
Активность заболевания – показатель, отражающий со-

вокупность объективных и субъективных методов оценки

состояния пациента. Ее определение важно для проведения

эффективной терапии. Для характеристики активности за-

болевания разработаны индексы, которые основаны на ко-

личественной оценке различных комбинаций клинических

и лабораторных признаков болезни. Кроме оценки актив-

ности заболевания, важно предвидеть его исходы и опреде-

лить долгосрочный прогноз для пациентов. С этой целью

были предложены индексы повреждения.

Несмотря на широкое использование разнообразных

инструментов оценки при различных патологиях, остаются

заболевания, которые нуждаются в валидации тех или иных

оценочных индексов. Одним из таких заболеваний является

антифосфолипидный синдром (АФС). 

АФС – приобретенное тромбофилическое состояние,

основными клиническими проявлениями которого являют-

ся тромбозы сосудов любой локализации и калибра и аку-

шерская патология (чаще – рецидивирующий синдром по-

тери плода) [1]. К серологическими маркерами АФС отно-

сятся антифосфолипидные антитела (аФЛ): антитела к кар-

диолипину (аКЛ) IgG и/или IgМ, антитела к β2-гликопроте-

ину 1 (аβ2ГП1) IgG и/или IgM, уровень которых превышает

средние показатели, и волчаночный антикоагулянт (ВА),

выявляемые 2 раза с интервалом не менее 12 нед [2]. 

Тромбозы и акушерская патология являются критери-

альными клиническими признаками заболевания. Однако

существуют экстракритериальные проявления, диагности-

ческая ценность которых в настоящее время является пред-

метом дискуссий [3–6]. В то же время наличие позитивных

аФЛ в сочетании с такими клиническими проявлениями,

как сетчатое ливедо (livedo reticularis), кожные язвы, тромбо-

цитопения, микроангиоэнцефалопатия, нефропатия (при

исключении других заболеваний), патология клапанного
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В обзоре приведена краткая характеристика клинических и серологических маркеров антифосфолипидного синдрома (АФС),
факторов риска развития и рецидивирования тромбозов при АФС. Представлено полное описание шкалы оценки активности
АФС – GAPSS и ее упрощенной (скорректированной) версии – adjusted GAPSS (aGAPSS), а также индекса повреждения для АФС –
DIAPS. Эти шкалы позволяют определить активность АФС и отражают диапазон кумулятивного и/или необратимого ущер-
ба заболевания.
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аппарата сердца (неинфекционный эндокардит Либма-

на–Сакса), позволяют установить диагноз вероятного АФС.

Экстракритериальными серологическими маркерами АФС

являются: антитела к комплексу фосфатидилсерин/про-

тромбин (аФс/Пт), антитела к домену I β2ГП1, аФЛ IgA, ан-

титела к аннексину и др. [5]. 

Долгосрочный прогноз для пациентов с AФС в значи-

тельной степени зависит от риска возникновения рециди-

вирующих тромбозов и наличия экстракритериальных про-

явлений [5, 7, 8]. При АФС возможен тромбоз сосудов лю-

бого калибра и локализации. К венозным тромбозам отно-

сятся: тромбоз поверхностных и глубоких вен нижних ко-

нечностей, тромбоз синусов головного мозга, тромбоз вен

сетчатки, тромбоэмболия легочной артерии (ТЭЛА), веду-

щая к формированию легочной артериальной гипертензии;

синдром Бадда–Киари (как проявление тромбоза печеноч-

ных вен) [9–11]. Разнообразны клинические признаки ар-

териальных тромбозов: мигренеподобная сосудистая го-

ловная боль с аурой, инсульт, транзиторная ишемическая

атака, миокардит, инфаркт миокарда, эндокардит Либма-

на–Сакса, артериальный тромбоз верхних и нижних ко-

нечностей, ишемические язвы ног, гангрена пальцев, ава-

скулярный некроз кости (асептический некроз), синдром

потери плода в связи с ишемией плаценты (тромбоз фетоп-

лацентарного кровотока, ведущий к фетоплацентарной не-

достаточности), потеря зрения в связи с окклюзией арте-

рий сетчатки, стеноз почечной артерии, инфаркты селезен-

ки, поджелудочной железы, надпочечников и других орга-

нов брюшиной полости [2, 12–18[. Почечная недостаточ-

ность в рамках аФЛ-ассоциированной нефропатии и ког-

нитивные нарушения, связанные с повреждением ЦНС,

наблюдаются у относительно высокого процента пациен-

тов с АФС [9, 16, 19].

Поражение многих органов в результате тромбоза поз-

воляет рассматривать АФС как общемедицинскую пробле-

му и правомерно использовать название «системный АФС»

по аналогии с системной красной волчанкой (СКВ) 1.

Для АФС характерны высокая заболеваемость и смерт-

ность [20–22]. По мнению E.P. Grika и соавт. [23], по мере

прогрессирования болезни распространенность начальных

клинических признаков усугублялась, несмотря на тера-

пию. Отмечено, что за время наблюдения (в среднем 7,5 го-

да) частота эпилептических приступов увеличилась с 1,5 до

14%. У пациенток только с акушерской патологией имелась

высокая вероятность рецидива синдрома потери плода, раз-

вития венозного или артериального тромбоза. Авторы так-

же установили, что наличие только аутоиммунной гемоли-

тической анемии в дебюте или в процессе наблюдения было

связано с неблагоприятным исходом. Подобная закономер-

ность подтверждена и в более ранних исследованиях

[24–26]. 

В ряде работ показано, что тромботические проявления

АФС являются основными предикторами необратимого по-

вреждения органов и смерти у пациентов с СКВ [27].

Таким образом, необходимы инструменты, позволяю-

щие измерять активность АФС и накопленное повреждение

систем органов с течением времени. Учитывая многогран-

ные клинические проявления АФС, индексы активности и

повреждения должны полностью отражать диапазон куму-

лятивного и/или необратимого повреждения органов в ре-

зультате как заболевания, так и сопутствующей патологии

или нежелательных явлений терапии. Первоначально для

оценки повреждения органов при АФС использовалась

шкала Systemic Lupus International Collaborating Clinics /

American College of Rheumatology (SLICC/ACR) Damage

Index (SDI). Однако в SDI отсутствуют ключевые особенно-

сти AФС, что не позволяет достоверно оценить повреждение

органов [28, 29]. По мнению P.G. Vlachoyiannopoulos [30],

SDI нельзя признать оптимальным для оценки поврежде-

ний органов при AФС, поскольку он не регистрирует все

связанные с aФЛ проявления заболевания, а также не опре-

деляет надлежащим образом повреждение, связанное с ве-

нозными тромбозами. 

Помимо оценки активности заболевания и индекса по-

вреждения, при АФС необходимо учитывать факторы риска

развития и рецидивирования тромбозов (см. рисунок).

В 2013 г. S. Sciascia и соавт. [32] разработали шкалу

оценки активности АФС, в которой объединены профиль
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Факторы риска развития и рецидивирования тромбозов при АФС ([31] в модификации])
Risk factors for the development and recurrence of thrombosis in APS (modified from [31])

Факторы риска развития и рецидивирования тромбозов при АФС

Потенциально контролируемые

• Пожилой возраст

• АГ

• Гиперлипидемия

• Молоподвижный образ жизни

• Курение

• Беременность

• Прием оральных контрацептивов

• Гормональная заместительная терапия

• Активность СКВ

• Интеркуррентные инфекции

• Хирургические вмешательства

• Стресс

• Гипергомоцистеинемия

• Быстрая отмена антагонистов витамина К

• Тромбоцитопения

Неконтролируемые

• Стойкое увеличение уровня аФЛ

• Тройная позитивность – положительные аКЛ IgG и/или

IgM, аβ2ГП1 IgG и/или IgM, ВА

• Тромбозы в анамнезе

• Поражение клапанов сердца

• Атеросклеротическое поражение сосудов

• Дефекты факторов свертывания крови (дефицит анти-

тромбина III, протромбин 20210А, мутация фактора V –

Leiden, дефицит белков С и S, дифибриногенемия, высо-

кий уровень фактора VIII, резистентность активированно-

го белка С в отсутствие мутации Leiden, высокий уровень

фактора XI, высокий уровень активируемого тромбином

ингибитора фибринолиза



aФЛ (аКЛ, аβ2ГП1, ВА, аФс/Пт) и традиционные сердечно-

сосудистые факторы риска (гиперлипидемия и артериаль-

ная гипертензия, АГ). Global APS Score (GAPSS) и ее упро-

щенная (скорректированная) версия – adjusted GAPSS

(aGAPSS) – позволяют оценить риск развития клинических

проявлений у больных АФС с учетом экстракритериальных

параметров заболевания, в частности аФс/Пт. В исследова-

нии M. Radin и соавт. [5] подчеркивается клиническое зна-

чение признаков, не относящихся к критериальным, при

оценке риска АФС с использованием aGAPSS. В когорте из

89 пациентов в 49% случаев наблюдалось как минимум одно

экстракритериальное проявление АФС. Необходимость

оценки с помощью GAPSS впоследствии была проспектив-

но подтверждена в отдельной когорте пациентов с СКВ [33]

и в группе пациентов с первичным АФС [34]. Другие иссле-

дователи указали на необходимость применения GAPSS у

пациентов с АФС в качестве потенциального количествен-

ного инструмента, оценивающего риск рецидива клиниче-

ских проявлений АФС [35–37].

При разработке GAPSS в критерии оценки входили ку-

рение, заместительная гормональная терапия, сахарный диа-

бет, антинуклеарный фактор, анти-Ro/SS-A, анти-La/SS-B,

антитела к Sm-антигену, к белковым компонентам малого

ядерного нуклеотида – U-1-РНК (антитела к RNP), к дву-

спиральной ДНК (дсДНК), к протромбину, фосфатидилэта-

ноламину и белку S, терапия низкими дозами аспирина и

гидроксихлорохином, антикоагулянтная терапия [32]. Пока-

затель GAPSS рассчитывается для каждого пациента путем

сложения баллов, соответствующих различным факторам ри-

ска (табл. 1) [3]. При GAPSS ≥10 риск тромбоза считается вы-

соким.

Однако не во всех лабораториях есть возможность оп-

ределения аФс/Пт, в связи с чем была разработана упро-

щенная версия GAPSS – aGAPSS (табл. 2). Как и при расче-

те показателя GAPPS, риск тромбоза считается высоким

при сумме баллов aGAPSS ≥10.

Помимо оценки риска тромбоза с помощью GAPSS, в

2015 г. был разработан индекс повреждения для АФС – damage

index APS (DIAPS) [38]. Достоверность DIAPS сравнивалась

с таковой опросника EuroQol, состоящего из пяти вопро-

сов, характеризующих субъективные ощущения физическо-

го и психического здоровья. Анкета EuroQol используется
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Признак                                                                                          Балл

Таблица 1. GAPSS
Table 1. GAPSS

Положительный результат теста на аКЛ IgG или IgM 5

Положительный результат теста на аβ2ГП1 IgG или IgM 4

Положительный результат теста на ВА 4

Положительный результат теста на аФс/Пт IgG или IgM 3

Гиперлипидемия 3

АГ 1

Признак                                                                                          Балл

Таблица 2. аGAPSS
Table 2. aGAPSS

Положительный результат теста на аКЛ IgG или IgM 5

Положительный результат теста на аβ2ГП1 IgG или IgM 4

Положительный результат теста на ВА 4

Гиперлипидемия 3

АГ 1

Признак                                                                   Характеристика

Таблица 3. DIAPS (12] в модификации)
Table 3. DIAPS (modified from [12])

Периферические сосудистые проявления

1. Тромбоз глубоких вен Тромбоз глубоких вен, подтвержденный данными УЗДГ

2. Перемежающаяся хромота Судороги, боль и слабость в ногах, возникающие при ходьбе и проходящие после отдыха,

связанные с сосудистой недостаточностью

3. Потеря ткани (малая) Иссечение ткани в результате язв, эрозий

4. Потеря ткани (большая) Ампутация органа (например, конечности или другого органа)

5. Хроническая венозная недостаточность Морфологические или функциональные изменения сосудов, классифицируемые 

в соответствии с СЕАР – международной классификацией хронических заболеваний вен

Легочные проявления

6. Инфаркт легкого Интенсивная однородная тень клиновидной формы с четкими контурами, обращенная 

вершиной к корню легкого, подтвержденная методами визуализации (рентгенографией или КТ)

7. Легочная артериальная гипертензия Давление в легочной артерии >25 мм рт. ст. в покое или >30 мм рт. ст. при физической актив-

ности. Степени: легкая – 30–49 мм рт. ст., умеренная – 50–69 мм рт. ст., тяжелая – >70 мм рт. ст.

8. Хроническая тромбоэмболическая Обструктивное поражение в долевых, сегментарных или основных ветвях легочной артерии, 

легочная гипертензия вызванное хронической тромбоэмболией

9. Дыхательная недостаточность Патология, обусловленная множественными инфарктами легких
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Признак                                                                   Характеристика

Проявления со стороны сердечно-сосудистой системы

10. Аортокоронарное шунтирование Подтвержденное данными медицинской документации

в анамнезе

11. Инфаркт миокарда Подтвержденный ЭКГ или ЭхоКГ

12. Кардиомиопатия При отсутствии патологии коронарных артерий, АГ и поражения клапанного аппарата с

подтверждением данными ЭхоКГ и осмотром кардиолога 

13. АФС-ассоциированная патология Поражение клапана по данным ЭхоКГ: регургитация и/или стеноз митрального и/или

клапанного аппарата (бессимптомная, аортального клапана II степени без гемодинамических нарушений

симптоматическая)

14. AФС-ассоциированная патология Прогрессирующее, симптоматическое, умеренное или тяжелое поражение клапана

клапанного аппарата, требующая (III–IV функциональный класс по NYHA3)

замены клапана

Нейропсихические проявления

15. Когнитивные нарушения Дефицит памяти, трудности с расчетами, плохая концентрация внимания, трудности 

в разговорной или письменной речи, снижение уровня работоспособности, 

документированные при клиническом обследовании или формальном нейрокогнитивном

тестировании

16. Эпилепсия Тонические и клонические судороги и определенные поведенческие расстройства 

с подтверждением данными ЭЭГ

17. Ишемический инсульт с гемипарезом Цереброваскулярное тромботическое событие, приводящее к парезу

18. Ишемический инсульт с гемиплегией Цереброваскулярное тромботическое событие, обусловливающее гемиплегию или афазию

19. Мультифакторная деменция Когнитивные нарушения вследствие тромбоза сосудов мозга, подтвержденные данными

МРТ/КТ

20. Поражение черепно-мозговых нервов Повреждение черепно-мозгового нерва, приводящее к двигательной или сенсорной 

дисфункции

21. Внезапная нейросенсорная тугоухость Острая необъяснимая потеря слуха (менее чем за 72 ч), чаще односторонняя, 

подтвержденная аудиограммой 

22. Поперечный миелит Слабость или потеря чувствительности нижних конечностей с утратой контроля над 

функцией сфинктера прямой кишки и мочевого пузыря

23. Оптическая невропатия Острая потеря зрения в результате воспаления или ишемии, подтвержденная МРТ 

головного мозга и орбит

24. Периферическая невропатия Повреждение периферического нерва, приводящее к его двигательной или сенсорной 

дисфункции, подтвержденное данными ЭНМГ и осмотром невролога

25. Нескоординированные (хаотичные)

движения:

а) дистония Нарушение движения, характеризующееся непроизвольным постоянным сокращением

мышц, приводящим к хаотичным повторяющимся движениям

б) хорея Нарушение движения в виде непроизвольных кратких случайных и нерегулярных движений

конечностей и лица, сопровождающихся эмоциональной неустойчивостью

в) паркинсонизм Брадикинезия, тремор, ригидность без хорошего ответа на дофаминергическую терапию

Офтальмологические проявления

26. Окклюзия сетчатки Окклюзия, вызванная артериальным или венозным тромбозом, обусловливающая потерю

остроты зрения

27. Слепота Полная потеря зрения, связанная с любым из перечисленных выше глазных проявлений

Почечные проявления

28. Хроническая почечная недостаточность CКФ <60 мл/мин/1,73 м2, независимо от диализа или трансплантации

29. Протеинурия >3,5 г/сут

30. Тромботическая микроангиопатия По данным биопсии почки



для оценки состояния здоровья пациента, предоставления

доказательств эффективности затрат и изучения популяци-

онного здоровья. По мнению U. Lopes и соавт. [39], DIAPS

является оптимальной для измерения степени тяжести за-

болевания при АФС. DIAPS включает 38 параметров АФС,

затрагивающих все системы органов (табл. 3). Однако в

DIAPS не отражены такие экстракритериальные проявле-

ния, как сетчатое ливедо, диффузное легочное кровотече-

ние и признаки АФС, подобные рассеянному склерозу. Ка-

ждый параметр АФС в DIAPS оценивают следующим обра-

зом: 0 – отсутствие, 1 – наличие без осложнений, 2 – нали-

чие с осложнениями. 

Таким образом, данные литературы свидетельствуют о

том, что GAPSS и DIAPS могут быть полезными инструмен-

тами оценки как тяжести состояния, так и рецидива клини-

ческих проявлений у больных АФС.
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