõ
äîñë³äæåíü, ÿê³ ùå òðèâàþòü, ë³êóâàííÿ öèêëîôîñô-
àì³äîì ó ïóëüñ-äîçàõ íà ôîí³ ïðåäí³çîëîíó ó ï³äòðè-
ìóâàëüíèõ äîçàõ ïðèçâîäèòü äî ÷àñòèõ çàãîñòðåíü ÃÂ,
ï³äâèùåííÿ ÷àñòîòè âèíèêíåííÿ ³íôåêö³éíèõ óñêëàä-
íåíü ³ çëîÿê³ñíèõ íîâîóòâîðåíü ³, î÷åâèäíî, éîãî íå
ñë³ä çàñòîñîâóâàòè. Äîö³ëüíî ïðîâîäèòè ë³êóâàííÿ çà
ñõåìàìè MEPEX, WORAM, REMAIN. Àêòóàëüíèìè çàâ-
äàííÿìè ïîäàëüøèõ äîñë³äæåíü ñë³ä ââàæàòè:

1) ìåòîäîëîã³÷íå çàáåçïå÷åííÿ ðàííüî¿ ä³àãíî-
ñòèêè ÃÂ çàãàëîì ³ óðàæåííÿ íèðîê çîêðåìà;

2) ðîçðîáëåííÿ íîâèõ ìåòîä³â ïîäîâæåííÿ òðè-
âàëîñò³ ðåì³ñ³¿;

3) ïðîâåäåííÿ ïðîô³ëàêòèêè ³íôåêö³éíèõ óñêëàä-
íåíü ó õâîðèõ íà ÃÂ ç óðàæåííÿì íèðîê.
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ÃÐÀÍÓËÅÌÀÒÎÇ ÂÅÃÅÍÅÐÀ
Ñ ÏÎÐÀÆÅÍÈÅÌ ÏÎ×ÅÊ: ÎÑÎÁÅÍÍÎÑÒÈ
ÒÅ×ÅÍÈß, ÄÈÀÃÍÎÑÒÈÊÈ È ËÅ×ÅÍÈß

Í.À. Êîëåñíèê, È.È. Ëàï÷èíñêàÿ,
Í.Í. Êîçà÷îê, Ì.Í. Ñåëþê,

À.À. Æåëåõîâñêèé
Ðåçþìå. Îáçîð ñîâðåìåííîé ëèòåðàòóðû ïîñâÿ-
ùåí ðåçóëüòàòàì ìíîãîöåíòðîâûõ ðàíäîìèçèðî-
âàííûõ èññëåäîâàíèé íåêðîòè÷åñêîãî âàñêóëèòà �
ãðàíóëåìàòîçà Âåãåíåðà � ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê.
Àêòóàëüíîñòü ïóáëèêàöèè îáóñëîâëåíà ïîâûøåíè-
åì ÷àñòîòû âîçíèêíîâåíèÿ ãðàíóëåìàòîçà Âåãå-
íåðà â ïîñëåäíèå ãîäû. Îïèñàíû ñîâðåìåííûå
ìåòîäû äèàãíîñòèêè, äèôôåðåíöèðîâàííûå ñõå-
ìû ïàòîãåíåòè÷åñêîé òåðàïèè â çàâèñèìîñòè îò
òå÷åíèÿ ïðîöåññà. Ïîäðîáíî îïèñàíû îñëîæíå-
íèÿ è ïðè÷èíû ñìåðòè òàêèõ áîëüíûõ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ãðàíóëåìàòîç Âåãåíåðà, ãëî-
ìåðóëîíåôðèò, öèêëîôîñôàìèä, ìåòèëïðåä-
íèçîëîí, ìåòîòðåêñàò.

WEGENER�S GRANULOMATOSIS
WITH RENAL INVOLVEMENT:
PECULARITIES OF THE COURSE,
DIAGNOSTICS AND TREATMENT

M.O. Kolesnyk, I.I. Laphcynska,
M.M. Kozachok, M.M. Seluk,

O.A. Zhelekhovsky
Summary. The article is a review of current
literature devoted to the results of multicenter,
randomized trials of patients with necrotising
vasculitis � Wegener�s granulomatosis � with renal
involvement. The actuality of publication is
stipulated with the increase of frequency of Wege-
ner�s granulomatosis during the last years. The
current methods of diagnostics, differential sche-
mes of pathogenetic treatment applicated in diffe-
rent courses of the disease are described detailly.
The complications and reasons of death are desc-
ribed also.

Key words: Wegener�s granulomatosis, glomerulo-
nephritis, cyclophosphamidum, methyl-predniso-
lonum, methotrexate.

Àäðåñà äëÿ ëèñòóâàííÿ:
Êîëåñíèê Ìèêîëà Îëåêñ³éîâè÷
04053, Êè¿â, âóë. Þð³ÿ Êîöþáèíñüêîãî, 9À
²íñòèòóò óðîëîã³¿ ³ íåôðîëîã³¿ ÀÌÍ Óêðà¿íè

Åï³äåì³îëîã³÷íå äîñë³äæåííÿ âïëèâó õ³ì³÷íèõ
ðå÷îâèí ó íàâêîëèøíüîìó ñåðåäîâèù³ íà ðîç-

âèòîê ñèñòåìíèõ àóòî³ìóííèõ çàõâîðþâàíü
Mayes M.D. (1999) Epidemiologic studies of environmental

agents and systemic autoimmune diseases. Env. Hlth Perspec-
tive, 107(5): 743�748.

Ââàæàºòüñÿ, ùî ïðè÷èíîþ òàêèõ àóòî³ìóííèõ
çàõâîðþâàíü (À²Ç), ÿê ñèñòåìíèé ÷åðâîíèé âîâ-
÷àê (Ñ×Â) òà ñèñòåìíà ñêëåðîäåðì³ÿ (ÑÑ), º åê-
çîãåíí³ ÷èííèêè. Àâòîðè àíàë³çóþòü ðåçóëüòàòè
ðîá³ò ó ö³é ãàëóç³, îáãîâîðþþ÷è äîñë³äæåííÿ âè-
ïàäê³â/êîíòðîëþ òà êîãîðò, ùî âèâ÷àëè ïèòàííÿ
ïðî òàê³ ìîæëèâ³ ÷èííèêè ðèçèêó, ÿê åêçîãåíí³
ñòàòåâ³ ãîðìîíè, êðåìí³é, ñèë³êîí, õ³ì³÷í³ ðîç÷èí-
íèêè, ïåñòèöèäè, õëîðèä ðòóò³ òà ôàpáà äëÿ âî-
ëîññÿ. Îòðèìàí³ äàí³ ñâ³ä÷àòü ïðî òå, ùî ïðîâå-
äåííÿ çàì³ííî¿ åñòðîãåííî¿ òåðàï³¿ ó æ³íîê ï³ñëÿ
êë³ìàêòåðè÷íîãî ïåð³îäó ïðèçâîäèòü äî ï³äâèùåí-
íÿ (õî÷ é íåçíà÷íîãî) ðèçèêó çàõâîðþâàííÿ íà Ñ×Â
òà õâîðîáó Ðåéíîäà. Âæèâàííÿ ïåðîðàëüíèõ êîí-
òðàöåïòèâ³â òàêîæ ìîæå âïëèâàòè íà âèòðèâàë³ñòü
äî õâîðîá, àëå öå íå º î÷åâèäíèì äëÿ ÑÑ. ²íøèì
åêîëîã³÷íèì ÷èííèêîì, ùî âèêîíóº ðîëü åíäî-
êðèííîãî ìîäóëÿòîðà, º ïåñòèöèäè, ÿê³ ìîæóòü
âèÿâëÿòè ïîä³áí³ åñòðîãåíàì åôåêòè, àëå â³äîìî-
ñòåé ùîäî ðîë³ öèõ ðå÷îâèí ó ðîçâèòêó ñèñòåì-
íèõ À²Ç íàäòî ìàëî. Õî÷à åêñïîçèö³ÿ äî ïèëó êðåì-
í³þ ïðèçâîäèòü äî ï³äâèùåííÿ ðèçèêó ÑÑ ó ÷î-

ëîâ³ê³â, çàéíÿòèõ ó âèðîáíèöòâ³, âîíà íå ïîÿñíþº
á³ëüø³ñòü âèïàäê³â ÑÑ ó ÷îëîâ³÷³é ïîïóëÿö³¿. Ðîëü
ðèçèêó òàêî¿ åêñïîçèö³¿ äëÿ âèíèêíåííÿ ÑÑ ó æ³íîê
âèÿâèëàñÿ íåçíà÷íîþ. Êð³ì òîãî, ñèë³êîí, ÿêèé
çàñòîñîâóþòü ÿê ³ìïëàíòàö³éíèé ìàòåð³àë àáî
ÿêèé ì³ñòèòüñÿ ó ñåðåäîâèù³ çîíè íà ðîáî÷èõ
ì³ñöÿõ, íå ñïðè÷èíÿâ ï³äâèùåííÿ ðèçèêó ÑÑ ñå-
ðåä æ³íîê. Ùîäî ðîç÷èííèê³â, òî âèñíîâêè äîñë³-
äæåíü áóëè ñóïåðå÷ëèâèìè. Â îäíîìó ç íèõ êîí-
ñòàòîâàíî ôàêò ïîòåíö³éíî¿ ðîë³ ðîç÷èííèê³â ó
ðîçâèòêó ÑÑ ó ÷îëîâ³ê³â àáî âñ³õ ³íøèõ ïàö³ºíò³â ç
ïîçèòèâíèì ïîêàçíèêîì àíòèò³ë Scl-70. Äàí³ äâîõ
³íøèõ äîñë³äæåíü íå ï³äòâåðäèëè òàêèõ âèñíîâê³â.
Õëîðèä ðòóò³ ñïðè÷èíþº óòâîðåííÿ àíòèô³áðèëÿð-
íèõ àíòèò³ë òà ³ìóííèõ êîìïëåêñíèõ ãëîìåðóëî-
íåôðèò³â ó ìèøåé ñïðèéíÿòëèâèõ ë³í³é. Àíòè-
ô³áðèëÿðí³ àíòèò³ëà (àëå íå ãëîìåðóëîíåôðèòè)
ó ëþäèíè óòâîðþþòüñÿ íà ïî÷àòêó ðîçâèòêó ÑÑ,
ïðè÷îìó ïîïåðåäí³ âèñíîâêè ñâ³ä÷àòü ïðî òå, ùî
ó ö³é ãðóï³ ïàö³ºíò³â ð³âí³ ðòóò³ ìîæóòü áóòè ï³äâè-
ùåíèìè. Ïðîäóêö³þ äëÿ äîãëÿäó çà âîëîññÿì
òàêîæ âèâ÷àëè ÿê ïîòåíö³éíèé ÷èííèê ðîçâèòêó ÑÑ,
îñê³ëüêè âîíà ì³ñòèòü àðîìàòè÷í³ àì³íè, ïîä³áí³
äî ðå÷îâèí, ÿê³ º êîìïîíåíòîì ë³ê³â, ùî ñïðè-
÷èíþþòü Ñ×Â. Çà ðåçóëüòàòàìè äîñë³äæåííÿ
1986 ðîêó âñòàíîâëåíî íàÿâí³ñòü ðèçèêó, àëå äàí³
äâîõ íàñòóïíèõ � íå ï³äòâåðäèëè öèõ âèñíîâê³â.
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