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The state of hemostasis system in (HV) was reviewed. The main mechanisms of a damage 
of the endothelial cell capillaries with circulating immune complexes (CIC) and comple-
ment components, as well as platelet hyperaggregation and hypercoagulation with depres-
sion of physiological anticoagulants and fibrinolythic system were showed. 

 
 
Система гемостаза имеет большое значе-

ние для поддержания нормального кровотока 
и, вместе с тем, предупреждения и купирова-
ния кровотечений в тонкостенных и легко 
травмируемых сосудах малого калибра (до 100 
мкм в диаметре). От совершенства ее функ-
ционирования в значительной степени зависят 
эффективность кровоснабжения тканей, про-
филактика тромбозов, ишемий и инфарктов 
органов, защита от диссеминации бактерий и 
токсинов из очагов поражения по организму и 
т.д., чем определяется важнейшее общебиоло-
гическое значение системы гемостаза и весьма 
существенная роль ее нарушений в патогенезе 
ГВ [1–5].  

Активация или повреждение эндотели-
альных клеток микрососудов имеет фундамен-
тальное значение в развитии широкого спектра 
патологических процессов [6, 7], в том числе и 
при ГВ. 

При гибели эндотелиальных клеток обна-
жается субэндотелий, содержащий большое 
количество коллагена, в контакте с которым 
происходят активация, адгезия и распластыва-
ние тромбоцитов, а также ускорение процесса 
свертывания крови. Этот процесс реализуется 
при участии крупномолекулярных гликопро-
теинов, в первую очередь, фактора Виллеб-

ранда (ФВ), фибронектина и фибриногена [8, 
9]. Данный патофизиологический механизм 
повреждения эндотелиальных клеток с обна-
жением субэндотелия также четко прослежи-
вается при ГВ.  

Между сосудистой стенкой и тромбоци-
тами имеется очень тесная функциональная 
связь, из-за чего их объединяют в общий ме-
ханизм сосудисто-тромбоцитарного гемостаза, 
который является ведущим в зоне микроцир-
куляции [10, 11]. Повреждение эндотелия со-
провождается немедленной активацией тром-
боцитов, что ведет к образованию первичного 
тромбоцитарного тромба. При ГВ наряду с об-
разованием тромбоцитарного тромба происхо-
дит формирование коагуляционных тромбов, 
обусловленных гиперкоагуляцией сверты-
вающих механизмов.  

ЦИК при различных иммунокомплексных 
заболеваниях, повреждая сосудистую стенку, 
приводят к нарушениям тромбоцитарного ге-
мостаза [1, 6], так как поврежденный эндотелий 
усиленно продуцирует вещества (тромбоксан 
А2, ФВ), которые стимулируют адгезию и агре-
гацию тромбоцитов [5]. Имеются данные о не-
посредственном влиянии иммунных комплек-
сов и комплемента на тромбоциты, приводя-
щем к повышению их агрегационных свойств 
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[5, 12]. По данным Г.И. Козинца, В.А. Макаро-
вой и Ф.Дж. Шиффмана [3, 7], тромбоцитарные 
мембраны имеют рецепторы для Fc-участка мо-
лекулы IgG и связывают иммунные комплексы 
и агрегированный IgG. Количество у больных 
ГВ может быть нормальным, повышенным 
или умеренно пониженным [12]. 

У больных ГВ в стадии обострения с раз-
личными клиническими проявлениями регист-
рируется повышение агрегационной функции 
тромбоцитов, а по мере стихания воспали-
тельного процесса эти показатели нормализу-
ются [1]. Применение современных методов 
исследования позволило определить повыше-
ние чувствительности тромбоцитов к агре- 
гирующим индукторам и увеличение концен-
трации пластиночного фактора 4 в плазме. 
При этом отмечено, что эндотелий снижает 
синтез физиологического ингибитора агрега-
ции тромбоцитов – простациклина, усиливая 
адгезию и агрегацию тромбоцитов [12], появ-
ляются множественные пристеночные тромбо-
цитарные тромбы, которые быстро армируются 
фибрином [1, 3–5, 11]. Этому благоприятствует 
и происходящая на поверхности тромбоцитов 
активация факторов свертывания крови [12]. 
Циркуляция в кровотоке активизированных 
тромбоцитарных клеток и их ускоренная агре-
гация свидетельствуют об  активации клеточно-
го механизма гемостаза, значительно ухудшают 
реологические свойства крови в зоне микро-
циркуляции, способствуют ишемизации орга-
нов и тканей при ГВ. Выраженность агрегации 
и адгезии тромбоцитов зависит также от функ-
ции их рецепторов, взаимодействующих с ФВ, 
с АДФ и фибриногеном [5]. В результате по-
вышенного расходования наиболее активных 
тромбоцитов и их агрегатов при ГВ наблюда-
ется снижение агрегационной функции тром-
боцитов и их адгезивных свойств у большин-
ства больных, что проявляется удлинением 
времени ретракции кровяного сгустка [13].  
J.J. Sixma, P.S. de Groot [14] считают, что ак-
тивация функции тромбоцитов и повышенное 
тромбообразование могут быть предвестника-
ми прогрессирования клинических вариантов 
и ухудшения общего состояния.  

До недавнего времени оставался практи-
чески неосвещенным вопрос о содержании ФВ 
в плазме больных ГВ. ФВ является важней-

шим плазменным кофактором адгезии тром-
боцитов [1, 3–5, 11]. Он обеспечивает связь 
между тромбоцитарным мембранным глико-
протеином и субэндотелиальными молекула-
ми, способствует активации фактора VIII 
тромбином и вызывает агрегацию тромбоци-
тов. По данным H. Takahashi et al. [15], наблю-
дается корреляция между уровнями раствори-
мого тромбомодулина (рТМ), антигена ФВ и 
тканевого активатора плазминогена. Однако в 
отличие от последних, которые высвобожда-
ются в циркуляцию при физиологической ак-
тивации эндотелиальных клеток, высвобожде-
ние (рТМ) происходит только [1, 5, 16, 17] при 
повреждении эндотелиальных клеток. При ГВ 
наблюдается существенное увеличение содер-
жание ФВ в плазме до 300–400%, коррели-
рующее со степенью тяжести заболевания, 
тромботическими и язвенно-некротическими 
процессами. В последние годы исследователи 
обращают внимание на увеличение уровня 
циркулирующего рТМ при повреждении эндо-
телиальных клеток, в том числе при ГВ [8, 18].  

В настоящее время широкое применение 
находит и определение в сыворотке крови 
концентрации ангиотензинпревращающего 
фермента (АПФ), синтезируемого сосудисты-
ми эндотелиальными клетками [8]. Одна из 
основных биологических функций АПФ – это 
участие в образовании ангиотензина II из ан-
гиотензина I. Значительное снижение концен-
трации этого фермента в активной фазе ГВ 
свидетельствует о повреждении эндотелиаль-
ных клеток.  

В последние годы изменился взгляд на 
разные стороны сдвигов гемостаза при ГВ. 
Большинство авторов [12, 13] считают, что в 
развернутой стадии болезни имеет место оп-
ределенная активация свертывающей системы 
крови, о чем свидетельствует укорочение вре-
мени свертывания цельной крови, активиро-
ванного парциального тромбопластинового 
времени (АПТВ) и показателей аутокоагуля-
ционного теста (АКТ), а при стихании процес-
са – их нормализация. Склонность к гиперкоа-
гуляции чаще наблюдается при хроническом и 
рецидивирующем течении ГВ, особенно при 
поражении почек. Л.З. Баркаган [19] считает, 
что повышение содержания и активности фак-
торов гемокоагуляции, коррелирующее со сте-
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пенью тяжести ГВ, и снижение уровня IX и XI 
факторов, а также плазменного антитромбина 
(ПАТ) происходит при развитии нефротиче-
ского синдрома. А данные [12] свидетельст-
вуют о снижении содержания фактора XIII в 
разгар заболевания и его нормализации в пе-
риод ремиссии ГВ. 

Поддержание крови в жидком состоянии и 
предупреждение тромбообразования зависят 
от содержания и активности основных физио-
логических антикоагулянтов. Доказано, что 
ПАТ действует в комплексе с гепарином и 
инактивирует факторы IIa, IXa, Xa и др. [1, 3–
5]. При оценке суммарной активности физио-
логических антикоагулянтов крови, в первую 
очередь ПАТ, по индексу ингибирования 
тромбина отмечена возможность умеренного 
снижения ПАТ у ряда больных ГВ [1], причем 
его депрессия ниже 75% наблюдалась при ге-
нерализованных формах заболевания, тогда 
как при кожно-суставной форме уровень ПАТ 
оставался в пределах нормы. 

В процессе развития ГВ существенную 
роль играет механизм множественного микро-
тромбирования сосудов, напоминающий по 
ряду показателей ДВС-синдром. Однако, при 
внимательном рассмотрении этого механизма 
было выявлено, что между этими процессами 
имеются существенные для клиники различия 
[1, 13]. По данным [1], при ГВ нарушения гемо-
стаза проявляются длительной гиперкоагуляци-
ей с элементами тромбонемии, которые под-
тверждаются наличием положительных пара-
коагуляционных тестов и высокого титра 
растворимых фибрин-мономерных комплексов. 

Определенное значение имеют исследова-
ния о состоянии фибринолиза крови при ГВ. 
З.С. Баркаган [1], А.Ф. Романова [10] отмеча-
ют стабильное повышение содержания про-
дуктов деградации фибриногена/ фибрина 
(ПДФ) в плазме, сыворотке крови и моче 
больных. 

В последующем было отмечено интенсив-
ное истощение компонентов системы фибри-
нолиза при ГВ, приводящее к тому, что в тече-
ние почти всего периода разгара болезни не 
обнаруживаются признаки активного фибри-
нолиза и не выявляется существенного увели-
чения ПДФ в сыворотке крови [19], что усили-
вает общую тромбогенность плазмы. При этом 

подчеркивается, что активированная тромбо-
генность при ГВ балансируется истощением 
компонентов системы фибринолиза в общей 
циркуляции. Также при ГВ довольно быстро 
уменьшается содержание фибринолизиногена в 
сыворотке крови [13]. Наиболее выраженные 
проявления нарушения гемостаза наблюдаются 
при “молниеносной форме” ГВ, когда парал-
лельно с ухудшением общего состояния могут 
быть массивные кровоизлияния и обширные 
некрозы по всему телу с развитием острого 
гломерулонефрита и ДВС-синдрома [12]. 

Таким образом, исследования, проведен-
ные в последние годы, показали, что измене-
ния гемостаза при ГВ носят многофакторный 
характер и они прежде всего обусловлены не-
посредственным поражением капилляров ЦИК 
активированными компонентами комплемента 
с развитием гиперкоагуляционного синдрома.  
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