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ГЕМОРРАГИК ВАСКУЛИТЛИ БОЛАЛАРДА ГЕМОСТАЗ ТИЗИМИНИНГ ЎЗГАРИШИ
Авезова Г.С 
ИЗМЕНЕНИЕ СИСТЕМЫ ГЕМОСТАЗА У ДЕТЕЙ С ГЕМОРРАГИЧЕСКИМ ВАСКУЛИТОМ
Авезова Г.С 
CHANGES IN THE HEMOSTASIS SYSTEM IN CHILDREN WITH HEMORRHAGIC VASCULITIS
Avezova G.S.
Тошкент тиббиёт академияси 

Цель: описаны изменения в системе гемостаза у детей с геморрагическим васкулитом, в частности по-
вреждение стенок мелких сосудов, циркулирующими в системе кровообращения иммунными комплексами и 
активированными компонентами системы комплемента, а также изменения в системе гемостаза сосу-
дов, тромбоцитов, плазмы. Освещены результаты исследований, проведенных разными авторами в разных 
странах по изучению процессов нарушения механизмов свертывания крови при геморрагических васкулитах 
у детей.

Ключевые слова: геморрагический васкулит, система гемостаза, иммунный комплекс, тромбин, 
протромбин, фибриноген.

The article discusses changes in the hemostasis system in children with hemorrhagic vasculitis, in particular, dam-
age to the walls of small vessels by immune complexes circulating in the circulatory system and activated components 
of the complement system, and then activation of all parts of the hemostasis system, as well as changes in the hemosta-
sis system of blood vessels, platelets, plasma . The results of studies conducted by different authors in different countries 
on the study of the processes of violation of the mechanisms of blood coagulation in hemorrhagic vasculitis in children 
are presented.

Key words. Hemorrhagic vasculitis, hemostasis system, immune complex, thrombin, prothrombin, fibrinogen.

Болалар саломатлиги шаклланишига иқлим, ге-
ографик, экологик, иқтисодий, турмуш тарзи 

ва шароити, аҳолининг миграция даражаси, этник ва 
ижтимоий-маданий хусусиятлари, шунингдек, тиб-
биёт муассасаларининг моддий-техник базаси каби 
омиллар сезиларли таъсир кўрсатади. Болалар сало-
матлик ҳолати давлатнинг ижтимоий - иқтисодий ри-
вожланиш барометридир. Бугунги кунда болаларда 
геморрагик васкулитларнинг ривожланишига олиб 
келадиган турли хил хавф омиллари (экзоген ва эн-
доген) комбинациясини баҳолаш долзарб муаммо-
лардан биридир. Ҳозирги вақтда геморрагик васкулит 
(ГВ) болалар популяциясида кенг тарқалган ва тез-тез 
учровчи патологиялар гуруҳига киради. Унинг часто-
таси жуда ўзгарувчан ва минтақага, унинг иқтисодий 
ривожланиш даражасига, диагностика ва статистик 
ҳисобнинг хусусиятларига боғлиқ. 

Геморрагик васкулит (Шенлейн – Генох касал-
лиги) асосан тери, бўғимлар, ошқозон–ичак тизи-
ми, буйраклар қон томирларида иммуноглобулин А 
(IgA) сақловчи иммун комплекслар тўпланиши нати-
жасида микроциркулятор бузилишлар билан кечув-
чи тизимли васкулитлар гуруҳига мансуб касаллик-
дир [4,10]. Ушбу касаллик болалик даврида энг кўп 
учрайдиган тизимли васкулитлардан бири. Бутун 
дунёда болалар орасида касалланиш ҳар 100 000 бо-
лага 3 тадан 26,7тагача учрайди [5,6]. Касаллик па-
тогенезида тери, бўғимлар, ошқозон–ичак тизими, 
буйраклардаги майда қон-томирлар интимасининг 
IgA-иммунокомплекслар билан зарарланиши ётади. 

Натижада эндотелиал дисфункция - фибринолиз ак-
тиваторлари синтезининг камайиши, липидлар пе-
рекис оксидланиш тизимининг (ПОЛ) активацияси, 
коагуляцион-тромбоцитар гемостаз жараёнлари ке-
либ чиқади. 

Болаларда ГВнинг кечиши ва клиникаси қайси 
тизим ёки орган шикастланганлиги билан боғлиқ-
дир. Касалликнинг кечиши ва оқибати кўп жиҳатдан 
буйраклар шикастланишига боғлиқдир. Болаларда 
ГВларда буйраклар зарарланишининг клиник бел-
гилари 26-60% ҳолатда учрайди [10]. Тадқиқотнинг 
долзарблиги касалликнинг фаоллик даражасини 
объектив динамик баҳолаш учун клиник ва лабо-
ратор белгиларни аниқлаш, шунингдек касаллик-
нинг оқибатини башорат қилиш мезонларини ишлаб 
чиқиш ҳамда ремиссияга эришиш, салбий оқибатлар-
нинг олдини олиш учун беморлар учун энг тўғри да-
волаш тактикасини аниқлаш зарурати билан боғлиқ.

Бугунги кунга қадар олиб борилган кузатишлар 
шуни кўрсатдики, ГВлар патогенезида гиперкоагу-
ляр ҳолатнинг ривожланишга олиб келадиган ге-
мостаз тизимидаги ўзгаришлар катта рол ўйнай-
ди. D. Yilmaz ва ҳаммуаллифлар фикрига кўра (2005) 
ГВ билан касалланган болаларда фибриноген, 
D-димерлар, тромбин-антитромбин комплекси, 1 ва 
2 протромбин фрагментлари ва фон Villebrand омил 
антигеннинг плазма концентрациясининг меъёр-
дан ошиши аниқланган. 

Ҳозирги вақтда ГВ иммун комплекс касаллиги 
сифатида қаралади, у қон айланиш тизимида айла-
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ниб юрувчи иммун комплекслар ҳамда комплемент 
тизимининг фаоолаштирилган компонентлари то-
монидан майда қон томирлар деворига зарар етка-
зишга асосланган, кейин эса гемостаз тизимининг 
барча қисмлари фаоллашади [1,3-7,9].

Айланиб юрувчи иммун комплекслар шаклла-
ниш жараёни генетик жиҳатдан детерминирлан-
ган. ГВларда айланиб юрувчи иммун комплекслар 
ортиш феномени томирлар шикастланишининг им-
мункомплекс хусусиятининг муҳим далили сифати-
да қаралади. Гемостазнинг барча таркибий қисмла-
рининг бузилиши: қон томирлари, тромбоцитлар, 
плазма-коагуляция, иммунокомплекс бирламчи жа-
раёнларга нисбатан иккиламчи эканлиги аниқлан-
ган [1,9]. 

Клиник белгиларнинг турли хил намоён бўли-
ши, касаллик кечишининг оғирлик даражаси, оқи-
батлари кўп жиҳатдан гемостазнинг коагуляцион ва 
антикоагуляцион тизимларининг ҳолатига боғлиқ 
[2,3,7,10]. 

ГВлардаги аутоиммун жараён, яъни айланиб 
юрувчи иммунокомплекслар майда қон томирлар 
деворининг эндотелийсини шикастлаб, коллаген-
нинг дезорганизациясини чақиради. Бу гемостаз ти-
зими ферментлар активацияси механизми занжир 
реакциясининг биринчи босқичи ҳисобланади [2].

Томирлар эндотелийсида синтез қилинадиган 
Villebrand омили иммун комплекслар томонидан 
қон томирлар шикастланишининг белгисидир [9]. 
Бу омилнинг даражаси касалликнинг асосий белги-
лари бартараф этилганидан кейин бир неча ой даво-
мида доимий равишда юқори бўлиб қолади [7].

ГВнинг ўткир босқичида муҳим физиологик ан-
тикоагулянт, гепариннинг плазма кофактори ан-
титромбин-III (AT-III) кўпинча сезиларли даражада 
камаяди. AT-III етишмовчилиги микроциркуляция 
блокадасини келтириб чиқаради, бу эса ГВларнинг 
сезиларли даражада оғир кечишига сабаб бўлади. 
Геморрагик васкулитлар қанчалик оғир бўлса, ге-
мокоагуляцион бузилишлар шунчалик аниқ бўлади 
[1,3,5].

Касалликнинг фаоллиги ва D-димерлар, фон 
Villebrand омил антигени 1 ва 2 протромбин фраг-
ментлари концентрацияси ўртасида статистик 
жиҳатдан юқори корреляция аниқланди. K. Brendel-
Myuller ва ҳаммуаллифлар ўтказган тадқиқотлар-
да (2001), ГВли болаларда гемостаз тизимининг 
фаоллашувининг лаборатория белгилари аниқлан-
ди.  Қон плазмасидаги D-dimerларнинг концен-
трацияси касалликнинг ўткир даврида 17 та бемор-
дан 15таси ортганлиги аниқланди. Бундан ташқари, 
тромбин-антитромбин комплекси, фибриноген ва 
1 ва 2 протромбин фрагментлари конценнтраци-
ясининг статистик жиҳатдан сезиларли ошиши 
аниқланди, бу кўрсаткичлар концентрациясининг 
ўзгариши ва касалликнинг фаоллиги ўртасида боғ-
лиқли борлиги қайд этилди. ГВда қон плазмасида-
ги D-dimerларнинг концентрацияси 10 баробар ёки 
ундан кўпроқ ошиши мумкин, бу баъзи ҳолларда 
тарқалган интраваскуляр коагуляция синдроми би-
лан дифференциал ташхис қўйишни талаб қилади. 

N. Besbas ва ҳаммуаллифлар (1999), ГВ билан 
шунингдек, назорат гуруҳи билан солиштирган-
да тромбомодулин, тўқима плазминоген активато-
ри ва плазминоген активатор ингибитори-1нинг 
плазма концентрациясининг ошиши аниқланган, 
тромбомодулин концентрацияси статистик жиҳат-
дан касалликнинг фаоллигига боғлиқ. Олинган на-
тижаларга кўра, ГВда юқорида тавсифланган коа-
гуляцион тестлардаги ўзгаришлар эндотелийнинг 
маҳаллий шикстланиши ва яллиғланиши, шунин-
гдек плазминоген активатор-1 ингибитори чиқари-
ши натижасидир ва гемостоаз тизимининг умумий 
фаолашувини акс эттиради.  

Фон Villebrand омил антигени ҳозирги вақтда ти-
зимли яллиғланиш касалликларида эндотелиал ши-
кастланиш белгиси сифатида қаралади ва шунинг 
учун унинг қон плазмасидаги концентрациясининг 
ошиши касалликнинг фаол кечишининг белгиси си-
фатида қаралади [5]. 

ГВда фон Villebrand омили антигенининг кон-
центрацияси қон плазмасидаги IgA даражаси билан 
боғлиқ (D. De Mattia va boshq., 1995), бу билвосита 
бу кўрсаткични иммун воситачилигида эндотели-
ал шикастланиш белгиси сифатида ишлатиш имко-
ниятини тасдиқлайди (S.J. Park va boshqalar, 2013). 
ГВнинг аралаш шакли ва ва оғир кечишида фон 
Villebrandомил антигени даражаси эндотелиал 
қон томирларнинг қанчалик шикастланганлиги ва 
тарқалганлигини акс эттиради [2,6].

Бироқ, клиник кўринишларнинг оғирлиги ва 
ГВдаги фон Villebrand омил антигени концентра-
цияси ўртасидаги боғлиқлик барча тадқиқотларда 
кўрсатилмаган. G.C. Del Vecchio  ва ҳаммуаллифлар 
(2008) томонидан ўтказилган кенг масштабли 
тадқиқотларда яллиғланишга қарши цитокинлар, 
фибринооген, фон Villebrand омил антигенининг 
плазма концентрациясида ортиши аниқланган бўл-
сада, лекин бу кўрсаткичларнинг буйрак шикастла-
ниши ва касаллик фаоллиги билан статистик жиҳат-
дан боғлиқлиги аниқланмаган. 

Турғун, аммо касалликнинг фаолигига боғлиқ 
бўлмаган, ГВда фон Villebrand омили антиген кон-
центирациясининг ортиши (асосан, унинг аномал 
мултимер шакллари туфайли) A. Casonato (1996) 
тадқиқотларида ҳам асосланган [6]. Н.Н. Петрищев 
и Т.Д. Власова (1996), томонидан тақдим этилган 
маълумотларга кўра, фон Villebrand омил антиге-
ни ва плазминогеннинг тўқима активатори эндо-
телиал дисфункцияларнинг маркерлари сифатида 
юқори сезгирликка эга, чунки эндотелиал дисфунк-
циянинг бошқа белгиларининг муҳим қисми на-
фақат эндотелиал ҳужайраларда, балки бошқаларда 
ҳам ҳосил бўлади [5]. 1-тоифа плазминоген акти-
ватор ингибитори синтези ҳам эндотелийнинг фа-
оллашиши ва шикастланиши билан кескин ортади. 
Эндотелиал секреция маҳсулотларининг бир қисми 
доимий равишда нормал функционал фаоллигини 
сақлаб қолиш учун чиқарилса, бошқалари шикаст-
ланишда ёки стимуллаяцида ишлаб чиқарилади. 

Эндотелийда тўпланиб, уни қўзғатиш вақтида 
ажратиб чиқарилган омиллар:Villebrand омил анти-
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гени, тўқималарнинг плазминоген фаоллаштирув-
чиси; оддий шароитларда синтези амалда рўй бер-
майдиган, аммо эндотелийнинг фаоллашуви билан 
кескин кучаядиган омиллар: 1-тоифа плазминоген 
актоватори ингибиторлари, мембрана оқсиллари 
(реценпторлари): тромбомодулин. Баъзи кузатув-
ларда ГВларда гомоцистеин концентрациясининг 
ошиши ҳам кузатилган [2]. 

Шундай қилиб, ҳозирги вақтда ГВда гемостаз 
тизимининг турли қисмларида ўзгаришлар куза-
тилиши аниқланган, аммо патофизиологик ва про-
гностик омилларнинг ахамияти етарлича ўрганил-
маган. Ушбу йўналишдаги кейинги тадқиқотлар 
касалликнинг патогенгезини аниқлашда, диагно-
стик ва прогностик белгиларни ишлаб чиқишда ёр-
дам беради.  
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ГЕМОРРАГИК ВАСКУЛИТЛИ БОЛАЛАРДА 
ГЕМОСТАЗ ТИЗИМИНИНГ ЎЗГАРИШИ
Авезова Г.С 

Геморрагик васкулитли болаларда гемостаз ти-
зимидаги ўзгаришлар, хусусан, кичик томирлар де-
ворларининг шикастланиши, қон айланиш тизимида 
айланиб юрадиган иммун комплекслар ва компле-
мент тизимининг фаоллаштирилган компонент-
лари, шунингдек, қон томирлари, тромбоцитлар, 
плазма гемостаз тизимидаги ўзгаришлар тасвир-
ланган. Болаларда геморрагик васкулитда қон ивиш 
механизмларини бузиш жараёнларини ўрганиш бўй-
ича турли мамлакатларда турли муаллифлар то-
монидан олиб борилган тадқиқотлар натижалари 
таъкидланган.

Калит сўзлар: геморрагик васкулит, гемостаз 
тизими, иммун комплекс, тромбин, протромбин, фи-
бриноген.


