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IgG4-связанное заболевание (IgG4-СЗ) – систем-

ное иммуновоспалительное заболевание, протекающее 

с гиперсекрецией IgG4 в сыворотке и/или тканях пора-

женных органов у большинства пациентов [1]. Понятие 

об IgG4-СЗ как отдельной нозологической единице, «но-

вом» системном заболевании стало складываться с начала 

2000-х гг., когда впервые была обнаружена гиперпродук-

ция IgG4 у пациентов с аутоиммунным лимфоплазмоци-

тарным панкреатитом, а затем при других фибровоспа-

лительных заболеваний и «псевдоопухолях», некоторые 

из которых были известны ранее под разными названи-

ями (болезнь Микулича, опухоль Кюттнера и др.) [2, 3]. 

При IgG4-СЗ может поражаться практические любой ор-

ган человека, с чем связан полиморфизм клинических 

проявлений и трудности диагностики. Кроме того, в на-

стоящее время не идентифицирован универсальный ди-

агностический биомаркер этого заболевания, так как 

гиперпродукция IgG4 в сыворотке и тканях носит неспе-

цифический характер и может наблюдаться при многих 

патологических состояниях [4–6]. В 2011 г. были предло-

жены универсальные диагностические критерии IgG4-СЗ 

и методические рекомендации по проведению патомор-

фологической диагностики данного заболевания [7, 8]. 

Однако в основе этих критериев лежит выявление гиперсе-

креции IgG4 – признака недостаточно специфичного, по-

этому если подходить к использованию данных критериев 

формально, то многие ревматические заболевания и злока-

чественные новообразования могут быть ошибочно клас-

сифицированы как IgG4-СЗ. Методические рекомендации 

по патоморфологической диагностике IgG4-СЗ является 

важным дополнением критериев, поскольку в них подроб-

но рассматриваются гистологические признаки и подчер-

кивается важность не только обнаружения повышенной 

секреции IgG4 в ткани пораженного органа, но и выражен-

ности гиперсекреции [8].

С накоплением клинических данных и с учетом сов-

ременных требований «доказательного» подхода к терапии 

заболеваний назрела необходимость в систематизации на-

копленного опыта по диагностике IgG4-СЗ. Для организа-

ции клинических исследований, направленных на разра-

ботку новых подходов к терапии заболевания, необходимо 

было создать классификационные критерии, которые по-

зволили бы подбирать более однородные группы пациен-

тов. Данная работа активно велась на протяжении более 

чем 3 лет группой международных экспертов, и в 2020 г. 

были опубликованы валидированные классификационные 

критерии IgG4-СЗ Европейской антиревматической лиги 

(EULAR) и Американской коллегии ревматологов (ACR) 

[9]. При разработке критериев использовался дельфийский 

метод, их валидация проведена на 2 больших проспектив-

ных когортах пациентов, данные о которых были предо-

ставлены исследователями со всех континентов. Новые 

критерии предусматривают 3 «больших шага»: 1) подтвер-

ждение наличия «входного» критерия; 2) отсутствие крите-

риев исключения; 3) собственно классификационные кри-

терии и финальный подсчет баллов (табл. 1).

При числе набранных баллов ≥20 специфичность 

критериев составляет 97,8%, а чувствительность 82%. Это 
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Таблица 1. Классификационные критерии IgG4-СЗ Европейской антиревматической лиги (EULAR), Американской коллегии ревматологов 
(ACR) (2019) [9]

Шаги Оценка

Шаг 1. Критерий входа

Характерная клиническая или радиологическая картина поражения «типичного» органа (т. е. поджелудочной железы, слюн-
ных желез, желчных путей, почек, легких, аорты, забрюшинного пространства, твердой мозговой оболочки или щитовидной 
железы (по типу склерозирующего тиреоидита Риделя))

ИЛИ

морфологическое подтверждение воспалительного процесса с лимфоплазмоцитарной инфильтрацией в одном из выше 
перечисленных органах без определенной нозологической принадлежности

Да/Нет

Шаг 2. Критерии исключения Да/Нет

Клинический:

– лихорадка (> 38  0 С);

– отсутствие объективного ответа на терапию глюкокортикоидами (минимальная доза 40 мг/сут преднизолона (0,6 мг/кг) 
в течение 4 нед)

Серологический:

– необъяснимая лейкопения или тромбоцитопения;

– эозинофилия периферической крови (>3×10 9/л);

– положительные антитела к цитоплазме нейтрофилов (AНЦА) (особенно к протеиназе 3 или миелопероксидазе);

– положительные анти-Ro/SSA и/или анти-La/SSB;

– положительные анти-дс ДНК, анти- РНП или анти-Sm;

– наличие других болезнь-специфических антител (анти-Jo-1, анти-S cl-70);

– криоглобулинемия (I, II и III типа)

Рентгенологический:

– картина, подозрительная на злокачественное образование или инфекцию, в случае если не проведено адекватное дообсле-
дование для исключения данного состояния;

– быстрая прогрессия;

– изменения длинных трубчатых костей, характерные для болезни Эрдгейма–Честера;

– спленомегалия (>14 см)

Патоморфологический:

– клеточный инфильтрат, подозрительный на наличие злокачественного заболевания (если не было проведено адекватного 
дополнительного обследования);

– маркеры миофибробластической опухоли;

– выраженный нейтрофильный инфильтрат;

– некротизирующий васкулит;

– выраженный некроз;

– преимущественно гранулематозный тип воспаления;

– гистологические признаки макрофагально/гистиоцитарного расстройства (экспрессия S-100, эмпериополез)

Подтвержденный диагноз:

– мультицентрической болезни Кастлемана;

– воспалительного заболевания кишечника, болезни Крона или неспецифического язвенного колита (если присутствует толь-
ко поражение панкреатобилиарной зоны);

– тиреоидита Хашимото (в случае изолированного поражения щитовидной железы)

Если у пациента есть критерий входа и отсутствуют критерии исключения, переходите в шагу 3

Шаг 3. Критерии включения

Гистология:

– неинформативная биопсия;

– выраженный лимфоцитарный инфильтрат;

– выраженный лимфоцитарный инфильтрат и облитерирующий флебит;

– выраженный лимфоцитарный инфильтрат и муароподобный (сториформный) фиброз с/без облитерирующим флебитом

0

+4

+6

+13

Иммуногистохимия:

– соотношение IgG4+/IgG+ = 0–40% или не определяется*.

И число IgG4+ клеток 0–9 в поле зрения при большом увеличении (далее просто п/з):

1) соотношение IgG4+/IgG+ 41%. И число IgG4+ клеток 0–9 в п/зр или не определяется*; ИЛИ 2) соотношение IgG4+/IgG+ = 
0–40% или не определяется*.

И число IgG4+ клеток 10 в п/зр.
1) соотношение IgG4+/IgG+ = 41–70% И число IgG4+ клеток 10 в п/зр;

ИЛИ 2) соотношение IgG4+/IgG+ 71% И число IgG4+ клеток 10–50 в п/зр.

1) соотношение IgG4+/IgG+ 71% И число IgG4+ клеток 51 в п/зр

0

+7

+14

+16
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Шаги Оценка

Уровень IgG4 в сыворотке крови:

– нормальный или не исследовался;

– > нормального, но <2 норм**;

– 2–5 норм**;

– >5 норм**

0

+4

+6

+11

Состояние слезных, околоушных, подчелюстных и подъязычных слюнных желез с двух сторон:

– не увеличены;

– вовлечена 1 пара желез;

– вовлечено 2 и более пары желез

0

+6

+14

Органы грудной клетки:

– не исследовались или отсутствие признаков, перечисленных ниже;

– утолщение тканей по ходу бронховаскулярных пучков и утолщение септальной плевры;

– паравертебральные мягкотканные образования вдоль позвоночника 

0

+4

+10

Поджелудочная железа и желчные протоки:

– не исследовались или отсутствие признаков, перечисленных ниже;

– диффузное (2/3 размеров органа) увеличение поджелудочной железы (утеряна дольчатость);

– диффузное увеличение поджелудочной железы с появлением ореола пониженной контрастности по типу капсулы;

– любой из вышеперечисленных вариантов поражения поджелудочной железы и билиарного дерева

0

+8

+11

+19

Почки:

– не исследовались или отсутствие признаков, перечисленных ниже;

– гипокомплементемия;

– утолщение почечных лоханок/мягкотканное образование;

– двусторонние гиподенсные очаги в корковом слое 

0

+6

+8

+10

Забрюшинное пространство:

– не исследовались или отсутствие признаков, перечисленных ниже;

– диффузное утолщение стенки брюшной аорты;

– циркулярное или антеролатеральное мягкотканное образование вокруг инфраренального отдела аорты или подвздошных 
артерий

0

+4

+8

Шаг 4. Подсчет суммы баллов

Случай может быть классифицирован как IgG4-СЗ, если:

Соблюден критерий входа;

Нет критериев исключения;

Число набранных баллов 20
*Относится к случаям, когда морфолог не может точно подсчитать число клеток из-за дефектов окраски иммуногистохимического препарата, однако может быть 
уверен, что их число более 10 в п/зр.

**Учитывается верхнее значение референса лаборатории, в которой проводилось исследование IgG4 сыворотки.

достаточно высокие показатели, позволяющие, с одной 

стороны, создать достаточно однородные группы пациен-

тов, а с другой – диагностировать заболевание у большин-

ства пациентов, страдающих данной патологией.

Шаг 1. Критерий входа: наличие типичной клиниче-
ской и радиологической картины IgG4-СЗ или характерной 
патоморфологической картины в органе-мишени

Комментарий. Данный критерий является обяза-

тельным и в его отсутствие дальнейший алгоритм диагно-

стики IgG4-СЗ неприменим. Несмотря на большие число 

возможных клинических проявлений, со временем ста-

ло очевидным, что при IgG4-СЗ все же преимущественно 

поражаются определенные органы: большие слюнные же-

лезы, слезные железы, поджелудочная железа и желчные 

потоки, забрюшинная клетчатка и крупные сосуды (аор-

та), почки, легкие [10–14]. Поражение некоторых орга-

нов, например, щитовидной железы, встречается нечасто, 

но может быть специфичным (склерозирующий тирео-

дит Риделя) и поэтому включено в число типичных про-

явлений IgG4-СЗ. К характерным проявлениям IgG4-СЗ 

относятся увеличение или опухолеподобное поражение 

органа, кроме: 1) желчных протоков, где преобладает су-

жение протоков; 2) аорты, где типично утолщение стенок 

или аневризматическое расширение; 3) легких, в которых 

обычно встречается утолщение бронховаскулярных пучков 

[9]. Патоморфологическая диагностика (гистологическое 

и иммуногистохимическое исследование остается краеу-

гольным камнем диагноза IgG4-СЗ. Учитывая особенно-

сти клинической картины IgG4-СЗ, характеризующиеся 

образованием опухолеподобных узлов в разных органах 

пациенты часто подвергаются неоправданным хирургиче-

ским вмешательствам по поводу предполагаемой опухоли. 

С другой стороны, всегда следует сохранять онкологиче-

скую настороженность, особенно учитывая возможность 

ассоциации IgG-CЗ с опухолями, особенно лимфопроли-

феративными [15, 16]. Одной из важных задач было созда-

ние таких критериев, которые позволяли бы в типичных 

случаях поставить диагноз IgG4-СЗ без биопсии, особенно 

в случаях поражения органов, проведение биопсии кото-

рых сопряжено со значительным риском для здоровья па-

циентов [9]. Однако, по нашему мнению, во всех случаях 

следует стремиться к морфологическому подтверждению 
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диагноза IgG4-СЗ с применением минимально инвазив-

ных вмешательств [11].

Шаг 2. Критерии исключения
Новые критерии, пожалуй, единственные в ревма-

тологии, которые включают «критерии исключения». При 

выявлении любого из них пациент не может быть клас-

сифицирован как страдающий IgG4-СЗ [9]. Однако ком-

плекс необходимых анализов и дополнительных «визуали-

зационных» исследований определяется лечащим врачом 

в зависимости от локализации поражения и имеющейся 

симптоматики. В этом разделе определяются рамки диф-

ференциального диагноза, напоминая врачу о наиболее 

частых заболеваниях, напоминающих IgG4-СЗ. К ним от-

носятся злокачественные опухоли и лимфопролифератив-

ные заболевания, системные васкулиты, ассоциированные 

с антинейтрофильными цитоплазматическими антитела-

ми (АНЦА-СВ), другие ревматические заболевания (бо-

лезнь Шегрена, системная красная волчанка), редкие за-

болевания, такие как болезнь Эрдгейма–Честера и другие 

варианты гистиоцитозов, мультицентрический вариант 

болезни Кастлемана. Частота выявления критериев исклю-

чения в валидационных когортах пациентов с IgG4-СЗ 

не превышала 2% [9].

Клинические критерии исключения. IgG4-СЗ по своей 

сути является доброкачественным состоянием, для кото-

рого характерно медленное прогрессирование патологиче-

ского процесса в течение многих месяцев и даже лет и хо-

роший «ответ» на терапию [1, 11, 17]. Поскольку основным 

проявлением IgG4-СЗ является появление «плюс»-ткани, 

в клинической картине заболевания в первую очередь пре-

обладают симптомы сдавления (при поражении внутрен-

них органов) и визуальные признаки увеличения располо-

женных поверхностно органов [11]. Наличие выраженных 

конституциональных симптомов, фебрильной лихорад-

ки, похудания не характерно для IgG4-СЗ и всегда долж-

но заставлять провести дополнительные исследования для 

исключения других заболеваний, в первую очередь инфек-

ционных и онкогематологических [1, 11, 18].

Терапия глюкокортикоидами (ГК). Все проявле-

ния IgG4-СЗ, за исключением тяжелых фиброзных изме-

нений (забрюшинного фиброза, склерозирующего мезен-

терита), хорошо поддаются терапии ГК [1, 9, 17, 19]. ГК 

считаются препаратами «первой линии» и наиболее широ-

ко используются для лечения IgG4-СЗ, поэтому эффектив-

ность терапии ГК была внесена в критерии. Выраженное 

улучшение (клиническое, биохимическое, рентгеноло-

гическое) и/или ремиссия на фоне терапии ГК в старто-

вой дозе 30–40 мг/сут (0,6 мг/кг веса) преднизолона (или 

его эквивалента) наблюдается у 84–94% пациентов через 

3–6 мес. лечения, а у пациентов с аутоиммунным панкре-

атитом 1 типа (АИП1) до 100%, значимый клинический 

эффект можно наблюдать уже через 3–4 нед. от начала те-

рапии [17]. Отсутствие эффекты наблюдается менее, чем 

у 2% пациентов с IgG4-СЗ [1]. К сожалению, терапия ГК 

сопряжена с высоким риском нежелательных лекарствен-

ных реакций (НЛР) и рецидивов заболевания. Поэтому 

мы разработали комбинированные схемы терапии низки-

ми дозами ГК и цитостатиками (циклофосфамидом) и/или 

анти-В-клеточным препаратом ритуксимабом (РТМ) для 

лечения IgG4-СЗ [20, 21]. По нашим данным, примене-

ние этих схем не уступает в эффективности ГК. У «неот-

ветчиков» на альтернативную схему терапии необходима 

детальная оценка клиническо-морфологических и рен-

тгенологических данных для исключения другого заболе-

вания. Следует подчеркнуть, что случаи изолированного 

снижения IgG4 сыворотки на фоне терапии без значимой 

клинической, лабораторной (биохимической: снижений 

печеночных ферментов и билирубина при АИП1) и рен-

тгенологической динамики не должны трактоваться как 

улучшение [9].

Цитопения. Для пациентов с IgG4-СЗ не характерны 

изменения со стороны периферической крови, за исклю-

чением ускорения СОЭ и повышения числа эозинофилов 

(но не более 3×10 9/л) [11, 18]. Лейкопения, тромбоцито-

пения, выраженная анемия всегда должны быть поводом 

для исключения другого ревматического или гематологи-

ческого заболевания. При повышении числа лейкоцитов, 

изменении формулы крови наряду с повышением уровня 

маркеров воспаления (С-реактивного белка – СРБ) необ-

ходимо исключать в первую очередь инфекционные забо-

левания и системные васкулиты.

Аутоантитела. Выявление любых аутоантител (АТ), 

специфичных для других ревматических заболеваний яв-

ляется «критерием исключения». При этом у 22–32% па-

циентов с IgG4-СЗ могут обнаруживаться средние и высо-

кие титры антинуклеарного фактора (АНФ) и повышение 

ревматоидного фактора (РФ) [11, 18], выявления которых 

(наряду с АТ к митохондриям, АТ к гладкой мускулату-

ре и антифосфолипидных АТ), не является «критерием» 

исключения [9].

Дифференциальная диагностика IgG4-СЗ и АНЦА-

СВ, особенно гранулематоза с полиангиитом (ГПА), может 

представлять значительные сложности. При ГПА, поми-

мо схожих локаций (поражение орбит, придаточных пазух 

носа, твердой мозговой оболочки) и частого повышения 

уровня сывороточного IgG4, у трети пациентов в пора-

женных тканях выявляется высокое число IgG4+ клеток 

и фиброз, который местами может напоминать «муаро-

вый узор» [8, 22]. В то же время у небольшого числа па-

циентов с IgG4-СЗ без каких-либо признаков системного 

васкулита, в том числе морфологических, описано выявле-

ние низких титров АНЦА (по нашим данным, до 6%) [11, 

23]. В настоящий момент активно обсуждается вопрос су-

ществования субтипа ГПА, связанного с повышенной се-

крецией IgG4, и возможность сочетания двух заболеваний 

у одного пациента [22, 23]. Обнаружение лабораторных 

маркеров воспаления (СРБ, лейкоцитоз), специфических 

морфологических проявлений (гранулематозное воспале-

ние, гигантские клетки, нейтрофильные микроабсцессы, 

некротизирующий артериит) позволяет провести диффе-

ренциальный диагноз [8,24].

Анти-Ro/SSA и анти-La/SSB чаще всего встреча-

ются при синдроме Шегрена (СШ) и системной красной 

волчанке (СКВ). Болезнь Микулича, классическое забо-

левание спектра IgG4-СЗ, некоторое время рассматрива-

лась как субтип первичного СШ, однако позже было дока-

зано, что это два отдельных заболевания, различающихся 

по клиническому течению, морфологическим проявлени-

ям, эффективности терапии, частоте развития осложне-

ний и прогнозу [25–27]. Обнаружение анти-Ro/SSA входит 

в классификационные критерии EULAR/ACR [28] и рос-

сийские критерии CШ [29]. Определение анти-Ro/SSA, 

а также специализированные методы визуализации слюн-

ных желез (сиалография) в большинстве случаев позволя-

ет провести дифференциальный диагноз между IgG4-СЗ 
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и СШ. Например, не смотря на схожесть ультразвуковой 

картины в слюнных железах, при IgG4-СЗ не встречается 

паренхиматозного паротита по данным сиалографии [11, 

30]. При этом положительные анти-Ro/SSA встречаются 

у 4–7,5% пациентов с «классическим» IgG4-СЗ без при-

знаков снижения секреторной активности желез, парен-

химатозного паротита и лимфоэпителиальных поражений 

в ткани слюнных желез, характерных для СШ [11, 18, 31]. 

Интересно, что в отличии от анти-Ro/SSA, анти-La/SSB 

при IgG4-СЗ не обнаружены [11, 18].

Рентгенологические признаки. Рентгенологическими 

«критериями исключения» являются очаги, подозритель-

ные на злокачественную опухоль или инфекционные, на-

личие некроза, полости в образовании, повышенная васку-

ляризация очага, экзофитный рост, жидкость в брюшной 

полости и/или малом тазу, быстрая рентгенологическая 

прогрессия (в течение 4–6 нед), наличие остеосклероти-

ческих изменений в костях, генерализованная лимфаде-

нопатия, спленомегалия более 14 см (в отсутствие призна-

ков портальной гипертензии) [9]. Методы визуализации, 

особенно мультиспиральная компьютерная томография 

(МСКТ) и магниторезонансная компьютерная томография 

(МРТ), играют огромное значение в постановке диагно-

за, проведении дифференциальной диагностики IgG4-СЗ 

и оценке эффективности терапии. Представляется целе-

сообразным более подробно остановиться на выявлении 

лимфаденопатия и костных повреждений при IgG4-СЗ.

Лимфаденопатия является частой находкой при 

IgG4-CЗ. Частота ее обнаружения в нашей когорте паци-

ентов с IgG4-СЗ составила 34,6%, а у некоторых больных 

лимфаденопатия носила массивный, генерализованный 

характер [11]. Такие случаи трудны для дифференциальной 

диагностики и пациенты часто наблюдаются у гематолога 

с диагнозом болезни Кастлемана (БК) или злокачествен-

ной лимфомы и получают агрессивное и малоэффективное 

лечение. БК – редкое лимфопролиферативное заболева-

ние, которое классифицируют по гистологическому типу 

поражения лимфоузлов на плазмоклеточный вариант, ги-

алиново-васкулярный и смешанный. Пациенты с плазмо-

клеточным или смешанным вариантом часто имеют си-

стемное поражение лимфатических узлов и могут иметь 

экстранодулярные очаги, так называемый мультицентри-

ческий вариант БК (МБК) [32, 33]. МБК может быть прояв-

лением паранеопластического процесса, быть связан с ин-

фекцией вирусом герпеса человека 8 типа, аутоиммунными 

заболеваниями, а может носить идиопатический характер 

(иМБК) – вариант наиболее сложный для диагностики 

[32]. При иМБК патоморфологическая картина в лимфа-

тических узлах бывает неотличима от IgG4-СЗ, а обнару-

жение IgG4+ клеток в ткани и/или повышение IgG4 в сы-

воротке (у некоторых пациентов с превышением верхней 

границы нормы в десятки раз) является частой находкой 

[33, 34]. В связи с этим, согласно международному кон-

сенсусу, биопсия лимфоузла при IgG4-СЗ не достаточна 

для морфологического подтверждения диагноза, и всег-

да требуется проведение биопсии экстранодулярных оча-

гов [8, 9]. Морфологи двух ведущих медицинских центров 

Америки и Японии провели важное исследование, за-

ключающееся в обмене морфологическими препаратами 

60 пациентов (по 30 с каждой стороны) с предполагаемыми 

диагнозами IgG4-СЗ (по 15 пациентов) и иМБК (по 15 па-

циентов). При этом клинические данные, в том числе ла-

бораторные, исследователями не раскрывались [35]. При 

пересмотре всех 15 случаев, расцененных японскими ис-

следователями как иМБК, американские морфологи при-

шли к выводу об отсутствии специфической картины, 

характерной для данного заболевания. Таким образом, ди-

агноз иМБК должен быть в основном клинический и лишь 

подкрепляться результатами морфологического исследо-

вания. При иМБК яркая клиническая картина обусловле-

на проявлениями синдрома «цитокинового шторма», с ги-

перпродукцией интерлейкина 6 и фактора роста эндотелия 

сосудов [32].

Симметричное поражение диафизов длинных труб-
чатых костей (чаще голеней) по типу склеротических, 

а иногда и остеолитических очагов является характерным 

проявлением болезни Эрдгейма–Честера – редкого вида 

нелангергансоклеточного гистиоцитоза [36]. Пациенты 

с болезнью Эрдгейма–Честера и IgG4-СЗ могут иметь 

сходные клинико-лабораторные проявления, включаю-

щие поражение забрюшинной клетчатки (по типу забрю-

шинного фиброза, периартрита), псевдотумор орбиты 

глаза, гиперпродукцию IgG4 [36, 37]. Подходы к диффе-

ренциальной диагностике этих заболеваний были описаны 

нами ранее [37]. Поражение костей при БЭЧ – один из на-

иболее частых, ранних и специфических признаков заболе-

вания, поэтому именно он внесен в критерии исключения 

КК, проявляется чаще всего болями [36, 37].

Морфологические признаки. Рекомендации по поста-

новке морфологического диагноза IgG4-СЗ подробно из-

ложены V Deshpande с соавт. [8]. Выявление «монотипич-

ности» гистологической картины и рестрикция κ/λ-цепей 

при иммуногистохимическом исследовании требуют 

исключения злокачественных заболеваний. Нейтрофилы 

(преимущественно в ткани легких) и гистиоциты могут 

лишь в небольшом количестве присутствовать в инфиль-

трате при IgG4-СЗ. При большом количестве гистиоцитов 

всегда следует исключать гистиоцитоз. Наличие фибрино-

идного некротизирующего васкулита, некрозов, выражен-

ного гранулематозного воспаление, гигантских многоядер-

ных клеток обычно исключают диагноз IgG4-СЗ [8, 9].

Другие заболевания. Наличие у пациента МБК, вос-

палительных заболеваний кишечника (ВЗК), включая бо-

лезнь Крона или язвенный колит, тиреоидита Хашимото 

(в случае если щитовидные железы – единственный пора-

женный орган) является критерием исключения. ВЗК ча-

сто ассоциируются с аутоиммунным панкреатитом 2 типа 

(АИП2), в отличие от АИП1, при котором они не встреча-

ются [38]. АИП2 – особый вид панкреатита неизвестной 

этиологии, ассоциированный с формированием грануло-

цитарных (нейтрофильных) эпителиальных поражений 

в поджелудочной железе и не связанный с гиперсекреци-

ей IgG4 [39].

В настоящее время только склерозирующий ти-

реоидит Риделя признается в качестве проявле-

ния IgG4-СЗ. Вопрос о том, является ли фиброзный ва-

риант тиреоидита Хашимото органоспецифическим 

проявлением IgG4-СЗ, широко обсуждается [40, 41]. По 

новым классификационным критериям эти пациенты 

не могут быть классифицированы как IgG4-СЗ.

Шаг 3. Классификационные критерии
Критерии включения состоят из 8 доменов (гистоло-

гический, иммуногистохимический, серологический, со-

стояние органов головы и шеи, органов грудной клетки, 

поджелудочной железы, почек, забрюшинной клетчатки), 
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описывающих типичные признаки IgG4-СЗ. Каждый при-

знак стратифицирован по степени выраженности измене-

ний с присвоением соответствующего балла. При наличии 

нескольких признаков из одного домена считается только 

признак с максимальным баллом [9].

Морфологические домены. При постановки диагно-

за IgG4-СЗ морфологическое и иммуногистохимическое 

исследование лимфатических узлов, желудочно-кишечного 

тракта, носоглотки и кожи не используются [8, 9]. Для кор-

ректного применения критериев необходима точная оценка 

числа IgG4+ клеток и соотношение IgG4+/IgG+ клеток (та-

блица 1). Для оценки числа IgG+-клеток рекомендовано ис-

пользование антител к IgG или к CD138 (синдекан-1, – один 

из основных маркеров, используемых при проточно-цито-

метрическом анализе плазматических клеток) [9].

Серологический домен. Повышение IgG4 в сыворотке 

крови – признак не специфический, но высоко характер-

ный для IgG4-СЗ [5, 6]. Чем выше его уровень, тем большая 

специфичность и негативная предсказательная ценность 

этого показателя. Так, по данным KH Yu и соавт. [42], 

чувствительность, специфичность, положительная про-

гностическая ценность и отрицательная прогностическая 

ценность для уровня IgG4 сыворотки более 1/2/3 норм со-

ставляет 86/75/63, 77/94/98, 18/43/68 и 99/98/98% соответ-

ственно [42]. Данные, касающиеся ограничений при опре-

делении данного маркера и особенностей его определения, 

представлены в обзорах [6, 43].

Поражение органов головы и шеи. Среди всех локали-

заций при IgG4-СЗ большие слюнные (околоушные, под-

нижнечелюстные, подъязычные) и слезные железы по ча-

стоте поражения занимают ведущее место [10, 11, 14]. 

Увеличение желез может быть асимметричным, но в боль-

шинстве двустороннее. Поражение слюнных и слезных 

желез устанавливается на основании осмотра и/или до-

полнительных методов визуализации (МСКТ, МРТ, по-

зитронно-эмиссионная томография) [9]. Ультразвуковое 

исследование слюнных и слезных желез – перспективный 

метод, однако в настоящее время он не входит в рекомен-

дованные для скрининга методы исследования пациентов 

с предполагаемым диагнозом IgG4-СЗ.

Поражение органов грудной клетки. По данным 

МСКТ органов грудной клетки поражения легких и плев-

ры, встречаются у половины пациентов с IgG4-СЗ [11]. 

Именно МСКТ рекомендована для обследования пациен-

тов с IgG4-СЗ, так как стандартная рентгенография мало 

информативна [9]. IgG4-связанные поражения легких 

крайне разнообразны, но наиболее часто выявляются утол-

щение и уплотнение тканей по ходу сосудисто-бронхиаль-

ных пучков (так называемый бронховаскулярный тип) 

и септальное утолщение плевры [9, 44]. D Inoue и соавт. 

[14] описали характерное для IgG4-СЗ поражение грудной 

клетки в виде мягкотканных продольных (band-like) па-

равертебральных образований [14], обычно односторон-

нее, располагающееся преимущественно с правой стороны 

на уровне Th8-Th11 и без окутывания аорты [9, 14].

Поражения поджелудочной железы и печеночных про-
токов. АИП1 – классическое проявление IgG4-СЗ, с кото-

рого началось изучение данного заболевания. Типичный 

вид поджелудочной железы при АИП1, по данным УЗИ, 

МСКТ или МРТ – диффузное «сосискообразное» увели-

чение всей поджелудочной железы с потерей дольчато-

сти, со снижением ее плотности, без расширения главного 

панкреатического протока (ГПП) [38, 45]. Формирование 

«гипоинтенсивного ореола» по типу капсулы вокруг диф-

фузно увеличенной ПЖ – патогномоничный признак 

АИП1 [38]. При фокальном/сегментарном увеличение под-

желудочной железы и/или расширении ГПП всегда необхо-

димо проводить дифференциальный диагноз с аденокарци-

номой поджелудочной железы. Склерозирующий холангит 

(поражение проксимальных желчных протоков) наблюдает-

ся при АИП1 более чем в 70% случаев [46]. Другим частым 

признаком является утолщение стенок желчных протоков, 

которое встречается в 60% случаев [9, 38].

Поражение почек. Поражение почек, часто малосим-

птомное, наблюдается у 25% пациентов с IgG4-СЗ [14, 47]. 

Выделяют несколько типов IgG4-связанных поражений 

почек: тубоинтерстициальный нефрит (ТИН), мембраноз-

ный нефрит, поражение почечной паренхимы по типу ги-

поденсных узлов (может быть рентгенологическим отра-

жением ТИН), утолщение стенок почечных лоханок [47]. 

Несмотря на то что самым частым типом IgG4-связанного 

поражения почек является ТИН, утолщение почечных ло-

ханок и множественные гиподенсные образования в кор-

ковом слое почек, выявляемые при МСКТ с внутривенным 

контрастированием, более специфичные типы поражения 

[9, 47]. Утолщение почечных лоханок может быть двусто-

ронним, но чаще односторонним, обычно без признаков 

стеноза мочевыводящих путей [47]. Важным серологиче-

ским маркером почечного поражения является гипоком-

плементемия, которая встречается более чем у половины 

пациентов с IgG4-связанным ТИН [47].

Поражения забрюшинного пространства. Забрю шин-

ный (ретроперитонеальный) фиброз (РПФ) был описан 

JK Ormond в начале ХХ в. [48]. РПФ описывается как мяг-

котканное образование, располагающееся вокруг инфра-

ренального отдела аорты и окутывающее ее со всех сторон 

или антралатерально, иногда с переходом на подвздошные 

сосуды [9, 49]. РПФ как рентгенологический феномен мо-

жет быть идиопатическим или связанным со многими со-

стояниями: инфекция, солидные опухоли, лимфомы, ги-

стиоцитоз, последствия воздействия неблагоприятных 

факторов среды. По данным А Khosroshahi с соавт. [49] бо-

лее половины случаев «идиопатического» РПФ составляют 

пациенты с IgG4-СЗ, однако согласно новым критерием 

при РПФ, небольшого повышения IgG4 сыворотки недо-

статочно для постановки диагноза IgG4-СЗ.

Заключение

Разработка новых классификационных критериев 

является важным этапом развития учения о IgG4-СЗ, от-

ражает современные представления о заболевании, кон-

статирует объективные ограничения при использовании 

имеющих биомаркеров (гиперсекреции IgG4) и необхо-

димость комплексного клинического подхода в его диаг-

ностике. Критерии были созданы в первую очередь для 

формирования однородных групп пациентов для про-

ведения клинических исследований, необходимых для 

разработки новых подходов к диагностике и терапии за-

болевания. Классификационные критерии обладают до-

статочно высокой чувствительностью и специфичностью 

и охватывают основные проявления IgG4-СЗ. Учитывая 

редкость IgG4-СЗ, для улучшения диагностики этой па-

тологии необходимо создание экспертных референс-цен-

тров в составе морфологов, ревматологов, рентгенологов, 

гастроэнтерологов и онкологов.
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