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Цель исследования: изучить особенности различных звеньев системы гемостаза и оценить 
эффективность антикоагулянтной и антиагрегантной терапии при IgA-васкулите (Геноха–
Шенлейна) у детей. Материалы и методы исследования: проведено ретро- и проспективное 
клиническое исследование, в которое были включены 143 пациента в возрасте до 17 лет с 
IgA-васкулитом Геноха–Шенлейна. Определяли количество и агрегационную активность 
тромбоцитов, концентрацию фибриногена, уровни D-димера, tPA, тромбомодулина, протеина 
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IgA-васкулит Геноха–Шенлейна (геморра-
гический васкулит, болезнь Шенлейна–Геноха) 
является наиболее часто встречающимся у детей 
заболеванием из группы первичных систем-
ных васкулитов, его доля достигает 49% [1]. 
Заболеваемость IgA-васкулитом, по данным 
крупных эпидемиологических исследований, 
составляет 3–26,7 случаев в год на 100 000 детей 
в возрасте до 17 лет [2], что определяет его 
значимость для педиатрической практики. Для 
IgA-васкулита характерно поражение сосудов 
микроциркуляторного русла с отложением на 
базальной мембране иммунных комплексов, 
содержащих преимущественно IgA, и актива-
цией комплемента. Типичными клинически-
ми проявлениями заболевания являются кож-
ный геморрагический (пальпируемая пурпура), 

суставной (артралгии или артрит), абдоминаль-
ный (боли в животе) синдромы и гломеруло-
нефрит (чаще гематурического типа). Описаны 
единичные наблюдения поражения легких, 
сердца, центральной и периферической нерв-
ной системы. Существует тесная взаимосвязь 
между иммунокомплексным воспалением и коа-
гуляцией. Воспалительный процесс приводит к 
активации свертывающей системы крови, что в 
свою очередь поддерживает и усиливает воспа-
лительную реакцию. Провоспалительные цито-
кины и хемокины, полиморфноядерные клетки, 
тромбоциты, эндотелиальные клетки, фибри-
ноген и фибрин являются значимыми медиато-
рами воспаления и коагуляции, участвующими 
в патогенезе IgA-васкулита [3]. С этих позиций 
большой интерес представляют работы, в кото-

С, vWF:Ag, активность vWF, PAI-1, активность PAI-1 в сыворотке крови в активную фазу 
болезни и в периоде ремиссии. Эффективность терапии оценивали по динамике купирования 
клинических синдромов IgA-васкулита. Результаты: в активном периоде заболевания у поло-
вины больных отмечались признаки дисфункции эндотелия, у 1/3 – активация свертывания 
крови, у подавляющего большинства пациентов наблюдалось стойкое снижение фибриноли-
за. Включение в терапию антикоагулянтов и антиагрегантов достоверно сокращало сроки 
купирования кожного геморрагического, суставного и абдоминального синдромов у детей с 
IgA-васкулитом. Заключение: динамическое исследование факторов, отражающих состояние 
эндотелия, активности коагуляции, фибринолиза, антикоагулянтных систем, позволяет более 
точно судить об активности заболевания и своевременно корректировать лечение. Базисной 
при IgA-васкулите является антикоагулянтно-антиагрегантная терапия.

Ключевые слова: гемостаз, гепарин, ингибитор активатора плазминогена, пурпура Геноха–
Шенлейна, фактор фон Виллебранда, фибриноген, D-димер, IgA-васкулит, дети.

Цит.: М.А. Кудряшова, Н.С. Подчерняева, Е.В. Фролкова. Нарушения гемостаза при IgA-
васкулите (Геноха–Шенлейна) у детей и их коррекция. Педиатрия. 2019; 98 (4): 71–77.
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DISORDERS  OF  HEMOSTASIS  IN  IgA  VASCULITIS  (HENOCH–
SCHÖNLEIN  PURPURA)  IN  CHILDREN  AND  THEIR  CORRECTION   
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Objective of research: to study peculiarities of various parts of hemostasis system and to 
evaluate efficacy of anticoagulant and antiaggregant therapy for IgA vasculitis (Henoch–
Schönlein purpura) in children. Materials and methods: retro- and prospective clinical study 
was performed, that included 143 patients under the age of 17 years with IgA vasculitis. The 
number and aggregation activity of platelets, fibrinogen concentration, levels of D-dimer, tPA, 
thrombomodulin, protein C, vWF: Ag, vWF activity, PAI1, PAI1 activity in the serum in disease 
active phase and remission period were determined. Therapy efficacy was assessed by dynamics of 
stopping IgA vasculitis clinical syndromes. Results: in the active period of the disease, half of the 
patients had signs of endothelial dysfunction, 1/3 – activation of blood coagulation, and the vast 
majority of patients showed a persistent decrease in fibrinolysis. The inclusion of anticoagulants 
and antiplatelet agents in therapy significantly reduced the time to stop skin hemorrhagic, 
articular, and abdominal syndromes in children with IgA vasculitis. Conclusion: a dynamic study of 
factors reflecting the endothelium state, coagulation activity, fibrinolysis, anticoagulant systems, 
allows to evaluate disease activity more accurately, and promptly adjust the treatment. In case of 
IgA vasculitis, anticoagulant and antiagregant therapy is basic.

Keywords: hemostasis, heparin, plasminogen activator inhibitor, Henoch–Schönlein purpura, von 
Willebrand factor, fibrinogen, D-dimers, IgA vasculitis, children.

Quote: M.A. Kudryashova, N.S. Podchernyaeva, E.V. Frolkova. Disorders of hemostasis in IgA 
vasculitis (Henoch–Schönlein purpura) in children and their correction. Pediatria. 2019; 98 (4): 
71–77.
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рых обсуждается значение различных прокоагу-
лянтных факторов для определения активности 
и прогноза заболевания. Наряду с этим оста-
ются актуальными вопросы оптимизации тера-
пии и определения эффективных схем лечения 
различных клинических форм IgA-васкулита. 
Существует мнение о преимуществах включения 
антикоагулянтов и антиагрегантов в терапию 
IgA-васкулита. Используются антикоагулянты 
прямого (нефракционированный гепарин (НФГ), 
далтепарин натрия – низкомолекулярные гепа-
рины (НМГ)) и непрямого (варфарин натрия) 
действия. Настоящее исследование предпринято 
с целью выяснения характера изменений ряда 
коагуляционных и фибринолитических факто-
ров, установления их возможной взаимосвязи с 
клиническими проявлениями IgA-васкулита и 
оценки проводимой антикоагулянтной и анти-
агрегантной терапии.

Материалы и методы исследования

Проведено ретро- и проспективное когортное 
клиническое исследование, одобренное локаль-
ным этическим комитетом, в которое были 
включены 143 ребенка с IgA-васкулитом (67 
мальчиков и 76 девочек) в возрасте от 2,5 до 17 
лет (М±m=10,1±3,9), находившиеся на обсле-
довании и лечении в Университетской детской 
клинической больнице Первого МГМУ им. И.М. 
Сеченова. 

Диагноз был верифицирован в соответствии 
с классификационными критериями EULAR/
PRINTO/PRеS (2010). У всех детей отмечалась 
пурпура, у 93 (65%) больных был суставной (СС), 
у 82 (57,3%) – абдоминальный синдром (АС), у 
62 детей был выявлен гломерулонефрит (43,3%). 
В исследование не были включены пациенты с 
синдромом геморрагического васкулита, развив-
шимся в рамках других заболеваний (системной 
красной волчанки, язвенного колита, болезни 
Шегрена и др.). 

Всем детям было проведено комплексное клини-
ко-лабораторное и инструментальное обследование. 
Наряду с этим, проводили исследование коагуляцион-
ного статуса по стандартной (определяли количество и 
агрегационную активность тромбоцитов (тесты опти-
ческой агрегации – оптический агрегометр Chrono-log, 
USA), активированное частичное тромбиновое время 
(АЧТВ), протромбиновый индекс (ПИ), тромбиновое 
время (ТВ), концентрация фибриногена) и специаль-
ной методикам. Последняя включала исследование 
концентрации D-димера (Technozym® D-Dimer ELISA 
Kit, Technoclone GMBH, Austria), тканевого актива-
тора плазминогена (tPA, Technozym® tPA Ag EDTA 
ELISA Kit, Technoclone GMBH, Austria), тромбомоду-
лина (ELISA Kit for Thrombomodulin USCN Life Science 
Inc., Germany), протеина С (Technozym® Protein C 
ELISA Kit, Technoclone GMBH, Austria), концентра-
ции антигена фактора фон Виллебранда (vWF:Ag, 
Technozym® vWF:Ag ELISA Kit, Technoclone GMBH, 
Austria) и его активности (коллаген III-связывающая) 
(vWF акт., Imubind® vWF Activity ELISA, Sekisui 
Diagnostics (American Diagnostics), USA), ингибитора 
активатора плазминогена-1 (PAI-1, Technozym® PAI-1 

Actibind® ELISA Kit, Technoclone GMBH, Austria) и его 
активности (PAI-1 акт., Technozym® PAI-1 Actibind® 
ELISA Kit, Technoclone GMBH, Austria) в сыворот-
ках крови методом твердофазного энзимсвязанного 
иммуносорбентного анализа (ELISA) на BoiRad iMark 
(Microplate Reader), MZ-Analysentyechnik GmbH 
Wohlerstrobe 2-6 D-55120 (Mainz, Germany) в актив-
ном периоде болезни (1-я группа) и в периоде ремиссии 
(2-я группа). Определение активного периода болезни 
предполагало наличие у пациента ярких клиниче-
ских проявлений заболевания, а также изменений 
в анализах крови и мочи, в то время как отсутствие 
клинических проявлений заболевания и изменений в 
анализах крови и мочи свидетельствовало о ремиссии 
IgA-васкулита. 

Было проведено сравнение эффективности двух 
вариантов терапии: антиагрегантной (монотерапия) и 
комбинированной (антиагреганты+антикоагулянты). 
Группы сравнения были сопоставимы по тяжести 
состояния и наличию тех или иных клинических сим-
птомов заболевания. Монотерапию (антиагренганты) 
получали 22 ребенка, комбинированную – 38. В иссле-
дование не вошли пациенты с гломерулонефритом, 
так как у них применяли другие схемы лечения. 

Клиническую оценку проводили на основании 
динамики клинических проявлений заболевания (кож-
ного геморрагического, суставного и абдоминального 
синдромов) и данных лабораторных исследований. 

Количественные переменные представляли в виде 
средних значений (М) ± стандартная ошибка средней 
арифметической (m), а также в виде медианы (Ме), 
минимального и максимального показателей, 10-го 
и 90-го перцинтилей; качественные показатели – в 
виде абсолютного числа наблюдений, доли и ошибки 
доли в соответствующей группе или от общего числа 
пациентов (в %). С целью выявления и оценки взаи-
мосвязи между показателями использовали коэффи-
циент корреляции (r) с определением уровня стати-
стической значимости (р<0,05). Полученные данные 
были обработаны методами вариационной статистики 
с помощью программы Statistical Package for the 
Social Science 10. 

Результаты 

С учетом характерного для IgA-васкулита 
генерализованного поражения сосудов микро-
циркуляторного русла с микротромбировани-
ем последних и повреждения эндотелия, обу-
словленного иммунокомплексным воспалением, 
можно было ожидать наличие активации сосу-
дисто-тромбоцитарного звена гемостаза у детей в 
активном периоде болезни. Однако у всех паци-
ентов количество тромбоцитов в общем анализе 
крови было в пределах референсных значений. 
Функциональная активность тромбоцитов, о 
которой судили по их агрегации, стимулиро-
ванной АДФ и коллагеном, также оставалась 
нормальной. Показатели тромбоцитарного и 
плазменного компонентов гемостаза у больных 
IgA-васкулитом представлены в табл. 1. 

Отклонений АЧТВ от нормы в обеих группах 
не было зафиксировано, за исключением удли-
нения времени до 1,46 с у 2 детей (7,7±5,3%) 
2-й группы. Мы не отметили также отчетливых 
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закономерностей изменений ТВ и ПИ у детей 
1-й и 2-й групп. В единичных случаях у паци-
ентов с гломерулонефритом, проявляющимся 
значительной эритроцитурией (до 250 в п/зр), 
в активном периоде отмечалось ускорение ТВ 
максимально до 40 с. Аналогичное удлинение 
ТВ выявили у 4 пациентов 2-й группы, что нам 
не удалось объяснить патогенетическими осо-
бенностями IgA-васкулита. Снижение ПИ до 
29% отмечалось у одной пациентки 1-й груп-
пы (2,2±2,1%), которая до поступления в нашу 
больницу длительное время принимала варфа-
рин в высоких дозах. 

Повышение концентрации фибриногена в 
плазме отмечалось у 17 (34,6±6,8%) детей 1-й 
группы. У большинства из них (у 15) отмечались 
обильные распространенные геморрагические 
высыпания, у 2 – в сочетании с макрогема-
турией, что свидетельствовало об активности 
васкулита. Незначительное повышение уровня 
фибриногена наблюдалось также у девочки 2-й 
группы (3,8±3,8%), имевшей в анамнезе гломе-
рулонефит.

Были выявлены значительные колебания 
концентрации vWF:Ag в плазме крови у боль-
ных как 1-й, так и 2-й групп – от 0,1 до 6,7 
Ед/мл и от 0,1 до 1,4 Ед/мл соответственно. 
Однако средние значения данного показателя 
в активном периоде были достоверно выше (Мe 
1,1 Ед/мл (0,2–2)), чем в периоде отсутствия 
клинико-лабораторных проявлений болезни (Мe 
0,7 Ед/мл (0,2–1,3)). В активном периоде IgA-
васкулита повышение концентрации vWF:Ag 
было выявлено в 23 случаях (45,1±6,9%), что 
свидетельствовало о дисфункции эндотелия, 
являющейся закономерным следствием генера-
лизованного васкулита. Следует отметить, что 

при отсутствии клинико-лабораторных прояв-
лений заболевания ни у одного из пациентов не 
было повышенных значений vWF:Ag.

Активность vWF была повышена у 18 
(47,4±8,1%) детей 1-й группы (Ме 115%; 
20–169), у 5 из них эти изменения сочетались 
с повышением концентрации vWF:Ag. В то же 
время во 2-й группе повышение активности vWF 
отмечалось лишь у 7 (30,4±9,8%) детей (Ме 75%; 
16–160), у 4 из них наряду с высокой концентра-
цией vWF:Ag. Таким образом, в активном перио-
де IgA-васкулита повышается как концентрация 
vWF:Ag, так и увеличивается его активность. 
С наступлением ремиссии происходит постепен-
ная нормализация данных показателей. 

В качестве маркера активации свертывания 
крови исследовали уровень D-димера в плазме. 
Содержание D-димера у детей 1-й группы варьи-
ровало в очень широких пределах – от 0 до 1857 
нг/мл (Мe 104,3 нг/мл (23,2–500)). Повышенные 
уровни данного показателя были отмечены у 14 
(33,3±7,3%) пациентов с высокой активностью 
заболевания. Самые высокие значения D-димера 
зарегистрированы у детей с гломерулонефритом, 
проявляющимся макрогематурией и/или значи-
тельной гематурией, иногда в сочетании с нефро-
тическими симптомами, а также у пациентов с 
выраженной распространенной (на конечностях, 
туловище, половых органах, лице, мочках ушей) 
геморрагической сыпью, сопровождающейся 
некротическими изменениями кожи в местах 
крупных сливных элементов. 

При исследовании протеина С было установ-
лено, что у всех детей его уровень соответствовал 
нормальным значениям (70–160%). Колебания 
значений протеина С составили от 75 до 156,9%, 
Мe 92,7% (88–141,4) в 1-й группе и от 70 до 

Таблица 1

 Показатели системы гемостаза у больных IgA-васкулитом   

Показатели

 Частота выявления  (абс. ч./M±m %) 
и средние значения показателей (M±m)

 у детей в активном периоде (1-я группа)

Частота выявления (абс. ч./M±m %) 
и средние значения показателей (M±m)

 у детей в ремиссии* (2-я группа)

норма повышение/ 
удлинение 

снижение/ 
укорочение норма повышение/ 

удлинение 
снижение/ 
укорочение 

Фибриноген, 
г/л (норма 
1,8–4 г/л)

n=49 n=26

32
(65,3±6,8)

17
 (34,6±6,8) 0 25

(96,1±3,9)
1

(3,9±3,9) 0

vWF:Ag, 
Ед/мл (норма
0,5–1,4 Ед/мл)

n=51 n=26

22
(43,1±6,6)

23
(45,1±6,9)

6
(11,8±5,7)

22
(84,6±8,4) 0 4

(15,4±8,4)

vWF акт., %
(норма 
60–130%)

n=38 n=23

20
(52,6±8,1)

18
(47,4±8,1) 0 16

(69,6±9,8)
7

(30,4±9,8) 0

D-dimer, 
нг/мл (норма
0–250 нг/мл) 

n=42 n=18

28
(66,7±7,3)

14
(33,3±7,3) – 17

(94,4±5,6)
1

(5,6±5,6) –

Протеин С, % 
(норма
20–160%)

n=38 n=23

38
(100) 0 0 23

(100) 0 0

Здесь и в табл. 2: *отсутствие клинико-лабораторных проявлений IgA-васкулита.
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Таблица 2

 Показатели фибринолиза у больных IgA-васкулитом   

Показатели

 Частота выявления  (абс. ч./M±m %) 
и средние значения показателей (M±m)

 у детей в активном периоде (1-я группа)

Частота выявления (абс. ч./M±m %) 
и средние значения показателей (M±m)

 у детей в ремиссии* (2-я группа)

норма повышение/ 
удлинение 

снижение/ 
укорочение норма повышение/ 

удлинение 
снижение/ 
укорочение 

tPA, нг/мл 
(норма
2–8 нг/мл)

n=49 n=26

8
(16,3±5,3)

4
(8,2±3,9)

37
(75,5±6,1)

2
(7,7±5,3) 0 24

(92,3±5,3)

PAI-1, нг/мл 
(норма
7–43 нг/мл)

n=49 n=23

23
(46,9±7,1)

22
(44,9±7,1)

4
(8,2±3,9)

11
(47,8±10,6)

11
(47,8±10,6)

1
(4,3±4,3)

PAI-1 акт., 
Ед/мл (норма         
1–7 Ед/мл)

n=12 n=12

8
(66,6±14,2)

4
(33,4±14,2) 0 6

(50±15,1)
3

(25±13,1)
3

(25±13,1)

122,8%, Мe 86% (77–110) во 2-й. Концентрация 
тромбомодулина в плазме варьировала в широ-
ких пределах от 1400 до 14 384 пг/мл, Ме 3550 
пг/мл (2300–7634). Наиболее высокие уровни 
тромбомодулина отмечались у детей в активной 
стадии заболевания при наличии свежих обиль-
ных высыпаний.

Для оценки фибринолиза исследовали tPA 
и PAI-1. В активном периоде IgA-васкулита 
средний уровень tPA составил 0,6 нг/мл (Мe 
0,3–6,6), а в период отсутствия клинико-лабо-
раторных проявлений болезни – 0,5 нг/мл (Мe 
0,3–1,8). Снижение уровня tPA было обнаруже-
но в 37 (75,5±6,1%) случаях при исследовании 
образцов крови, полученных у больных, обсле-
дованных в активном периоде заболевания, и в 
24 (92,3±5,3%) случаях при исследовании образ-
цов, взятых в неактивном периоде заболевания 
(табл. 2). У 20 детей концентрацию tPA в плазме 
исследовали в динамике на протяжении дли-
тельного периода времени, составившего от 2 нед 
до 26 мес. У большинства из них (у 14) уровень 
tPA в активном периоде болезни был снижен 
(M±m=0,7±0,4 нг/мл) и в последующем про-
должил эту тенденцию (M±m=0,4±0,1 нг/мл) 
независимо от изменения активности васкулита. 
У остальных детей (у 6), имевших нормальные 
значения tPA (M±m=3,3±1,8 нг/мл) в периоде 
активных проявлений болезни, было выявлено 
снижение данного показателя к периоду ремис-
сии (M±m=0,4±0,2 нг/мл). Незначительное 
повышение уровня tPA наблюдали лишь у 4 
детей (8,2±3,9%) 1-й группы, у всех из них отме-
чались обильные геморрагические высыпания.

Концентрация PAI-1 в плазме крови у детей 
1-й группы составила 3–142,4 нг/мл, Мe 37 нг/
мл (7,5–96,1), а во 2-й группе – 6–121 нг/мл, Мe 
44 нг/мл (13–96). Следует отметить, что уровень 
PAI-1 был повышен почти у половины детей как 
1-й (44,9±7,1%), так и 2-й (47,8±10,6%) групп. 
Поскольку PAI-1 является основным ингиби-
тором фибринолиза, его повышенное содержа-
ние может приводить к недостаточному лизи-

су сгустков фибрина. У всех детей (100%) в 
периоде ремиссии IgA-васкулита повышенный 
уровень PAI-1 сочетался со снижением tPA, а 
у детей с активными проявлениями заболева-
ния аналогичное сочетание наблюдалось у 20 из 
24 (83,3±7,7%), т.е. у большинства пациентов. 
Таким образом, угнетение фибринолиза, обу-
словленное снижением содержания tPA в сыво-
ротке крови, еще больше усугубляется повыше-
нием концентрации PAI-1. 

Единых утвержденных национальных 
и международных протоколов лечения IgA-
васкулита в настоящее время не существует. 
В связи с этим практические врачи включают в 
терапию заболевания широкий спектр химио-
препаратов – антиагреганты, антикоагулянты 
прямого и непрямого действия (НФГ, НМГ, вар-
фарин натрия), глюкокортикоиды (преднизолон, 
метилпреднизолон), цитостатические средства 
(циклофосфамид, препараты микофеноловой 
кислоты), противовоспалительные препараты 
(сульфасалазин), иммунноглобулины для вну-
тривенного введения и др. (например, антибак-
териальные, фибринолитические, противоподаг-
рические препараты).

Учитывая полученные данные, мы провели 
сравнение эффективности двух вариантов тера-
пии: антиагрегантной (монотерапия) и комби-
нированной (антиагреганты+антикоагулянты). 
Мы использовали дипиридамол (антиагрегант) в 
дозе 3–8 мг/кг/сут, средняя длительность курса 
составляла 8 нед. Антикоагулянтная терапия 
заключалась в назначении НФГ (гепарин). Доза 
гепарина у детей со смешанной формой без АС 
составляла в среднем 130,4±68,3 ед/кг/сут, у 
детей с АС – 218,7±34,7 ед/кг/сут.

Оценивали динамику купирования кожно-
го геморрагического, суставного (артралгии) и 
абдоминального (боли) синдромов у детей, полу-
чавших моно- и комбинированную терапию, а 
также у пациентов, не получавших антиагре-
гантной и/или антикоагулятной терапии. Все 
группы сравнения были сопоставимы по тяже-
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сти состояния и наличию клинических прояв-
лений IgA-васкулита. У большинства пациентов 
с кожной и смешанной (без АС) формами IgA-
васкулита назначение антиагрегантов сокраща-
ло сроки разрешения кожного геморрагического 
(10,4±3,8 дней, р<0,05) и суставного (5,7±1,1 
дней, р<0,05) синдромов по сравнению с дина-
микой аналогичных проявлений у пациентов без 
лечения – 16,9±5,6 и 9,0±2,1 дней соответствен-
но; быстрее всего указанные выше синдромы 
купировались у детей, находившихся на комби-
нированной терапии – 8±2,6 (р<0,05) и 5,2±1,5 
дней (р<0,05) соответственно. 

При смешанной форме (с АС) IgA-васкулита 
назначение антиагрегантов в комбинации с 
НФГ в 2 раза укорачивало продолжительность 
абдоминалгий (10,5±2,9 против 5,1±2,4 дней, 
р<0,05) (табл. 3). 

Таким образом, моно- и комбинированная 
терапия достоверно сокращает сроки купирова-
ния клинических синдромов IgA-васкулита у 
детей. 

Обсуждение 

В результате проведенного исследования 
нами установлены иммуноопосредованные нару-
шения гемостаза у детей в активном периоде 
IgA-васкулита, являющиеся одними из патоге-
нетических механизмов формирования орган-
ной патологии.

У обследованных пациентов не было выяв-
лено нарушений тромбоцитарного звена гемо-
стаза, как сообщалось Culic et al. [4], в то же 
время были обнаружены маркеры активации 
внутрисосудистого свертывания крови, о чем 
свидетельствовало повышение уровня фибри-
ногена и D-димера в плазме у 1/3 наших паци-
ентов (33,3±7,3%) с выраженным распростра-
ненным кожным геморрагическим синдромом и 
гломерулонефритом. Аналогичные данные были 
получены в ранее проведенных исследованиях, 
показавших увеличение в плазме уровня фибри-
ногена, D-димера, тромбин-антитромбинового 
комплекса, протромбиновых фрагментов 1 и 2 
и vWF:Ag и выявивших корреляционную связь 

между активностью заболевания и концентраци-
ей D-димера, vWF:Ag и протромбиновых фраг-
ментов 1 и 2 [5–9]. 

Наряду с этим, в активном периоде заболе-
вания почти у половины пациентов (45,1±6,9%) 
было выявлено повышение уровня vWF:Ag, 
являющегося общепризнанным маркером акти-
вации/дисфункции эндотелия, причем в боль-
шинстве случаев одновременно с этим увеличи-
валась его активность. С наступлением ремиссии 
эти показатели постепенно нормализуются, при 
этом нормальный уровень vWF:Ag достигается 
быстрее [10]. 

Кроме vWF:Ag, в качестве достаточно специ-
фичного маркера активации/дисфункции эндо-
телия рассматривают tPA, поскольку значитель-
ная часть других маркеров образуется не только 
в эндотелиальных, но и других клетках [11].

У подавляющего большинства наших 
пациентов уровень tPA как в активном пери-
оде (75,5±6,1%), так и в периоде отсутствия 
клинико-лабораторных проявлений болезни 
(92,3±5,3%) был снижен. Возможно, дефицит 
tPA был результатом уменьшения синтеза и 
истощения его депо в клетках поврежденного 
эндотелия. В то же время у каждого второго 
ребенка в независимости от активности забо-
левания отмечалось повышение концентрации 
PAI-1, а в активном периоде у 2/3 и повышение 
активности этого ингибитора, что определяло 
стойкое снижение фибринолиза. 

Данные литературы, касающиеся динамики 
уровня тромбомодулина при васкулитах, проти-
воречивы [12–14]. Тромбомодулин функциони-
рует в качестве кофактора в процессе активации 
протеина С тромбином, связывая последний. 
Нам представляется перспективным изучение 
данного показателя, так как синтез тромбомо-
дулина не происходит в нормальных условиях и 
резко увеличивается при активации эндотелия. 
Концентрация тромбомодулина у наших боль-
ных в активном периоде достигала очень высо-
ких значений (до 14 384 пг/мл).

Полученные данные, по нашему мнению, 
свидетельствуют о патогенетической роли акти-

Таблица 3

Сроки купирования основных синдромов у детей с IgA-васкулитом 
в зависимости от получаемой терапии

Синдромы

Характер терапии

рне получали
(n=18) (1)

антиагреганты
(n=22) (2)

антиагреганты+ 
антикоагулянты (n=38) (3)

Сроки купирования, M±m дни

Кожный геморрагический 
синдром (n=78)

16,9±5,6 10,4±3,8 8±2,6 
р1,2<0,05
р2,3>0,05
р1,3<0,05

Суставной синдром 
(артралгии) (n=78) 9±2,1 5,7±1,1 5,2±1,5

р1,2<0,05
р2,3>0,05
р1,3<0,05

Абдоминальный синдром 
(боли) (n=60) – 10,5±2,9 5,1±2,4 р2,3<0,05
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вации коагуляции в развитии органной пато-
логии при IgA-васкулите у детей и являются 
обоснованием для назначения антикоагулянт-
ной и антиагрегантной терапии, несмотря на то, 
что ранее научные исследования не подтвердили 
преимуществ включения дипиридамола и гепа-
рина в терапию данного заболевания [15].

Клиническая картина IgA-васкулита и свое-
временная патогенетическая терапия определя-
ют эволюцию болезни и ее исход. Е.Г. Кикинская 
и соавт. в своей работе показали, что отсутствие 
базисной терапии в дебюте при легких, кратко-
временных эпизодах кожного и суставного син-
дромов в 83,3% случаев привело к нарастанию 
тяжести клинических проявлений заболевания, 
появлению новых синдромов и рецидивирующе-
му течению [16, 17]. В то же время сроки купи-
рования кожного геморрагического и суставного 
синдромов значительно сокращались при лече-
нии антиагрегантами и особенно при исполь-
зовании комбинированной антикоагулянтно-
антиагрегантной терапии, что подтверждено и 
в нашем исследовании. В исследовании Н.Е. 
Соколовой, проведенном в Санкт-Петербурге на 
большой когорте детей (322), была выявлена 

тенденция к гиперкоагуляции у большинства 
пациентов с активным васкулитом, проведение 
гепаринотерапии приводило к более быстрому 
исчезновению геморрагической сыпи и сокра-
щало сроки купирования АС [18]. Приведенные 
научные исследования полностью согласуются с 
полученными нами результатами. 

Заключение

Для повышения эффективности терапии 
IgA-васкулита необходимо проводить углублен-
ное исследование гемостаза. Пациентам с IgA-
васкулитом показана патогенетически обосно-
ванная терапия антиагрегантами и прямыми 
антикоагулянтами, позволяющая быстрее купи-
ровать клинические симптомы заболевания – 
кожный геморрагический, суставной и абдоми-
нальный синдромы.
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