
Л Е К Ц И Я / L E C T U R E

7 Современная ревматология. 2026;20(4):7–14

Антифосфолипидный синдром (АФС) считается наи-
более частой причиной приобретенной тромбофилии и 
является моделью антителоиндуцированного тромбоза [1, 
2]. В недавнем обзоре частота антифосфолипидных антител 
(aФЛ) у молодых пациентов с цереброваскулярными эпи-
зодами составляла 17%, увеличиваясь до 22% у больных с 
инсультом и c антителами к кардиолипину (аКЛ) [3]. При 
потере беременности, инфаркте миокарда, тромбозе глу-
боких вен общая частота aФЛ-позитивности была оценена 
в 6; 11 и 9,5% соответственно [4]. В настоящее время су-
ществует консенсус, согласно которому при АФС с тром-
ботическими проявлениями показана длительная перо-
ральная терапия антикоагулянтами (АК), при этом препа-
ратом выбора остается варфарин [5] или (для женщин с 
акушерскими проблемами) аспирин с гепарином либо без 
него [6]. Примерно у 1% пациентов с АФС развивается тя-
желая клиническая картина, характеризующаяся множе-

ственными тромбозами, в основном мелких сосудов [7–
11]. Из-за плохого прогноза эта опасная для жизни форма 
заболевания получила название «катастрофический анти-
фосфолипидный синдром» (КАФС) [9–11]. 

 
Диагностика и клинические проявления КАФС 

В 2018 г. проектная группа McMaster RARE-Bestpractices 
[12, 13] опубликовала пилотные рекомендации по диагностике 
и лечению редкого заболевания – КАФС – с учетом реко-
мендаций GIN-McMaster и методологии GRADE (Grading 
of Recommendations Assessment, Development and Evaluation). 
Авторы подчеркнули, что многие из этих рекомендаций 
носят условный характер из-за особенностей подгрупп при 
данном заболевании, а также различий в предпочтениях па-
циентов.  

Пациенты с КAФС имеют общие черты (табл. 1), которые 
отражены в классификационных критериях [11, 14]. Боль-
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шинство больных КАФС попадают в отделения интенсивной 
терапии с полиорганной недостаточностью. 

Из-за редкости этого синдрома в 2000 г. Европейским 
форумом по аФЛ, сетью исследовательских групп, занимаю-
щихся разработкой многоцентровых проектов на больших 
популяциях больных АФС, был создан международный 
регистр пациентов с КАФС (CAPS Registry) [15, 16]. В на-
стоящее время он содержит данные более 500 пациентов с 
КAФС. Анализ накопленных материалов позволил не только 
описать клинические и лабораторные характеристики син-
дрома [17–19], но и разработать диагностические алгоритмы 
[20], классификационные критерии, а также рекомендации 
[12, 18, 21] по ведению больных КАФС. 

КАФС – отдельная форма АФС, которая может разви-
ваться в рамках как вторичного, так и первичного АФС. Се-
годня не принято разделять АФС на первичный и вторичный 
в связи со схожестью клинических проявлений. Наличие 
любого заболевания, на фоне которого возник АФС, подра-
зумевает его вторичный вариант, а исключение другой пато-
логии позволяет верифицировать первичный вариант [1, 2].  

Достоверность критериев КАФС была низкой. Существует 
только одно исследование, подтверждающее предварительные 
критерии у первых 220 пациентов из регистра КАФС по 
сравнению с 175 пациентами с системной красной волчанкой 
(СКВ) или АФС либо с обоими этими заболеваниями, 
которые составили контрольную группу. Чувствительность 
критериев в этом исследовании достигала 90%, а специфич-
ность – 99% [18]. Низкую диагностическую ценность крите-
риев КАФС связывают с тем, что исследователям был известен 
основной диагноз, а в группе сравнения не было пациентов 
с напоминающими КАФС клиническими проявлениями, не 
укладывающимися в критерии достоверного КАФС.  

В табл. 2 краткое изложены рекомендации группы  
McMaster RARE-Bestpractices по ведению пациентов с  
КАФС [12]. 

Анализ 500 пациентов, включенных в регистр КАФС 
[16], показал, что 69% из них составляли женщины в среднем 
38 лет. Первичный АФС был у 60% больных, СКВ – у 30%, 

волчаночноподобный синдром – у 4%, другие аутоиммунные 
заболевания – у 6%. КАФС может развиваться de novo, без 
какого-либо тромбоза в анамнезе (46%) [16, 20]. В целом 
клинические проявления КАФС определялись двумя фак-
торами: тромбозом и повреждением органов, непосредственно 
вовлеченных в окклюзионный процесс, а также возникно-
вением синдрома системного воспалительного ответа (systemic 
inflammatory response syndrome, SIRS) с развитием цитоки-
нового шторма.  

 
Лечение КАФС 

Смертность от КАФС остается чрезвычайно высокой, 
несмотря на терапию [22–24]. На основе анализа сотен па-
циентов, включенных в регистр КАФС, был предложен те-
рапевтический подход при этом синдроме [25–27]  
(см. рисунок).  

Улучшение прогноза отмечалось только при использовании 
АК, однако самую высокую выживаемость (70%) обеспечивала 
комбинация АК + ГК + ПФ и/или ВВИГ [20, 28, 29].  
В недавно опубликованном анализе, включавшем 500 паци-
ентов с КАФС, при применении AК выздоровление зафик-
сировано в 63% случаев по сравнению с отсутствием такой 
терапии (22%), р<0,0001. Смертность на фоне комбинации 
АК + ГК + ПФ и/или ВВИГ составляла 28,6%, в то время 
как при использовании других комбинаций – 41,1% [29]. 
Тройная терапия позволила снизить смертность от КАФС 
на 47% [28].  

В 2014 г. на 14-м Международном конгрессе по аФЛ 
экспертная группа по КАФС на основании оценки имевшихся 
на тот период данных о лечении этого синдрома рекомендовала 
применение комбинации АК + ГК + ПФ и/или ВВИГ 
(уровень рекомендации – B). У пациентов с СКВ было пред-
ложено добавление к тройной терапии циклофосфамида 
(уровень рекомендации – D) [28]. 

Проектная группа McMaster RARE-Bestpractices выбрала 
КАФС в качестве пилотного проекта по разработке рекомен-
даций для лечения редкого заболевания (см. табл. 2) [12].  
В первой линии терапии при КАФС предложено использовать 
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Таблица 1. Предварительные классификационные критерии КАФС [14] 
Table 1. Preliminary CAPS classification criteria [14]

*Как правило, клинические признаки тромбоза сосудов, подтверждаемые при необходимости методами визуализации. Поражение почек 
определяется при наличии повышения уровня креатинина в сыворотке крови на >50%, тяжелой артериальной гипертензии (>180/100 мм 
рт. ст.) и/или протеинурии (>500 мг/сут). **Для гистологического подтверждения необходимо наличие существенных признаков тромбоза, 
хотя иногда могут выявляться признаки васкулита. ***Если у пациента ранее не был диагностирован АФС, для лабораторного подтвержде-
ния требуется выявление аФЛ по крайней мере в ≥2 случаях с интервалом в 6 нед (необязательно во время события) в соответствии с пред-
ложенными предварительными критериями классификации определенного АФС.

1. Вовлечение ≥3 органов, систем и/или тканей* (желательно инструментальное подтверждение окклюзии сосудов) 
 
2. Развитие полиорганных проявлений одновременно или в срок <1 нед 
 
3. Морфологическое подтверждение окклюзии сосудов по крайней мере одного органа или ткани (может быть представлено наряду с нали-

чием признаков васкулита)** 

 
4. Серологическое подтверждение наличия волчаночного антикоагулянта или аКЛ (если у больного ранее не диагностировался АФС, нали-

чие аФЛ должно быть подтверждено)*** 

 
Достоверный КАФС: наличие всех 4 признаков 
Вероятный КАФС: 
    1) все 4 признака, однако вовлечены только 2 органа, системы и/или ткани; 
    2) все 4 признака, за исключением данных серологического исследования (наличия аФЛ), проведенного 12 нед назад; 
    3) 1-й, 2-й и 4-й признаки; 
    4) 1-й, 3-й и 4-й признаки и развитие 3-го случая тромбоза за период >1 нед, но <1 мес, несмотря на терапию АК



комбинацию ГК + АК (гепарин или его производные) + ПФ 
и/или ВВИГ вместо отдельных препаратов или других ком-
бинаций методов (см. табл. 2, рекомендация 4). 

У пациентов с клиническим подозрением на КАФС 
устранение провоцирующих факторов и поддерживающее 
лечение следует проводить вместе со специфической терапией. 
Рекомендация использовать комбинацию АК (гепарина) с 
высокими дозами ГК в качестве первой линии лечения носит 
условный характер из-за очень низкого уровня доказательств. 
Эксперты отметили несоответствие рекомендаций, касаю-
щихся применения монотерапии ГК в первой линии, и 
пользы их назначения в сочетании с другими лекарственными 
средствами (см. табл. 2, рекомендации 10 и 4). Для некоторых 
групп пациентов с КАФС могут быть более строгие реко-
мендации в отношении компонентов комбинированной те-
рапии. При тромботической микроангиопатии (ТМА) следует 
отдавать предпочтение ПФ, а не ВВИГ. Дополнительно до-
бавление ПО и/или ВВИГ должно рассматриваться в сопут-
ствующих опасных для жизни ситуациях [21, 26–28] с их 
оценкой по методологии GRADE. 

В качестве первой линии лечения КАФС рекомендовано 
использование АК в терапевтических дозах, в частности неф-
ракционированного гепарина (настоятельная рекомендация, 
несмотря на очень низкий уровень доказательств). Потенци-
альная угроза смерти при КАФС превышает риск применения 
АК – их назначение показано пациентам всех групп [29]. 
Эксперты предостерегли от использования прямых пероральных 
АК, поскольку их эффективность неизвестна. Следует соблюдать 
осторожность и индивидуально подбирать лечение у пациентов 

с кровотечением или повышенным риском его возникновения. 
В метаанализе двух исследований [20, 30] показана значительно 
более низкая смертность у пациентов, получавших АК (отно-
шение шансов, ОШ 0,18; 95% доверительный интервал, ДИ 
0,09–0,38). Сравнительные оценки других исходов были не-
доступны. Ни в одном исследовании не сообщалось о случаях 
кровотечения. Вне терапии АК риск кровотечения различался 
и зависел от наличия или отсутствия таких факторов риска, 
как доза АК, нарушения гемостаза, возраст, сопутствующие 
заболевания и печеночная дисфункция [31].  

В первой линии терапии КАФС рекомендуется ис-
пользовать ПФ (см. табл. 2, рекомендация 6). По данным 
шести исследований [19, 30, 34], в которых большинство 
пациентов (319 из 343) были из регистра КАФС, тенденция 
снижения смертности на фоне сеансов ПФ подтверждает 
условную рекомендацию его применения в качестве первой 
линии в сочетании с фармакотерапией. Большинству па-
циентов ПФ проводился в сочетании с медикаментозным 
лечением. Достаточных данных для прямого сравнения 
внутривенного (в/в) введения лекарственных средств и 
ПФ не было. Группа экспертов поддерживает применение 
обоих методов лечения в качестве первой линии, при этом 
отводится достаточно времени для подтверждения клини-
ческого эффекта до момента перехода с ПФ на в/в вливание 
препаратов и наоборот. Более высокий риск постоянной 
органной дисфункции и неврологического дефицита у вы-
живших больных, которым проводился ПФ, был связан с 
конкурирующим риском (более высокие шансы на выжи-
вание, но с некоторой степенью функциональных нару-
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Таблица 2. Краткое изложение рекомендаций по ведению пациентов с КАФС группы McMaster RARE-Bestpractices [12]  
(в модификации авторов) 
Table 2. Summary of recommendations for the management of patients with CAPS by the McMaster RARE-Bestpractices group [12]  
(modified by the authors)

Рекомендации по ведению пациентов с КАФС                                                        Сила рекомендации, степень доказательности

Примечение. ГК – глюкокортикоиды; ПФ – плазмаферез; ВВИГ – человеческий внутривенный иммуноглобулин; РТМ – ритуксимаб.

1. При подозрении на КАФС рекомендовано использование  
его классификационных критериев 
 
2. Биопсия для подтверждения КАФС может проводится или  
не проводится 
 
3. Исследование панели аФЛ 
 
4. В качестве первой линии показана комбинированная терапия 
ГК и гепарином, а также ПФ или ВВИГ вместо отдельных препа-
ратов или комбинаций других методов лечения 
 
5. Использование АК в терапевтических дозах в качестве первой 
линии терапии 
 
6. Проведение ПФ в качестве первой линии 
 
7. Применение ВВИГ в качестве первой линии терапии 
 
8. Назначение антитромбоцитарных препаратов в качестве допол-
нительной терапии. У пациентов, которым АК противопоказаны 
по причинам, отличным от кровотечений, альтернативой могут 
быть антитромбоцитарные препараты 
 
9. Не рекомендуется использование РТМ в качестве первой 
линии терапии 
 
10. Не рекомендуется назначение ГК в качестве первой линии  
терапии 

Условная рекомендация, очень низкая степень доказательности 
 
 
Условная рекомендация, очень низкая степень доказательности 
 
 
Условная рекомендация, очень низкая степень доказательности 
 
Условная рекомендация, очень низкая степень доказательности 
 
 
 
Убедительная рекомендация, очень низкая степень  
доказательности 
 
Условная рекомендация, очень низкая степень доказательности 
 
Условная рекомендация, очень низкая степень доказательности 
 
Для дополнительной терапии: рекомендация условная, очень 
низкая степень доказательности. Для альтернативной терапии 
АК: настоятельная рекомендация, очень низкая степень  
доказательности 
 
Условная рекомендация, очень низкая степень доказательности 
 
 
Условная рекомендация, очень низкая степень доказательности 



шений). Пациентам с микроангиопатической гемолити-
ческой анемией следует настоятельно рекомендовать про-
ведение ПФ. Данных о выборе замещающей жидкости, 
сроках и количестве сеансов ПФ недостаточно для разра-
ботки соответствующих рекомендаций. В метаанализе вы-
явлен незначительно более низкий уровень смертности в 
группе ПФ по сравнению с группой без ПФ (ОШ 0,68; 
95% ДИ 0,41–1,12). На фоне ПФ у выживших пациентов 
отмечена более высокая вероятность стойкой органной 
дисфункции (ОШ 5,01; 95% ДИ 0,72–34,75) и стойкого 
неврологического дефицита (ОШ 8,00; 95% ДИ 0,25–255,75) 
при более низких шансах на полное выздоровление (ОШ 
0,27; 95% ДИ 0,04–1,85). Ни в одном исследовании не со-
общалось о негативном действии ПФ. Общие нежелательные 
явления (НЯ), связанные с ПФ, в виде лихорадки (7,7%), 

крапивницы (7,4%) и симптоматической гипокальциемии 
(7,3%) наблюдались у 36% пациентов [35]. Уровень смерт-
ности составил 0,03–0,05%.  

ВВИГ включен в терапию первой линии при КАФС  
(см. табл. 2). ВВИГ был описан как полезный при КАФС, 
особенно в случаях иммунной тромбоцитопении (ИТ) [16]. 
Следует избегать применения ВВИГ у пожилых пациентов и 
пациентов с почечной недостаточностью из-за повышенного 
риска неблагоприятных последствий для почек. Не выявлено 
различий между режимами, включающими ПО или ВВИГ. 
Исследований, специально оценивающих НЯ ВВИГ при 
КАФС, не проводилось. При использовании ВВИГ по другим 
показаниям в 5–15% случаев возникают НЯ, в том числе 
гриппоподобные симптомы и анафилактоидные или ана-
филактические реакции [36]. Среди отдаленных реакций 
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Терапевтические схемы при КАФС: а – терапия первой линии; б – терапия при тромбоцитопении и рефрактерном течении.  
ПЗ – преднизолон; ПО – плазмообмен; МНО – международное нормализованное отношение; БЛМ – белимумаб;  

КХ – гидроксихлорохин 
Therapeutic regimens for CAPS: a – first-line therapy; b – therapy for thrombocytopenia and refractory course. PDN – prednisone;  

PE – plasma exchange; INR – international normalized ratio; BLM – belimumab; HCQ – hydroxychloroquine

Т е р а п и я  п е р в о й  л и н и иа

б

Достоверные признаки КАФС?

Инициация тройной терапии

Все случаи КАФС. 
КАФС на фоне СКВ. 

Поражение почек.  
ТМА

ГК: пульс-терапия  
метилпреднизолоном по 0,5–1 г 

в/в в течение 3 дней  
или до стабилизации состояния. 
ПЗ 1 мг/кг/сут до клинического 

улучшения с последующим  
медленным снижением дозы  

в течение 4–6 нед или дольше

ПО: 1,5 л объема плазмы –  
альбумин или 4% альбумин  

1 раз в день в течение 2–3 нед. 
Ежедневные сеансы до клиниче-

ского улучшения или дольше  
при рефрактерном течении

ВВИГ: 2 г/кг ежедневно  
от 2 до 5 дней, 400 мг/кг  

в течение 5 дней.  
Инфузии на протяжении  

12–24 ч

Терапия АК:  
нефракционированный гепарин, 

предпочтительно в начале  
лечения (до клинического  
улучшения). Переход на  

варфарин (МНО 2–3)  
после достижения клинической 

стабилизации

Устранение провоцирующих факторов

Да

Дополнительная терапия при выраженной тромбоцитопении на фоне первичного КАФС и других иммунных формах 
 

Дополнительно к терапии первой линии: трехкомпонентная терапия (ГК, ПО, ВВИГ, АК). 
При тяжелом КАФС и подтвержденной СКВ: циклофосфамид 700 мг/м2 или 500 мг 1 раз в 2 нед в течение 3–6 мес.  
Другие препараты, хорошо зарекомендовавшие себя при СКВ (например БЛМ, анифролумаб), также могут использоваться 
при КАФС, ассоциированном с СКВ. 
Антитромбоцитарные препараты в дополнение к АК: низкие дозы аспирина (80–100 мг/сут). 
РТМ из расчета 375 мг/м2 или введение 500–1000 мг дважды с интервалом в 7–14 дней. 

 
Рефрактерный КАФС 

Экулизумаб: подавляет терминальную активность комплемента, обладая высокой аффинностью к его С5-компоненту, пол-
ностью блокирует расщепление компонента С5 на С5а и С5b и образование терминального комплекса комплемента С5b-9. 
900–1200 мг 1 раз в неделю в острую фазу, далее 900 мг 1 раз в 2 нед 

 
ГКХ? 
Дефибротид? 
Сиролимус?
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описаны тромбоэмболические явления, асептический ме-
нингит, острое повреждение почек и гемолиз.  

В рекомендациях McMaster RARE-Bestpractices предла-
гается использовать в качестве дополнительной терапии ан-
титромбоцитарные препараты (см. табл. 2, рекомендация 8). 
Пациентам, которым АК противопоказаны по причинам, 
не связанным с кровотечением, в качестве альтернативы на-
значают антитромбоцитарные препараты [12, 29]. 

РТМ не используется в качестве первой линии терапии 
КАФС (см. табл. 2, рекомендация 9). Хотя АК являются ос-
новными препаратами при АФС, они неэффективны при-
мерно в 20–30% случаев акушерского АФС и более чем  
в 30% случаев тромботического АФС [37]. Остается потреб-
ность в новых методах лечения, помимо АК. Генно-инже-
нерные биологические препараты (ГИБП), такие как РТМ 
и экулизумаб, были рекомендованы для терапии рефрактер-
ного КАФС, а также некритериальных проявлений АФС 
(табл. 3). РТМ был эффективен в качестве дополнительной 
терапии КАФС, рефрактерного к традиционному лечению, 
а также при рецидивирующем течении [37, 38]. Эти реко-
мендации основаны на фактических данных низкого уровня 
доказательности и отражают мнение экспертов. В работе  
H. Berman и соавт. [38] РТМ получали 20 (4,6%) из 441 
пациента регистра КАФС. Из них 16 (80%) выздоровели 
после острого эпизода КАФС и 4 (20%) умерли. Изолиро-
ванный эффект РТМ трудно оценить из-за небольшого числа 
пациентов и проведения у них тройной комбинированной 
терапии [38]. 

Как было отмечено выше, в рекомендациях McMaster 
RARE-Bestpractices (см. табл. 2, рекомендация 10) указано, 
что отсутствие пользы от назначения ГК с учетом их НЯ 
оправдывает условную рекомендацию не применять эти 
препараты [12]. Исследований, оценивающих НЯ ГК у па-
циентов с КАФС, не проводилось; побочное действие ГК 

известно. Прослеживается очевидное несоответствие между 
рекомендацией 10 не назначать ГК в качестве терапии первой 
линии и рекомендацией 4 в пользу их применения в сочетании 
с другими препаратами (см. табл. 2). Хотя анализ данных, 
касающихся применения ГК, не выявил благоприятного 
соотношения риска и пользы в отношении смертности, 
данные о комбинации АК + ГК + ПФ и/или ВВИГ свиде-
тельствуют о преобладании пользы. Из-за невозможности 
определения индивидуальных эффектов каждого из препа-
ратов в составе комбинированной терапии экспертная 
группа сочла целесообразным сохранить положение о 
включении ГК в комплексное лечение. ГК могут быть не-
эффективны сами по себе, но оказывать синергический 
эффект в комбинации.  

В случае клинического ухудшения может быть рассмот-
рена дополнительная терапия [37, 39]. В/в введение цикло-
фосфамида рекомендуется пациентам, у которых КАФС ас-
социирован с СКВ, при исключении инфекции [20, 40]. Во-
прос о применении других ГИБП как в терапии первой 
линии, так и в рефрактерных случаях остается актуальным 
(см. табл. 3).  

Подтверждение участия комплемента в патогенезе АФС 
[41] и КАФС оправдывает применение экулизумаба у паци-
ентов, рефрактерных к традиционному лечению, учитывая 
быстрое действие этого препарата (низкий уровень доказа-
тельности) [42]. Экулизумаб может быть полезен для про-
филактики КАФС, например перед трансплантацией (очень 
низкий уровень доказательств) [25, 43]. Однако фактические 
данные о применении, эффективности и безопасности эку-
лизумаба крайне малочисленны и ограничены описаниями 
клинических случаев.  

Регистр КАФС в настоящее время включает 584 пациента, 
39 (6,7%) из которых получали экулизумаб (30 в связи с не-
эффективностью других препаратов и 6 в качестве терапии 

Таблица 3. ГИБП в лечении АФС [37] 
Table 3. Biologic agents in the treatment of APS [37

Препарат                                Механизм действия                                            Возможные показания для назначения

Примечание. DCD (diverse cell death) – прямая гибель клеток; BAFF/Blys (B cell activating factor / B lymphocyte stimulator) – фактор актива-
ции В-клеток/стимулятор В-лимфоцитов; ФНОα – фактор некроза опухоли α; АДА – адалимумаб; ЦЗП – цертолизумаба пэгол.

Экулизумаб 
 
 
 
РТМ 
 
 
 
 
 
Обинутузумаб 
 
 
 
БЛМ 
 
 
 
Даратумумаб 
 
Занубрутиниб 
 
Ингибиторы ФНОα

Ингибитор С5- компонента компле-
мента 
 
 
Моноклональное антитело I типа  
к CD20 
 
 
 
 
Моноклональные антитела II типа  
к CD20 (деплеция В-клеток в основ-
ном за счет DCD) 
 
Ингибитор BAFF/Blys 
 
 
 
Моноклональные антитела к CD38 
 
Ингибитор тирозинкиназы Брутона 
 
Моноклональные антитела к ФНОα: 
АДА, ЦЗП

КАФС, резистентный к стандартному лечению, КАФС после транс-
плантации почки, острой ТМА у пациентов с нефропатией, связанной 
с aФЛ, AФС во время беременности или педиатрический КАФС 
 
Тромбоцитопения, гемолитическая анемия или другие гематологиче-
ские и микротромботические проявления, на фоне позитивности по 
аФЛ либо некритериальных проявлений; альтернативный вариант 
КАФС, не поддающийся стандартному лечению, резистентный к тера-
пии акушерский АФС и педиатрический КАФС 
 
Альтернатива РТМ при АФС 
 
 
 
Потенциальное лечение позитивных по aФЛ пациентов или больных  
с первичным АФС с высоким риском развития тромботических ослож-
нений 
 
Рефрактерный АФС 
 
Не сформулированы, доказательства собираются 
 
Рефрактерный к терапии акушерский АФС



первой линии) [25]. Выжили после эпизода КАФС 29 (74,4%) 
пациентов (у 4 из них наблюдалась лишь частичная ремиссия). 
Ухудшение состояния отмечалось у 9 больных, 5 из которых 
умерли, несмотря на лечение. Вопрос о назначении экули-
зумаба может обсуждаться в некоторых случаях КАФС, реф-
рактерных к предшествующей терапии, особенно при наличии 
признаков комплемент-опосредованной ТМА.  

Сиролимус возможно будет использоваться при реф-
рактерном КАФС [37, 44] (см. табл. 3), однако пока недоста-
точно данных, чтобы его рекомендовать. Были упомянуты и 
другие препараты, такие как дефибротид, который модулирует 
активность ФНОα, эндотелина, тромбина и интерлейкина 2 
[44, 45].  

Появление новых ГИБП, а также препаратов, одобренных 
для лечения других ревматических заболеваний, вселяет на-
дежду на возможность применения их при КАФС. Среди 
них обинутузумаб, БЛМ, даратумумаб, ингибиторы ФНОα 
(см. табл. 3).  

Обинутузумаб – моноклональное антитело II типа к CD20, 
которое может вызывать прямую гибель клеток путем разрушения 
лизосом. Исследования показали, что обинутузумаб оказался 
более эффективным, чем РТМ, в индукции деплеции В-клеток 
цельной крови in vitro, даже в присутствии избытка фактора 
активации В-клеток (BAFF) [46, 47]. Действительно, у пациента 
с АФС и СКВ, резистентного к РТМ, наблюдался заметный 
положительный ответ на лечение обинутузумабом [47].  

Большие надежды при АФС возлагаются на БЛМ (ин-
гибитор BAFF/Blys), уже одобренный для лечения СКВ. 
При вторичном АФС у пациентов с постоянной позитив-
ностью по аФЛ отмечалось снижение уровня аФЛ до нега-
тивного [48, 49]. БЛМ может быть полезен при лечении 
больных АФС с высоким риском развития тромботических 
осложнений или пациентов с аФЛ и с микротромботическими 
проявлениями [50, 51]. У пациента с АФС БЛМ купировал 
тромбоцитопению, резистентную к ГК и РТМ [52].  

Даратумумаб эффективно используется для дозозависимой 
деплеции плазматических клеток и плазмобластов ex vivo у 
пациентов с СКВ и ревматоидным артритом. Клинически 
значимое улучшение наблюдалось у пациента с АФС, имев-
шего рецидивы венозной тромбоэмболии, несмотря на те-
рапию АК [53, 54]. 

Экспрессия ФНОα может повышаться под действием 
аФЛ за счет стимуляции моноцитов [55, 56], что способно 
привести к усилению тромбообразования. Описано 18 по-
зитивных по aФЛ женщин с акушерским АФС, резистентных 
к низкомолекулярному гепарину, аспирину и ГКХ, получавших 
АДА или ЦЗП.  

Заключение. Приведенные данные свидетельствуют о 
необходимости дальнейшего ведения регистра КАФС, а 
также описания случаев экспериментальной терапии при 
микроциркуляторном АФС, который чаще всего трансфор-
мируется в КАФС.
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