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К л и н и ч е с к и е  н а б л ю д е н и я

Антифосфолипидный синдром

(АФС) – аутоиммунная патология сосудов,

клинически проявляющаяся рецидивирую-

щими тромбозами сосудов любой локализа-

ции и калибра и акушерской патологией –

рецидивирующими потерями плода [1, 2].

Серологическими маркерами АФС являются

антифосфолипидные антитела (аФЛ): IgG-

или IgM-антитела к кардиолипину (аКЛ),

IgG- или IgM-антитела к β2-гликопротеину 1

(анти-β2-ГП1), волчаночный антикоагулянт

(ВА), которые должны быть средне- или вы-

сокопозитивными дважды с интервалом

≥12 нед. Наиболее часто АФС выявляется

при системной красной волчанке (СКВ) –

более чем в 50% случаев. Окклюзии мелких

сосудов – тромботическая микроангиопатия

(ТМА) с поражением сосудов сетчатки, ног-

тевого ложа, кожи, почек или органов брюш-

ной полости, таких как печень или кишеч-

ник, – не относятся к частым признакам

АФС [3, 4]. Эти окклюзии были описаны как

при классическом АФС, связанном с СКВ,

так и при первичном АФС, но ТМА у этих

больных являлась ведущей в клинической

картине. Интерес к ТМА повысился после

изучения катастрофического АФС (КАФС),

также известного как синдром Ашерсона,

который часто заканчивается смертельным

исходом и во многом отличается от класси-

ческого АФС [4, 5]. 

Мы приводим описание клинического

наблюдения за пациентом с СКВ и АФС со

множественными органными повреждения-

ми, которые могут возникать на фоне обоих

заболеваний.

Пациент Б., 38 лет, наблюдается

в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой с весны

2016 г. Из анамнеза известно, что в январе

2005 г. (в возрасте 24 лет) перенес тромбоз ло-

ктевой и лучевой артерий при отсутствии

провоцирующих факторов. Получал фраксипа-

рин 1,2 мл/сут с переходом на варфарин 5 мг/сут
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Приводится описание клинического наблюдения пациента с достоверной системной красной волчанкой

(СКВ) c проявлениями волчаночного гломерулонефрита с нарушением азотовыделительной и фильтрацион-

ной функции почки, поражением центральной нервной системы (фокальная эпилепсия), гематологически-

ми нарушениями (гемолитическая анемия), иммунологическими нарушениями (антитела к двуспиральной

ДНК, гипокомплементемия, положительный антинуклеарный фактор) и антифосфолипидным синдромом

(АФС). Заболевание дебютировало АФС: тромбозом лучевой и локтевой артерий. В дальнейшем органные

повреждения рассматривались как следствие тромботической микроангиопатии, которая может возникнуть

на фоне как АФС, так и СКВ.
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с положительным эффектом. Прием варфарина прекратил

после выписки из стационара. В течение последующих 9 лет

самостоятельно эпизодически принимал аспирин, чувство-

вал себя удовлетворительно, амбулаторно не наблюдался.

Весной 2014 г. (в 33 года) при обследовании впервые была вы-

явлена протеинурия (0,1 г в разовой порции), по поводу ко-

торой не обследовался. Весной 2015 г. стали беспокоить

кратковременные мигрирующие боли в коленных, голено-

стопных суставах, суставах стоп; тогда же появились ур-

тикарные высыпания на коже груди и плеч. Были выявлены

описторхоз и лямблиоз (живет в эндемичном районе). Про-

водилась этиотропная противопротозойная терапия с по-

ложительным эффектом – отрицательные результаты ди-

агностики с использованием полимеразной цепной реакции

на описторхоз и лямблиоз. С мая по сентябрь 2015 г. чувст-

вовал себя удовлетворительно, периодически беспокоили

мигрирующие кратковременные боли в коленных, голено-

стопных суставах, правом плечевом суставе, мелких суста-

вах кистей и стоп c припуханием и сгибательными контра-

ктурами суставов кистей. В октябре 2015 г. боль в суста-

вах усилилась, стали беспокоить боль в грудной клетке на

высоте вдоха и повышение температуры тела до 38 °С.

Этот эпизод совпал с клинической картиной острой респи-

раторной вирусной инфекции (ОРВИ). Состояние было рас-

ценено как реактивный артрит. Лечение по месту житель-

ства (название препаратов не помнит) с незначительным

положительным эффектом: припухлость суставов прошла,

но сохранялись артралгии. В феврале 2016 г. обследован по

месту жительства, выявлены антиядерные антитела.

По данным ультразвуковой допплерографии сосудов верхних

конечностей сохранялась окклюзия плечевой артерии левой

верхней конечности в стадии неполной реканализации.

При эхокардиографии (ЭхоКГ) выявлен выпот в перикарде

по задней стенке левого желудочка (ЛЖ). В связи с периоди-

ческими жалобами на головную болиь была проведена маг-

нитно-резонансная томография (МРТ) головного мозга.

В перивентрикулярном белом веществе больших полушарий

в режимах Т2 и Т2-trim визуализировались гиперинтенсив-

ные очаги сливного характера, ориентированные вдоль сосу-

дов. Был поставлен диагноз СКВ и назначен гидроксихлоро-

хин (ГХ) в дозе 200 мг/сут. 

В мае 2016 г. впервые госпитализирован в ФГБНУ

НИИР им. В.А. Насоновой. При осмотре обращало на себя

внимание мелкоячеистое, правильной формы сетчатое ли-

ведо на коже верхних и нижних конечностей. Был выявлен

высокий уровень аФЛ – тройная позитивность (аКЛ IgG

>120 GPL, анти-β2-ГП IgG >100 MPL, ВА+), антитела

к двуспиральной ДНК (анти-дсДНК) >200, антинуклеар-

ный фактор (АНФ), мочевой синдром (табл. 1). По данным

ЭхоКГ выявлялись признаки эндокардита Либмана–Сакса

(вегетации на клапанах), незначительное количество жид-

кости в полости перикарда. Также был выявлен полимор-

физм в генах системы гемостаза: гомозиготный полимор-

физм (4G/5G) в гене ингибитора активатора плазминоге-

на-1 (PAI-1), I/D-полиморфизм в гене ангиотензинпревра-

щающего фермента (AПФ); гетерозиготный полиморфизм

в гене цитохрома Р450 (CYP2C9*2), ответственного за ме-

таболизм варфарина. Наличие в анамнезе артрита, серози-

та, высокого уровня анти-дсДНК, АНФ, гипокомплементе-

мии позволило подтвердить диагноз СКВ. Наличие тромбо-

зов в анамнезе и высокого уровня аФЛ было основанием для

подтверждения диагноза АФС. Были назначены глюкокор-

тикоиды, от приема которых пациент отказался. Амбула-

торно продолжал прием ГХ 200 мг/сут, ривароксабана

(ксарелто) 15 мг/сут. 

На фоне относительно удовлетворительного состоя-

ния 18.05.2018 г. появились боль в левых отделах живота,

общая слабость, сухость во рту. Хирургом была заподозре-

на кишечная колика. 23.05.2018 г. состояние ухудшилось:

боли в левых отделах живота усилились, увеличилась общая

слабость. Бригадой скорой медицинской помощи больной

был доставлен в хирургическое отделение с диагнозом:

«Спонтанный разрыв левой почки. Забрюшинная гематома

слева». 24.05.2018 г. была выполнена нефрэктомия слева.

По данным морфологического исследования, в препарате

почки были представлены все ее отделы; субкапсулярно оп-

ределялась обширная стелющаяся гематома, окруженная

молодой грануляционной тканью; в паранефральной клет-

чатке имелась аналогичная гематома; часть клубочков

почки были с незначительной пролиферацией мезангиальных

клеток, виделись единичные «проволочные петли»; имелись

единичные склерозированные и гиалинизированные клубоч-

ки; определялись клеточные и фиброзные полулуния; капил-

ляры клубочков полнокровные, местами с лизированной кро-

вью; выявлялись свежие и организованные тромбы в сосудах

почки (рис. 1). Кровь определялась и в полости капсул неф-

рона; в интерстиции отмечались единичные лимфоцитар-

ные фокусы воспаления; множественные кровоизлияния;

склероза не было; пролиферация кле-

точных элементов сосудов среднего

калибра, вплоть до облитерации про-

светов; ишемический инфаркт почки

с геморрагическим пропитыванием

(см. рис. 1, б). Морфологическое за-

ключение: васкулопатия, множест-

венные кровоизлияния в почке с при-

знаками организации, ишемический

инфаркт почки с геморрагическим

пропитыванием. Очаговый гломеруло-

нефрит (ГН) [класс III, индекс ак-

тивности (ИА) – 3, индекс хрониза-

ции (ИХ) – 2]. 

В представленном материале

преобладали проявления тромбофилии

и АФС (васкулопатия, ишемический

инфаркт с геморрагическим пропи-

тыванием, кровоизлияния). Волча-

К л и н и ч е с к и е  н а б л ю д е н и я

Рис. 1. Морфологическое исследование почки пациента Б. а – свежий тромб в вене поч-
ки. Атрофия канальцевого аппарата. Лимфогистиоцитарные воспалительные инфильт-
раты. Окраска гематоксилином и эозином. ×150; б – инфаркт почки, кровоизлияние
и организованный тромб (стрелка) артерии мелкого калибра с облитерацией просвета.
Окраска гематоксилином и эозином. ×250

а б
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ночный ГН (ВГН) имел низкий ИА, од-

нако обращал на себя внимание ИХ

при небольшой давности волчаночного

процесса. 

Был назначен низкомолекулярный

гепарин – эноксапарин 0,8 мг/сут с по-

следующим переходом на варфарин

6,25 мг/сут под контролем междуна-

родного нормализованного отношения

(МНО; целевые значения – 2,0–3,0, од-

нако необходимый уровень МНО при

динамическом мониторировании амбу-

латорно не достигался), ГХ 400 мг/сут,

курантил 75 мг 2 раза в сутки. Был вы-

писан в удовлетворительном состоя-

нии c продолжением амбулаторного

наблюдения ревматологом по месту

жительства. 

На рис. 2 представлено МРТ-изо-

бражение органов брюшной полости от

марта 2019 г. (спустя 10 мес после

нефрэктомии). 

Повторная госпитализация

в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой

в феврале 2019 г. Данные клинико-лабораторного обследова-

ния приведены в табл. 1. 

По данным дуплексного сканирования артерий верхних

конечностей с цветовым картированием потока (04.03.2019)

был выявлен стеноз левой локтевой артерии на 50–60% без

гемодинамически значимого стенозирования.

При проведении ЭхоКГ выявлялось диффузное уплотне-

ние эндокарда и частично миокарда нижней и задней стенок

ЛЖ без нарушения локальной сократимости (рис. 3). По срав-

нению с исследованием, выполненным в мае 2016 г., снизились

показатели сократительной функции

миокарда обоих желудочков; не выявля-

лась патологическая жидкость в поло-

сти перикарда.

Таким образом, по данным про-

веденного обследования был постав-

лен диагноз: «СКВ, хронического те-

чения, активность 3 (SELENA-

SLEDAI – 14): ВГН (класс III, ИА –

3, ИХ – 2, микрогематурия) единст-

венной почки с нарушением азотовы-

делительной и фильтрационной функ-

ции, поражение центральной нервной

системы (ЦНС) – фокальная эпилеп-

сия, гематологические нарушения (ге-

молитическая анемия), иммунологи-

ческие нарушения (высокий уровень

анти-дсДНК, гипокомплементемия).

Индекс повреждения SLICC – 3 балла

(нефрэктомия, инфаркт миокарда,

эпилептиформные припадки). АФС,

тромбоз левой локтевой артерии,

ТМА почек, инфаркт левой почки,

безболевая ишемия миокарда, пора-

жение ЦНС, иммунологические нарушения (анти-β2-ГП1,

аКЛ, ВА). Риск тромбоза высокий. Осложнения: спонтан-

ный разрыв левой почки от 24.05.2018 г. Состояние после

нефрэктомии левой почки от 24.05.2018 г. Артериальная

гипертензия 1-й степени. Хроническая болезнь почек ста-

дии 3а (52,19 мл/мин/1,73м2 по MDRD). Сопутствующий:

генетическая тромбофилия: гомозиготная мутация в гене

ингибитора плазминогена-1 (РAI-I), в гене гликопротеина III,

в гене АПФ, гетерозиготная мутация в гене цитохрома

Р450».
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Рис. 2. МРТ-изображение органов брюш-
ной полости пациента Б. Состояние пос-
ле левосторонней нефрэктомии, в ложе
удаленной почки сохраняется жидкост-
ное скопление прежних размеров.
Стрелкой показано отсутствие левой
почки и жидкостное скопление в пара-
нефральной области

Таблица 1 Данные лабораторных исследований за весь период наблюдения за больным

Дата

Лабораторные показатели февраль мaй ноябрь июнь сентябрь октябрь ноябрь декабрь январь февраль
2016 г. 2016 г. 2016 г. 2018 г. 2018 г. 2018 г. 2018 г. 2018 г. 2019 г. 2019 г.

АФС-ассоциированные:
аКЛ (суммарные) + 2790
аКЛ IgG >120 0,1
аКЛ IgM 5,7 0,9
анти-β2-ГП (суммарные) 243,3
анти-β2-ГП IgG >100 180,1 100,0
анти-β2-ГП IgM 7,6 16,9
ВА (АЧТВ) 1,5

СКВ-ассциированные:
АНФ 1/320 1/640
анти-дсДНК, МЕ/мл >200 >300 360,5 >200
С3, г/л 0,46 0,62 0,64 0,65
С4, г/л 0,042 0,05 0,06 0,09
антитела к Sm 4,4 5,9
СРБ, мг/л 15,3 4,46 мг/дл 0,925 мг/дл 8,1 7,1 18,4

Показатели функции почек: 
креатинин (мкмоль/л) 104 81 160 141 136 123 131 135 141
мочевина (ммоль/л) 6,1 10,4 7,5 7,10

Показатели клинического анализа мочи 
белок, г/л – – + + 0,1
эритроциты, в п/зр. 4–5 + + 17–20
лейкоциты, в п/зр. 0–1–2 0–1–2

МНО 1,3 1,32 1,17 1,75 1,86 1,79 2,04 1,85 2,01

Примечание. АЧТВ – активизированное частичное тромбопластиновое время, СЗ и С4 – компоненты комплемента, СРБ – С-реактивный белок.
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Учитывая высокую активность

СКВ (SELENA-SLEDAI – 14), рециди-

вирующие артериальные тромбозы,

высокий уровень аФЛ, спонтанный

разрыв левой почки на фоне инфаркта

почки, состояние после нефрэктомии

левой почки, инициирована анти-В-

клеточная терапия – ритуксимаб

в дозе 1000 мг, продолжен прием ГХ

400 мг/сут, к терапии добавлен ме-

тилпреднизолон 8 мг/сут. Доза варфа-

рина увеличена до 8,75 мг/сут, под кон-

тролем МНО (целевые уровни – 2,5–3;

табл. 2). 

В мае 2019 г. в рамках цикличе-

ского лечения был госпитализирован

в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой.

Появились жалобы на эпизоды крат-

ковременных периодов «помутнения

сознания» в течение 6 мес, сопровож-

дающихся непроизвольными сокращениями некоторых

групп мышц, повторяющиеся 1 раз в день или 1 раз в 2 дня.

Эпизоды не сопровождались потерей сознания. Были запо-

дозрены эпилептические припадки в рамках неврологиче-

ских проявлений АФС. Проведена повторная МРТ головно-

го мозга, при которой выявлена картина нерезко асиммет-

ричных зон глиоза обеих теменных и затылочных долей

с признаками локальной атрофии; немногочисленные суп-

ратенториальные очаги изменения МР-сигнала, более ве-

роятно, сосудистого генеза; единичные мелкие лакунарные

кисты; нерезко выраженная наружная гидроцефалия

(рис. 4).

Была проведена электроэнцефалография, при которой

на фоне сохранного коркового ритма выявлялась фокальная

эпилептиформная активность в виде отдельных острых волн

и редуцированных комплексов, острая-медленная волна реги-

стрировалась в височных отведениях как левого, так и право-

го полушария асинхронно. Более высокий индекс пароксиз-

мальной активности отмечался в левой височной области.

Пароксизмальная активность выявлялась в фоне, нерезко

усиливалась при гипервентиляции. Данные электроэнцефало-

графии позволили верифицировать эпиприступы по типу

«пти маль» (petit mal), в связи с чем к терапии был добавлен

карбамазепин 200 мг/сут.

Сохранение высокой активно-

сти заболевания, проявляющейся на-

рушением азотовыделительной

и фильтрационной функции единст-

венной почки (протеинурия – 0,1 г/л,

эритроцитурия 5–7–8 в п/зр., лейко-

цитурия 0–1–3 в п/зр., снижение ско-

рости клубочковой фильтрации по

CKD-EPI до 58,01 мл/мин/1,73 м2,

по MDRD – до 52,19 мл/мин/1,73 м2,

увеличение уровня креатинина крови

до 131,0 мкмоль/л, мочевины до 7,56

ммоль/л), иммунологической актив-

ностью (анти-дсДНК – 193,2 МЕ/мл,

гипокомплементемия: С3 – 0,648 г/л,

С4 – 0,082 г/л), высокий уровень аФЛ

(аКЛ lgG – 98,8 GPL, анти-β2-ГП

IgG – 91,8 Ед/мл) послужило основа-

нием для продолжения терапии риту-

ксимабом в дозе 1000 мг. 

На фоне терапии отмечалась положительная динами-

ка: не повторялись судорожные припадки, улучшились азото-

выделительная и фильтрационная функции единственной

почки: эритроцитурия – до 5 в п/зр., протеинурия – 0,2 г/л,

не было тромбозов. Продолжает принимать метилпреднизо-

лон 8 мг/сут, ГХ 200 мг/сут, варфарин с целевым значением

МНО от 2,0–3,0 ед. (определяет МНО 1 раз в месяц).

Обсуждение
ТМА включает группу заболеваний, характеризую-

щихся внутрисосудистой активацией и секвестрацией

тромбоцитов, приводящих к отложению тромботических

масс, богатых тромбоцитами и фибрином, в микроцирку-

ляторном русле с последующим разрушением этого русла

(отеком интимы и фибриноидным некрозом стенки сосу-

да), фрагментацией эритроцитов, которые проходят через

просвет сосуда [6–9].

Термин «тромботическая микроангиопатическая ге-

молитическая анемия» (TMГA) как синоним ТМА был

предложен в 1952 г. W. Symmers [10] для описания клиниче-

ских нарушений, связанных с наличием локальных или

диффузных микрососудистых тромбозов. TMГA характе-

ризуется тромбоцитопенией, микроангиопатической ге-

молитической анемией (в мазках периферической крови

К л и н и ч е с к и е  н а б л ю д е н и я

Рис. 3. Эхокардиограмма пациента Б.
Уплотнение эндокарда и миокарда ниж-
ней и задней стенок левого желудочка
(стрелка)

Таблица 2 Лекарственная терапия за весь период наблюдения за больным

Дата назначения/коррекции терапии

Препарат январь апрель–август август–ноябрь ноябрь январь мaй июнь июль август январь мaрт
2005 г. 2016 г. 2016 г. 2016 г. 2018 г. 2018 г. 2018 г. 2018 г. 2018 г. 2019 г. 2019 г.

Фраксипарин, мл/сут 1,2 №10

Эноксапарин, мг/сут 0,8

Варфарин, мг/сут 5 6,75 6,75 6,75 7,5 8,75

ГХ, мг/сут 200 400 200 200 200 400 200 200 400 400

Ксарелто, мг/сут 15 15 20 10

Дипиридамол, мг/сут 75

Нифидепин, мг/сут 10

Курантил, мг/сут 150 150 150 150 150

Лозап, мг/сут 25 25

Метипред, мг/сут 8

Ритуксимаб, мг 1000
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выявляются фрагментированные эритроциты), сопровож-

дается отрицательным результатом теста Кумбса, лихорад-

кой, неврологическими симптомами и поражением почек.

Типичная гистологическая картина при этом синдроме

включает гиалиновые тромбы, состоящие из фибрина

и тромбоцитов, которые закрывают микроциркуляторное

русло. После выявления связи тромботических эпизодов

с аФЛ при СКВ появились работы, в которых была призна-

на связь TMГA с aФЛ [11–15]. У некоторых пациентов

с СКВ было выявлено, что поражение почек, характерное

для TMГA, может ассоциироваться с тромботической

тромбоцитопенической пурпурой, гемолитико-уремиче-

ским синдромом или АФС, независимо от основного су-

ществующего типа ВГН [15–19]. ТМА может также разви-

ваться (хотя и намного реже) при других аутоиммунных за-

болеваниях [20, 21].

В приведенном описании у пациента имеется пора-

жение четырех органов: почек, ЦНС, сердца и кожи. 

Тромбоз как нефрологическое проявление АФС

встречается довольно редко и требует в первую очередь ис-

ключения СКВ и системных васкулитов. Поражение почек

при АФС сопровождается наличием в крови аФЛ в сочета-

нии с гистологическими признаками ТМА, вовлекающей

как артериолы, так и капилляры клубочков, и/или наличи-

ем одного или более из следующих признаков:

– фиброзная гиперплазия интимы, вовлекающая ор-

ганизованные тромбы с реканализацией или без

нее;

– фиброз или фиброзно-клеточная окклюзия арте-

рий или артериол;

– большие зоны атрофированных канальцев, содер-

жащих эозинофильные цилиндры [22]. 

При наличии только признаков поражения почек

и аФЛ правомерен диагноз «АФС-ассоциированная неф-

ропатия» (АФСН) [23]. Существует мало данных о распро-

страненности AФСН. В большой когорте пациентов с АФС

почечная недостаточность встречалась в 2,7% случаев [6].

По данным морфологического исследования биоптатов

почек, частота ТМА при АФСН составляет около 30% [24].

АФСН, связанная с ТМА, обычно проявляется острым по-

вреждением почек, но может также иметь подострое тече-

ние. Наличие системных проявлений, включая ТМГА

и тромбоцитопению, исключает, как правило, первичный

АФС [24]. Острая почечная недостаточность при ТМА, ас-

социированной с повреждением почек, отличается от кли-

нической картины поражения почек при классическом

АФС, проявляющейся гипертензией, субнефротической

протеинурией, гематурией и медленнопрогрессирующим

снижением функции почек. Внепочечные проявления

ТМА, включая поражение кожи, легких и ЦНС, описаны

при КАФС [23, 25]. Первичный системный васкулит, тром-

ботическая тромбоцитопеническая пурпура, гемолитико-

уремический синдром, злокачественная гипертензия

и другие причины хронической почечной недостаточности

исключаются при диагностике изолированной АФСН.

При наличии СКВ перечисленные нарушения следу-

ет дифференцировать от изменений, ассоциируемых с вол-

чаночным нефритом.

ТМА с реканализацией тромбов, обнаруженная

в биоптате почек у больных АФС, позволила M.C. Amigo

и соавт. [26] исключить васкулит и высказаться в пользу

ишемической природы поражения почек при АФС.

Морфологическим признаком поражения почек при

АФС является невоспалительная окклюзия почечных

сосудов, которая варьирует от тромбоза гломерулярных

капилляров до тромбоза почечной артерии и вены.

При этом обычно выявляются следующие гистологиче-

ские изменения:

• артерии и артериолы часто имеют тромботические

повреждения с реактивным мукоидным утолщени-

ем интимы и гиперплазией мышечной оболочки;

• в капиллярах гломерул выявляются тромбы с ме-

зангиолизисом;

• фокальная атрофия коры вместе с фиброзом ин-

терстиция, которая, вероятно, является следствием

ишемии тканей.

При морфологическом исследовании почки пациента

выявлялись утолщение стенок сосудов среднего калибра

в связи с пролиферацией клеточных элементов, свежие

и организованные тромбы сосудов интерстиция, ишемиче-

ский инфаркт почки с геморрагическим пропитыванием

и кровоизлияния; очаговый ВГН (класс III, ИА – 3, ИХ –

2). Отмеченный низкий ИА ГН позволяет рассматривать

поражение почек с большей вероятностью в рамках ТМА

на фоне АФС. При ТМА повреждение микрососудистого

эндотелия инициирует проникновение фибриногена и дру-

гих компонентов плазмы, а иногда и фрагментированных

эритроцитов, в субэндотелий капилляров, артериол и мел-

ких артерий, что приводит к сужению просвета сосуда и по-

следующей ишемии [27]. Это часто осложняется тромбо-

зом, которому способствуют поврежденные эндотелиаль-

ные поверхности, что отмечено в морфологической карти-

не удаленной почки пациента.

Частота вовлечения почек в па-

тологический процесс при ТМА на

фоне СКВ без сопутствующего АФС

составляет >50% [28, 29]. Поражение

затрагивает клубочек, тубулоинтер-

стиций и почечные сосуды. Наиболее

распространено повреждение гломе-

рул, характеризующееся отложением

иммунных комплексов с различными

патологическими проявлениями.

ТМА на фоне СКВ можно рассматри-

вать как отдельную категорию в спек-

тре ВГН. Интересно, что классифи-

кация типов ГН Всемирной органи-

зации здравоохранения и классифи-

кация Международного общества

К л и н и ч е с к и е  н а б л ю д е н и я

Рис. 4. МРТ-изображение головного мозга пациента Б. Зоны очаговых изменений
(стрелки) сосудистого генеза в веществе головного мозга. а – сагиттальная плоскость;
б – фронтальная плоскость

а б
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нефрологии/общества почечной патологии (International

Society of Nephrology/Renal Pathology Society – ISN/PRS)

[28, 29] не включают гистологические признаки ТМА. 

В гистологической картине почки у приведенного

пациента достоверность ВГН не вызывает сомнений. Од-

нако свой вклад в повреждение органа вносит также мик-

роангиопатия, с которой, видимо, и связано значение ИХ,

равное 2, при небольшой давности поражения почек.

Поражение ЦНС как при СКВ, так и при АФС заслу-

живает отдельного внимания, и в обоих случаях оно явля-

ется прогностически неблагоприятным. Генез поражения

головного мозга, как и фокальной эпилепсии, двоякий: он

включает иммуноопосредованное и тромботическое по-

вреждение. При МРТ головного мозга у пациента были вы-

явлены изменения, имитирующие проявления рассеянно-

го склероза (последний исключен неврологом). Ишемиче-

ские нарушения на фоне АФС в белом веществе головного

мозга могут быть неотличимы при МРТ от признаков рас-

сеянного склероза, однако существуют данные, что клини-

ческие синдромы, имитирующие рассеянный склероз,

главным образом в его рецидивирующем варианте, встре-

чаются в сочетании с aФЛ [30]. Связь между когнитивным

дефицитом и поражением белого вещества головного моз-

га по данным МРТ подтверждает мнение о том, что цереб-

ральная микроваскулопатия может быть основным меха-

низмом когнитивной дисфункции при АФС [31]. Также су-

ществует мнение, что аФЛ напрямую взаимодействуют

с нейрональной тканью – как результат иммуноопосредо-

ванного механизма повреждения нейронов [31]. Пораже-

ние ЦНС при АФС может происходить и за счет кардио-

генной эмболии.

Поражение сердечно-сосудистой системы при АФС

условно может быть разделено на патологию клапанного

аппарата сердца, поражение коронарных артерий и мио-

карда [32]. В приведенном клиническом наблюдении от-

мечаются вовлечение эндокарда (наличие вегетаций на

клапанах), поражение коронарных артерий (перенесенный

инфаркт миокарда неизвестной давности – изменения

впервые выявлены на ЭКГ от февраля 2019 г.). Поражение

мелких сосудов миокарда клинически может не проявлять-

ся [33]. Описаны случаи возникновения участков микро-

инфаркта из-за тромбоза артериол, что приводило к об-

ширному некрозу миокарда и летальному исходу [32–35].

Наличие поражения более чем трех органов может

быть причиной КАФС. В то же время в связи с постепен-

ным вовлечением органов в патологический процесс, не-

смотря на полиорганность, состояние данного пациента

нельзя рассматривать как КАФС. Замедление прогресси-

рования процесса связано скорее с проводимой терапией

на фоне хронического течения СКВ и АФС.

У пациента, несмотря на проводимую терапию, со-

храняется очень высокий риск тромбоза в связи с наличи-

ем высокой тройной позитивности по аФЛ и сохраняю-

щейся иммунологической активностью. Наличие поли-

морфизма генов системы гемостаза в сочетании с высоким

уровнем аФЛ также повышает риск рецидива тромбоза.
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