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Васкулиты на коже включают неоднородную группу расстройств различной этиологии, патогенеза и клинических проявлений.
Васкулит, или ангиит, определяется как инфильтрат. Воспаление стенки сосуда, вероятно, инициируется иммунной патологией. Васкулиты  классифицируются по типу воспалительной клетки в стенках сосудов (нейтрофил, лимфоцит или гистиоцит), а также размером и типом вовлеченного в процесс кровеносного сосуда (венула, артериола, артерия или вена). Некоторые сосудистые заболевания ограничены кожей; а другие вовлекают в процесс иные органы и системы. 
Клиническая картина зависимости от размера вовлеченного кровеносного сосуда и интенсивности воспаления. Васкулиты мелких сосудов - артериолы, капилляры венула - чаще всего поражает кожу и редко вызывает серьезную дисфункцию внутренних органов. Некротический ангиит является термином, присущим данной группе заболеваний. 
Диагностика и классификация васкулитов были уточнены путем открытия антинейтрофильных цитоплазменных антител (ANCA). ANCAs являются серологическим маркером для многих форм некротического васкулита.

Два варианта окрашивания могут быть использованы в реакции иммунофлюоресценции (IFA) на связанных с этанолом нейтрофилах: либо диффузное зернистое окрашивание цитоплазмы (цитоплазматическое, или C-ANCA) или концентрация флуоресценции вокруг ядра (перинуклеарное, или P-ANCA).

Наиболее распространенный первичный системный васкулит малых сосудов у взрослых включает в себя три основные категории: гранулематоз Вегенера, микроскопический полиангиит и синдром Шурга-Штрауса. Большинство пациентов с гранулематозом Вегенера имеют PR3-ANCA (цитоплазматическая ANCA или C-ANCA); большинство пациентов с микроскопическим полиангиитом или синдромом Шурга-Штрауса имеют MPO-ANCA (перинуклеарный ANCA или P-ANCA). Примерно 10% пациентов с типичным гранулематозом Вегенера или микроскопическим полиангиитом имеют отрицательные анализы на ANCA; поэтому отрицательность ANCA не исключает этих заболеваний. Специфичность ANCA-позитива не является абсолютной; положительный результат не является диагностическим для ANCA-ассоциированного васкулита, особенно если это результат непрямой иммунофлюоресценции,а анализ не был подтвержден методом иммуноферментного анализа (EIA). Положительный результат теста на C- или P-ANCA определяет в большинстве случаев вероятность того, что некротический васкулит или серповидный гломерулонефрит будет развиваться; и далее отрицательный результат в большинсве случаев указывает, что пациент не имеет этих заболеваний. ANCAs являются надежными показателями активности заболевания потому что титры антител снижаются, когда пациенты входят в ремиссию с эффективной иммуносупрессивной терапией. 

Васкулит малых судов
Большинство заболеваний характеризуются некротическим воспалением мелких кровеносных сосудов и имеют ряд общих черт. Повреждения кожи отражают различную степень некротического воспаления мелких сосудов, наиболее распространенным является пурпура.
Этиология. Существует гиперчувствительность к различным антигенам (лекарственные препараты, химикаты, микроорганизмы и эндогенные антигены) с образованием циркулирующих иммунных комплексов, которые откладываются в стенках сосудов. 

Патогенез. Связанные с сосудом иммунные комплексы могут активировать комплемент, который является хемотаксическим для нейтрофилов. Нейтрофилы прилипают к эндотелиальным клеткам и мигрируют в окружающую соединительную ткань. Активированные эндотелиальные клетки высвобождают медиаторы воспаления (цитокины), которые привлекают воспалительные клетки. Существует воспалительный ответ в стенках мелких сосудов, в которых находятся лейкоциты, путем высвобождения лизосом, которые повреждают стенки сосудов, вызывая экстравазацию эритроцитов. Термин лейкоцитокластический васкулит указывает на гистологическую картину, возникающую при этом виде воспаления. 
Гиперчувствительный васкулит

Кожный васкулит мелких сосудов (лейкоцитокластический васкулит, гиперчувствительный васкулит) является наиболее часто встречающейся формой сосудистого некротического васкулита. Болезнь может ограничиваться кожей или может включать множество различных органов и сосуществовать со многими другими заболеваниями. Гистологически выявляется фибриноидный некроз мелких кожных сосудов, лейкоцитоз, отек эндотелиальных клеток и экстравазация эритроцитов.
Продромальные симптомы включают лихорадку, недомогание, миалгию и боль в суставах. Поражения начинаются ограниченным участком кожного кровоизлияния. Поражения могут сливаться, образуя большие площади пурпуры. В дальнейшем появляются пузыри и язвы. Мелкие поражения зудят и болезненны; узелки, буллы и язвы  могут быть очень болезненными. Высыпания длятся от 1 до 4 недель и заживают с образованием рубцов и гиперпигментации. 

Гиперчувствительный васкулит имеет много системных проявлений. 
• Почки (половина случаев): заболевание почек является наиболее распространенным системным проявлением. Легкий васкулит почек вызывает микроскопическую гематурию и протеинурию. Некротический гломелуронефрит или диффузный гломерулонефрит может привести к хронической почечной недостаточности и смерти.

• Нервная система (около половины случаев): периферическая невропатия с гипоэстезиями или парестезиями.

• Желудочно-кишечный тракт (треть больных): васкулит кишечника вызывает боль в животе, тошноту, рвоту, диарею, и мелену.

• Легкие (треть случаев): легочный васкулит может протекать бессимптомно, может проявляться кашлем, одышкой и кровохарканьем.

• Суставы (треть случаев): симптомы варьируют от боли до эритемы и отека
• Сердце (треть случаев): миокардиальный ангиит вызывает аритмии и застойную сердечную недостаточность.

Лабораторные исследования. Снижение уровня компонентов комплемента чаще присутствуют при васкулитах, связанных с ревматоидным артритом, системной красной волчанкой, криоглобулинемией, синдром Шегрена. 
В сомнительных случаях, биопсию кожи берут для уточнения диагноза. Характерен смешанный инфильтрат мононуклеаров и нейтрофилов, фибриноидный некроз стенок кровеносных сосудов и ядерная пыль от фрагментации нейтрофилов. 

Иммунофлуоресцентные исследования. Иммунофлуоресцентные исследования могут быть сделаны, если диагноз не может быть поставлен по клинической картине и биопсии кожи. Иммунные комплексы быстро фагоцитируются после отложения в сосудах. Определяют IgM, C3, IgA в кровеносных сосудах.
Лечение. Необходимо выявить и устранить провоцирующий фактор (лекарственное вещество, химикат или инфекцию). В ряде случаев заболевание становится рецидивирующим.
Топические кортикостероиды и топические кремы с антибиотиками могут быть эффективными. Преднизолон от 60 до 80 мг в день. Нестероидные противовоспалительные препараты (ацетилсалициловая кислота, индометацин) могут быть использованы для лечения миалгий, лихорадок и артралгий. Колхицин, который ингибирует хемотаксис нейтрофилов, в дозе 0,6 мг два-три раза в день, может быть эффективным при хронических формах заболевания. Эффекты будут видны на 7 или 10 дней, и доза колхицина снижается и отменяется, когда высыпания разрешаются. Лечение можно продолжать месяцами, если необходимо, при минимальных побочных эффектах. Дапсон от 100 до 150 мг в день принимали пациенты у которых были кожные проявления заболевания. Калий йодид (от 0,3 до 1,5 г четыре раза в день) полезен при узелковом васкулите. Применяются H 1 антигистаминные препараты отдельно или с H 2 антигистаминными препаратами для облегчения зуда и блокирования вызванных гистамином эндотелиальных образований с последующим захватом иммунных системных комплексов. Азатиоприн 150 мг / сут может быть использован для пациентов с рецидивирующим заболеванием в течении от 4 до 8 недель  Циклофосфамид   2 мг / кг в сутки индуцирует ремиссию у пациентов с полиорганными поражениями которые не поддаются лечению преднизолоном. Метотрексат (от 10 до 25 мг / неделю) или циклоспорин (от 3 до 5 мг / кг в сутки) альтернатива в лечении для пациентов с быстро прогрессирующим заболеванием.
Пурпура Шенляйн-Геноха 

Пурпура Шенлейн-Геноха (HSP) или анафилактоидная пурпура, это острый лейкоцитокластический васкулит, который возникает в основном у детей в возрасте от 2 до 10 лет. Это самый распространенный системный васкулит, который характеризуется сосудистыми отложениями иммунных комплексов, преимущественно в венулах, капиллярах и артериолах. 

Пурпура Шенлейн-Геноха носит доброкачественный характер. Наличие поражения почек определяет прогноз. IgA играет решающую роль в иммунопатогенезе болезни Шенлейн-Геноха. Здесь определяется увеличение сывороточного IgA, IgA-содержащих циркулирующих иммунных комплексов, а также отложение IgA в стенках сосудов кожи  и почек. 
Продромальные симптомы включают анорексию и лихорадку. Нетромбоцитопеническая пурпура наиболее распространена на нижних конечностях и ягодицах, но может появляться на руках, лице и ушах. Поражения развиваются в течение 2-3 суток. Выявляются петехии от 2 до 10 мм в диаметре. Поражения исчезают через несколько дней, оставляя гиперпигментацию. Новые поражения могут появляться вновь.  Симптомы ЖКТ встречаются у половины больных; к ним относятся колики, тошнота, рвота, кровотечение верхних отделов желудочно-кишечного тракта, диарея и кровавый стул. Острая боль в животе важный симптом  развития нефрита при пурпуре Шенлейн-Геноха.
Артралгия, отек лодыжек, коленей наблюдается у большинства больных. Нефрит встречается у половины пациентов. Микроскопически гематурия является основным симптомом, 

Лечение. Кортикостероидная терапия может ускорить разрешение артрита и боль в животе, но не предотвращает рецидивы. Преднизолон в дозе 1 мг / кг в день в течение 2 недель, с постепенным снижением
Список литературы 

1. Вольф К., Лоуэлл А. Голдсмит, Стивен И. Кац и др.Дерматология Фицпатрика в клинической практике: в 3 Т. Пер. с англ., общ. Ред. Акад. А.А. Кубановой. М.: Издательство Панфилова; БИНОМ. Лабороатория знаний; 2013; 3:2100-2104с.

2. Степаненко В.И., Сизов О.О., Шупенько Н.М. и др. Дерматология, венерология: учебник. К.:КИМ. 2012:904с.

3. Хэбиф П.М. Кожные болезни. Диагностика и лечение. Пер. с англ. М.: практика; 2007: 672с.

ВАСКУЛИТЫ: ЕТИОПАТОГЕНЕЗ, КЛИНИКА, ДИАГНОСТИКА, ЛЕЧЕНИЕ

Добржанская Е.И., Дащук А.А.

В данной статье рассмотрены вопросы етиопатогенеза, клиники и диагностики различных васкулитов на коже. Представлено современное лечение васкулитов.
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Добржанская Є.І., Дащук А.А.

У даній статті розглянуті питання етіопатогенезу, клініки та діагностики різних васкулітів на шкірі. Представлено сучасне лікування васкулітів.
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VASCULITES: ETIOPATOGENESIS, CLINIC, DIAGNOSTIC, TREATMENT

Dobrzhanskaya EI, Dashchuk A.A.

This article discusses the issues of etiopathogenesis, clinics and diagnostics of various vasculitis on the skin. Presented modern vasculitis treatment.
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