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Valvular Heart Disease In Antiphospholipid 
Syndrome (Review)
Резюме 
Обзор посвящен особенностям клапанной болезни сердца (КБС) при антифосфолипидном синдроме (АФС). Кроме эпидемиологических 
данных и классификационных критериев АФС, приводятся сведения о распространенности, патогенетических механизмах, патоморфологи-
ческих особенностях КБС, которая характеризуется веррукозным эндокардитом (или эндокардитом Либмана-Сакса), утолщением створок 
и дисфункцией клапанов. Основные патогенетические события КБС обусловлены воздействием антифосфолипидных антител, локальной 
агрегацией тромбоцитов, миграцией воспалительных клеток и отложением иммунных комплексов. Течение КБС при АФС нередко ослож-
няется тромбоэмболическими осложнениями, включая эмболизацию артерий головного мозга и коронарных артерий. Диагностика КБС 
при АФС основывается на результатах эхокардиографии (ЭхоКГ), что позволяет выявить утолщение створок, веррукозные образования 
и оценить функцию клапанного аппарата. Использование чреспищеводной ЭхоКГ позволяет уточнить особенности клапанного пораже-
ния при неубедительных результатах трансторакальной ЭхоКГ. Обсуждаются вопросы ведения больных с АФС, имеющих КБС, с оценкой 
результатов применения антитромбоцитарной, антикоагулянтной, иммуносупрессивной терапии и хирургической коррекции выраженной 
клапанной патологии. Выполнение кардиохирургических вмешательств ассоциируется с повышенным риском развития послеоперационных 
осложнений, обусловленных кровотечениями или тромбозом, а также смертности.
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Abstract
The review concerns special aspects of valvular heart disease (VHD) in antiphospholipid syndrome (APS). In addition to epidemiological data and 
classification criteria for APS, information is provided on the prevalence, pathogenetic mechanisms, and pathomorphological features of VHD, which 
is characterized by verrucous endocarditis (or Libman-Sacks endocarditis), thickening of the leaflets and valve dysfunction. The main pathogenetic 
events of VHD are caused by the effects of antiphospholipid antibodies, local platelet aggregation, migration of inflammatory cells and deposition 
of immune complexes. The course of VHD in APS is often complicated by thromboembolic complications, including embolization of the cerebral 
arteries and coronary arteries. Diagnosis of VHD in APS is based primary on the results of echocardiography, which allows to identify leaflet 
thickening, verrucous vegetations and assess the function of the valve apparatus. The use of transesophageal echocardiography makes it possible 
to clarify the features of valvular lesions in case of inconclusive results of transthoracic echocardiography. The issues of management of patients 
with and VHD are discussed, with an assessment of the results of the use of antiplatelet, anticoagulant, immunosuppressive therapy and surgical 
correction of severe valvular pathology. Cardiac surgery is associated with an increased risk of postoperative complications due to bleeding or 
thrombosis, as well as mortality.

Key words: antiphospholipid syndrome, valvular heart disease, Libman-Sacks endocarditis, valvulitis, echocardiography, treatment, thromboembolic 
complications
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АФС  — антифосфолипидный синдром, аФЛ  — антифосфолипидные антитела, аКЛ  — антитела к  кардиолипину, β2ГП1  — антитела к  β2-
гликопротеину 1, ВАК — волчаночный антикоагулянт, СКВ — системная красная волчанка, КБС — клапанная болезнь сердца, ACR — амери-
канская коллегия ревматологов, EULAR — Европейская ассоциация по борьбе с ревматизмом, Эхо-КГ — эхокардиография, МК — митральный 
клапан, АК  — аортальный клапан, ТК  — трикуспидальный клапан, ЭЛС  — эндокардит Либмана-Сакса, ИЭ  — инфекционный эндокардит, 
ТЭО — тромбоэмболические осложнения, ТТЭ — трансторакальная ЭхоКГ, ТЭЭ — трансэзофагеальная ЭхоКГ, НБТЭ — небактериальный 
тромботический эндокардит, АКТ — антикоагулянтная терапия, ГКХ — гидроксихлорохин, ГК — глюкокортикоиды

Введение

Антифосфолипидный синдром (АФС) — системное 
аутоиммунное заболевание, которое характеризуется 
венозными, артериальными или микрососудистыми 
тромбозами и/или патологией беременности при лабо-
раторных доказательствах персистирующих антифос-
фолипидных антител (аФЛ), таких как антител к  кар-
дио липину (аКЛ), антител к b2-гликопротеину 1 (b2ГП1) 
и волчаночного антикоагулянта (ВАК) [1, 2].

АФС может быть первичным, при отсутствии у па-
циента признаков какого-либо заболевания, либо 
вторичным, развивающимся на фоне другого патоло-
гического состояния, например аутоиммунного заболе-
вания (чаще всего системной красной волчанки, СКВ), 
новообразований и приёма лекарственных препаратов. 
АФС может также осложнять течение различных ин-
фекционных заболеваний, в том числе коронаровирус-
ной инфекции (COVID-19) [1, 3, 4]. 

Согласно данным метаанализа, заболеваемость 
и  распространенность АФС составляют 1-2  случая на 

100  тыс. и  40-50  случаев на 100  тыс. человек соответ-
ственно [4, 5]. АФС является основной причиной ин-
сульта у  молодых людей, в  33 % случаев  — инсульта 
у лиц до 50 лет и в 20 % случаев — рецидивирующего 
выкидыша плода [6].

При АФС может отмечаться поражение практи-
чески любого органа, что обусловлено в  основном 
развитием тромботических и  атеросклеротических 
процессов [1, 2, 7]. Кардиальная патология при АФС 
оказывает существенное влияние на клиническую кар-
тину, течение, прогноз заболевания и нередко приво-
дит к  тяжелым осложнениям и  смертельному исходу. 
Поражения сердца при АФС достаточно разнообразны 
и включают клапанную болезнь сердца (КБС), тромбо-
тическую и атеросклеротическую окклюзию коронар-
ных артерий, дисфункцию и  дилатацию желудочков, 
интракардиальный тромбоз и  легочную гипертен-
зию [8, 9]. В настоящем обзоре представлены данные, 
посвященные распространённости, патогенезу, па-
томорфологии, диагностике и  современным методам 
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лечения КБС при АФС.  При работе с источниками ис-
пользовались поисковые запросы по ключевым словам 
в базах данных РИНЦ, eLibrary, PubMed. В обзор были 
включены англо- и  русскоязычные статьи, опубли-
кованные за период 2014-2024  гг. В  анализ включены 
также фундаментальные исследования, выполненные 
в  более раннее время, но представляющие высокую 
ценность в  изучении данной проблемы. Ключевыми 
словами для литературного поиска являлись: анти-
фосфолипидный синдром (antiphospholipid syndrome), 
клапанная болезнь сердца (valvular heart disease), эн-
докардит Либмана-Сакса (Libman-Sacks endocarditis), 
вальвулит (valvulitis), эхокардиография (echocardiogra-
phy), лечение (treatment), тромбоэмболические ослож-
нения, события (thromboembolic complications, events). 
В  центре внимания фигурировали статьи, опублико-
ванные в  научных журналах, прошедшие процедуру 
рецензирования.

Диагностика 
антифосфолипидного 
синдрома
В  настоящее время отсутствуют как таковые диа-

гностические критерии АФС, однако широко исполь-
зуются классификационные критерии, разработанные 
в  основном для проведения клинических и  междис-
циплинарных исследований с  целью выявления го-
могенных групп больных [10, 11]. Классификацион-
ные критерии АФС обычно включают его наиболее 
специфические проявления: артериальный, венозный 
тромбоз, тромбоз мелких сосудов, невынашивание бе-
ременности при выявлении аФЛ. Постановка диагноза 
«АФС» больному в каждом конкретном случае основы-
вается, кроме лабораторных показателей, на совокуп-
ности всех клинических проявлений, учитывая также 
неспецифичные проявления заболевания [12]. Таким 
образом, классификационные критерии АФС в клини-
ческой практике используются больше для обоснова-
ния и подтверждения диагноза [12, 13]. 

Впервые классификационные критерии были пред-
ложены после VIII Международного конгресса по АФС, 
который состоялся в  Саппоро (Япония) в  1998  г. При 
обсуждении критериев эксперты рабочей группы от-
мечали, что некоторые клинические проявления АФС 
(в  частности, тромбоцитопения, гемолитическая ане-
мия, livedo reticularis, КБС) хотя иногда и  ассоцииру-
ются с  АФС, однако не имеют таких сильных ассоци-
аций, как признаки, относящиеся к  предложенным 
классификационным критериям. В  ноябре 2004  г. на 
отдельном симпозиуме, посвященном обсуждению 
критериев АФС в рамках XI Международного конгрес-
са по АФС в  Сиднее (Австралия), были предложены 
новые критерии, которые отличались от предыдущих 
Саппоровских формулировкой лабораторных крите-
риев [14]. Кроме того, предложены формулировки тех 
клинических проявлений, в том числе КБС, которые не 
вошли в классификационные критерии, но, по мнению 
экспертов, их целесообразно использовать для диа-
гностики отдельных пациентов, в качестве вероятных, 

некритериальных признаков АФС или характеристик, 
ассоциированных с АФС [15]. 

В 2023 г. опубликованы классификационные крите-
рии, разработанные Американской коллегией ревмато-
логов (ACR) совместно с Европейской ассоциацией по 
борьбе с  ревматизмом (EULAR), на основе современ-
ного понимания АФС, позволяющего взвешивать от-
дельные критерии, с отличными рабочими характери-
стиками и  максимально возможной специфичностью 
критериев [2] (Табл. 1). 

Следует отметить, что 5-ый клинический домен 
представлен вариантами КБС: утолщением ство-
рок клапана и/или клапанной вегетацией, оценива-
емых по относительно высокому весу  — 2  и  4  балла, 
соответственно.

По сравнению с Сиднеевскими критериями 2006 г. 
в  критериях АСR/EULAR 2023  г. изменена формули-
ровка КБС [2, 14] (Табл. 2). В  последних критериях 
предоставлены значения толщины створок в  зависи-
мости от возраста, дополнено описание вегетаций, как 
ворсинчатые, дольчатые или округлые образования, 
с указанием чаще встречаемого размера (<1 см) и воз-
можностью расположения вегетаций не только на ми-
тральном (МК) и аортальном клапане (АК), но и на лю-
бой стороне створок любого клапана.

Особенности клапанной 
болезни сердца при 
антифосфолипидном 
синдроме
КБС является наиболее частой кардиальной пато-

логией при АФС, регистрируемая примерно у  трети 
пациентов. У  больных с  первичным или вторичным 
АФС основные изменения эндокарда представлены 
утолщением створок клапанов и  вегетациями. Наи-
более часто поражается МК  — в  33,3-88,8 % случаев, 
несколько реже АК  — 13,1-51,3 %, трикуспидальный 
клапан (ТК)  — 3-12 % и  клапан легочной артерии  — 
1 % [15-22]. Среди причин преобладания поражений 
левосторонних клапанов рассматривают большую 
уязвимость эндотелия к  микроповреждениям за счет 
срезающего стресса и более высокой нагрузки при си-
столическом изгнании крови из левого желудочка [23].

Как правило, недостаточность клапанов преобла-
дает над стенозом и обычно не сопровождается суще-
ственными гемодинамическими нарушениями. Часто-
та гемодинамически значимых клапанных поражений 
при АФС составляет примерно 1-4 % [22]. Характер 
поражения клапанов может проявляться в  виде гло-
бального утолщения створок, локализованного утол-
щения, обычно охватывающего проксимальную или 
среднюю часть створки, неравномерных узелков или 
веррукозных вегетаций на створках (известные как 
эндокардит Либмана-Сакса, ЭЛС); дисфункции кла-
пана от умеренной степени до тяжелой [9, 15, 17, 20, 
24, 25].

В  проспективном исследовании N. Nagy et  al.  [26] 
сравнивали частоту вариантов КБС у  больных СКВ, 
имеющих аФЛ (n=258, 69,9 %) и без аФЛ (n=111, 30,1 %). 
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Клинические критерии
Clinical criteria

Вес, 
баллы

Weight, 
scores

Домен 1 — Макроваскулярные проявления 
(венозный тромбоэмболизм, ВТЭ)
• ВТЭ с профилем ВТЭ высокого риска
• ВТЭ без профиля ВТЭ высокого риска
Domain 1 — Macrovascular 
(venous thromboembolism, VTE)
• VTE with a high-risk VTE profi le 
• VTE without a high-risk VTE profi le

1
3

1
3

Домен 2 — Макроваскулярные проявления 
(артериальный тромбоз, АТ)
• АТ с профилем АТ высокого риска
• АТ без профиля АТ высокого риска
Domain 2 — Macrovascular 
(arterial thrombosis, AT)
• AT with a high-risk CVD profi le
• AT without a high-risk CVD profi le

2
4

2
4

Домен 3 — Микрососудистые проявления
Предполагаемые (один или более из следующих): 
• Мраморная кожа (осмотр)
• Изменения по типу ливедоидной васкулопатии 

(осмотр)
• Острая/хроническая нефропатия, обусловленная 

аФЛ (осмотр или лаборат.)
• Легочное кровотечение (симптомы или 

визуализация)
Выявленные (один или более из следующих):
• Ливедоидная васкулопатия (морфология)
• Острая/хроническая нефропатия, обусловленная 

аФЛ (морфология)
• Легочное кровотечение (БАЛ или морфология)
• Поражение миокарда (визуализация или 

морфология)
• Кровоизлияние в надпочечники (визуализация или 

морфология)
Domain 3 — Microvascular
Suspected (one or more of the following):
• livedo racemosa (by physical examination)
• livedoid vasculopathy lesions (by physical examination)
• Acute/chronic aPl nephropathy (by physical 

examination or laboratory tests)
• Pulmonary hemorrhage (by clinical symptoms and 

imaging)
Established (one or more of the following):
• livedoid vasculopathy (by pathology)
• Acute/chronic aPl nephropathy (by pathology)
• Pulmonary hemorrhage (by BAL or pathology)
• Myocardial disease (by imaging or pathology)
• Adrenal hemorrhage or microthrombosis (by imaging 

or pathology)

2

5

2

5

Домен 4 — Акушерские проявления
• ≥ 3 следующих подряд смерти в периоде до 10 нед. 

и/или ранняя фетальная гибель плода (10 нед. 
0 дней — 15 нед. 6 дней) 

• Гибель плода (16 нед. 0 дней — 34 нед. 0 дней) 
при отсутствии преэклампсии с тяжелыми 
проявлениями или плацентарной недостаточностью 
с тяжелыми проявлениями

1

1

Клинические критерии
Clinical criteria

Вес, 
баллы

Weight, 
scores

• Преэклампсия с тяжелыми проявлениями (<34 нед. 
0 дней) или плацентарная недостаточность 
с тяжёлыми проявлениями (<34 нед. 0 дней) с/без 
смерти плода

• Преэклампсия с тяжелыми проявлениями (<34 нед. 
0 дней) и плацентарная недостаточность с тяжёлыми 
проявлениями (<34 нед. 0 дней) с/без смерти плода

Domain 4 — Obstetric
• ≥3 consecutive pregnancy loss before 10 weeks and/or 

early fetal loss (10 weeks 0 days and 15 weeks 6 days)
• Fetal death (16 weeks 0 days — 34 weeks 0 days) 

without preeclampsia with severe features or placental 
insuffi  ciency with severe features

• Preeclampsia with severe features (<34 weeks 0 days) or 
placental insuffi  ciency with severe features (<34 weeks 
0 days) with/without fetal death

• Preeclampsia with severe features (<34 weeks 0 days) 
and placental insuffi  ciency with severe features 
(<34 weeks 0 days) with/without fetal death

3

4

1

1

3

4

Домен 5 — Клапанная болезнь сердца
• утолщение створки клапана
• вегетация на клапане
Domain 5 — Cardiac valve
• Valve thickening
• Valve vegetation

2
4

2
4

Домен 6 — Гематологические проявления
• Тромбоцитопения (20-130×109/Л)
Domain 6 — haematology
• Th rombocytopenia (20-130×109/liter)

2

2

Лабораторные критерии
Laboratory Criteria

Домен 7 — Определение аФЛ с помощью 
функционального анализа, основанного 
на коагуляции
• Положительный ВАК (однократно)
• Положительный ВАК (персистирующий)
Domain 7 — aPl test by coagulation-based functional 
assay
• Positive LAT (single-one time)
• Positive LAT (persistent)

1
5

1
5

Домен 8 — Определение аФЛ с помощью 
твёрдофазного иммуноферментного анализа (ELISA) 
аКЛ и/или β2ГП1
• Умеренно или резко положительные (IgM) (аКЛ 

и/или β2ГП1)
• Умеренно положительные (IgG) (аКЛ и/или β2ГП1)
• Резко положительные (IgG) (аКЛ или β2ГП1)
• Резко положительные (IgG) (аКЛ и β2ГП1)
Domain 8 — aPL testing by solid-phase assays: 
aCL and/or anti-β2GPI antibody enzyme-linked 
immunosorbent assay
• Moderate or high positive (IgM alone) (aCL and/or anti-

β2GPI)
• Moderate positive (IgG) (aCL and/or anti- ß2GPI)
• High positive (IgG) (aCL or anti-β2GPI)
• High positive (IgG) (aCL and anti-β2GPI)

1

4
5
7

1

4
5
7

Примечание. АФС классифицируется для исследовательских целей, если имеется как минимум 3 балла по клиническим доменам и как минимум 3 балла 
по лабораторным доменам
Сокращения: АТ — артериальный тромбоз, ВТЭ — венозный тромбоэмболизм, аФЛ — антифосфолипидные антитела, БАЛ — бронхоальвеолярный лаваж, 
АД — артериальное давление, ВАК — волчаночный антикоагулянт, аКЛ — антитела к кардиолипину, β2ГП1 — антитела к β2-гликопротеину 1. 
Адаптировано из M. Barbhaiya et al. [2].
Note. APS is classified for research purposes if there are at least 3 points from clinical domains and at least 3 points from laboratory domains
Abbreviations: AT — arterial thrombosis, VTE — venous thromboembolism, aPL — Antiphospholipid antibody, BAL — bronchoalveolar lavage, BP — blood pressure, 
CVD — cardiovascular disease, LAT — lupus anticoagulant, aCL — anticardiolipin antibody, anti-β2GPI — anti-β2-glycoprotein I antibody. Adapted from M. Barbhaiya et al. [2].

Таблица 1. Классификационные критерии антифосфолипидного синдрома (ACR/EULAR, 2023г.)
Table 1. Classifi cation criteria for antiphospholipid syndrome (ACR/EULAR, 2023)
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Все кардиальные проявления чаще встречались в груп-
пе пациентов с  аФЛ, но существенное различие было 
выявлено для трикуспидальной (31,4 % vs. 18,0 %, 
р=0,008) и  митральной недостаточности (33,7 % vs. 
21,6 %, р=0,02). Кроме того, у пациентов с аФЛ отмече-
но статистически значимое преобладание таких клини-
ческих проявлений СКВ, как поражения ЦНС (n=73, 
28,3 % vs n=14, 12,6 %, р=0,001), периферической нерв-
ной системы (n=32, 12,4 % vs n=6, 5,4 %, р=0,043) и пси-
хиатрических расстройств (n=60, 23,3 % vs n=14, 12,6 %, 
р=0,019), что в определенной степени может быть об-
условлено КБС и её осложнениями.

По результатам крупного систематического обзора 
и метаанализа, выполненного S. Zuily et al. [27], нали-
чие аФЛ у пациентов с СКВ ассоциируется с 3-кратным 
повышением риска развития КБС, включая ЭЛС. Полу-
ченные данные являются наиболее убедительными до-
казательствами связи между аФЛ и поражениями кла-
панного аппарата сердца.

В  метаанализе 25  исследований с  общим количе-
ством 8089  пациентов СКВ выявлено, что наличие 
аФЛ существенно увеличивало риск КБС (ОР=2,24, 
95 % ДИ: 1,58-3,18, р <0,001) [22]. Примечательно, что 
из лабораторных показателей наиболее высокий риск 
КБС характерен для ВАК (ОР=4,90, 95 % ДИ: 2,26-
10,60, р <0,001). Положительный тест на аКЛ удваи-
вал риск КБС (ОР=2,69, 95 % ДИ: 1,47-4,93, р=0,001), 

а на β2ГП1 увеличивал его на 70 % (ОР=1,70, 95 % ДИ: 
1,17-2,45, р=0,005). 

Патогенез

Патогенетические механизмы КБС при АФС в  на-
стоящее время до конца не изучены, однако полага-
ют, что ведущую роль в поражении эндокарда играют 
именно аФЛ [9, 17, 28, 29]. Обсуждаются воспалитель-
ные и тромботические механизмы, задействованные за 
счет выработки аФЛ [25, 30]. При АФС повреждение 
эндотелия возникает в  результате действия аутоанти-
тел, направленных на отрицательно заряженные фос-
фолипиды мембран эндотелия, микротравматизации 
эндотелия, обусловленной воздействием срезающего 
стресса или турбулентности кровотока, а  также про-
дукции аутоантител благодаря молекулярной мими-
крии, вызванной инфекционными агентами [9, 19, 25, 
31]. Повреждение клапанного эндотелия приводит 
к  локальной агрегации тромбоцитов, миграции вос-
палительных мононуклеаров и  отложению иммунных 
комплексов, образующих тромб, переплетенный с фи-
брином [32]. Несколько исследований продемонстри-
ровали положительную корреляцию между титрами 
аКЛ и  тяжестью КБС [15-17, 25, 33, 34]. Изначальные 
воспалительные изменения обусловливают последу-
ющее субэндокардиольное воспаление, сосудистую 

Table 2. Comparison of formulations of valvular heart disease in APS based on the materials of the APS Congresses 
2006 and 2023

Th e 2006 APS classifi cation criteria
Defi nition of aPL-associated valvular heart disease

Th e 2023 APS classifi cation criteria
Domain 5 — Cardiac valve

Coexistence of aPL (Laboratory Criteria for APS) along with:
- Echocardiographic detection of lesions and/or Regurgitation 

and/or stenosis of mitral and/or aortic valve or any combination of 
the above.

- Defi ning valve lesions include:
- Valve thickness >3 mm,
- Localized thickening involving the leafl et’s proximal or middle 

portion,
- Irregular nodules on the atrial face of the edge of the mitral valve, 

and/or the vascular face of the aortic valve.

Criteria for inclusion and:
- Valve thickening
- MV thickening is defi ned as >4 mm between ages 20–39 years; >5 mm 

for those older than age 40 years, and>3 mm for other valves for any 
age (valve thickening can be associated with valvular dysfunction 
(regurgitation or stenosis)).

- Valve vegetation is defi ned as shaggy, lobulated, or rounded masses 
typically located on the atrial side of atrioventricular valves (MV and 
tricuspid valve) or ventricular side of the AV, but can be located on any 
side of any valve (size is highly variable but usually <1 cm).

Notes: APS — antiphospholipid syndrome; AV — aortic valve; MV — mitral valve; aPL — antiphospholipid antibodies. Adapted from S. Miyakis et al. [14] и M. Barbhaiya et al. [2]

Таблица 2. Сравнение формулировок клапанной болезни сердца при АФС по материалам Конгрессов по АФС 
2006 и 2023 гг.

Классификационные критерии АФС, 2006 г.
Определение аФЛ-ассоциированной КБС

Классификационные критерии АФС, 2023 г.
Домен 5. Кардиальный клапан

Сочетание аФЛ (лабораторные критерии АФС) наряду с:
- ЭхоКГ-определением поражений и/или Регургитацией 

и/или стенозом МК и/или АК или любой комбинацией из 
вышеуказанных.

- К характерным поражениям клапана относят:
- Клапанное утолщение >3 мм.
- Локализованное утолщение, затрагивающее проксимальную 

или среднюю часть створки клапана.
- Узелки неправильной формы на предсердной поверхности 

края МК и/или сосудистой поверхности АК.

Критерий включения и:
- Клапанное утолщение
- Утолщение МК определяется при >4 мм в возрасте 20-39 лет; 

>5 мм в возрасте >40 лет; и >3 мм для любого клапана в любом 
возрасте (утолщение клапан может сопровождаться клапанной 
дисфункцией (регургитацией или стенозом)).

- Вегетация на клапане определяется как ворсинчатые, дольчатые 
или округлые образования, обычно расположенные на 
предсердной стороне атриовентрикулярных клапанов (МК 
и трикуспидальный клапан) или на желудочковой поверхности АК, 
но могут также располагаться на любой стороне любого клапана 
(размер значительно варьирует, но обычно <1 см).

Примечания: АФС — антифосфолипидный синдром; ЭхоКГ — эхокардиография; АК — аортальный клапан; МК — митральный клапан; аФЛ — антифосфолипидные 
антитела. Адаптировано из S. Miyakis et al. [14] и M. Barbhaiya et al. [2]
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пролиферацию, фиброз, кальцификацию, что вызывает 
утолщение, ригидность створок и в части случаев сра-
стание их по комиссурам [35, 36].

L. Ziporen et al. [36] обнаружили депозиты аФЛ 
и компоненты комплемента в ткани деформированных 
клапанов сердца у больных с первичным АФС и ассо-
циированным с  СКВ. Полученные данные свидетель-
ствуют о патогенетической значимости аФЛ в развитии 
поражений клапанов при АФС. Более того, в поражен-
ных клапанах больных с АФС были выявлены антитела 
к  b2ГП1, среди которых по меньшей мере два пепти-
да, связанных с b2ГП1, являлись целевыми эпитопами 
для этих антител [37]. Пептиды имели аналогичную 
аминокислотную последовательность с  различными 
бактериальными и вирусными антигенами. На основе 
полученных данных авторы предположили, что не-
бактериальный ЭЛС может иметь опосредованное ин-
фекционное происхождение вследствие молекулярной 
мимикрии и  продукции антител, первоначально на-
правленных на инфекционные антигены.

Полагают, что аФЛ и, особенно, ВАК, ассоцииру-
ющийся с  выраженным гиперкоагуляционным со-
стоянием [38], имеют решающее значение в  патоге-
незе деструкции клапанов сердца при СКВ [25, 30]. 
Образование ЭЛС считается вторичным по отноше-
нию к отложению фибрино-тромбоцитарных тромбов 
на пораженном клапане. Вполне вероятно, что аФЛ 
способствуют образованию тромбов на клапанах, ко-
торые уже были повреждены воспалительным процес-
сом [17, 25]. 

В исследовании Ю.С. Бахаревой и др. при изучении 
роли полиморфизмов 18 генов-кандидатов в развитии 
эндокардита неинфекционного генеза у  пациентов 
с  АФС ыявлено, что полиморфизмы некоторых генов 
достоверно ассоциированы с  развитием клапанного 
поражения, предполагая генетическую предрасполо-
женность у таких больных [20].

Патоморфология

Гистологическая картина аФЛ-ассоциированной 
вальвулопатии неспецифична и  включает фиброз, 
кальцификацию, пролиферацию сосудов, веррукозные 
образования на поверхности клапанного эндокарда 
и  тромбоз внутриклапанных капилляров. Типичные 
веррукозные вегетации представлены невысокими, 
плоскими бородавчатоподобными образованиями 
с  фиброзной бляшкой и  очаговой кальцификацией. 
Образование вегетаций сопровождается выражен-
ным рубцеванием, разрастанием фиброзной ткани, 
что нередко приводит к утолщению створок и дефор-
мации клапана с  развитием в  дальнейшем клапанной 
дисфункции [9, 31]. Как правило, вегетации при АФС 
малого размера (до 10 мм), но иногда могут быть боль-
шими (≥10 мм) и располагаются в любом месте эндо-
кардиальной поверхности, иногда приводя к выражен-
ной недостаточности клапана. Вегетации характерные 
для ЭЛС при СКВ обнаруживаются примерно у  10 % 
больных и коррелируют с длительностью, активностью 
заболевания и наличием аКЛ [9, 24]. 

Клинические проявления

АФС нередко протекает бессимптомно или со стер-
тыми клиническими проявлениями, что затрудняет 
своевременную диагностику самого синдрома и  КБС. 
Клинические проявления и  данные инструменталь-
ных методов исследования могут напоминать картину 
инфекционного эндокардита (ИЭ) или ревматической 
болезни сердца. Нередко крупные вегетации ЭЛС ими-
тируют кардиальные миксомы [35, 40]. При развитии 
недостаточности клапанов или стеноза клинические 
проявления обусловлены соответствующей клапанной 
патологией. Большинство пациентов остаются бес-
симптомными в течение довольно длительного перио-
да времени и лишь у немногих развивается сердечная 
недостаточность, а  также возникает необходимость 
в кардиохирургическом вмешательстве [31, 41]. Отсут-
ствие или сглаженность симптомов КБС является при-
чиной отсутствия пристального внимания со стороны 
клиницистов на предмет вероятности поражения эндо-
карда при АФС [15].

КБС при АФС требует повышенного внимания не 
только из-за развития дисфункции клапанов, но также 
вследствие риска артериальных тромбоэмболических 
осложнений (ТЭО), включая инсульты [20, 25, 42]. В от-
личие от ИЭ, вегетации ЭЛС стерильны, более рыхлы 
и склонны к эмболизации [19, 43]. В случаях АФС с по-
ражением МК частота артериальной эмболизации до-
стигает 77 % [23].

В  проспективном исследовании J. Pardos-Géa et  al. 
показано, что КБС у больных АФС ассоциируется с ри-
ском артериального тромбоза в 8,4 раза больше в тече-
ние 12-летнего периода [44]. Аналогичные результаты 
получены в  проспективном исследовании S.  Morelli 
et al. [45], где отмечено, что КБС левосторонней лока-
лизации является мощным фактором риска развития 
цереброваскулярных событий у  больных СКВ. Ав-
торы обнаружили, что наличие КБС ассоциируется 
с  10,8-кратным увеличением риска инсульта и/или 
транзиторной ишемической атаки.

В 2005 г. C.A. Roldan et al. [46] предположили, что 
КБС у  пациентов СКВ является причиной ишемиче-
ского повреждения головного мозга и  сердечно-сосу-
дистой патологии. При обследовании 37 больных СКВ 
было установлено, что ВАК, наличие умеренно-вы-
раженного утолщения створок МК или митральной 
недостаточности сопровождались с  10-кратно увели-
ченным риском развития мозгового инфаркта. Кро-
ме того, у больных СКВ КБС, выявленная при транс-
торакальной ЭхоКГ (ТТЭ), является независимым 
предиктором мозгового повреждения по результатам 
магнитно-резонансной томографии (мозговые инфар-
кты, повреждения белого вещества или небольшие 
точечные повреждения), неврологических нарушений 
(инсульты, транзиторные ишемические атаки, когни-
тивная дисфункция) и  психиатрических расстройств 
(острое состояние спутанности сознания, припадки 
или психоз) [47].

В  крупном исследовании 284  больных с  АФС 
I. Krause et al. [48] обнаружили, что КБС ассоциируется 
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с более высокими уровнями нарушений мозгового кро-
вообращения, эпилепсии и мигрени. Субанализ выявил 
значимую связь между КБС (наличие вегетаций и/или 
утолщения створок клапанов) и  всеми поражениями 
ЦНС у больных с первичным АФС, но среди пациентов 
со вторичным АФС, ассоциированным с  СКВ, такой 
взаимосвязи выявлено не было.

R. Cevera et al. [49] показали, что у больных с АФС 
уровни развития ТЭО в первые 5 и последующие 5 лет 
наблюдения составили 16,6 % и  14,4 % соответствен-
но. Согласно результатам ряда исследований при АФС 
наиболее частыми ТЭО регистрируются инсульты 
(19,8-35,2 %), инфаркт миокарда (7,4-8,64 %), транзи-
торные ишемические атаки (4,7 %), тромбозы глубоких 
вен (4,3 %) и тромбоэмболия легочной артерии (3,5 %) 
[20, 48, 49].

Данные проспективного наблюдения за 53 больны-
ми с АФС в течение 12-летнего периода демонстриру-
ют, что наличие КБС достоверно чаще сопровождается 
развитием ТЭО [44]. Так, у больных, имевших ЭхоКГ-
признаки вальвулопатии в начале наблюдения, по срав-
нению с группой пациентов без признаков КБС значи-
тельно чаще регистрировались артериальный тромбоз 
(69 % vs. 20 %, p <0,001), факторы риска атеросклероза 
(62 % vs. 29 %, p=0,01), livedo reticularis (48 % vs. 16 %, 
p=0,01) и мигрень (41 % vs. 12 %, р=0,02). Наличие КБС 
(утолщение створок и  веррукозные вегетации) может 
быть фактором риска поражения ЦНС, раннего разви-
тия атеросклероза и тяжелого течения основного забо-
левания [44].

Результаты недавно опубликованного исследования 
S.Niznik et al. [42], посвященные изучению клинических 
особенностей и  исходов первичного АФС с  КБС, по-
казывают, что у пациентов с АФС и КБС существенно 
чаще отмечаются цереброваскулярные события (56,3 % 
vs 25 %, p=0,005) и  livedo reticularis (24,2 % vs 7,8 %, 
p=0,013), чем у больных, без поражения клапанов. Бо-
лее того, по сравнению с больными АФС без клапанной 
патологии, среди пациентов с АФ и наличием КБС зна-
чительно чаще наблюдалось развитие катастрофиче-
ского АФС (12,1 % vs 2,4 %, p=0,034), рецидивирующего 
тромбоза (33,3 % vs 4,7 %, p<0,001) и возникала необхо-
димость в проведении эффективных методов лечения 
(применение внутривенного иммуноглобулина, плаз-
мафереза или ритуксимаба). На основании более тяже-
лого течения АФС у пациентов с КБС авторы полагают, 
что клапанная патология представляет собой катего-
рию больных АФС высокого риска [42].

Диагностика клапанной болезни сердца при анти-
фосфолипидном синдроме основывается на данных, 
прежде всего, ТТЭ, чувствительность и специфичность 
которой составляет 35-45 % и  75 %, соответственно. 
Наиболее частыми ЭхоКГ-признаками являются ло-
кальное утолщение проксимальной и  средней части 
створок, диффузное увеличение толщины створок 
(> 3  мм), неравномерные узелки на любой стороне 
створки любого клапана (чаще на МК и/или АК), ве-
гетации на эндокарде [9]. Нередко регистрируются так 
называемые «целующиеся поражения», располагающи-

еся на противоположных сторонах линии закрытия как 
МК, так и АК [25, 50].

По данным проспективных ЭхоКГ-исследований 
КБС при АФС сохраняются или прогрессируют с тече-
нием времени независимо от использования антикоа-
гулянтной или антитромбоцитарной терапии [24, 50]. 

Проведение ТТЭ следует рассматривать в  каче-
стве первичного скрининга КБС при АФС, а также для 
контроля эффективности антикоагулянтной терапии 
(АКТ), которая позволяет в некоторых случаях добить-
ся уменьшения или исчезновения вегетаций [9].

При проведении трансэзофагеальной ЭхоКГ (ТЭЭ) 
чувствительность возрастает (73-97 %), однако при 
этом снижается её специфичность (37 %). Применение 
ТЭЭ оправдано для уточнения особенностей КБС, для 
выявления тех изменений, которые не идентифициру-
ются с помощью ТТЭ [18, 41, 51, 52]. Более высокие ре-
зультаты визуализации веррукозного эндокардита при 
ТЭЭ обусловлены использованием высокочастотных 
датчиков, позволяющих получить изображения лучше-
го качества с  обнаружением более мелких изменений. 
По  результатам метаанализа 11  исследований частота 
КБС у больных СКВ по данным ТТЭ и наличием аФЛ 
достоверно выше, чем среди пациентов с  отрицатель-
ными аФЛ: 131/300 (44 %) vs 120/488 (25 %), р <0,0005 
[41]. В  то же время, обнаружена сравнимая частота 
признаков КБС по данным ТЭЭ у больных СКВ с и от-
сутствием аФЛ: 30/50 (60 %) vs 26/41 (63 %), р=0,9. Таким 
образом, ТЭЭ демонстрирует более высокую чувстви-
тельность в  выявлении клапанной патологии у  боль-
ных СКВ вне зависимости от аФЛ: в  44 % по данным 
ТТЭ по сравнению с 60 % по результатам ТЭЭ у пациен-
тов с СКВ и наличием аФЛ (p < 0,04) и в 25 % по данным 
ТТЭ по сравнению с  63 % с  помощью ТЭЭ у  больных 
СКВ без аФЛ (p < 0,0005).

При применении ТТЭ чаще удается выявить кла-
панную патологию у больных с АФС, чем среди здоро-
вых лиц: у 55 из 137 (40 %) и у 3 из 125 (2 %), р <0,0001, 
соответственно. Среди больных с первичным АФС от-
мечается более высокая частота регистрации КБС при 
применении ТЭЭ, чем при ТТЭ: у 132 из 180 больных 
(73 %) и  у  61  из 157 (39 %), р <0,0005, соответственно 
[41].

Диагностика небактериального тромботического 
эндокардита (НБТЭ), к  которому относится ЭЛС, мо-
жет осложняться за счёт уменьшения в размерах рых-
лых вегетаций при их эмболизации, что нередко при-
водит к  ложноотрицательным результатам первичной 
ЭхоКГ.M.  A. Zmaili et al. [18] наблюдали 47-летнюю 
пациентку с СКВ и выраженной митральной регурги-
тацией по данным ТТЭ и  ТЭЭ без явных признаков 
эндокардита. Однако при гистопатологическом иссле-
довании после протезирования МК был обнаружен 
НБТЭ. Таким образом, диагностика КБС при АФС тре-
бует высокого уровня клинической настороженности 
[18, 53].

Имеются публикации, посвященные использова-
нию трехмерной ТЭЭ в  режиме реального времени 
в качестве дополнительного метода визуализации у па-
циентов с  подозрением на КБС при АФС [24, 25, 54]. 
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Рисунок 1. Больной 66 лет с антифосфолипидным синдромом. 
А. Эхокардиография, парастернальная позиция по длинной оси. Четко визуализируются «целующиеся» 
вегетации (отмечены белыми стрелками), расположенные на свободных краях обеих створок митрального 
клапана (МК), контактирующие друг с другом во время систолы. 
В. Магнитно-резонансная томография по парастернальной короткой оси. Стрелкой отмечено 
локализованное утолщение (темного цвета) дистальной части створки МК. Адаптировано из 
S. Zuily et al. [25]. 

Примечание: ЛП — левое предсердие, Ао — аорта, ПЖ — правый желудочек, ЛЖ — левый желудочек

Figure. 1 66-year-old male patient with APS: 
A. Echocardiography, parasternal long axis view. Th e “kissing” vegetation is clearly visualized (marked with white arrows), 
located near the free margins of both mitral leafl ets come into contact during systole. 
B. Cardiac magnetic resonance imaging parasternal short axis view. Th e arrow indicates a localized thickening 
(dark color) of the distal part of the MV leaf. Adapted from S. Zuily et al. [25]. 

Notes: RV — right ventricle; LV — left ventricle; LA — left atrium; Ao — Aorta

Рисунок 2. Больная 44 года, вторичный антифосфолипидный синдром, ассоциированный с системной красной 
волчанкой. Трансэзофагеальная эхокардиография. Слева: небактериальная вегетация (отмечена стрелкой) 
на передней створке трехстворчатого клапана 1,51×1,06 см. Справа: визуализируется вегетация также 
на задней створке трехстворчатого клапана 0,76×1,03 см. Адаптировано из T. Nagi et al. [43]
Figure 2. A 44-year-old female patient, secondary antiphospholipid syndrome associated with systemic lupus 
erythematosus. Transesophageal echocardiogram. On the left : non-bacterial vegetation (marked with an arrow) 
on the anterior leafl et of the tricuspid valve measuring 1.51×1.06 cm. On the right: vegetation is also visualized 
on the posterior leafl et of the tricuspid valve measuring 0.76×1.03 cm. Adapted from T. Nagi et al. [43]
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Что касается других методов визуализации, то компью-
терная томография сердца и магнитно-резонансная то-
мография сердца являются альтернативными методами 
выявления сердечно-сосудистых заболеваний, в  том 
числе для выявления внутриполостных тромбов, а так-
же для дифференциальной диагностики характера по-
ражения эндокарда (Рис. 1-3) [24, 25, 40].

Лечение

При АФС повышен риск первичных и  повторных 
ТЭО вне зависимости, имеется ли у них КБС или нет, 
поэтому при ведении таких больных необходимо об-
суждение профилактических мероприятий [55]. Учи-
тывая, что оценочные риски в  исследованиях широко 
разнятся, предложено несколько моделей прогнозиро-
вания риска АФС с  целью идентификации больных, 
которым показана антитромботическая профилактика 
[56, 57]. 

В  2003  г. международный Комитет экспертов опу-
бликовал рекомендации по лечению кардиальной пато-
логии, включая КБС, у больных с АФС [58]. В частности, 
симптомным больным с  признаками вальвулопатии 

рекомендуется назначение АКТ. Антитромбоцитарные 
препараты могут рассматриваться для бессимптомных 
пациентов с профилактической целью.

При ведении больных с  АФС и  КБС применяются 
иммуносупрессивная, антитромбоцитарная, АКТ и хи-
рургическая коррекция клапанных дефектов [17, 40, 43, 
51, 59]. 

В  отношении эффективности АКТ, направленной 
на уменьшение размеров вегетаций и снижение риска 
ТЭО, получены неоднозначные результаты [15, 18, 60]. 
По  данным одних описаний случаев и  серии случа-
ев применение антикоагулянтов, гидроксихлорохина 
(ГКХ) и  глюкокортикоидов (ГК) способно уменьшить 
объём вегетаций или добиться их исчезновения в  те-
чение от 1 нед. до 1 года, включая регрессию довольно 
крупных образований (с  исходным размером 2-4  см) 
(Табл. 3). В то же время, в некоторых сообщениях от-
мечено отсутствие эффекта после проведения анти-
тромбоцитарной и АКТ [40, 52, 79, 80]. Интересно, что 
довольно часто в  рефрактерных для консервативной 
терапии случаях ЭЛС, вегетации располагались на ТК, 
несмотря на сравнительную редкость поражения пра-
восторонних клапанов по отношению к МК и АК [40, 
79, 80].

При лечении НБТЭ используются также иммуно-
супрессивные препараты: ГКХ и ГК. ГКХ, воздействуя 
на тромбоциты, эндотелиальные и  иммунные клетки, 
уменьшает выраженность воспаления и  риск тромбо-
образования. В ряде исследований был продемонстри-
рован благоприятный эффект ГКХ в  снижении риска 
тромбоза у больных с АФС и у бессимптомных носите-
лей аФЛ [72, 76, 81, 82]. Следует отметить крайне низ-
кий риск геморрагических осложнений при лечении 
ГКХ [81, 82]. 

Полагают, что назначение ГК оправдано больным 
с КБС при вторичном АФС на фоне аутоиммунного за-
болевания, несмотря на продолжающиеся дискуссии об 
их пользе [73]. В некоторых работах отмечается способ-
ность ГК существенно понижать активность заболева-
ния в целом, что приводит к клиническому улучшению 
со стороны структуры и  функции клапанов [83, 84]. 
Несмотря на отмеченные положительные результаты, 
существует неопределенность при решении, стоит ли 
назначать ГК, учитывая их кардиоваскулярные побоч-
ные эффекты (артериальную гипертензию, увеличение 
пост- и  преднагрузки, усиление процессов атероскле-
роза и др.). Имеется также мало доказательств в пользу 
ГК при лечении КБС при первичном АФС [15, 73]. При 
изучении исходов больных, перенесших кардиохирур-
гические вмешательства на клапанном аппарате сердца, 
T. Eviatar et al. [85] отметили более высокий уровень ос-
ложнений в группе больных, получавших ГК в перио-
перационном периоде, по сравнению с пациентами, не 
принимавших стероиды. Полагают, что ГК назначаются 
как раз пациентам с  более тяжелым течением заболе-
вания с поражением висцеральных органов, что также 
влияет на уровень осложнений при кардиохирургиче-
ских вмешательствах. Кроме того, ГК предрасполагают 
к развитию инфекционных и геморрагических ослож-
нений [85].

Рисунок 3. Эндокардит Либмана–Сакса при 
выполнении трехмерной трансэзофагеальной 
эхокардиографии в режиме реального времени. 
Снимок митрального клапана с предсердной 
стороны. Отмечаются бугристые выступы 
(отмечены стрелками) на краях передней створки 
(ПСМК) и задней створки митрального клапана 
(ЗСМК). АК — аортальный клапан. Адаптировано 
из H. Shroff  et al. [54]
Figure 3. Libman–Sacks endocarditis in the performance 
real time 3D transesophageal echocardiography. 
Face view of the mitral valve seen from the left  atrial 
perspective. Mitral valve Libman–Sacks endocarditis 
appears as mound-like protuberances (arrows) on 
the tips of the A2 scallop of the anterior leafl et and 
the P2 scallop of the posterior leafl et. AV — aortic valve; 
AML — anterior mitral leafl et; PML — posterior mitral 
leafl et
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Таблица 3. Результаты лекарственной терапии при лечении вегетаций при антифосфолипидном синдроме
Table 3. Results of drug therapy in the treatment of vegetations in antiphospholipid syndrome

№ Автор
First author

Год
Year

Возраст, 
пол 
Age, 

gender

Проявление
Presentation

Заболевание
Autoimmune 

disease

Клапан
Aff ected 

valve

Размер 
вегетации 

(см)
Vegetation 
size (cm)

Лечение
Treatment

Время ис-
чезновения 
вегетаций

Time to disso-
lution

1. Skyrme-Jones 
R [61]

1995 16, ж
16, F

Инсульты
strokes

пАФС
PAPS

МК
MV

0,8×0,5 АВК
VKA

9 мес
9 months

2. O’Neill D. [62] 1995 40, ж
40, F

Инсульты
strokes

пАФС
PAPS

МК
MV

н/о
NA

АВК
VKA

7 нед
7 weeks

3. O’Neill D. [62] 1995 47, ж
47, F

К/изл. ногт.
Splinter 

hemorrhages 

пАФС
PAPS

МК
MV

н/о
NA

Гепарин, АВК
heparin, VKA

6 нед
6 weeks

4. Agirbasli M.A. 
[63]

1997 56, ж
56, F

Инф. миок.
STEMI

пАФС
PAPS

МК
MV

0,3 и 0,8 АВК
VKA

4 мес
4 months

5. Ebato M. [64] 2002 62, ж
62, F

ТЭЛА
PE

пАФС
PAPS

ТК
TV

1,7×1,8 Гепарин, АВК
heparin, VKA

7 дней
7 days

6. Tomcsanyi J. 
[65]

2004 58, ж
58, F

Инф. селез.
Splenic infarct

пАФС
PAPS

МК, ТК
MV, TV

н/о
NA

Антикоагулянты,
Anticoagulants

6 нед
6 weeks

7. Brito F.A. [66] 2004 34, ж
34, F

Шум
Murmur 

СКВ, АФС
SLE, APS

МК
MV

н/о
NA

АВК
VKA

6 мес
6 months

8. Ruan Y. [67] 2008 43, ж
43, F

ТИА
TIA

Серонег. 
АФС

Seroneg. APS

МК
MV

1,0 Аспирин, гепарин, 
варфарин

Aspirin, heparin, warfarin

42 дня
42 days

9. Salzberg S.P. 
[68]

2009 30, м
30, F

Инсульт
Strokes

пАФС
PAPS

АК
AV

4×2,0 Гепарин
heparin

4 мес
4 months

10 Prashanth P. 
[69]

2011 27, ж
27, F

Случ. находка 
при ТТЭ

Incidental TTE

Серонег. РА, 
СКВ, АФС

Seroneg. RA, 
SLE, APS

МК, 
КЛА

MV, PAV

2,0 Гепарин, с последующим 
приемом АВК (МНО 2-3)
heparin, with subsequent 
reception VKA (INR 2-3)

4 нед
4 weeks

11 Stevanovic D. 
[70]

2014 33, ж
33, F

Эритематозная 
сыпь

Erythematous 
rash

пАФС
PAPS

МК
MV

н/о
NA

АВК, ГКС, цитостатики
LMWH, CS, cytostatics

1 год
1 year

12 Rachwan R.J. 
[71]

2017 38, ж
38, F

ТИА, шум
TIA, murmur 

пАФС
PAPS 

АК
AV

3,7×2,1 НМГ
LMWH

4 мес
4 months

13 Yuriditsky E. 
[59]

2018 36, м
F

Инсульт
Strokes

пАФС
PAPS

АК
AV

2,7 НМГ
LMWH

21 день
21 days

14 Yuriditsky E. 
[59]

2018 29, м
29, F

Инсульт
Strokes

СКВ, АФС
SLE, APS

АК
AV

2,8 Гепарин
Heparin

9 дней
9 days

15 Sirinvaravong 
N. [72]

2018 65, ж
65, F

Случ. находка 
при ТТЭ

Incidental TTE 

пАФС
PAPS

МК
MV

1,4×0,7 НМГ, ГКХ, ГКС
LMWH, HCQ, CS

6 мес
6 months

16 Granowicz E. 
[73]

2018 43, ж
43, F

Боль в грудной 
клетке, одышка

Chest pain, 
dyspnoea

СКВ, АФС
SLE, APS

АК
AV

2,0 1. Ривароксабан
2. ГКХ, ГКС

1. Rivaroxaban
2. HCQ, CS

1. 0 эффект
2. 24 недели

1. 0 eff ect
2. 24 weeks

17 Kitano T. [74] 2019 51, ж
51, F

Головокружение, 
правосторонняя 

атаксия
dizziness, right-

sided ataxia

СКВ, АФС
SLE, APS

АК
AV

н/о
NA

1. Апиксабан
2. Гепарин
1. Apixaban
2. Heparin

1. 0 эффект
2. 7 дней
1. 0 eff ect
2. 7 days

18 Shipman J. [75] 2020 64, ж
64, F

Случ. находка 
при ТТЭ

Incidental TTE

пАФС
PAPS

МК
Mitral

1) 1,4×0,9
2) 1,3×0,8

АВК
VKA

8 нед 
1. полное 

разрешение 
full resolution
2. уменьш. до 

1,2×0,3
8 weeks

1. full resolution
2. reduced to 

1,2×0,3



R E V I E W  A R T I C L E S The Russian Archives of Internal Medicine • № 2 • 2025

112 

Показания к кардиохирургическому вмешательству 
при ЭЛС остаются неуточненными, а результаты про-
тезирования клапанов ограничены клиническими слу-
чаями или сериями случаев. По мнению Y. Le Ho et al. 
[31] однозначными показаниями к  хирургическому 
вмешательству при АФС являются тяжелая клапанная 
дисфункция, наличие обширных вегетаций и  повтор-
ных эмболизаций, несмотря на проведение АКТ. Кро-
ме того, НБТЭ в отличие от ИЭ ассоциируется с более 
высоким хирургическим риском эмболизации целыми 
вегетациями или их фрагментами вследствие большей 
предрасположенности АФС к  ТЭО [86]. В  отличие от 
ИЭ, при котором клапан необходимо полностью ис-
секать для удаления инфицированной ткани, при ЭЛС 
иногда достаточно ограничиться пластикой и  восста-
новлением клапана, что избавляет от необходимости 
в пожизненной АКТ [31].

У  больных с  АФС, перенесших кардиохирургиче-
ские вмешательства, отмечается повышенный риск 
развития послеоперационных осложнений и  уровень 
смертности, обусловленные как правило кровотечени-
ями или тромбозом [15, 51, 85, 87]. Кроме кровотечений 
и тромбозов, среди частых послеоперационных ослож-
нений отмечают развитие сепсиса, гепарин-индуциро-
ванной тромбоцитопении, нарушения ритма и прово-
димости [88, 89]. По данным T. Eviatar et al. [85] среди 
26  больных, прооперированных по поводу КБС при 
АФС, тяжелые осложнения наблюдались у 14 (53,8 %), 
из которых умерло 4 (15,4 %) пациентов. N.B.  Chalvon 
et al. [89] наблюдали 23  больных с  СКВ и/или АФС, 

которым выполнялись кардиохирургические вмеша-
тельства. У  9  (39 %) пациентов отмечены ранние по-
слеоперационные осложнения, включая 3 случая ката-
строфического АФС и смертельный исход.

S. Masoumi et al. [91] описывают 32-летнюю паци-
ентку с  первичным АФС, у  которой при проведении 
ТЭЭ, наряду с выраженной митральной регургитацией, 
выявлен ЭЛС МК. Обнаружены две вегетации: одна 
размером 30×5 мм, прикрепленная к основанию перед-
немедиальной стороны задней створки МК, и  вторая 
большего размера 26×12  мм у  края передней створки 
МК. Больной выполнено кардиохирургическое вмеша-
тельство с иссечением вегетаций и частичной коррек-
цией МК с  использованием аутологичного перикарда 
и одной пары искусственных хорд. Спустя 4 мес. у па-
циентки появились признаки легочной гипертензии 
и  правожелудочковой недостаточности. При ТЭЭ об-
наружены тяжелая недостаточность ТК и МК, а также 
перфорация перикардиального лоскута на восстанов-
ленном МК, что потребовало повторной кардиохирур-
гической операции по имплантации искусственного 
МК и коррекции ТК.

В ретроспективном анализе 32 пациентов с АФС, ко-
торым было проведено протезирование клапанов, ран-
няя смертность составила 7 %, отдаленная — 12,5 % [92]. 
Лишь у  42 % больных, перенесших кардиохирургиче-
ские вмешательства на клапанном аппарате, отмечено 
выздоровление без осложнений. Более высокие, дости-
гающие 20 %, показатели смертности отмечены в  дру-
гих исследованиях [87, 93]. Оценка тромботических 

№ Автор
First author

Год
Year

Возраст, 
пол 
Age, 

gender

Проявление
Presentation

Заболевание
Autoimmune 

disease

Клапан
Aff ected 

valve

Размер 
вегетации 

(см)
Vegetation 
size (cm)

Лечение
Treatment

Время ис-
чезновения 
вегетаций

Time to disso-
lution

19 Haertel F. [76] 2021 27, ж
27, F

Потливость, 
потеря веса, 

снижение рабо-
тоспособности, 
головокружение

night sweats, 
weight loss, 
reduction in 

performance, 
dizziness

пАФС
PAPS

МК
MV

1,6×0,9 АВК (МНО 2-3), ГКХ, 
ГКС

VKA (INR 2-3), HCQ, CS

3 мес
3 months

20 Bahar AR. [77] 2024 47, м
47, F

Хроническая 
слабость, потеря 

массы тела
Chronic weakness, 

weight loss

пАФС
PAPS

АК
AV

0,61×1,2 АВК, ривароксабан, 
дабигатран

VKA, rivaroxaban, 
dabigatran

2 мес
2 months

21 Bowden A [78] 2024 60, м
60, F

Инсульт
Strokes

СКВ, АФС
SLE, APS

МК
MV

0,4 × 0,4 НМГ, АВК
LMWH, VKA

25 дней
25 days

Сокращения: ТИА — транзиторная ишемическая атака, ТТЭ — трансторакальная эхокардиография, ТЭЛА — тромбоэмболия легочной артерии, 
К/изл. ногт. — кровоизлияние под ногтевое ложе, АФС — антифосфолипидный синдром, пАФС — первичный АФС, Серонег. — серонегативный, СКВ — системная 
красная волчанка, РА — ревматоидный артрит, АК — аортальный клапан, МК — митральный клапан, КЛА — клапан легочной артерии, ТР — трикуспидальный 
клапан, н/о — не описывается, МНО — международное нормализованное отношение, АВК — антагонист витамина К, НМГ — низкомолекулярный гепарин, 
ГКС — глюкокортикостероиды, ГКХ — гидроксихлорохин, 0 эффект — отсутствие эффекта.
Abbreviations: TIA — transient ischemic attack, TTE — transthoracic echocardiogram, PE — pulmonary embolism, APS — antiphospholipid syndrome, PAPS — primary 
APS, Seroneg. — seronegative, SLE — systemic lupus erythematosus, RA — rheumatoid arthritis, AV — aortic valve, MV — mitral valve, PAV — pulmonary artery valve, 
TV — tricuspid valve, NA — not available, INR — international normalized ratio, VKA — vitamin K antagonist, LMWH — Low-molecular-weight heparin, CS — corticosteroids, 
HCQ — hydroxychloroquine, 0 effect — no effect.

Таблица 3. (Окончание)
Table 3. (Th e end)
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и геморрагических рисков, а также тщательный мони-
торинг состояния больного и  оценка функции клапа-
нов в периоперационном периоде являются обязатель-
ными для снижения уровня осложнений [51, 85, 87]. 
Вследствие отсутствия результатов долгосрочных на-
блюдений, остается неуточненной позиция выбора 
клапанного протеза: механический или биологический. 
У пациентов с первичным или вторичным АФС счита-
ется не оправданным назначение антибактериальной 
терапии для предотвращения ИЭ [15, 88].

Заключение

КБС является наиболее частой кардиальной патоло-
гией при АФС, которая наблюдается примерно у трети 
пациентов, и характеризуется локальным, диффузным 
утолщением створок, развитием веррукозного эндо-
кардита, недостаточности и реже стеноза клапана. Диа-
гностика КБС основывается, прежде всего, на результа-
тах ЭхоКГ, включая данные ТЭЭ. Течение КБС нередко 
сопровождается различными ТЭО, в частности, нару-
шениями мозгового кровообращения, развитием арте-
риального и венозного тромбоза, инфаркта миокарда, 
мигрени, психиатрических расстройств. Ведение боль-
ных с КБС при АФС представляет сложную задачу, учи-
тывая отсутствие убедительных доказательств в пользу 
применения иммуносупрессивной, антитромбоцитар-
ной и  АКТ. При развитии существенного нарушения 
функции клапана, больным с АФС требуется консуль-
тация кардиохирурга для решения вопроса об опера-
тивном лечении, которое сопряжено с высоким риском 
послеоперационных осложнений.
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