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Согласно последней международной конференции по номенклатуре, диагностике и лечению васкули­
тов в Чапель Хилле в 2012 году, пурпура Шенлейн-Геноха получила новое название IgA-васкулит. В статье  
с современных позиций рассматриваются вопросы патогенеза, клиники и диагностики этого заболевания.
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В широком смысле васкулит представляет 
собой воспалительную лейкоцитарную ин-

фильтрацию в сосудистой стенке с реактивным по-
вреждением пристеночных структур. Нарушение 
целостности стенки сосуда может приводить к кро-
воточивости, а сужение его просвета – к ишемии  
и некрозу подлежащих тканей. Клинические про-
явления васкулитов многообразны и зависят  
от размера, вида и локализации пораженных со-
судов. Васкулит может являться самостоятельным 
(первичным) заболеванием или развиваться вто-
рично на фоне другой патологии [1].

Точные механизмы, лежащие в основе этих 
нарушений, остаются неясными. Для объяснения 
феномена характерных клинических проявлений, 
связанного с поражением определенных сосудов, 
предложены три основные патогенетические мо-
дели заболевания [2].

• Определенная локализация антигенных струк-
тур в сосудистой стенке, характерных для конкрет-
ного васкулита, определяет тип сосуда, вовлечен-
ного в патологический процесс.

• Некоторые эндотелиальные клетки способ-
ствуют привлечению и накоплению воспалитель-
ного инфильтрата, в том числе путем экспрессии 
молекул адгезии или других рецепторных молекул, 
секреции гормонов и пептидов, а также специфи-
ческого взаимодействия с клетками воспаления. 
Таким образом, одни эндотелиальные клетки обла-
дают способностью к привлечению воспалитель-
ных клеток, а другие нет.

• В регуляции воспалительного процесса уча-
ствуют другие (неэндотелиальные) структуры со-
судистой стенки. В дополнение к эндотелиальным 
клеткам, которые обеспечивают костимулирующую 
функцию, другие клеточные компоненты служат ан-
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тиген-презентирующими клетками и способствуют 
выработке провоспалительных медиаторов.

Вероятнее всего в развитие васкулита вносят 
свой вклад элементы каждой модели.

Васкулиты часто являются тяжёлыми заболе-
ваниями, иногда со смертельным исходом, тре
бующими скорейшего распознавания и лечения. 
Клинические проявления могут отражать изоли-
рованное поражение какого-либо органа или ком-
бинацию нескольких. На основании поражения 
органов и систем можно предположить наличие 
определенного васкулита, однако в большинстве 
случаев наблюдается перекрест симптомов.

К счастью, сегодня существуют эффективные 
методы лечения, особенно в периоды обострения 
заболевания. Однако во время поддерживающей 
терапии глюкокортикостероидами и иммунодепрес
сантами все большее значение приобретают вторич-
ные инфекционные осложнения. Изучение показате-
лей смертности пациентов, страдающих системны-
ми васкулитами, показало, что ранняя летальность 
связана, как правило, с активностью заболевания, а 
поздняя – с осложнениями проводимой терапии [3].

В 2012 году на международной конференции 
в Чапель Хилле (Chapel Hill) с участием ведущих 
специалистов в области ревматологии, нефроло-
гии, иммунологии и морфологии была принята но-
вая пересмотренная номенклатура васкулитов, 
которая содержит ряд уточнений, по сравнению  
с предыдущей номенклатурой 1994 года, а также 
вводит новые группы (васкулиты с поражением 
сосудов различного калибра, васкулиты с пораже-
нием единственного органа, васкулиты, ассоцииро-
ванные с системными заболеваниями и васкулиты  
с установленной этиологией) [4]. Новая номенклату-
ра не устанавливает диагностических критериев для 
клинического применения, а лишь является основой 
для поиска и формулирования уточненных критери-
ев для диагностики и классификации васкулитов.

Номенклатура васкулитов  
пересмотра 2012 года

Васкулиты с поражением крупных сосудов
• Артериит Такаясу
• Гигантоклеточный артериит
Васкулиты с поражением сосудов среднего 

калибра
• Узелковый полиартериит
• Болезнь Кавасаки
Васкулиты с поражением мелких сосудов
• Васкулиты, ассоциированные с наличием 

антинейтрофильных цитоплазматических антител 
(АНЦА-ассоциированные васкулиты)

○ Микроскопический полиангиит
○ Гранулематоз с полиангиитом (Вегенера)

○ Эозинофильный гранулематоз с полиангии-
том (Чарга-Стросс)

• Иммунокомплексные васкулиты
○ Болезнь, вызванная антителами к гломеру-

лярной базальной мембране (Анти-ГБМ васкулит)
○ Криоглобулинемический васкулит
○ IgA-васкулит (Шенлейн-Геноха)
○ Гипокомплементемический васкулит с кра-

пивницей (анти-C1q-васкулит)
Васкулиты с поражением сосудов различно-

го калибра
• Болезнь Бехчета
• Синдром Когана
Васкулиты с поражением единственного 

органа
• Кожный лейкоцитокластический васкулит
• Кожный артериит
• Первичный васкулит центральной нервной 

системы
• Изолированный аортит
• Прочие
Васкулиты, ассоциированные с системны-

ми заболеваниями
• Васкулиты при системной красной волчанке
• Васкулиты при ревматоидном артрите
• Васкулиты при саркоидозе
• Прочие
Васкулиты с установленной этиологией
• Криоглобулинемический васкулит, ассоцииро-

ванный с гепатитом С 
• Васкулит, ассоциированный с гепатитом В 
• Сифилис-ассоциированный аортит
• Лекарственно-индуцированный иммуноком-

плексный васкулит
• Лекарственно-индуцированный АНЦА-васкулит
• Васкулит, ассоциированный со злокачествен-

ными новообразованиями
• Прочие
Среди большого разнообразия васкулитов, вы-

деленных с учетом современных достижений меди-
цинской науки на очередной согласительной кон-
ференции в Чапель Хилле, мы хотели бы подроб-
нее остановиться на IgA-васкулите, относящимся 
к иммунокомплексным васкулитам с поражением 
мелких сосудов и называвшемся ранее пурпурой 
Шенлейн-Геноха (ПШГ). Согласно данным новой 
номенклатуры системных васкулитов, IgA-васкулит 
определяется как васкулит с поражением мелких 
сосудов (капилляров, венул или артериол) и отло-
жением в их стенке иммунных комплексов, содер-
жащих преимущественно IgA подкласса 1 (IgA1).  
В процесс вовлекаются кожа и желудочно-кишеч-
ный тракт, часто отмечается наличие артрита. Может 
развиваться гломерулонефрит, клинически и морфо-
логически не отличающийся от IgA-нефропатии [4].
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С учетом компиляции литературных данных,  

в которых отмечается роль отложений аномального 
IgA в сосудистой стенке в качестве определяющего 
патофизиологического фактора, последний консен-
сус заменяет эпоним ПШГ на IgA-васкулит (IgAВ). 
И у пациентов с системным IgAВ, и при изолиро-
ванном поражении почек (IgA-нефропатия) в сыво-
ротке крови и в тканевых отложениях отмечается 
нарушение гликозилирования шарнирной области 
тяжелых цепей молекулы IgA1. Также существуют 
данные, предполагающие наличие у пациентов  
с IgAВ и IgA-нефропатией циркулирующего в крови 
аномально гликозилированного IgA1, и, возможно, 
гликанспецифических IgG-антител, образующих им-
мунные комплексы анти-IgA1 (IgA1-IgG). Полагают, 
что IgG-антитела связываются с аномально гликози-
лированными молекулами IgA1 и локализуются в со-
судистой стенке, вызывая воспалительную реакцию.

Как и другие васкулиты, IgAВ может проявлять-
ся поражением одного органа. Изолированный 
кожный вариант IgAВ аналогичен IgA-нефропатии 
без системных проявлений. У пациентов с изоли-
рованной IgA-нефропатией или кожным вариан-
том IgAВ со временем может развиваться систем-
ный IgAВ. IgAВ может развиваться на фоне других 
заболеваний, таких как болезни печени, воспали-
тельные заболевания кишечника и анкилозирую-
щий спондилит. 

Распространенность,  
предрасполагающие факторы

Долгое время пурпура Шенлейн-Геноха (ПШГ), 
впервые описанная у детей в первой половине 
19 века (Heberden, 1801, Schönlein, 1837), счита-
лась болезнью детского возраста. В работах Шен-
лейна изложено описание у больных детей соче-
тания кожных высыпаний и суставной патологии,  
а Генох установил связь заболевания с изменения
ми со стороны желудочно-кишечного тракта и по-
чек. В последние десятилетия показано, что, не-
смотря на наибольшую частоту этого заболевания 
у детей, развитие болезни возможно в любом воз-
расте, в том числе у пожилых людей. 

ПШГ у взрослых часто является рецидивиру-
ющим заболеванием c тяжелыми органными по-
ражениями в виде гломерулонефрита, желудочно-
кишечных кровотечений, иногда даже интраальве-
олярных геморрагий, поражением кожи, нередко 
резистентным к лечению. Но обсуждается эта про-
блема нечасто, особенно в русскоязычной лите-
ратуре, из-за относительно редкой встречаемости 
и недостатка данных. Термин «пурпура Шенлейн-
Геноха» господствует за рубежом до настоящего 
времени. Синоним «геморрагический васкулит» ис-
пользуется только на постсоветском пространстве 

и введен в 1959 году выдающимся ревматологом 
В. А. Насоновой.

ПШГ является самой частой формой систем-
ного васкулита в детском возрасте и встречается 
почти в 20 раз чаще, чем у взрослых (22,1 и 1,3 на 
100000 населения соответственно), причем 90% 
случаев приходится на возраст от 3 до 15 лет (глав-
ным образом младше 10 лет) [5]. 

В популяционном исследовании, проведенном 
в Великобритании, ежегодная заболеваемость со
ставила около 20 на 100000 детей младше 17 лет,  
с пиком заболеваемости 70 на 100000 детей в воз-
расте от 4 до 6 лет [6]. В работах авторов из Тай-
ваня и Чехии встречалось меньше случаев – 10  
на 100000 детей в возрасте до 17 лет, с пиком за-
болеваемости в 5–7 лет [7, 8]. IgAВ намного реже 
встречается у взрослых [9]. Так, например, ежегод-
ная заболеваемость у взрослых в Словении состав-
ляет 5 случаев на 100000 [10]. В двух ретроспек-
тивных исследованиях, проведенных в Испании  
и Корее, взрослые пациенты с IgAВ составили  
от 25 до 30%. В обеих группах у взрослых чаще 
имелось поражение почек, и отмечались худшие 
исходы, по сравнению с детьми [11,12].

Лица мужского пола болеют почти в 2 раза 
чаще. Соотношение мужского пола к женскому 
составляет 1,2:1–1,8:1 [13, 14]. Пациенты черной 
расы и индусы страдают IgAВ реже по сравнению 
с белыми или азиатами [6]. IgAВ часто встречается 
в Европе, особенно во Франции, Италии, Испании, 
Великобритании и Финляндии, и в странах Азии 
(главным образом в Японии, Сингапуре и Китае). 
Значительно реже случаи заболевания выявляют-
ся в странах Северной Америки и Африки. 

Пик заболеваемости IgAВ приходится на осен-
не-зимне-весеннее время, что может объясняться 
ассоциацией заболевания с инфекциями (чаще 
верхних дыхательных путей и, реже, кишечными), 
которые являются триггерными факторами почти  
в 2/3 случаев, особенно у детей [13–15].

Среди спорадически описанных провоцирующих 
факторов выделяют Streptococcus β, Helicobacter 
pylori, Yersinia, Mycoplasma, Toxoplasma, вирусы ве-
тряной оспы, кори, краснухи, аденовирусы, ВИЧ и не-
которые другие агенты, не имеющие, однако, доказа-
тельной базы о возможной причинной связи. 

В некоторых случаях отмечена связь развития 
заболевания с сопутствующими аллергическими 
реакциями на вакцинации (против оспы или грип-
па), прием лекарственных средств (ципрофлоксацин, 
ванкомицин, миноциклин, карбамазепин и другие), 
укусы насекомых или другие аллергены [16].

В литературе описано несколько случаев се-
мейного заболевания и ограниченных эпидемиче-
ских очагов заболевания.
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При проведении генетических исследований 
при IgAВ установлена связь обнаружения HLA B35 
с повышенным риском развития гломерулонефри-
та. Предполагают также участие в формирова-
нии почечной патологии HLA DRB1*01, DRB1*11  
и DRB1*14. Последние исследования делают ак-
цент на изучении полиморфизма генов, кодиру-
ющих провоспалительные молекулы, молекулы 
адгезии, связанные с активацией эндотелиальных 
клеток, TNF-α, IL-1β, IL-8, TGF-β, и VEGF [17]. Однако  
в большинстве случаев пока эти исследования огра-
ничиваются сравнительно небольшими когортами.

Частота IgAВ значительно выше (около 5%)  
у пациентов с семейной средиземноморской ли-
хорадкой, которая часто наблюдается в Израи- 
ле и Турции, и характеризуется активацией ней-
трофилов с их миграцией на серозные поверхно- 
сти [18, 31, 32].

Патогенез
IgAВ является иммуноопосредованным васку-

литом, связанным с отложением в сосудистой стен-
ке иммуноглобулина A (IgA). Хотя признается роль  
в развитии заболевания многочисленных инфек-
ционных и химических триггеров, основная причи-
на IgAВ остается неизвестной. Похоже, в патогене-
зе играют роль иммунологические, генетические  
и экологические факторы [19–21].

Характерным признаком IgAВ является лейко-
цитокластический васкулит, сопровождающийся 
отложением иммунных комплексов, содержащих 
IgA, в пределах пораженных органов. Кожные би-
опсии участков, пораженных пурпурой, продемон-
стрировали вовлечение в процесс мелких сосудов 
(в первую очередь посткапиллярных венул) в пре-
делах сосочкового слоя дермы. Преобладающими 
типами клеток в пределах воспалительного ин-
фильтрата являются нейтрофилы и моноциты.

Иммунофлюоресцентное исследование выяв-
ляет в стенках пораженных сосудов IgA, компонент 
3 комплемента (C3) и отложение фибрина. IgA, С3, 
фибрин, иммуноглобулин G (IgG) и, реже, иммуно-
глобулин М (IgM) осаждаются также в эндотелиаль-
ных и мезангиальных клетках почечных клубочков.

Внимание в изучении патогенеза IgAВ было со-
средоточено на потенциальной роли повышенных 
сывороточных уровней IgA и иммунных комплек-
сов, содержащих IgA. Кроме того, в ряде исследо-
ваний сообщается об изменении в гликозилиро-
вания IgA, повышенных уровнях антикардиолипи-
новых IgA-антител, трансформирующего фактора 
роста-бета у пациентов с IgAВ [14, 22–26]. Остается 
непонятным тот факт, что при этом заболевании 
в воспалительном инфильтрате обнаруживается 
лишь один из двух подтипов IgA (IgA1, но не IgA2) 

[27, 28]. Аналогичным образом остаются неясны-
ми в патогенезе IgAВ точная роль IgA и специфиче-
ское участие IgA1. Ряд исследований предполагает 
участие в патологическом процессе антикардиоли-
пиновых IgA-антител [22, 29, 30]. Результаты одно-
го из них демонстрируют, что бета-2-гликопротеин 
I типа является антигенной мишенью для IgA [30]. 
Однако, несмотря на повышенное присутствие 
этих антител, имеется лишь несколько сообщений 
о наличии тромботических осложнений.

Происходящие локальные изменения в сосуди-
стом русле достаточно хорошо изучены на модели 
IgA-нефропатии, которую многие исследователи 
считают ограниченным вариантом IgAВ. Установ-
лено, что при IgA-нефропатии происходит увеличе-
ние концентрации иммунных комплексов, содер-
жащих IgA, как в результате повышения продукции 
антител, так и в результате нарушения их клирен-
са. Основная гипотеза патогенеза, распространен-
ная в настоящее время, предполагает аномальное 
гликозилирование и полимеризацию IgA с отло-
жением иммунных комплексов, содержащих ано-
мальный IgA в клубочках, с активацией лейкоцитов 
и каскада воспаления.

В норме в сыворотке человека циркулирует 
преимущественно мономерный IgA, полимерные 
же формы, секретируемые слизистыми оболочка-
ми, практически не попадают в циркуляцию. Эта 
гипотеза подтверждается рядом исследований.  
В 2003 г. Haddad E. и соавт. показали снижение 
синтеза мономерного IgA в слизистых и увеличе-
ние продукции полимерного IgA в костном мозге 
при IgA-нефропатии [4]. На основании исследова-
ния Kar Neng Lai и соавт. предположено, что де-
фектный по галактозе и сиаловым кислотам IgAl 
сыворотки, вероятно, продуцируется лимфоидны-
ми клетками слизистых [5], однако механизм пере-
носа его в кровь остается неизвестным.

В результате изменения структуры молекулы 
IgA происходит нарушение его клиренса клетками 
печени – на клетках печени экспрессируется асиа
логликопротеиновый рецептор – ASGPR, распозна-
ющий конечные остатки галактозы и катаболизи-
рующий IgA. Кроме того, страдает процесс обра-
зования комплекса антиген–антитело, в том числе 
за счет взаимодействия с Fc-рецептором. Деглико-
зилированный IgA полимеризуется и приобретает 
сродство к внеклеточным белкам – фибронектину, 
ламинину, коллагену IV типа. В результате измене-
ния С3-связывающего сайта на молекуле IgAl на-
рушается процесс активации системы комплемен-
та. Недостаточно гликозилированный IgA начинает 
выступать как антиген, и против него увеличивает-
ся продукция IgA и IgG. Также было показано, что 
недостаточно гликозилированный IgA пациентов  
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с IgA-нефропатией значительно повышает апоптоз 
и синтез NO мезангиальными клетками в сравне-
нии с IgA здоровых. Связывание иммунных комплек-
сов мезангиальными клетками почечного клубоч-
ка с образованием депозитов IgA приводит к ак-
тивации системы комплемента, запускает синтез 
различных цитокинов и факторов роста клетками 
почек и циркулирующими клетками, что приводит 
к характерным гистопатологическим признакам.

Классификационные критерии
Для использования в научно-исследователь-

ских протоколах и учета результатов исследований 
для ПШГ были предложены разнообразные класси-
фикационные критерии, которые не годились для 
диагностики отдельных случаев заболевания.

В 1990 году комитетом Американского коллед-
жа ревматологов (ACR) установлены критерии для 
классификации семи видов системных васкулитов, 
в том числе и для ПШГ [33,34]. К ним относились:

• пальпируемая пурпура
• начало заболевания в возрасте ≤ 20 лет
• острая боль в животе
• выявление при биопсии гранулоцитов в стен-

ках мелких артериол и/или венул.
Эти критерии базировались на сравнении 85 па

циентов с ПШГ и 722 взрослых пациентов с дру-
гими формами системных васкулитов. При разде-
лении взрослых пациентов с ПШГ от других форм 
васкулита наличие двух и более критериев имело 
чувствительность и специфичность около 90%.

В 2005 году Европейской лигой борьбы с ревма-
тическими заболеваниями (EULAR) и Европейским 
ревматологическим обществом педиатров (PRES) 
разработаны критерии заболевания для педиатри-
ческой практики [35], которые впоследствии были 
утверждены Международной организацией по про-
ведению клинических испытаний в детской ревма-
тологии (PRINTO) [36]. Эти критерии адаптированы 
для педиатрической практики, когда врач пыта-
ется провести дифференциальный диагноз ПШГ, 
например, с гастроэнтеритом или аппендицитом,  
а не с гранулематозом Вегенера. Обязательным 
критерием являются пурпура (обычно пальпиру-
емая и сливная) или петехии, главным образом 
на нижних конечностях, при отсутствии тромбо-
цитопении или коагулопатии. Пациенты также 
должны иметь одно или несколько из следующих 
проявлений:

• Боль в животе (обычно острая, разлитая)
• Артрит или артралгия (острое начало)
• Поражение почек (протеинурия, гематурия)
•Лейкоцитокластический васкулит или проли-

феративный гломерулонефрит с преобладающим 
отложением IgA.

Клинические проявления
Симптоматика IgAВ (ПШГ) лучше описана у де-

тей. Классической клинической тетрадой при этом 
заболевании остаются:

• Пальпируемая пурпура в отсутствие тромбо-
цитопении и коагулопатии

• Артрит/артралгия
• Боль в животе
• Патология почек
Эти клинические проявления могут развивать-

ся в различном порядке от нескольких дней до не-
скольких недель. Как правило (но не во всех слу-
чаях), отмечаются пурпура и боли в суставах. При 
отсутствии классических кожных высыпаний диаг-
ноз IgAВ может не быть очевидным. У пациентов 
с выраженным суставным синдромом или сильны-
ми болями в животе можно заподозрить инфекци-
онное заболевание или хирургическую патологию.

Пальпируемая пурпура развивается у всех па-
циентов. Её появление может переоцениваться, 
поскольку этот клинический признак является обя-
зательным для IgAВ, однако может встречаться  
и при другой патологии. В дебюте заболевания по-
чти у каждого четвертого ребенка классические 
кожные высыпания отсутствуют, создавая трудно-
сти в диагностике, когда кожному синдрому пред-
шествуют артрит и/или боли в животе.

Сначала высыпания часто носят эритематоз-
ный, пятнистый характер или имеют вид крапивни-
цы. Затем пятна сливаются и формируются типич-
ные экхимозы, петехии и пальпируемая пурпура. 
Сыпь, как правило, наблюдается на симметрично 
расположенных участках кожи и первично локали-
зуется в местах подвергающихся нагрузке или дав-
лению, например, на нижних конечностях.

Часто может обнаруживаться локализованный 
отек подкожной клетчатки, например в периорби-
тальной области, особенно у детей младше 3 лет. Од-
нако это проявление IgAВ наблюдается и у взрослых 
пациентов, в частности на тыльной поверхности рук.

Артралгия/артрит. В большинстве случаев это вто-
рое по встречаемости проявление IgAВ, наблюдаемое 
у 50–75%, а по некоторым данным до 84% пациентов 
[13]. Однако жалобы на боли в суставах, в качестве 
единственного симптома заболевания, являются 
редкими и встречаются примерно у 15% пациентов.

Артрит, как правило, является приходящим или 
носит мигрирующий характер, обычно это олигоар-
трит (поражаются от одного до четырех суставов), 
не оставляющий после себя деформаций. Чаще 
в процесс вовлекаются крупные суставы нижних 
конечностей (тазобедренные, коленные и голено-
стопные), или, реже, верхних конечностей (локте-
вые, лучезапястные и кисти рук) [13,14,37]. Часто 
имеется выраженный периартикулярный отек и бо-
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лезненность, но, как правило, без внутрисустав-
ного выпота, покраснения или повышения темпе-
ратуры кожи над областью пораженного сустава. 
Пациенты могут предъявлять жалобы на значитель-
ную боль и ограничение движения в пораженных 
суставах. Артрит не оставляет после себя хрони-
ческих повреждений или осложнений. Он может 
предшествовать появлению пурпуры, хотя, как пра-
вило, не более чем на один или два дня.

Боли в животе по типу колик отмечаются почти 
у половины пациентов, в 20–30% случаев имеются 
признаки желудочно-кишечного кровотечения.

Симптомы со стороны желудочно-кишечного 
тракта встречаются примерно у половины детей  
с IgAВ и варьируются от легких (тошнота, рвота, 
боли в животе, и преходящая кишечная непроходи-
мость) до более значительных (желудочно-кишечные 
кровотечения, ишемия и некроз кишечника, кишеч-
ная непроходимость и перфорация кишечника). 
Скрытая кровь в кале выявляется до 56% пациен
тов, однако массивные желудочно-кишечные кро-
вотечения отмечаются редко [39]. Частое присут
ствие в кале скрытой крови, увеличение в кале аль-
фа-1-антитрипсина и наличие гипоальбуминемии 
при отсутствии протеинурии, даже у пациентов без 
клинической симптоматики со стороны желудочно-
кишечного тракта, позволяет предположить имею-
щееся повреждение желудочно-кишечного тракта 
и слизистой оболочки кишечника чаще, чем демон-
стрирует клиническое течение заболевания [38].

Симптомы со стороны желудочно-кишечно-
го тракта обычно развиваются в течение восьми 
дней после появления сыпи, хотя описаны более 
длительные интервалы (от недель до месяцев). Эти 
симптомы могут предшествовать высыпаниям  
на коже в 15–35% случаев. Установить диагноз IgAВ 
в таких случаях значительно сложнее. 

Боли в животе при IgAВ обусловлены подслизи-
стым кровоизлиянием и отеком. Геморрагические 
повреждения можно видеть при эндоскопическом 
исследовании, обычно в нисходящем отделе две-
надцатиперстной кишки, желудке и толстой кишке. 
Также может вовлекаться в патологический про-
цесс терминальный отдел подвздошной кишки.  
В различных отделах тонкого кишечника (подвздош-
ной и тощей кишке) можно обнаружить подслизи-
стый отек, изъязвления и участки спазмирования.

Наиболее распространенным осложнением 
IgAВ у детей является инвагинация кишечника. Реже 
встречаются такие проявления желудочно-кишечной 
патологии как острый панкреатит, холецистит, пер-
форация толстого кишечника и (у детей) энтеропатия, 
сопровождающаяся потерей белка [39, 40–43].

Признаки поражения почек отмечаются у 21–
54% детей, страдающих IgAВ. В большей степени 

почечная патология касается детей старшего воз-
раста и взрослых [37]. Чаще всего выявляется ге-
матурия – изолированная или в сочетании с незна-
чительной протеинурией. Протеинурия нефротиче-
ского уровня, повышение креатинина сыворотки 
и/или развитие артериальной гипертензии отмеча-
ются лишь в отдельных случаях. Их наличие, а так-
же сочетание гематурии и протеинурии, связаны  
с повышенным риском прогрессирования заболе-
вания, которое чаще отмечается у взрослых. При 
проведении биопсии почек выявляют изменения 
идентичные IgA-нефропатии.

В клиническом течении заболевания между 
взрослыми и детьми с IgAВ имеются два основных 
различия:

• Инвагинация кишечника редко развивается 
у взрослых.

• Взрослые имеют более высокий риск развития 
почечной патологии, в том числе терминальной ста-
дии хронической почечной недостаточности (ХПН).

Установлено, что повреждение почек является 
главным фактором, детерминирующим исход за-
болевания [44]. Кроме того, у большинства детей 
с нефритом при ПШГ процесс заканчивается почти 
полным выздоровлением, в то время как у 40% 
взрослых сохраняется персистирующая гемату-
рия, а у 10% развивается ХПН [45]. Развитие пато-
логии почек в целом не связано с внепочечными 
проявлениями. Педиатры описывают системное 
заболевание с умеренным и транзиторным почеч-
ным поражением, в то время как нефрологи отме-
чают намного более тяжелое повреждение почек, 
как у детей, так и у взрослых.

Ретроспективное исследование в Италии 95 
взрослых и 57 детей за 5-летний срок выявило со-
храняющиеся изменения в анализах мочи у 31% 
взрослых и 24% детей, а ХПН у взрослых развива-
лась в 2 раза чаще, чем у детей (15,8% и 7,0% со-
ответственно) [46]. В исследовании 250 взрослых 
пациентов с нефритом при ПШГ, наблюдавшихся  
в течение 14,8 лет, Pillebout и соавт. показали, что 
при отсутствии протеинурии и гематурии функция 
почек восстановилась только у 20% пациентов. 
У 19 пациентов выявлялись признаки пролифера-
тивного гломерулярного заболевания умеренной  
и тяжелой степени, из них у 32% отмечалась тяжелая 
почечная недостаточность. У 11% развилась тер-
минальная стадия почечной недостаточности [47].

Лабораторные данные

У 50–70% пациентов с IgAВ описано повыше-
ние уровня сывороточного IgA. Установлено также, 
что его более высокие уровни связаны с пораже-
нием почек [13, 23, 48].
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Результаты рутинных анализов (развернутый 

общий анализ крови, биохимический анализ кро-
ви, общий анализ мочи) являются неспецифиче-
скими. Однако в случаях, когда клинические при-
знаки не позволяют убедительно отличить IgAВ  
от других заболеваний, сопровождающихся кож-
ной пурпурой на фоне тромбоцитопении или коагу-
лопатии, необходимо подтверждение нормального 
количества тромбоцитов и исследование коагуло-
граммы (протромбинового времени). 

У пациентов может встречаться нормохромная 
анемия, связанная со скрытым или явным желудоч-
но-кишечным кровотечением. Маркеры воспаления 
обычно отражают триггерные состояния. При IgAВ, 
возникшем после бактериальных инфекций, вероя-
тен лейкоцитоз и повышенная СОЭ. После вирусных 
заболеваний возможна лейкопения. Гипокомпле-
ментемия (сниженные уровни компонентов компле-
мента 3 и/или 4) чаще отмечается у детей, особен-
но после недавно перенесенной стрептококковой 
инфекции. Уровни комплемента не коррелируют  
с тяжестью заболевания или наличием нефрита.

У всех пациентов с IgAВ следует исследовать 
анализы мочи для выявления признаков пораже-
ния почек. В общем анализе мочи оценивают ко-
личество лейкоцитов и эритроцитов, а также кле-
точных цилиндров и степень протеинурии. У взро-
слых, в связи с повышенным риском заболевания 
почек, необходимо исследовать уровень сыворо-
точного креатинина с расчетом показателя скоро-
сти клубочковой фильтрации (СКФ). 

Для исключения осложнений применяются инст
рументальные методы обследования. Так, у па
циентов с болями в животе обычная рентгеногра
фия брюшной полости может продемонстрировать 
расширенные петли кишечника со снижением мо-
торики. Проведение УЗИ органов брюшной поло-
сти позволяет обнаружить утолщение стенок толстого 
кишечника, наличие гематом, свободной жидкости 
и инвагинацию [14, 43, 49].

Диагностика
Диагноз IgAВ, как правило, основан на клини-

ческих проявлениях заболевания [50]. Он не вызы-
вает особых затруднений при наличии у пациента 
классических признаков и симптомов заболева-
ния, особенно пальпируемой пурпуры на нижних 
конечностях и ягодицах. У пациентов с неполной 
клинической симптоматикой или необычными про-
явлениями заболевания, помогает подтвердить 
диагноз биопсия пораженного органа (например, 
кожи или почки), позволяющая выявить лейкоци-
токластический васкулит с преобладающим отло-
жением в сосудистой стенке или мезангии почеч-
ного клубочка иммуноглобулина A.

У детей биопсия проводиться в случаях нео-
бычного клинического течения IgAВ (например, 
при отсутствии кожных высыпаний или наличии 
атипичной сыпи) либо выраженной почечной пато-
логии. Подтверждение диагноза с помощью биоп-
сии является более важным у взрослых пациентов 
в связи с большей редкостью этого заболевания  
и сравнительно высокой частотой других форм ва-
скулита, клинически похожих на IgAВ.

Для постановки диагноза IgAВ, как правило, до-
статочно выполнения кожной биопсия с захватом со-
судов мелкого калибра поверхностного слоя дермы. 
Исследование с помощью световой микроскопии 
(окраска гематоксилином и эозином) выявляет клас-
сический лейкоцитокластический васкулит в пост
капиллярных венулах с отложением IgA, что является 
патогномоничным для IgAВ [51]. Иммунофлюорес-
центная микроскопия, необходимая для подтвер-
ждения диагноза IgAВ, обычно требует проведения 
повторной биопсии с захватом другого участка кожи.

Нефробиопсия выполняется пациентам с неу-
точненным диагнозом и при клинических призна-
ках тяжелого поражения почек. IgAВ при иммуно-
флюоресцентной микроскопии характеризуется от-
ложением IgA в мезангии почечных клубочков, что 
полностью соответствует картине IgA-нефропатии. 
При световой микроскопии отмечаются признаки 
мезангиопролиферативного гломерулонефрита, в тя
желых случаях сопровождающиеся наличием кле-
точных/фиброзных полулуний в капсуле Боумена. 

Течение и исход заболевания
IgAВ является обычно самоизлечивающим-

ся заболеванием, продолжающимся в среднем 
4 недели. Лишь у небольшой части пациентов от-
мечаются рецидивы. Однако частота рецидивов 
обычно снижается после 6 месяцев от начала за-
болевания. Нефрит встречается у 40% пациентов 
(в течение 1 месяца от начала заболевания в 85% 
случаев и почти у всех в течение 6 месяцев). Стой-
кая пурпура, тяжелые абдоминальные симптомы  
и более старший возраст являются значительными 
факторами риска развития последующей нефро-
патии. В целом, у пациентов с микрогематурией  
и небольшой протеинурией отмечается благоприят-
ный прогноз. Напротив, наличие нефритического 
или нефротического синдрома имеет плохой про-
гноз, с развитием у 20–40% пациентов стойкого 
нарушения функции почек. Описана слабая кор-
реляция между гистологическими проявлениями  
и исходами заболевания [29].

Дифференциальная диагностика
У детей с классическими клиническими прояв-

лениями в виде пальпируемой пурпуры в комби-
нации с болями в животе, артритом/артралгиями  
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и/или поражением почек диагноз IgAВ, как правило, 
не вызывает затруднений [35]. Тем не менее, труд-
ности возникают при отсутствии всех характерных 
клинических симптомов, особенно если в дебюте 
заболевания не выявляются кожные высыпания.  
В таких ситуациях необходимо исключать другие 
причины, сопровождающиеся пурпурой, артритом, 
абдоминальным синдромом и поражением почек.

Педиатры чаще проводят дифференциальную 
диагностику с септическими состояниями, идиопа-
тической аутоиммунной тромбоцитопенией, гемо-
литико-уремическим синдромом, лейкозами, раз-
личными коагулопатиями (например, гемофилией), 
острым геморрагическим отеком кожи у грудных 
детей, заболеваниями почек, суставов, желудоч-
но-кишечного тракта и т.д. Затруднения вызывает 
также проведение дифференциального диагноза  
у детей с гиперчувствительным васкулитом.

У взрослых пациентов чаще приходится диф-
ференцировать IgAВ с другими видами васку- 
литов – первичными системными АНЦА-ассоции-
рованными васкулитами (микроскопический поли-
ангиит, гранулематоз с полиангиитом, эозинофиль-
ный гранулематоз с полиангиитом), васкулитами, 
ассоциированными с системными (например, при 
системной красной волчанке) или инфекционны-
ми заболеваниями (например, гепатитом B или C).  
У лиц пожилого возраста появление геморрагиче-
ских высыпаний на коже может быть проявлением 
паранеопластического синдрома и служить сигна-
лом к проведению онкологического поиска.

В диагностике системных васкулитов и систем-
ных заболеваний соединительной ткани, помимо 
клинической картины, существенное значение 
имеют иммунологические исследования, в част-
ности определение в крови титра антинуклеарных 
антител, антител к двухцепочечной ДНК, антиней-
трофильных цитоплазматических антител (АНЦА), 
ревматоидного фактора, комплемента и т.д.
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ГРУППИРОВКИ ВОЙСК В ОПЕРАЦИИ ПО ВОССТАНОВЛЕНИЮ 
КОНСТИТУЦИОННОГО ПОРЯДКА В ЧЕЧЕНСКОЙ РЕСПУБЛИКЕ
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 Военная фармация и медицинская техника 

Опыт обеспечения медицинским имуществом 
соединений и частей Ограниченного контин-

гента советских войск в Афганистане показал, что 
для четкого функционирования системы медицин-
ского снабжения необходимо:

– обеспечение медицинским имуществом орга-
низовывать по территориальному принципу, с уче-
том созданных группировок войск и медицинских 
учреждений;

– создавать повышенные запасы медицинской 
техники и имущества на медицинских складах, а при 
их отсутствии – в военных госпиталях;

– задействовать все виды транспорта для орга-
низации подвоза медицинского имущества;

– использовать мобильные комплексы по про-
изводству стерильных лекарственных препаратов  
и современную аппаратуру по изготовлению воды 
для инъекций;


