
Антинейтрофильные цитоплазматические антитела
(AНЦA) – гетерогенная группа аутоантител, реагирующих с
ферментами цитоплазмы нейтрофилов, включая протеиназу 3
(ПР3), миелопероксидазу (МПО), эластазу, лактоферрин
(ЛФ), лактопероксидазу, лизоцим, азуроцидин и катепсин G.
В зависимости от типа свечения в непрямой реакции имму-
нофлюоресценции (НРИФ) на фиксированных этанолом

нейтрофилах человека различают две основные разновидности
AНЦA – цитоплазматические (цAНЦA) и перинуклеарные
(пAНЦA) [1, 2]. Обнаружение цAНЦA и пAНЦA в сыворотке
крови наиболее характерно для системных некротизирующих
васкулитов сосудов среднего и мелкого калибра – АНЦA-
ассоциированных системных васкулитов (ААВ) [3]. Для
цAНЦA типичен диффузный цитоплазматический грану-
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лярный тип свечения с большей интенсивностью по на-
правлению к ядру нейтрофилов, чем к периферии, они взаи-
модействуют с ПР3 и являются высокоспецифичным диаг-
ностическим маркером гранулематоза с полиангиитом (ГПА).
В свою очередь, пАНЦA присуще гомогенное свечение ци-
топлазмы по периферии ядра нейтрофилов, они реагируют
с МПО и служат важным диагностическим маркером мик-
роскопического полиангиита (МПА) и эозинофильного
ГПА (ЭГПА); их также можно обнаружить у пациентов с
антителами к другим антигенам, таким как эластаза, катепсин
G, ЛФ, лизоцим [1]. Нередко цAНЦA или пАНЦA присут-
ствуют при АНЦА-ассоциированном гломерулонефрите
(ГН). Это малоиммунный фокальный и сегментарный нек-
ротизирующий ГН, который часто развивается одновременно
с другими системными проявлениями ААВ, но встречается
и в изолированной форме (см. таблицу). Антигены (ПР3
или MПO) могут быть иммобилизированы на поверхности
твердых носителей напрямую или опосредованно через мо-
ноклональное захватывающее антитело либо через якорную
молекулу меньшего размера (например, биотин), образуя
комплекс с детектирующим антителом. Установлено, что
AНЦA могут иметь клиническое, патогенетическое и/или
диагностическое значение не только при ААВ, но и при
других заболеваниях, включая ревматические (РЗ), онко-
логические и инфекционные (см. таблицу) [4, 5].

Часто выявление АНЦА при РЗ вызывает диагностические
трудности. Геморрагический васкулит связанный с IgA, или
IgA-васкулит (IgA-B), характеризуется поражением главным
образом мелких сосудов кожи, брыжейки и почек, чаще на-
блюдается в детском возрасте. К числу возможных иниции-
рующих антигенов заболевания относятся вирусы, вызы-
вающие инфекции верхних дыхательных путей, стрептокок-
ковая инфекция, лекарства, пищевые продукты, укусы на-
секомых и иммунизация. Обычно заболевание имеет добро-
качественное течение, проявляется пальпируемой пурпурой
и артралгиями, но в редких случаях могут отмечаться тяжелые
желудочно-кишечные проявления, нефрит и развитие тер-
минальной почечной недостаточности [6]. При IgA-B иногда
выявляется повышение уровня АНЦА, которое может ассо-
циироваться с развитием IgA-нефропатии (IgA-Н, см. таблицу).
Так, Q. Xiong и соавт. [7] с помощью НРИФ и хемилюминес-
центного иммуноанализа протестировали на АНЦА 2864 па-
циента с IgA-Н и только в 2,87% случаев обнаружили эти
антитела. Клинические, лабораторные показатели и прогноз
у позитивных и негативных по AНЦA пациентов с IgA-Н су-
щественно не различались, за исключением более высокой
частоты выявления антинуклеарных антител (АНА, имму-
ноблот) при наличии АНЦА. Позитивность по АНА являлась
независимым фактором риска неблагоприятных почечных
исходов у AНЦA-позитивных пациентов с IgA-Н [6]. У таких
больных отмечались более высокие СОЭ (р=0,032), уровень
СРБ (р=0,031) и чаще выявлялись гистологические признаки
поражения клубочков почек с фиброзными полумесяцами
по сравнению с АНЦА-негативными больными (р=0,038).

Заболевание, ассоциированное с образованием антител к
базальной мембране клубочков (аБМК; анти-БМК-заболевание),
является типичным примером быстропрогрессирующего ГН
(БПГН) [5, 8, 9]. За годы или десятилетия до диагностики
анти-БМК-заболевания может обнаруживаться низкий уро-
вень AНЦA. Позднее выявляется низкая концентрация
аБМК, сохраняющаяся в течение многих лет, а затем резко

возрастающая за несколько недель или месяцев до появления
клинических признаков заболевания [10, 11]. Эти данные
указывают на то, что AНЦA или их целевые антигены могут
стать причиной развития заболеваний, связанных с аБМК,
возможно, в результате изменения домена α3(IV) NC1 кол-
лагена IV типа, что, в свою очередь, вызывает аутоиммунный
ответ [12]. Рядом исследователей показано, что до 5–9%
AНЦA-позитивных пациентов с AAВ имели аБМК [13]. В то
же время у 13–47% пациентов с анти-БМК-заболеванием
выявлялись AНЦA [14], в основном к MПO [15, 16]. Эта
двойная положительная ассоциация наблюдалась в 21–47%
случаев [17]. Пациенты, у которых определяется эта комби-
нация, имеют более тяжелый клинический фенотип и худший
исход заболевания, чем больные с наличием только аБМК
[18, 19]. Гистологические изменения почек у пациентов с
двойной позитивностью и с позитивностью только по аБМК
существенно различаются [20]. Так, у больных с наличием
аБМК и AНЦA к MПO при иммуногистохимическом ис-
следовании был обнаружен очаговый некротизирующий сер-
повидный ГН, но без линейного отложения аБМК [20, 21].
Таким образом, биопсия имеет решающее значение для ве-
рификации диагноза БПГН. Пациенты, позитивные по аБМК
и AНЦA, могут иметь общие клинические особенности,
такие как пожилой возраст, внепочечные проявления, низкая
предрасположенность к восстановлению функции почек,
риск рецидивов, требующий тщательного длительного на-
блюдения (см. таблицу) [5, 19].

У пациентов с системной красной волчанкой (СКВ) иногда
выявляются AНЦA, особенно пAНЦA (см. таблицу) [22],
которые впервые были зарегистрированы при этом заболе-
вании в начале 1990-х годов [23]. Однако распространенность
данного показателя у пациентов с СКВ пока не изучена.
Значимо чаще пAНЦA встречаются при волчаночном нефрите
(ВН) IV класса [24, 25]. У некоторых пациентов уровень
пAНЦA может ассоциироваться с отсутствием поражения
внутренних органов [26]. Однако в недавно проведенном
исследовании 120 пациентов с СКВ позитивность по пAНЦA
определена в 37,5% случаев, в которых значимо чаще имелись
ВН (р=0,046), высокие значения антител к двуспиральной
ДНК (анти-дсДНК), β2-микроглобулина в сыворотке крови,
СОЭ и индекса активности СКВ (Systemic Lupus Erythromatosus
Disease Activity Index, SLEDAI) [27]. F. Yu и соавт. [28] выявили
АНЦА к MПO у 21,2% пациентов с СКВ, чаще с ВН. В рет-
роспективном исследовании случай-контроль АНЦА к MПO
были обнаружены до развития клинических признаков ВН
и ассоциировались с его прогрессированием [29]. Вместе с
тем А. Schnabel и соавт. [30] не наблюдали корреляции AНЦA
с каким-либо клиническим проявлением СКВ и уровнем
анти-дсДНК. Аналогичные результаты получили и другие
исследователи. Так, из 566 пациентов с СКВ АНЦА к MПO
и ПР3 с помощью иммуноферментного анализа (ELISA)
были обнаружены только у 9,3 и 1,7% соответственно [31].
Сходные данные получили D. Sen и D.A. Isenberg [26]: при
СКВ частота выявления пAНЦA составляла от 14,0 до 31,4%,
АНЦА к ПР3 – от 0 до 12,7% и АНЦА к MПO – от 0 до
23,8%, причем наличие АНЦА к МПО ассоциировалось с
лекарственно-индуцированной волчанкой. У пациентов с
СКВ, помимо АНЦА к ПР3 и МПО, могут присутствовать и
АНЦА к другим антигенам, например к ЛФ, их частота до-
стигает 14,3% [31]. А. Schnabel и соавт. [30] у 16 из 40 па- 
циентов с СКВ выявили АНЦА к ЛФ, у 8 – к эластазе и у 4 –



к лизоциму. М. Gajic-Veljic и соавт. [32] показали, что только
уровень АНЦА к ЛФ коррелирует с активностью, поражением
почек и серологическими маркерами СКВ. 

СКВ и ААВ – аутоиммунные заболевания, при которых
нередко развивается БПГН, что обусловлено участием в их
патогенезе В-клеток, нейтрофилов, нейтрофильных вне-
клеточных ловушек (neutrophil extracellular traps, NETs),
нетоза и комплемента [33–35]. Сочетание у больного двух
и более самостоятельных заболеваний, удовлетворяющих
существующим критериям диагностики, следует рассмат-
ривать в рамках перекрестного синдрома (overlap-синдром).
В 2016 г. Р.А. Jarrot и соавт. [36] при исследовании 3300
случаев системных васкулитов впервые описали 8 пациентов
с перекрестным синдромом СКВ-ААВ. Данный синдром
чаще наблюдается у женщин с БПГН, поражением суставов,
кожи и легких, при этом в крови выявляются как AНЦA к
MPO, так и высокий уровень анти-дсДНК, антинуклеарного
фактора (определявшегося методом НРИФ на Hеp2), а
также гипокомплементемия [35]. Наличие AНЦA при СКВ
следует интерпретировать с осторожностью, принимая во
внимание возраст, клинические, лабораторные данные и
др. (см. таблицу). 

Тестирование на аутоантитела не только улучшает диаг-
ностику аутоиммунных заболеваний, но и позволяет стра-
тифицировать риск будущих осложнений. Немногие забо-
левания демонстрируют это лучше, чем системная склеро-
дермия (ССД) и ААВ (см. таблицу). В 22% случаев при ССД
выявляются пAНЦA к MПO, в то время как цAНЦA встре-
чаются редко [37–41]. Исследование австралийских авторов
[39, 40] показало, что у пациентов с ССД АНЦА к ПР3 обна-
руживались несколько чаще (в 13,8% случаев), чем АНЦА к
MPO (в 11,2%). Клиническая симптоматика и прогноз ААВ
при ССД зависят от поражения органов, которое проявляется
быстропрогрессирующей острой почечной недостаточностью
без злокачественной гипертензии, а в некоторых случаях –
развитием язвенных дефектов кистей и стоп и кожным вас-
кулитом. При этом только у 1,6% пациентов ССД ассоции-
руется с ААВ [37, 38]. Перекрестный синдром более характерен
для женщин [41] с лимитированной формой ССД, позитивных
по АНЦА к MPO [37, 40]. Е.С. Derrett-Smith и соавт. [37]
проанализировали 2200 пациентов с ССД, и только у 8 (0,4%)
из них имелся ААВ, который был связан с ГН и фиброзом
легких. Исследование осадка мочи может помочь диффе-
ренцировать поражение почек при ААВ и ССД, однако для
подтверждения диагноза малоиммунного серповидного ГН
необходима биопсия почки. Наличие АНЦА к ПР3 чаще ас-
социируется с интерстициальным заболеванием легких (ИЗЛ)
и легочной эмболией, а АНЦА к MПO, – как правило,
только с ИЗЛ. Интересно выявление медикаментозно-ин-
дуцированных АНЦА или даже развитие перекрестного син-
дрома ССД-AAВ. Так, на фоне приема D-пеницилламина у
6 (19,4%) из 31 пациента с ССД были обнаружены АНЦА к
ПР3 или MПO, что, вероятно, могло способствовать развитию
ААВ [38, 40]. U. Arad и соавт. [41] у трети больных ССД с
AAВ наблюдали артериальную гипертензию, но ни у одного
из них не было признаков злокачественной гипертензии,
приводящей к повреждению органов. Микроангиопатическая
гемолитическая анемия определялась у 50% больных ССД с
AAВ со склеродермическим почечным кризом. Неврологи-
ческие нарушения в виде множественного мононеврита и
периферических невропатий редко регистрируются при ССД,

но встречаются в 15% случаев при перекрестном синдроме
[42]. У больных ССД с ААВ значимо чаще выявляются
высокие титры антител к негистоновому хромосомному
белку Scl-70 [40]. В обсервационных исследованиях отмечалось
повышение в 1,6 раза риска смерти у пациентов с сочетанной
патологией по сравнению с больными только ССД. Точная
причина такого повышения неясна, оно может быть связано
с более частым развитием ишемической болезни сердца,
тромбоэмболией легочной артерии (ТЭЛА) или поражением
других органов. Однако достоверные сравнительные данные
о частоте поражения сердца или желудочно-кишечного тракта
при ССД и при перекрестном синдроме отсутствуют [40]. 

Таким образом, AНЦA редко выявляются при ССД, но,
вероятно, могут быть признаком неблагоприятного исхода,
что требует более тщательного обследования и последующего
наблюдения за пациентами.

В 1992 г. E.P. Böttinger и соавт. [43] впервые сообщили о
выявлении АНЦА у 63-летней женщины с первичным син-
дромом Шегрена, или, согласно российской терминологии,
болезнью Шегрена (БШ) [43]. С тех пор было зарегистрировано
46 случаев сочетания БШ и AAВ преимущественно у женщин
(80,4%), средний возраст которых на момент дебюта AAВ
составлял 63,5±4,3 года [44–46]. У всех больных, кроме двух,
БШ была диагностирована одновременно с AAВ или до него,
средний интервал между диагнозами – 12 мес. При AAВ
преимущественно поражались почки (n=36, 79,5%), наиболее
часто встречались АНЦА к MПO (n=37) [44–46]. С. Coustal
и соавт. [44] отметили, что при БШ с ААВ в 79,5% случаев
вовлекались почки и выявлялись АНЦА к МПО, а у 41% па-
циентов имелся синдром Рейно. Ранее была продемонстри-
рована значимая связь между наличием AНЦA, синдромом
Рейно, кожным васкулитом и периферической невропатией
у пациентов с БШ [47]. Таким образом, AНЦA к MPO редко
обнаруживаются у пациентов с БШ, а их наличие может
объясняться более высокой распространенностью внежеле-
зистых проявлений (см. таблицу).

Заболевание, связанное с IgG4, или IgG4-связанное заболе-
вание (IgG4-СЗ), впервые было признано уникальным в
начале 2000-х годов. Оно обусловлено хроническим воспа-
лением и характеризуется лимфоплазмоцитарной инфиль-
трацией, содержащей IgG4-позитивные плазматические клет-
ки. К числу его типичных проявлений относятся забрюшин-
ный фиброз, периаортит или заболевание почек, связанное
с IgG4 [48]. Последнее обычно проявляется как тубулоин-
терстициальный нефрит [49]. В 2019 г. ACR (American College
of Rheumatology) и EULAR (European Alliance of Associations
for Rheumatology) опубликовали классификационные кри-
терии IgG4-СЗ, позволяющие отличать его от сходных забо-
леваний, причем одним из критериев исключения является
наличие AНЦA [50]. Однако позже появились данные о том,
что в 10–30% случаев возможно сочетание IgG4-СЗ с AAВ
[51, 52]. E. Martin-Nares и G. Hernandez-Molina [53] обнару-
жили еще более высокую частоту позитивности по AНЦA в
клинически гетерогенной когорте из 69 пациентов с IgG4-
СЗ, у которых в 56% случаев были обнаружены AНЦA по
данным НРИФ, а в 22% случаев – АНЦА к MПO или ПР3
при использовании ELISA. Высокая распространенность
AНЦA при IgG4-СЗ может быть неспецифическим маркером
активности В-клеток [54]. Однако наличие АНЦА к MПO
или ПР3, определенное с помощью ELISA, может указывать
на развитие AAВ при IgG4-СЗ [55]. F. Danlos и соавт. [51]
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провели ретроспективное многоцентровое обсервационное
исследование 18 пациентов, соответствовавших диагности-
ческим критериям AAВ и IgG4-СЗ. В большинстве случаев
выявлялись АНЦА к ПР3 (n=9), реже – к MПO (n=5). Кроме
того, у 78% пациентов был диагностирован ГПА. Эти ре-
зультаты позволили сделать вывод, что ассоциация IgG4-СЗ
с AAВ касается в основном случаев ГПА, которые обычно
обусловлены АНЦА к ПР3. Исследователи предположили,
что фолликулярные Т-хелперные клетки могут быть патоге-
нетическим связующим звеном между AAВ и IgG4-СЗ [51].
H.H.L. Wu и соавт. [56] недавно опубликовали наблюдение
тубулоинтерстициального нефрита, связанного с IgG4, и по-
зитивного по АНЦА к MPO ГН. Авторы обсуждают суще-
ствование перекрестного синдрома AAВ и IgG4-СЗ, преиму-
щественно у пациентов с ГПА [51]. Однако, по мнению других
исследователей, выделение данного сочетания является оши-
бочным – все описанные признаки можно объяснить наличием
AAВ без IgG4-СЗ [57], поскольку инфильтраты IgG4-пози-
тивных плазматических клеток и высокий уровень IgG4 в сы-
воротке наблюдаются при различных состояниях, таких как
ЭГПА, другие эозинофильные нарушения, болезнь Розаи–
Дорфмана и мультицентрическая болезнь Кастлемана [58].
Таким образом, если при IgG4-СЗ получен положительный
результат определения AНЦA с помощью ELISA, следует учи-
тывать в первую очередь клинические и лабораторные признаки
AAВ и проводить соответствующее лечение (см. таблицу).

Ревматоидный артрит (РА) характеризуется главным
образом наличием суставной патологии, тогда как ААВ –
системное аутоиммунное заболевание, обычно с полиорган-
ными деструктивными процессами и неблагоприятным ис-
ходом. Описано сочетание AAВ с РА (см. таблицу) [59, 60]. 
J. Draibe и A.D. Salama [60] сообщили о 29 пациентах с пере-
крестным синдромом РА и ААВ, у 6 из которых ААВ развился
через 10,5 года после верификации диагноза РА. По данным
A. Mustila и соавт. [61], у 20% пациентов с РА имеются
AНЦA, что чаще ассоциируется с быстрым прогрессированием
поражения суставов на ранних стадиях РА [61]. Впервые
АНЦА к ПР3 были описаны у пациентов с синдромом Фелти
[62], позже они были обнаружены у 20–40% больных РА,
осложненным ревматоидным васкулитом [63]. Некоторые
авторы предположили, что уровень АНЦА к ПР3 при РА
может коррелировать с активностью и тяжестью заболевания
[61, 64]. Однако такая корреляция не была подтверждена в
других исследованиях [65]. I. Kida и соавт. [66] выявили при
РА AНЦA к катепсину, эластазе и ЛФ , однако эти результаты
не имели клинического значения. Поражение почек является
основным признаком AAВ и иногда встречается у пациентов
с РА, у которых почечная дисфункция наблюдалась чаще,
чем при первичном ГН [59, 67]. Н. Wu и соавт. [68] при об-
следовании 47 пациентов с РА в 78,7% случаев выявили
АНЦА к МПО и в 21,3% – к ПР3. Поражение почек у этих
больных проявлялось в виде гематурии, умеренной проте-
инурии и/или почечной недостаточности (в 74,5% случаев),
сочеталось с патологией легких (в 51,1%) и кожи (в 8,5%).
Наличие АНЦА к MPO – относительно редкая находка при
РА. Их определение может быть оправданно у пациентов с
РА, имеющих заболевание почек и нефритический осадок в
анализе мочи, особенно при выявлении некротизирующего
малоиммунного ГН по данным биопсии почки, а также
других признаков ААВ (некротизирующий склерит или мно-
жественный мононеврит) [4, 5, 56].

В последние три десятилетия накапливается все больше
данных об ИЗЛ, которое включает в себя множество редких
и часто плохо изученных гетерогенных болезней, вызывающих
фиброз и/или воспаление легких, и нередко ассоциируется с
АНЦА или ААВ (см. таблицу). Впервые об этом сообщили в
1990 г. A.K. Nada и соавт. [69], в 1995 г. в японском ретроспек-
тивном исследовании была описана клиническая картина у
46 пациентов, позитивных по АНЦА к MПO, у которых в
43% случаев было диагностировано ИЗЛ [70]. Наличие AНЦA
у пациентов с ИЗЛ может быть связано с повышением риска
развития AAВ, что требует иного терапевтического подхода.
ИЗЛ при ААВ чаще встречается в странах Азии (где его
частота при МПА достигает 50%), чем в странах Запада [71,
72]. В когортных исследованиях пациентов с ИЗЛ распро-
страненность АНЦА варьировалась от 7,2 до 15,9% при МПА
и от 0 до 3,0% при ГПА [71–73]. M. Sebastiani и соавт. [74]
предположили, что легочный фиброз сам по себе может ин-
дуцировать выработку АНЦА к MПO в результате разрушения
нейтрофилов на фоне хронического воспалительного процесса,
и это может обусловливать появление AНЦA после начала
ИЗЛ. Легочные симптомы ИЗЛ с АНЦА обычно неспеци-
фичны и включают прогрессирующую одышку и кашель,
хотя иногда наблюдаются более явные легочные или внеле-
гочные признаки системного васкулита, такие как кровохар-
канье и конституциональные симптомы (лихорадка или
потеря веса, артралгии, гематурия, поражение кожи или пе-
риферическая невропатия) [71–73]. Интересно, что у пациентов
с перекрестным синдромом (чаще всего с MПA) нередко
встречается повышение СОЭ и уровня СРБ, что нехарактерно
для легочного фиброза с изолированным положительным
результатом теста на AНЦA [71]. В недавно опубликованном
метаанализе продемонстрировано увеличение в 2,9 раза риска
смерти при ААВ с ИЗЛ по сравнению с контрольной группой
больных с AAВ без ИЗЛ, причем относительный риск смерти
при наличии интерстициальной пневмонии был выше, чем
при ее отсутствии (соответственно 4,36 и 2,90) [75].

Воспалительные заболевания кишечника – ВЗК (болезнь
Крона – БК – и язвенный колит – ЯК) – иммуноопосредо-
ванные болезни пищеварительного тракта неизвестной этио-
логии, характеризующиеся воспалительно-деструктивным
поражением стенки кишки и хроническим рецидивирующим
течением с развитием системных и внекишечных осложнений
[76]. Известно, что нейтрофилы играют важную роль в вос-
палении кишечника при ВЗК, и появляется все больше до-
казательств того, что AНЦA могут участвовать в патогенезе
ВЗК опосредованно, через NETs [4, 77]. В 1961 г. P. Calabresi
и cоавт. [78] при исследовании 24 сывороток пациентов с
ЯК в 75% случаев обнаружили пAНЦA. Позже было под-
тверждено, что у пациентов с ВЗК часто выявляются ати-
пичные пAНЦA, антигликановые антитела, например антитела
к Saccharomyces cerevisiae (ASCA как IgG, так и IgА), и другие
антитела, в основном к микробным или дрожжевым пептидам
[79]. Наличие и уровень большинства антител, как правило,
не связаны с активностью заболевания, однако отражают
различные клинические фенотипы БК и ЯК, а также ассо-
циируются с риском ускоренного прогрессирования, развития
осложнений и необходимостью хирургического лечения ВЗК
[4, 80, 81]. По данным систематического обзора, ASCA и
атипичные пAНЦA обнаруживались соответственно у 29–
69% и 6–38% больных БК, 0–29% и 41–73% больных ЯК,
0–23% и 8% пациентов с другими желудочно-кишечными
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заболеваниями, 0–16% и 0–8% здоровых лиц (см. таблицу).
ASCA были более чувствительны и специфичны для БК, а
пAНЦA – для ЯК [79]. Примечательно, что гранулематозное
воспаление слизистой оболочки кишечника, которое иногда
развивается при ГПА и ЭГПА, может имитировать гистоло-
гическую картину ВЗК [82].

Аутоиммунные заболевания печени (АИЗП) включают в
себя аутоиммунный гепатит (АИГ), первичный склерози-
рующий холангит (ПСХ) и первичный билиарный холангит,
которые характеризуются хроническим воспалением печени,
наличием типичных аутоантител, повышением уровня 
γ-глобулинов и хорошим ответом на иммуносупрессивную
терапию. ПAНЦA могут быть единственными аутоантителами,
присутствующим при АИГ, преимущественно I типа, при
котором определяются гипергаммаглобулинемия, АНА и/или
антитела к гладкой мускулатуре [4, 5, 83]. Прогностическая
ценность пAНЦA при АИГ остается спорной, но в двух ис-
следованиях высказано предположение, что они могут быть

связаны с рецидивами гепатита или более тяжелой некроти-
ческой воспалительной активностью [84]. ЦAНЦA редко
встречаются при АИГ I типа, а при AИГ II типа (идиопати-
ческое хроническое воспалительное поражение паренхимы
печени) AНЦA практически отсутствует [67]. Обнаружение
пAНЦA может иметь значение для подтверждения диагноза
ювенильного АИГ и исключения заболеваний желчных про-
токов и кишечника (см. таблицу) [5, 83].

Связь между ААВ и злокачественными новообразованиями
(ЗНО) остается неясной (см. таблицу). Частота васкулита,
ассоциированного со ЗНО, составляет 0,4–4,2% [85]. В ряде
исследований показано, что при некоторых солидных опу-
холях, а также лимфопролиферативных заболеваниях и
остром миелоидном лейкозе могут выявляться циркулирующие
AНЦA, чаще к ПР3 [85, 86]. Более высокий уровень AНЦA и
множественное поражение органов позволяют отличить пер-
вичный AAВ от васкулита в рамках ЗНО [87]. Иммуносу-
прессивная терапия AAB иногда провоцирует ЗНО и в то же
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Заболевания с позитивностью по AНЦA, не связанные с AAВ [4–6, 20, 31, 35, 38, 44, 51, 68, 71, 79, 83, 87]
ANCA-positive diseases not associated with ANCA-associated vasculitides [4–6, 20, 31, 35, 38, 44, 51, 68, 71, 79, 83, 87]

Заболевание                        Особенности выявления АНЦА

ААВ

IgА-В

Анти-БМК-
заболевание

СКВ

ССД

БШ

IgG4-СЗ

РА

ИЗЛ

ВЗК

АИЗП

ЗНО

Терапевтические
средства, вакцины

AНЦA-тест обязателен для любого пациента с клиническими признаками ААВ

AНЦA встречаются редко (в 2,87% случаев) и могут ассоциироваться со слабоиммунным ГН (IgA-Н), повышением
СОЭ, уровня СРБ и АНА (иммуноблот). Определение AНЦA является обязательным при выявлении IgA-Н

AНЦA к MПO (чаще) и ПР3 выявляются в 13–47% случаев. Они позволяют идентифицировать пациентов, кото-
рые лучше реагируют на начальную иммуносупрессивную терапию и отличаются большей склонность к восста-
новлению функции почек, но могут иметь рецидив и требуют тщательного длительного наблюдения.
AНЦA-тестирование является обязательным для любого пациента с анти-БМК-заболеванием

АНЦА присутствуют очень редко, преимущественно к MPO, что может быть связано с тяжестью ВН и актив-
ностью заболевания. Однако клиническое значение AНЦA при СКВ четко не установлено. Рутинное тестирование
на AНЦA не рекомендуется, оно проводится только при выявлении по данным биопсии почки выраженных 
некротизирующих и серповидных изменений или пролиферативного ВН

Преобладает позитивность по AНЦA к MPO (0–9,1%), что связано с более высокой распространенностью ИЗЛ,
ТЭЛА и смертностью. БПГН у позитивных по AНЦA пациентов с ССД следует дифференцировать от CREST-син-
дрома. Рутинное тестирование на AНЦA не рекомендуется. Оно показано пациентам с заболеваниями почек при
наличии нефритического осадка в моче

Частота выявления АНЦА к МПО составляет 3%, что связано с более высокой распространенностью внежелези-
стых проявлений. Тестирование на АНЦА может быть оправданно при наличии заболевания почек или других
признаков, указывающих на ААВ

При выявлении АНЦА (чаще к ПР3) с помощью ELISA следует учитывать клинические и лабораторные признаки
AAВ и проводить соответствующее лечение. Рутинное тестирование на AНЦA не рекомендуется

АНЦА выявляются очень редко. Клиническая значимость наличия пAНЦA у значительной части больных РА (16–
50%) точно не установлена. Тестирование на АНЦА к МПО (0–4%) может быть оправданно у больных РА при на-
личии нефритического осадка в моче

АНЦА к МПО встречаются в 4–36% случаев, к ПР3 – в 2–4%. Развитие ИЗЛ может предшествовать выявлению
ААВ, но наличие AНЦA не может влиять на выбор терапии. Определение AНЦA обязательно для любого пациента
с идиопатической интерстициальной пневмонией

Выявление AНЦA к ПР3 и ASCA может помочь отличить ЯК (у 41–73% больных) от БК (у 6–38%) в случае диаг-
ностической неопределенности. Рутинное тестирование не рекомендуется

AНЦA к ПР3 часто обнаруживаются при АИГ I типа (в 65–81% случаев), при ПБХ (в 26–67%) и при ПСХ (в 26–
94%), но их клиническое или прогностическое значение не установлено. Рутинное тестирование не рекомендуется

Данные, указывающие на причинную связь между ЗНО и ААВ, неубедительны. Однако у некоторых пациентов ее
нельзя исключить. Рутинное тестирование не проводится

Определение АНЦА может быть полезно у пациентов с некротическим васкулитом кожи, органным поражением и
почечной недостаточностью. Рутинное тестирование не рекомендуется



время химиотерапия у пациентов со ЗНО может привести к
развитию ААВ [88, 89].

AНЦA к ПР3 или МПO встречаются и при рецидивирующем
полихондрите [90], а среди неревматических заболеваний –
при муковисцидозе [91] и синдроме холестериновой атероэмболии
[92], что может привести к диагностическим ошибкам. 

Различные вирусные, бактериальные, грибковые или
протозойные инфекции могут имитировать ААВ или разви-
ваться как осложнение на фоне иммуносупрессивного лечения
системного васкулита. В то же время инфекции считаются
триггером продукции AНЦA, развития AAВ или их рецидивов
[93, 94]. Более того, Staphylococcus aureus, Escherichia coli или
SARS-CoV-2 могут индуцировать возникновение AAВ [94,
95]. Несколько исследований показали, что AНЦA, в основном
к ПР3, могут присутствовать при инфекционном эндокардите
[96], а АНЦА к МПО – при туберкулезе и инфекции SARS-
CoV-2 [94, 97].

Применение некоторых терапевтических средств ассо-
циировано с васкулитом мелких сосудов, включая антити-
реоидные препараты (пропилтиоурацил, метимазол), анти-
биотики (цефотаксим, миноциклин, рифампицин), инги-
биторы фактора некроза опухоли α (адалимумаб, этанерцепт,
инфликсимаб), психоактивные вещества (клозапин, тиори-

дазин), гидралазин, аллопуринол, D-пеницилламин, суль-
фасалазин [4, 5, 31, 38, 40, 98–100]. Медикаментозно-инду-
цированный васкулит часто характеризуется высоким уровнем
AНЦA к MPO и наличием других аутоантител, таких как
АНА. Васкулит, связанный с приемом гидралазина, отличается
тяжелым поражением почек [4, 5, 99, 100]. Кокаин, фальси-
фицированный левамизолом, вызывает особый тип AНЦA-
васкулита с двойной позитивностью по АНЦА к ПР3 и
МПO, выраженным некротическим васкулитом кожи и ор-
ганным поражением [5, 99, 100]. В отдельных публикациях
сообщается о выявлении АНЦА с последующим развитием
или рецидивом ААВ после вакцинации против гриппа [101]
или SARS-CoV-2 [102], а также после терапии препаратами
гиалуроновой кислоты [103].

Таким образом, позитивность по АНЦА может наблю-
даться при многих заболеваниях и применении некоторых
лекарств, что нередко ассоциируется с риском прогрессиро-
вания и/или развития осложнений основного заболевания.
Очевидна необходимость расширения знаний врачей разных
специальностей о многообразии имитаторов АНЦА-васкулита,
а также проведения дальнейших исследований с целью со-
вершенствования диагностики и поиска наиболее эффек-
тивных методов лечения основного заболевания.
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