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гранулематозом Вегенера (ГрВ), 7 — криоглобулинеми-
ческим васкулитом (КВ), 14 — другими формами СВ 
и 18 больных с аутовоспалительными заболеваниями 
(АВЗ): 8 — болезнью Бехчета (ББ), 2 — с периодиче-
ской болезнью (ПБ), 5 — семейной холодовой крапив-
ницей, 2 — идиопатическим лобулярным панникулитом 
(ИЛП) и 1 — рецидивирующим полихондритом. 

Проведено исследование комплемента. Уровень анти-
эндотелиальных антител (АЭА) выявляли методом твер-

              Настоящая работа продолжает обсуждение некото-
рых дискуссионных вопросов проблемы системных ва-
скулитов (СВ) в связи с выявленными новыми звеньями 
их патогенеза, номенклатурой и современными подхода-
ми к диагностике и лечению [1]. 

Обследован 141 больной СВ: 15 — узелковым по-
лиартериитом (УП), 20 — облитерирующим тромбан-
гиитом (ОТ), 31 — неспецифическим аортоартериитом 
(НАА), 30 — геморрагическим васкулитом (ГВ), 24 — 
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дофазного иммуноферментного анализа (ИФА) (Сало-
жин К.В. и соавт., 1995). Твердофазный ИФА использо-
ван и для определения антинуклеарных антител (АНА), 
антител к ДНК (аДНК), антител к топоизомеразе I (анти-
Scl-70), антинейтрофильных цитоплазматических анти-
тел (АНЦА), антикардиолипиновых антител изотипов 
IgG и IgM (аКЛ IgG и аКЛ IgM), криоглобулинов, кон-
центрации антигена фактора фон Виллебранда (ФВ:АГ) 
и С-реактивного белка (СРБ). Определены провоспали-
тельные интерлейкины ИЛ-6, ИЛ-8, фактор некроза опу-
холи альфа (ФНО-альфа).

В настоящее время принято считать, что отзвуча-
ли споры по поводу «классовой» принадлежности СВ. 
По МКБ-10 СВ отнесены к XIII классу — «Болезни кост-
но-мышечной системы (БКМС)», подклассу «Системные 
поражения соединительной ткани» и занимают рубрику 
М30–М36, хотя их принадлежность к БКМС в плане тер-
минологии также не совсем корректна, но была оправда-
на общими звеньями патогенеза, системностью процесса 
и подходами к лекарственной терапии. 

Современные данные о патогенезе иммуновоспа-
лительных (ИВЗ) заболеваний с их разделением на ау-
тоиммунные (АИЗ) и АВЗ вновь вызывают дискуссию 
в связи с гетерогенностью СВ, включенных в рубрику 
М30–М36. 

В практике ревматолога встречаются случаи, когда 
в течение длительного времени у больного высокая ли-
хорадка и клиническая симптоматика, напоминающая 
инфекционный процесс или ревматические заболева-
ния, но ни инфекционного агента, ни иммунодефицита, 
ни высоких титров каких-либо антител, характерных для 
АИЗ, не определяется. Возвратные эпизоды системного 
воспалительного процесса, помимо лихорадки, прояв-
ляются асептическим воспалением серозных оболочек, 
суставов, миндалин, кожных покровов, слизистых обо-
лочек. Нередко больные получают направление к ревма-
тологу для исключения системного аутоиммунного рев-
матического заболевания, включая СВ.

Эти состояния определяются как АВЗ — гетероген-
ная группа генетически детерминированных заболева-
ний, характеризующихся беспричинно повторяющими-
ся обострениями воспалительного процесса вследствие 
генетически обусловленных нарушений врожденного 
иммунитета и сопровождающихся бесконтрольной ги-
персекрецией интерлейкина-1β (IL-1β) [2–4]. 

Классификация АВЗ на основании новых данных 
об их патогенезе и критерии их активности освещены 
в работе Н.А. Мухина и соавт. [5]. Отмечено, что одни-
ми из основных эффекторных клеток аутовоспалитель-
ных реакций являются нейтрофилы, которые способны 
уничтожить патоген с помощью такого механизма, как 
фагоцитоз. В то же время описан новый путь активации 
нейтрофилов, сопряженный с их гибелью, — нетоз, раз-
витие которого могут вызвать провоспалительные меди-
аторы, такие как TNF-α, IL-8 и другие. Клетки, вступив-
шие в нетоз, не поглощаются фагоцитами и запускают 
механизм активации воспаления [5, 6].

АВЗ включают целый ряд заболеваний, прежде всего 

моногенных периодических лихорадок, включая семей-
ную средиземноморскую лихорадку (ССЛ), или перио-
дическую болезнь, криопирин-ассоциированных син-
дромов (КАПС) типа семейной холодовой крапивницы, 
а также немоногенных (мультифакторальных) заболева-
ний типа болезни Бехчета и других. АВЗ относятся к на-
следственным состояниям, связанным с мутацией опре-
деленного гена. В их основе лежит нарушение регуляции 
механизмов воспаления [7–9]. 

С.О. Салугина и соавт. [3, 7] считают, что АВЗ яв-
ляются «диагнозом исключения». Следует исключить 
инфекционные заболевания, неопластические процес-
сы, воспалительные ревматические заболевания, воспа-
лительные заболевания кишечника, иммунодефициты. 
Важным практическим выводом из проведенного ис-
следования становится тот факт, что повышение уровня 
острофазовых маркеров в крови в течение заболевания 
является облигатным признаком для постановки диагно-
за АВЗ [3]. 

Для этих состояний характерно наличие острофазо-
вого воспалительного ответа: повышение СОЭ, уровня 
С-реактивного белка, сывороточного амилоида A-SSA 
и отсутствие аутоантител и специфических аутореак-
тивных клеток [3]. Полученные нами данные полностью 
подтверждают указанный вывод.

Появились сведения о роли аутовоспаления в патоге-
незе ББ, идиопатического лобулярного панникулита, ГВ.

В 2012 г. вторая Международная согласительная кон-
ференция в Chapel Hill (CHCC2012, США) заменила клас-
сификацию 1994 г., сохранив анатомический принцип 
с учетом иммунных механизмов развития СВ [10–13].

Болезнь/синдром Бехчета представляет собой систем-
ный васкулит, который имеет этнические особенности 
и поражает сосуды различного типа и калибра, затраги-
вающий кожу, слизистые оболочки, суставы, глаза, арте-
рии, вены, центральную нервную систему («нейро-Бех-
чет») и желудочно-кишечный тракт. В нашей стране ос-
новополагающими работами по диагностике и лечению 
этой «болезни Великого шелкового пути» стали труды 
З.С. Алекберовой [14, 15]. ББ по МКБ-10 относится к М35 
«Другие системные поражения соединительной ткани» 
(М35.2). Классификация CHCC2012 [11] трактует ББ как 
«Вариабельный васкулит», который, как сказано выше, 
может поражать сосуды различного типа и калибра. 
В то же время и ранее ревматологи обращали внимание, 
что это заболевание по течению несколько отличалось 
от типичных васкулитных синдромов, хотя описывали 
и так называемый «васкуло-Бехчет» [14, 15]. Иммунный 
механизм ББ в классификации, в отличие от других СВ, 
не представлен. Выявлен генетический маркер ББ — 
HLA-B51.

Под наблюдением находились 8 больных ББ, кото-
рые обследованы по новым рекомендациям по ведению 
пациентов с ББ (EULAR, 2018) [16]: афтозный стоматит 
(100%), язвы в области гениталий (50%), поражения глаз 
(75%) и кожи (37%). Эпизоды лихорадки отмечены у всех 
больных, причем в 3 случаях она достигала 38,5 °С. Се-
рологические маркеры, типичные для АИЗ, были для 
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больных ББ нехарактерны, что, конечно, всегда обраща-
ло на себя внимание. У 4 больных был сделан генети-
ческий анализ с определением генетического маркера 
ББ — HLA-B51, который был положительным. 

Были представлены 5 принципов и 10 рекоменда-
ций по ведению больных ББ [17]. Рекомендации EULAR 
предполагали замену термина «болезнь Бехчета» на 
«синдром Бехчета», что до настоящего времени остает-
ся предметом дискуссий. В связи с тенденцией к отмене 
эпонимов (названий болезней по имени авторов) возни-
кает вопрос: «Правомочно ли оставить название “слизи-
сто-кожно-офтальмологический синдром“ и относится 
ли болезнь Бехчета к группе СВ»?

Современные представления о болезни Бехчета при-
ведены в детальном клиническом разборе С.В. Моисеева 
и соавт. [18]. 

Идиопатический лобулярный панникулит (ИЛП) 
(панникулит Вебера–Крисчена) включен в группу гете-
рогенных воспалительных заболеваний, характеризую-
щихся поражением подкожной жировой клетчатки с во-
влечением опорно-двигательного аппарата и внутренних 
органов, относится не к СВ, а к системным поражениям 
соединительной ткани (М35.6 по МКБ-10). Предпола-
гается ключевая патогенетическая роль провоспали-
тельных цитокинов, в первую очередь ФНО-α [19, 20]. 
М.Ю. Крылов с соавт. [21] показали возможность ис-
пользования генетического тестирования для прогнози-
рования клинического течения заболевания. Под нашим 
наблюдением находились 2 пациента с ИЛП. Заболева-
ние характеризовалось рецидивирующей лихорадкой, 
болями в суставах и мышцах, появлением узлов в под-
кожно-жировой клетчатке. Диагноз был поставлен с ис-
пользованием алгоритма, предложенного О.Н. Егоровой 
и соавт. [20]. Авторы выделили 4 формы ИЛП: узлова-
тую, бляшечную, инфильтративную и мезентериальную.

Проведенное исследование продемонстрировало но-
зологическую самостоятельность ИЛП и подтвердило 
его место в МКБ-10. В то же время О.Л. Иванов [22] трак-
товал узловатую эритему как гиподермальный ангиит.

В настоящее время из группы СВ выделены АНЦА-
ассоциированные васкулиты, что не отражено в МКБ-10. 
АНЦА-антинейтрофильные цитоплазматические анти-
тела относятся к классу органонеспецифических аутоан-
тител, реагирующих с различными компонентами цито-
плазмы нейтрофилов.

АНЦА рассматриваются как серологический мар-
кер микроскопического полиангиита (МПА), который 
не указан в МКБ-10, гранулематоза с полиангиитом 
(Вегенера (М31.3)), эозинофильного гранулематоза с по-
лиангиитом (полиартериит с поражением легких (Чер-
джа–Стросс) М30.1) (ЭГПА). Классификация CHCC2012 
объединяет эту группу как «АНЦА-ассоциированный 
васкулит мелких сосудов» [11, 13].

Гранулематоз с полиангиитом впервые был описан 
H. Klinger в 1931 г. [23] как вариант узелкового пери-
артериита, а затем Friedrich Wegener в 1936 и 1939 гг. 
[24, 25] представил эту патологию как отдельный син-
дром с мультифокальным некротизирующим воспале-

нием, названным гранулематозным или гранулемато-
зом Вегенера. В английскую литературу термин введен 
G.C. Godman и J. Churg в 1954 г. [26]. 

В ноябре 2010 г. R.J. Falk и другие клиницисты [27], 
занимающиеся проблемой васкулитов, предложили 
новое название гранулематоза Вегенера, некротизиру-
ющего респираторного гранулематоза (M31.3) — «гра-
нулематоз с полиангиитом» с аббревиатурой ГПА — 
Granulomatosis with polyangiitis (GPA). 

Системный вариант ГПА характеризуется воспале-
нием сосудов различного типа и калибра, то есть полиан-
гиитом. Термины, которые расшифровывают этиологию 
и патогенез, если они известны, также полезно вклю-
чать в название болезни и диагнозы. Специфичными 
для заболевания являются антитела к миелопероксидазе 
(MPO-ANCA) или протеиназе 3 (PR3-ANCA), так что не-
которые авторы считают, что более корректным являет-
ся название MPO-ANCA-позитивный гранулематоз с по-
лиангиитом или PR3-ANCA-позитивный гранулематоз 
с полиангиитом, что более соответствует клиническим 
проявлениям, этиологии и патогенезу васкулита. Так как 
расшифровка и понимание клинических проявлений, па-
тогенез и этиология васкулитов с течением времени из-
меняются, их названия и подходы к диагностике должны 
меняться соответственно [28]. 

Появились сообщения о серопозитивных и серонега-
тивных вариантах ГПА [29], причем последние ассоции-
ровались с локальной формой заболевания. Вопрос об от-
сутствии серологического маркера, безусловно, требует 
обсуждения. По классификации CHCC2012, как было 
сказано выше [11], ГПА обозначен как «АНЦА-ассоци-
ированный васкулит», тем более что отсутствие АНЦА, 
как правило, рассматривается как критерий исключения. 

Диагноз «микроскопический полиартериит» (поли-
ангиит), введенный в отечественную клиническую прак-
тику Е.Н. Семенковой [30], до настоящего времени не по-
лучил широкого распространения, видимо, из-за труд-
ностей диагностики. Микроскопический полиангиит 
характеризуется поражением преимущественно мелких 
сосудов, длдя него типично развитие некротизирующего 
гломерулонефрита, часто присоединяется геморрагиче-
ский альвеолит, гранулематозное воспаление отсутству-
ет [11]. 

Полиартериит с поражением легких (Черджа–Стросс, 
Черга–Страусс, Черга–Стросс в разных транскрипциях) 
(M30.1), который стали называть эозинофильный грану-
лематоз с полиангиитом [10, 11, 31, 32], характеризуется 
эозинофильным и гранулематозным воспалением с во-
влечением респираторного тракта.

В последние годы получены новые данные о патогене-
зе АНЦА-ассоциированных васкулитов мелких сосудов. 
Взаимодействие праймированных нейтрофилов с анти-
нейтрофильными цитоплазматическими антителами 
(АНЦА) и эндотелиальными клетками является основ-
ным, что подтверждается и экспериментальными дан-
ными. Доказана связь между васкулитами и инфек цией, 
LAMP-2-антителами (Lysosomal-associated membrane 
protein 2, также известный как CD107b) (Cluster of 
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Diff erentiation 107b, человеческий ген) и такими новыми 
маркерами поражения эндотелия, как циркулирующие 
эндотелиальные клетки и эндотелиальные микрочасти-
цы. Эти маркеры коррелируют с активностью болезни 
и могут дополнять такие классические тесты, как опре-
деление АНЦА. Не исключается, что существует баланс 
между повреждением эндотелия и его восстановлением, 
и циркулирующие эндотелиальные клетки могут быть 
не только маркерами активности болезни, но и играть 
важную патогенетическую роль [33].

Получены новые данные о нарушении радикал-про-
дуцирующей функции нейтрофилов при АНЦА-ассоци-
ированных васкулитах, которые могут иметь значение 
для прогнозирования течения заболевания [34].

В 2016 г. были опубликованы Европейские рекомен-
дации по диагностике и лечению АНЦА-ассоциирован-
ных системных васкулитов, которые содержали 15 ос-
новных рекомендаций [35]. 

Много вопросов к диагнозу болезни Шенлейна–Ге-
ноха (Геноха–Шенлейна в американской литературе), 
которая еще в 1954 г. была названа академиком В.А. На-
соновой геморрагическим васкулитом, что наиболее 
точно отражает его сущность [36]. В то же время термин 
«геморрагический васкулит», широко используемый 
отечественными авторами, не нашел достаточного рас-
пространения за рубежом, вероятно, в связи с неоднород-
ностью и гетерогенностью данного состояния. Болезнь 
Шенлейна–Геноха по МКБ-10 относится к III классу 
«Болезни крови и кроветворных органов» и шифруется 
в разделе D69.0 «Аллергическая пурпура. (Пурпура: ана-
филактоидная, Геноха(–Шенлейна), нетромбоцитопени-
ческая (геморрагическая, идиопатическая, сосудистая). 
Аллергический васкулит)». 

Педиатры применяют термин «болезнь Шенлей-
на–Геноха». Американская коллегия ревматологов еще 
в 1990 г. определила для пурпуры Шенлейна–Геноха 
в качестве классификационного критерия начало заболе-
вания в возрасте до 20 лет [37].

Были предложения [38] использовать термин, упо-
треб ляемый во французской литературе: «системные 
сосудистые пурпуры». Согласительная конференция 
в Chapel Hill (CHCC2012) по номенклатуре системных ва-
скулитов [11] выделила среди иммунокомплексных ва-
скулитов мелких сосудов пурпуру IgA-васкулит (Шен-
лейна–Геноха) [11]. Был рекомендован отказ от упо-
требления эпонимов и использование вместо термина 
«пурпура Шенлейна–Геноха» название «IgA-васкулит», 
что еще не нашло распространения в отечественной кли-
нической практике. 

До настоящего времени не имеется корректного тер-
мина для обозначения кожной геморрагической пур-
пуры у взрослых и, вероятно, целесообразнее оставить 
термин, предложенный академиком В.А. Насоновой, «ге-
моррагический васкулит» [36] до использования в кли-
нической практике названия «IgA-васкулит».

Вопросы номенклатуры, патофизиологии и пато-
генетические аспекты ГВ детально изложены в ста-
тье С.В. Гуляева и соавт. [39], которая так и называет-

ся «От пурпуры Шенлейна–Геноха до IgA-васкулита». 
Основным патогенетическим звеном геморрагического 
васкулита считается гиперпродукция IgA, которая со-
провождается нейтрофильной инфильтрацией стенок 
артериол, капилляров, венул с отложением в них и в гло-
мерулах почек депозитов иммунных комплексов, содер-
жащих полимерный IgA первого подкласса (IgA1). IgA-
васкулит относится к иммунокомплексным васкулитам 
и рассматривается как системный васкулит сосудов 
мелкого калибра, преимущественно капилляров, венул 
и артериол, с поражением в основном кожи, а также с во-
влечением желудочно-кишечного тракта, суставов и по-
чек по типу IgA-гломерулонефрита [40]. Определяющую 
роль в патогенезе заболевания играют генетические фак-
торы, в частности HLA-DRB1 [41, 42].

Практические врачи и прежде всего аллергологи хо-
рошо осведомлены о диагностической ценности опре-
деления IgE при различных аллергических состояниях. 
В то же время встречаются случаи, когда повышение со-
держания IgE не связано с аллергией и остается необъяс-
нимым. Также следует обратить внимание и на повыше-
ние содержания IgE у ряда исследуемых нами больных 
с отрицательными пробами на наличие широкого спек-
тра аллергенов. Обычно таких больных направляют на 
консультацию к ревматологам с диагнозами «Системное 
заболевание», «Аутоиммунное заболевание» или «Рев-
матическое заболевание» неясной этиологии. При этом 
больные достаточно полно обследованы, но диагноз 
остается неясным, так как сохраняются лихорадка, пора-
жения кожи и слизистых оболочек, суставов, ЦНС и дру-
гих органов, при этом серологические маркеры не реа-
гируют, а такие показатели воспаления, как СОЭ и СРБ, 
а также IgE, резко повышаются.

В МКБ-10 в классе III «Болезни крови, кроветворных 
органов и отдельные нарушения, вовлекающие иммун-
ный механизм» указан синдром гипериммуноглобулина 
Е (IgE), код D82.4, но, по данным литературы, этот син-
дром чаще всего сопровождается гиперэозинофилией 
[43–45], что отсутствовало в наших наблюдениях. Без-
условно, требуются дальнейшие серологические и гене-
тические исследования данного феномена.

Приводим описание 7 случаев больных с гиперимму-
ноглобулинемией Е и ретроспективный анализ 130 боль-
ных ревматического профиля, у которых был определен 
IgE. Исследование содержания IgE проведено радио-
иммунным методом (верхняя граница нормы состави-
ла 100,0 кЕД/л) или методом иммуноферментного ана-
лиза (норма < 100 МЕ/мл). Эти случаи не соответствуют 
классическому описанию синдрома гипериммуноглобу-
лина Е (IgE) (по МКБ-10 класс III, D82.4).

Ранее нами был опубликован случай редкого забо-
левания, постановка диагноза которого вызвала значи-
тельные трудности [46]. У больного был диагностирован 
рецидивирующий полихондрит с поражением хрящей 
ушных раковин, носа, с реактивным артритом голе-
ностопных и коленных суставов, лейкемоидной реак-
цией миелоидного типа (по МКБ-10 класс XIII, М94.1). 
При обследовании получены высокие значения IgE — 
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1014,5 МЕ/мл (при норме <100 МЕ/мл).
Обследованы 6 больных, направленных на консульта-

цию дерматологами для исключения аутоиммунного за-
болевания с диагнозом «Холодовая крапивница». Обра-
щали на себя внимание невысокие титры широкого спек-
тра антител или их отсутствие, отрицательные пробы на 
все бытовые, эпидермальные, пыльцевые и пищевые ал-
лергены, нормальные цифры криоглобулинов, а также по-
стоянно высокие показатели IgE: от 1015 до 2138 МЕ/мл. 
Эффекта от целого ряда антиаллергических препаратов 
не было. 

В настоящее время предлагают относить эти случаи 
к группе АВЗ типа криопирин-ассоциированных перио-
дических синдромов (КАПС): семейная холодовая кра-
пивница криопирин-ассоциированная — FCU (Familial 
Cold Urticaria) [3, 7].

Были ретроспективно проанализированы данные 
о содержании IgE у 130 ревматических больных: 67 — 
СВ, 24 — системной красной волчанкой (СКВ) и 39 — 
ревматоидным артритом (РА) с системными проявле-
ниями. IgE определяли радиоиммунным методом [47].

У 36% больных концентрация IgE превышала верх-
нюю границу нормы (100 кЕД/л). Гиперпродукция 
IgE одинаково часто встречалась при СКВ, РА и лей ко-
цитокластическом васкулите — соответственно в 33%, 
33% и 24% случаев, реже при узелковом полиартерии-
те — 18% и неспецифическом аортоартериите — у 8% боль-
ных. В то же время при облитерирующем тромб ангиите 
увеличение IgE имело место у 46% больных.

Облитерирующий тромбангиит (болезнь Бергера) от-
несен к болезням системы кровообращения (классу IX, 
I73.1), что также требует обсуждения о возможности 
включения его в группу СВ.

При оценке этих случаев отмеченная ретроспективно 
гипериммуноглобулинемия Е вызывает значительный 
интерес в аспекте новых взглядов на гетерогенность па-
тогенеза ИВЗ.

Выявленный в настоящее время гетерогенный генез 
ИВЗ, связанный с антиген-индуцированным синтезом 
антител или активацией Т-лимфоцитов, определяет но-
вые подходы к их диагностике и лечению с использо-
ванием генно-инженерных биологических препаратов 
[33, 35, 42, 48, 49]. 

Выделение группы АВЗ служит показанием для ге-
нетического исследования этого контингента больных. 

Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсут-
ствии конфликта интересов.

Финансирование. Исследование не имело спонсор-
ской поддержки, работа выполнена за счет бюджетного 
финансирования на выполнение государственного зада-
ния по теме.
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