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ü Resume,
The article presents a review of the literature of obstetric complications in the form of AFS (antiphospholipid

syndrome) CAFS (catastrophic antiphospholipid syndrome) - Ascherson syndrome, which is manifested by multiple
thromboses of vital organs, resulting in the development of polygonal insufficiency, high mortality - 50%.
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Àêòóàëüíîñòü

 àòàñòðîôè÷åñêèé àíòèôîñôîëèïèäíûé ñèíäðîì
 (ÊÀÔÑ) ÿâëÿåòñÿ íàèáîëåå òÿæåëîé ôîðìîé àí-

òèôîñôîëèïèäíîãî ñèíäðîìà (ÀÔÑ). Îí ïðîÿâëÿåòñÿ
ìíîæåñòâåííûìè òðîìáîçàìè æèçíåííî âàæíûõ îð-
ãàíîâ è ðàçâèòèåì ñèíäðîìà ïîëèîðãàííîé íåäîñòà-
òî÷íîñòè (ÏÎÍ) íà ôîíå âûñîêîãî òèòðà àíòèôîñ-
ôîëèïèäíûõ àíòèòåë (ÀÔÀ) [1,5,6,8,10]. Ýòîò ñèíäðîì
íîñèò èìÿ Àøåðñîíà, êîòîðûé â 1992 ã. âïåðâûå ââåë â
êëèíè÷åñêóþ ïðàêòèêó òåðìèí ÊÀÔÑ [6,9]. Õîòÿ ÊÀÔÑ
ðàçâèâàåòñÿ ìåíåå ÷åì ó 1% èç âñåõ ïàöèåíòîâ ñ ÀÔÑ,
ÿâëÿåòñÿ óãðîæàþùèì æèçíè ñîñòîÿíèåì è òðåáóåò
íåîòëîæíîé òåðàïèè [1,3]. Ëåòàëüíîñòü ïðè ÊÀÔÑ äîñ-
òèãàåò 50% [9, 13]. Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî èçó÷åíèþ ÊÀÔÑ
â ïîñëåäíèå ãîäû óäåëÿåòñÿ ïðèñòàëüíîå âíèìàíèå,
÷àñòî ÊÀÔÑ íå äèàãíîñòèðóåòñÿ è ñëåäîâàòåëüíî, íå
ïðèìåíÿþòñÿ ðåêîìåíäóåìûå ìåòîäû òåðàïèè [1,2,3,4].

Âåäóùåé çàäà÷åé â íàñòîÿùåå âðåìÿ ñòàíîâèòñÿ
èçó÷åíèå ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçà ýòîãî ñîñòîÿíèÿ.

ÀÔÑ ÿâëÿåòñÿ ñèñòåìíûì ïðîöåññîì, ïîðàæàþ-
ùèì âñå îðãàíû è òêàíè îðãàíèçìà. Âî âðåìÿ áåðå-
ìåííîñòè â êà÷åñòâå âàæíåéøåãî îðãàíà âûñòóïàåò

ïëàöåíòà. Íàðóøåíèÿ ôóíêöèè ïëàöåíòû âñëåäñòâèå
ýíäîòåëèàëüíîé äèñôóíêöèè, èøåìèè, ìèêðîòðîìáî-
çîâ ÿâëÿþòñÿ ïðè÷èíîé ðàçâèòèÿ àêóøåðñêèõ îñëîæ-
íåíèé: HELLP-ñèíäðîìà, îòñëîéêè ïëàöåíòû [8,9,13.14].

Îñëîæíåíèÿ áåðåìåííîñòè äî ñèõ ïîð íå ðàññìàò-
ðèâàëèñü â êà÷åñòâå êðèòåðèåâ ÊÀÔÑ, ïîñëåäíèé ìî-
æåò áûòü ãîðàçäî áîëåå ÷àñòûì ÿâëåíèåì, ÷åì ïðåä-
ïîëàãàëîñü ðàíåå, è â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ íå äèàãíî-
ñòèðóåòñÿ âîâðåìÿ.

Êëþ÷åâóþ ðîëü â ïàòîãåíåçå ÊÀÔÑ, òàê æå êàê è
ïðè ÑÑÂÎ, èãðàåò ýíäîòåëèàëüíàÿ äèñôóíêöèÿ, ïðî-
ÿâëÿþùàÿñÿ íàðóøåíèåì àíòèòðîáîòè÷åñêîé è ïðî-
òèâîâîñïàëèòåëüíîé àêòèâíîñòè ýíäîòåëèÿ. Àêòèâèðó-
åò ýíäîòåëèàëüíûå êëåòêè è âåðîÿòíî, ñïîñîáñòâóåò
îáðàçîâàíèþ ïîäãîòîâèòåëüíîãî ñèãíàëà äëÿ ÊÀÔÑ
êîìïëåêñ èììóííûõ ñòèìóëîâ, âêëþ÷àþùèé öèòîêè-
íû (TNF-a, IL-1b, IFN-g ), êîìïîíåíòû êîìïëåìåí-
òà (ÑÇb, ÑÇb è Ñ5à, ìåìáðàíàòàêóþùèé êîìïëåêñ Ñ5b
-9) è àóòîàíòèòåëà. ÀÔÀ îáëàäàþò ïðîêîàãóëÿíòíîé è
ïðîâîñïàëèòåëüíîé àêòèâíîñòüþ, ðåàëèçóÿ ñâîå âëèÿ-
íèå íà ãóìîðàëüíîì è êëåòî÷íîì óðîâíå. Àíòè-b2-GPI
îáåñïå÷èâàþò òðàíñëîêàöèþ ôàêòîðà òðàíñêðèïöèè
NF-kB â ÿäðî ýíäîòåëèàëüíîé êëåòêè, ÷òî ïðèâîäèò ê
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àêòèâàöèè ýêñïðåññèè ïðîâîñïàëèòåëüíûõ öèòîêèíîâ
(TNF-a, IL-1b,Il-6, Il-8) è ïðîêîàãóëÿòíûõ ôàêòîðîâ
(òêàíåâîãî ôàêòîðà TF, èíãèáèòîðà àêòèâàòîðà ïëàç-
ìèíîãåíà PAI-1) [9,19]. Ýòîò ìåõàíèçì ñõîäåí ñ ïðî-
öåññîì, íàáëþäàåìûì â êëåòêå ïðè åå âçàèìîäåéñòâèè
ñ êîìïîíåíòîì êëåòî÷íîé ñòåíêè áàêòåðèé ëèïîïî-
ëèñàõàðèäîì (íàïðèìåð, ïðè ñåïòè÷åñêîì øîêå). ÀÔÀ
òàê æå êàê è ËÏÑ âçàèìîäåéñòâóþò ñ toll-ïîäîáíûìè
ðåöåïòîðàìè íà ïîâåðõíîñòè ýíäîòåëèîöèòà è àêòèâè-
ðóþò âíóòðèêëåòî÷íûé êàñêàä p38 MAPK, TRAF6 è
MyD88, çàâåðøàþùèéñÿ òðàíñëîêàöèåé NF-kB â ÿäðî.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ÊÀÔÑ âî ìíîãîì íàïîìè-
íàåò äåêîìïåíñèðîâàííûé ÄÂÑ-ñèíäðîì. Â îáîèõ ñëó-
÷àÿõ èìååò ìåñòî ñèñòåìíàÿ àêòèâàöèÿ ïðîöåññîâ êîà-
ãóëÿöèè, ðàçâèòèå òðîìáîçîâ ìèêðîöèðêóëÿòîðíîãî
ðóñëà è ÏÎÍ.

Äåêîìïåíñèðîâàííûé ÄÂÑ-ñèíäðîì âûÿâëÿåòñÿ
ïðèìåðíî ó 20% ïàöèåíòîâ ñ ÊÀÔÑ [10], ÷òî âåðîÿòíî
ÿâëÿåòñÿ îòðàæåíèåì ïðîöåññîâ ñèñòåìíîãî âîñïàëå-
íèÿ. Êðîìå òîãî, ÀÔÀ ÷àñòî îáíàðóæèâàþòñÿ ó ïàöè-
åíòîâ ñ ÄÂÑ-ñèíäðîìîì [5,7,8, 9].

Ñîãëàñíî íàøåìó îïûòó, ïðèçíàêè õðîíè÷åñêîãî
ÄÂÑ-ñèíäðîìà ðàçâèâàþòñÿ âî âñåõ ñëó÷àÿõ ÊÀÔÑ,
÷òî îáóñëîâëåíî îáùèìè ïàòîãåíåòè÷åñêèìè ìåõàíèç-
ìàìè ýòèõ ñîñòîÿíèé. Òàê, â îñíîâå ÊÀÔÑ è ÄÂÑ-ñèí-
äðîìà ëåæèò óíèâåðñàëüíûé ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ
- ÑÑÂÎ. Êàê ïðè ÊÀÔÑ, òàê è ïðè ÄÂÑ-ñèíäðîìå
âûÿâëÿþòñÿ ñõîäíûå ïðîâîöèðóþùèå ôàêòîðû (òðàâ-
ìà, îíêîëîãè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ, àêóøåðñêèå îñëîæ-
íåíèÿ, èíôåêöèè), íàáëþäàåòñÿ ðàçâèòèå ýíäîòåëè-
àëüíîé äèñôóíêöèè, âûáðîñ ïðîâîñïàëèòåëüíûõ öè-
òîêèíîâ è àêòèâàöèÿ êîàãóëÿöèè. Äëÿ ÊÀÔÑ è ÄÂÑ-
ñèíäðîìà õàðàêòåðíû è ñõîäíûå ïàòîãåíåòè÷åñêèå
ìåõàíèçìû. Òàê, íàðóøåíèå ôóíêöèè àíòèêîàãóëÿíò-
íîãî ïóòè ïðîòåèíà Ñ è ñîñòîÿíèå ãèïîôèáðèíîëèçà
õàðàêòåðíî êàê äëÿ ÊÀÔÑ, òàê è äëÿ ÄÂÑ-ñèíäðîìà.

Â îòëè÷èå îò ÊÀÔÑ äëÿ ÄÂÑ-ñèíäðîìà õàðàêòåð-
íûì ÿâëÿåòñÿ ðàçâèòèå ãåìîððàãè÷åñêèõ îñëîæíåíèé,
âûçâàííûõ ìàññèâíûì ïîòðåáëåíèåì ïðîêîàãóëÿíòíûõ
ôàêòîðîâ è òðîìáîöèòîâ. Èíòåðåñíî, ÷òî õóäøèé ïðî-
ãíîç ïðè ÄÂÑ-ñèíäðîìå àññîöèèðóåòñÿ ñ ïîâûøåííûì
óðîâíåì PAI-1 è íàðóøåíèåì ôóíêöèè ñèñòåìû ïðî-
òåèíà Ñ [6,8,15]. Òàêèì îáðàçîì, ó ïàöèåíòîâ ñ êëèíè-
÷åñêèìè è ëàáîðàòîðíûìè ïðèçíàêàìè ÄÂÑ-ñèíäðî-
ìà âåñüìà âàæíûì ÿâëÿåòñÿ îïðåäåëåíèå ÀÔÀ.

Âëèÿíèå ÀÔÀ íà ñèñòåìó ãåìîñòàçà ïðîÿâëÿåòñÿ
â íàðóøåíèè áàëàíñà ìåæäó ôàêòîðàìè ñâåðòûâàíèÿ,
ôèáðèíîëèòè÷åñêîé ñèñòåìîé, òðîìáîöèòàìè è ýíäî-
òåëèåì, ñíèæåíèè àêòèâíîñòè åñòåñòâåííûõ àíòèêîà-
ãóëÿíòîâ, ÷òî ñîçäàåò óñëîâèÿ äëÿ ðàçâèòèÿ òðîìáî-
ôèëèòè÷åñêîãî ñîñòîÿíèè è ðàçâèòèÿ òðîìáîòè÷åñêèõ
îñëîæíåíèé.

Ãëàâíóþ ðîëü â âîçíèêíîâåíèè òðîìáîôèëèè ïðè
ÀÔÑ èãðàþò ïîâðåæäåíèÿ â ñèñòåìå ïðîòåèíà Ñ. ÀÔÀ
èíãèáèðóþò ñèñòåìó ïðîòåèíà Ñ íåñêîëüêèìè ïóòÿìè:

à) èíãèáèðóþò ôîðìèðîâàíèå òðîìáèíà, êîòîðûé
ÿâëÿåòñÿ àêòèâàòîðîì ïðîòåèíà Ñ (òðîìáèíîâûé ïà-
ðàäîêñ);

á) èíãèáèðóþò àêòèâàöèþ ïðîòåèíà Ñ ÷åðåç îáðà-
çîâàíèå àíòèòåë ê òðîìáîìîäóëèíó [11,12];

Àóòîàíòèòåëà, íàïðàâëåííûå ïðîòèâ FVà, çàùè-
ùàþò åãî îò èíàêòèâàöèè ñ ïîìîùüþ ÀÐÑ. Çàìåäëåí-
íàÿ äåãðàäàöèÿ ôàêòîðà Và îáóñëîâëèâàåò òàê íàçûâà-
åìûé ôåíîòèï ÀÐÑ-ðåçèñòåíòíîñòè. Â ýòîì ñëó÷àå îò-
ñóòñòâóåò èñòèííàÿ Ëåéäåíîâñêàÿ ìóòàöèÿ, íî ôàê-
òîð Và, ñâÿçàííûé ñ ÀÔÀ, íå èíãèáèðóåòñÿ ÀÐÑ, ñî-

õðàíÿÿ ñâîþ ïðîêîàãóëÿíòíóþ àêòèâíîñòü. Ïðè ýòîì
íàðóøàåòñÿ íå ñòîëüêî àêòèâàöèÿ ïðîòåèíà Ñ, ñêîëü-
êî âîçíèêàåò ðåçèñòåíòíîñòü ê ÀÐÑ.

Èññëåäîâàíèÿ ïîñëåäíèõ ëåò ïîêàçàëè, ÷òî íèç-
êèå äîçû òðîìáèíà ïðåèìóùåñòâåííî àêòèâèðóþò ïðî-
òåèí Ñ. Ýòè è äðóãèå íàáëþäåíèÿ ïðèâåëè ê îòêðûòèþ
òàê íàçûâàåìîãî òðîìáèíîâîãî ïàðàäîêñà: òðîìáèí
îáëàäàåò è àíòè- è ïðîòðîìáîòè÷åñêèìè ñâîéñòâàìè â
ñèñòåìå ãåìîñòàçà [2,3,4, 16, 17,18]. Ïðè íèçêèõ êîí-
öåíòðàöèÿõ òðîìáèíà ïðîÿâëÿþòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî
àêòèâàöèÿ ïðîòåèíà Ñ è åãî àíòèòðîìáîòè÷åñêèå ñâîé-
ñòâà, òîãäà êàê ïðè áîëåå âûñîêèõ êîíöåíòðàöèÿõ òðîì-
áèí ïðîÿâëÿåò ïðîòðîìáîòè÷åñêóþ àêòèâíîñòü, ñïî-
ñîáñòâóÿ îáðàçîâàíèþ ôèáðèíà, àêòèâàöèè òðîìáîöè-
òîâ è ôàêòîðîâ êîàãóëÿöèîííîãî êàñêàäà V, VIII, VII,
XI. Íèçêèå êîíöåíòðàöèè òðîìáèíà öèðêóëèðóþò â
êðîâè çäîðîâûõ ëþäåé è ïîääåðæèâàþò èñõîäíóþ àê-
òèâàöèþ ïðîòåèíà Ñ. ÀÔÀ èíãèáèðóþò òðîìáèí è, ñëå-
äîâàòåëüíî, ñíèæàåò àêòèâíîñòü öèðêóëèðóþùåãî ÀÐÑ.

Âàæíûé âêëàä â ðàçâèòèå òðîìáîôèëèè â ðåçóëü-
òàòå ïîâðåæäåíèÿ ñèñòåìû ïðîòåèíà Ñ âíîñèò è ñíè-
æåíèå ôèáðèíîëèòè÷åñêîé àêòèâíîñòè â ðåçóëüòàòå
îòñóòñòâèÿ èíãèáèðóþùåãî âëèÿíèÿ ÀÐÑ íà èíãèáè-
òîð àêòèâàòîðà ïëàçìèíîãåíà PAI-1. Êðîìå òîãî, ðàç-
âèòèå òðîìáîôèëèè ïðè ÀÔÑ îáóñëîâëåíî ñíèæåíèåì
àêòèâíîñòè âàæíåéøåãî åñòåñòâåííîãî àíòèêîàãóëÿí-
òà àíòèòðîìáèíà III, âåðîÿòíî, âñëåäñòâèå íàðóøå-
íèÿ åãî âçàèìîäåéñòâèÿ ñ ãåïàðèíîì è ãåïàðèí ñóëü-
ôàòîì â óñëîâèè åãî êîíêóðåíöèè ñ ÀÔÀ çà ñâÿçûâà-
íèå ñ ýòèìè êîìïîíåíòàìè ìåìáðàí ýíäîòåëèàëüíûõ
êëåòîê. Ïîä äåéñòâèåì ÀÔÀ àêòèâèðîâàííûå ýíäîòå-
ëèîöèòû ýêñïîíèðóþò â áîëüøèõ êîëè÷åñòâàõ òêàíå-
âûé ôàêòîð, ôàêòîð ôîí Âèëëåáðàíäà è ôèáðîíåê-
òèí, ÷òî òàêæå óâåëè÷èâàåò ñâåðòûâàþùèé ïîòåíöèàë
êðîâè [7,10,14,16].

Ïîìèìî ýíäîòåëèàëüíûõ íàðóøåíèé îäíèì èç îñ-
íîâîïîëàãàþùèõ ìåõàíèçìîâ òðîìáîôèëèè ïðè ÀÔÑ
ÿâëÿåòñÿ òðîìáîòè÷åñêàÿ òðîìáîöèòîïåíèÿ, ñîïðîâîæ-
äàþùàÿñÿ ãèïåðàãðåãàöèåé òðîìáîöèòîâ. Íàëè÷èåì
òðîìáîöèòàðíûõ òðîìáîâ ó áîëüíûõ ñ ÀÔÑ îáúÿñíÿ-
åòñÿ ôåíîìåí "áåëîãî ñãóñòêà", êîòîðûé õèðóðãè íå-
ðåäêî îáíàðóæèâàþò ó áîëüíûõ ñ ÀÔÑ.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ó÷àñòèå òðîìáîöèòîâ â êà÷å-
ñòâå ìèøåíåé ÀÔÀ íå âûçûâàåò ñîìíåíèé. Èäåíòèôè-
êàöèÿ ìàðêåðîâ àêòèâàöèè òðîìáîöèòîâ ó áîëüøèí-
ñòâà ïàöèåíòîâ ñ ÀÔÑ âûÿâëÿåò íàðóøåííóþ ðåãóëÿ-
öèþ ýéêîçàíîèäîâ: èíãèáèöèþ ñèíòåçà ïðîñòàöèêëèíà
è/èëè ïîâûøåíèå ïðîäóêöèè òðîìáîêñàíà À2 òðîìáî-
öèòàìè, à òàêæå ïîâûøåíèå óðîâíÿ Ð-ñåëåêòèíà è
êîëè÷åñòâà ìèêðî÷àñòèö òðîáîöèòîâ.

Òðîìáîöèòîïåíèÿ ïðè ÀÔÑ ÿâëÿåòñÿ ïî ìåõàíèç-
ìó ðàçâèòèÿ òðîìáîòè÷åñêîé è èììóííîé. Âïåðâûå òå-
îðèÿ î ìåõàíèçìàõ òðîìáîöèòîïåíèè áûëà ïðåäëîæå-
íà Arnoux. Îäíàêî èììóííàÿ òðîìáîöèòîïåíèÿ âñòðå-
÷àåòñÿ íå òîëüêî ïðè ÀÔÑ; ìåõàíèçìû èììóííûõ
òðîìáîöèòîïåíèé ïðè ðàçëè÷íûõ ïàòîëîãè÷åñêèõ ñî-
ñòîÿíèÿõ âî ìíîãîì ñõîæè è âîçìîæíî, óíèâåðñàëü-
íû [9, 10, 15, 17,18]. Îñíîâíîé ìîìåíò ïàòîãåíåçà -
âîçìîæíîñòü âçàèìîäåéñòâèÿ FcgRII-ðåöåïòîðà òðîì-
áîöèòà ñ Fc-÷àñòüþ àíòèòåëà, ÷òî âåäåò ê òðàíñäóê-
öèè ñèãíàëà è àêòèâàöèè òðîìáîöèòîâ ñ ðåàêöèåé îñ-
âîáîæäåíèÿ è ãèïåðàãðåãàöèåé. Îäíàêî, ïðÿìîå âçàè-
ìîäåéñòâèå FcgRII-ðåöåïòîðà ñ Fc-÷àñòüþ àíòèòåëà
íåâîçìîæíî: íåîáõîäèì "ïîñðåäíèê", âûñòóïàþùèé â
êà÷åñòâå àíòèãåííîé ìèøåíè äëÿ àíòèòåëà è ëîêàëè-
çîâàííûé íà ïîâåðõíîñòè òðîìáîöèòà. Ïðè ðàçëè÷íûõ
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ïàòîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèÿõ, ñîïðîâîæäàåìûõ èììóí-
íîé òðîìáîöèòîïåíèåé, àíòèãåííûå ìèøåíè, ðàâíî
êàê è àíòèòåëà, ðàçëè÷íû. Òàê, ïðè ãåïàðèíèíäóöèðî-
âàííîé òðîìáîöèòîïåíèè â êà÷åñòâå àíòèãåííîé ìè-
øåíè âûñòóïàåò êîìïëåêñ ãåïàðèí-ÐF4, ïðè ÀÔÑ -
êîìïëåêñ ìåæäó ñûâîðîòî÷íûì áåëêîì-êîôàêòîðîì
(b2-GPI, ïðîòðîìáèí, âîçìîæíî, äðóãèå áåëêè) è
îòðèöàòåëüíî çàðÿæåííûìè ôîñôîëèïèäàìè.

Òàêèì îáðàçîì, ïîñëå ñëàáîé àêòèâàöèè òðîìáî-
öèòîâ (â ðåçóëüòàòå óæå èìåâøåãî ìåñòî òðîìáîçà â
àíàìíåçå, ïðè âèðóñíîé, áàêòåðèàëüíîé èíôåêöèè)
îòðèöàòåëüíî çàðÿæåííûå ôîñôîëèïèäû ýêñïîíèðó-
þòñÿ íà ïîâåðõíîñòè òðîìáîöèòîâ. Ôîñôîëèïèäñâÿçû-
âàþùèå ïðîòåèíû, òàêèå êàê, íàïðèìåð, b2-GPI, ñëà-
áî ñâÿçûâàþòñÿ ñ îòðèöàòåëüíî çàðÿæåííûìè ôîñôî-
ëèïèäàìè, îáðàçóÿ àíòèãåííóþ ìèøåíü. Àíòèôîñôî-
ëèïèäíûå àíòèòåëà ñòàáèëèçèðóþò ýòó ñâÿçü ïóòåì îá-
ðàçîâàíèÿ êîìïëåêñà ñ àíòèãåííîé ìèøåíüþ è äîïîë-
íèòåëüíî ïóòåì îáðàçîâàíèÿ ñâÿçè ìåæäó FcgRII-ðå-
öåïòîðîì è ñâîåé Fc-÷àñòüþ.

Áîëüøàÿ çàíÿòîñòü FcgRII-ðåöåïòîðà ïðèâîäèò ê
òðàíñäóêöèè ñèãíàëà è àêòèâàöèè òðîìáîöèòîâ. Â ðå-
çóëüòàòå ïðîèñõîäèò çàïóñê àðàõèäîíîâîãî êàñêàäà ñ
îáðàçîâàíèåì çíà÷èòåëüíûõ êîëè÷åñòâ òðîìáîêñàíà
À2, ÷òî ïðèâîäèò ê èíòåíñèâíîé íåîáðàòèìîé âíóò-
ðèñîñóäèñòîé àãðåãàöèè òðîìáîöèòîâ, âàçîêîíñòðèê-
öèè è, ñëåäîâàòåëüíî, ê íàðóøåíèÿì ìèêðîöèðêóëÿ-
öèè.

Îñòàåòñÿ íå ÿñíûì, ïî÷åìó ó îäíèõ ïàöèåíòîâ
ðàçâèâàåòñÿ òèïè÷íàÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ÀÔÑ
(òðîìáîçû êðóïíûõ ñîñóäîâ), òîãäà êàê ó äðóãèõ íà-
áëþäàåòñÿ ðàçâèòèå ïðîãðåññèðóþùèõ ìèêðîòðîìáî-
çîâ è ÏÎÍ, ò. å. ÊÀÔÑ. Ñîãëàñíî òåîðèè "òðîìáîòè÷åñ-
êîãî øòîðìà" Kitchens (1998 ã.) ìàññèâíîå òðîìáîîá-
ðàçîâàíèå âëå÷åò çà ñîáîé ïðîãðåññèðîâàíèå òðîìáîçà
[1,8,13]. Â îñíîâå ýòîãî ÿâëåíèÿ ëåæèò ïðîãðåññèðóþ-
ùàÿ àêòèâàöèÿ îáðàçîâàíèÿ òðîìáèíà, óãíåòåíèå ôèá-
ðèíîëèçà çà ñ÷åò PAI-1, ïîòðåáëåíèå àíòèêîàãóëÿíò-
íûõ ôàêòîðîâ: ïðîòåèíà C è S, àíòèòðîìáèíà III, ðàç-
âèòèå ìàññèâíîãî òêàíåâîãî ïîâðåæäåíèÿ, âûáðîñà
öèòîêèíîâ, ðàçâèòèå ÄÂÑ-ñèíäðîìà è ñèñòåìíîãî îò-
âåòà íà âîñïàëåíèå. ÑÑÂÎ ÿâëÿåòñÿ óíèâåðñàëüíûì
ïðîöåññîì, êîòîðûé ïðèñóòñòâóåò ïðè ðàçëè÷íûõ êëè-
íè÷åñêèõ ñèíäðîìàõ, âêëþ÷àÿ ñåïñèñ, ÄÂÑ-ñèíäðîì,
ÊÀÔÑ, òðîìáîòè÷åñêóþ òðîìáîöèòîïåíè÷åñêóþ ïóð-
ïóðó, ãåìîëèòèêî-óðåìè÷åñêèé ñèíäðîì, ãåïàðèíèí-
äóöèðîâàííóþ òðîìáîöèòîïåíèþ, äëÿ êîòîðûõ õàðàê-
òåðíû ðàçíûå ïàòîãåíåòè÷åñêèå ìåõàíèçìû è ýòèîëî-
ãè÷åñêèå ôàêòîðû [7,10].

Ðîëü ãåíåòè÷åñêèõ ôîðì òðîìáîôèëèè â ïàòîãåíå-
çå ÊÀÔÑ. Ïîìèìî óæå èçâåñòíûõ ïðîâîöèðóþùèõ ôàê-
òîðîâ ÊÀÔÑ (èíôåêöèÿ, îïåðàòèâíîå âìåøàòåëüñòâî,
îïóõîëè, îòìåíà àíòèêîàãóëÿíòîâ, àêóøåðñêèå îñëîæ-
íåíèÿ) ðîëü â åãî ðàçâèòèè ìîãóò èãðàòü äî ñèõ ïîð
íåèäåíòèôèöèðîâàííûå ôàêòîðû. Ó 45% ïðîâîöèðóþ-
ùèé ôàêòîð ðàçâèòèÿ ÊÀÔÑ îñòàåòñÿ íå èçâåñòíûì.
Âîçìîæíî, ÊÀÔÑ ðàçâèâàåòñÿ ïðè íàëè÷èè ãåíåòè÷åñ-
êîé ïðåäðàñïîëîæåííîñòè, îïðåäåëÿþùåé ðàçâèòèå
÷ðåçìåðíî ñèëüíîãî îòâåòà â îòâåò íà ðàçëè÷íûå ïðî-
âîöèðóþùèå ôàêòîðû. Òàê, áûëà äîêàçàíà ñâÿçü
àëëåëÿVal 247 b2-GPI ñ óâåëè÷åíèåì ïðîäóêöèè è ðå-
àêòèâíîñòè ÀÔÀ [16].

Èçó÷åííûõ íàìè 6 ñëó÷àÿõ, ó ïàöèåíòîê ñ ÊÀÔÑ,
ãåíåòè÷åñêèå ôîðìû òðîìáîôèëèè áûëè âûÿâëåíû â
100% ñëó÷àåâ. Â ýòîé ñâÿçè ïðåäñòàâëåíèÿ î ïàòîãåíå-
òè÷åñêèõ ìåõàíèçìàõ ÊÀÔÑ è ÏÎÍ òðåáóþò ïåðåñìîòðà.

Ðåòðîñïåêòèâíî ìîæíî ñäåëàòü âûâîä î âîçíèêíîâå-
íèè ÊÀÔÑ ó îïèñàííûõ ïàöèåíòîê íà ôîíå ãåíåòè÷åñ-
êîé òðîìáîôèëèè, ò. å. ìîæíî ãîâîðèòü î åå êëþ÷åâîé
ðîëè â äåêîìïåíñàöèè ñèñòåìû ãåìîñòàçà, ÷òî êëèíè-
÷åñêè ïðîÿâèëîñü ðàçâèòèåì ÊÀÔÑ.
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