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Окклюзия инфраренальной аорты составляет
3,0–8,5% окклюзивных заболеваний аортопод-
вздошного сегмента и является D-типом пораже-
ния по классификации TASC [1].

В большинстве случаев окклюзии аорты явля-
ются следствием хронического, как правило, ате-
росклеротического поражения аорты и артерий
нижних конечностей [2]. 

Вместе с тем в литературе имеются указания на
случаи возникновения острого тромбоза аорты
у молодых пациентов без значимого атеросклеро-
тического поражения сосудистой системы. В ос-
новном они рассматриваются как последствия
кардиального тромбоэмболизма вследствие мерца-
тельной аритмии, других эмболий из полостей
сердца [3].

С начала 90-х годов прошлого века стали появ-
ляться работы, указывающие на нарушение коагу-
ляционного статуса у пациентов с тромбозом аор-
ты без признаков ее атеросклеротического пораже-
ния (аневризма, стенозирующие поражения аорты
и артерий конечностей) [4]. В настоящее время
большое значение в генезе подобных состояний
отводится таким этиологическим факторам, как
гипергомоцистеинемия, антифосфолипидный
синдром и мутации факторов свертывания крови.

В этой связи нам кажется интересным клиниче-
ский случай острого тромбоза аорты у молодого
пациента с доказанным наличием мутаций факто-
ров свертывания и гипергомоцистеинемии.

Мужчина, 41 года, поступил в стационар с жа-
лобами на боли в нижних конечностях и в ягодич-
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ных мышцах с обеих сторон, перемежающуюся
хромоту через 100–150 м. Из анамнеза заболева-
ния известно, что на фоне полного благополучия
у пациента остро возникли боли и нарушение дви-
жений в правой нижней конечности. В последую-
щем движения в правой конечности восстанови-
лись, однако с этого периода пациент стал отме-
чать наличие постоянных интенсивных болей
в обеих нижних конечностях и ягодичных облас-
тях. Пациент амбулаторно получал консерватив-
ную терапию антиагрегантами, на фоне которой
боли в покое регрессировали, но сохранялись при
ходьбе более чем на 150 м. Из особенностей объек-
тивного статуса имело место отсутствие пульсации
артерий нижних конечностей на всех уровнях
с обеих сторон.

По данным УЗИ диагностированы окклюзия
брюшной аорты, общих и наружных подвздошных
артерий с обеих сторон. По данным ангиокорона-
рографии, коронарные артерии не имели гемоди-
намически значимых стенозов (рис. 1), брюшная
аорта была окклюзирована в инфраренальном от-
деле (рис. 2). 

Лабораторные показатели общего, биохимичес-
кого анализа крови, стандартной коагулограммы
и липидного профиля находились в пределах нор-
мальных значений. 

При проведении генетического исследования
выявлены GA полиморфизм гена фактора V (лей-
деновская мутация), генотип 4G/4G ингибитора
активатора плазминогена 1, генотип GA гена фиб-
риногена, гетерозиготная мутация ТС в гене тром-
боцитарного рецептора фибриногена интегрина
бета-3, гомозиготная мутация ТТ в гене метилентет-
рагидрофолатредуктазы. Антитела к кардиолипину
класса IgG и IgМ не обнаружены, волчаночный ан-
тикоагулянт при скрининговом тесте составил
30,9 с при референсных значениях 31,0–44,0 с.
Диагноз антифосфолипидного синдрома исклю-
чен. Концентрация гомоцистеина в крови соста-

вила 39,66 мкмоль/л (референсный интервал –
5,9–16,0 мкмоль/л).

В результате проведенного обследования был
выставлен диагноз: тромбофилия (GA полимор-
физм в гене V фактора, генотип 4G/4G ингибитора
активатора плазминогена 1, генотип GA в гене фи-
бриногена, гетерозиготная мутация ТС в гене
тромбоцитарного рецептора фибриногена интег-
рина бета-3, гомозиготная мутация ТТ в гене мети-
лентетрагидрофолатредуктазы), гипергомоцистеи-
немия, высокая окклюзия брюшной аорты, хрони-
ческая ишемия нижних конечностей 2Б ст., НК 0.

Учитывая наличие высокой окклюзии брюш-
ной аорты, хроническую ишемию нижних конеч-
ностей, пациенту выполнена тромбэктомия из ин-
терренального отдела брюшной аорты с аортобед-
ренным бифуркационным протезированием
20–10–10 мм эксплантатом «Polythese». В 1-е сут

а б

Рис. 1. Коронарограмма правой (а) и левой (б) коронарных артерий в прямой проекции. Коронарные артерии интактны 

Рис. 2. Ангиограмма брюшного отдела аорты, прямая про-
екция. Окклюзия инфраренального отдела аорты 
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после операции пациент получал нефракциониро-
ванный гепарин, со 2 сут – низкомолекулярный
гепарин, с 5 сут к лечению были добавлены антаго-
нисты витамина К с целевым значением МНО
2,0–2,5, препараты группы В и фолиевая кислота
с целью снижения гомоцистеина крови. Через
10 дней после хирургического вмешательства на
фоне приема препаратов гомоцистеин крови сни-
зился до 12,4 мкмоль/л.

С развитием генных технологий большое вни-
мание стало уделяться изучению генетических де-
фектов различных факторов свертывания крови.
На начальном этапе исследование тромбофилий
не носило массового характера, тесты на наличие
генетической предрасположенности выполнялись
пациентам с семейным анамнезом венозного
тромбоза, женщинам с необъяснимыми выкиды-
шами, молодым пациентам с инфарктом миокарда
и инсультом в анамнезе.

Наиболее распространенной в европейской по-
пуляции является лейденовская мутация – мута-
ция фактора V [5, 6], дефектного фактора, который
является стойким к протеолитическому воздейст-
вию активированного протеина С. В нашем на-
блюдении имела место гетерозиготная мутация V
фактора G1691A.

Важную роль в регуляции фибринолиза играет
ингибитор активатора плазминогена 1 типа
(PAI-1), который, накапливаясь в фибриновых
сгустках, приводит к стабилизации сгустка и уве-
личению резистентности к фибринолизу. Вариант
4G/4G связан с наибольшей активностью PAI-1,
вариант 5G/5G – c нормальной или низкой актив-
ностью [7]. У пациента была выявлена мутация
в гене ингибиторе активации плазминогена PAI-1
с патологическим генотипом 4G/4G. 

Ген тромбоцитарного рецептора фибриногена
обеспечивает взаимодействие тромбоцитов с фиб-
риногеном плазмы, вследствие чего происходит аг-
регация тромбоцитов и образование тромба. В слу-
чае полиморфизма тромбоциты приобретают по-
вышенную склонность к агрегации, что ведет
к увеличению риска инфаркта миокарда. Кроме
того, наличие такого полиморфизма обусловлива-
ет низкую эффективность антиагрегантов [8].
В нашем клиническом примере была выявлена ге-
терозиготная форма полиморфизма в гене тромбо-
цитарного рецептора фибриногена. 

Ген фибриногена кодирует аминокислотную
последовательность бета-цепи фибриногена.
Из фибриногена образуется фибрин – основной
компонент кровяного сгустка [9]. У нашего паци-
ента отмечалось наличие патологического поли-
морфизма G455А в гене фибриногена, что ведет
к гиперфибриногенемии. 

Гиперфибриногенемию также вызывает гипер-
гомоцистеинемия, интерес к которой возрос в по-
следнее десятилетие в связи с высокой частотой

тромбообразования. Гомоцистеин угнетает не-
сколько антикоагулянтных механизмов, опосреду-
ющих участие эндотелия в патологическом про-
цессе, в результате чего умеренно повышенные
уровни гомоцистеина могут привести к артериаль-
ному и венозному тромбозу [10]. 

Гипергомоцистеинемия может возникать при
влиянии как приобретенных (возраст, пол и различ-
ные состояния, связанные с дефицитом витаминов
В6, В12 и фолиевой кислоты), так и наследственных
факторов (генетические дефекты метилентетрагид-
рофолатредуктазы – МТГФР, цистатионсинтетазы
и метионинсинтетазы) [11].

Мутация МТГФР обусловливает дефект вита-
мин-В12-зависимого реметилирования гомоцисте-
ина в метионин. У пациентов с генотипом Т/Т уро-
вень гомоцистеина в крови на 25% выше, чем у лиц
с С/С-генотипом [12]. В нашем исследовании бы-
ла выявлена гипергомоцистеинемия и гомозигот-
ное носительство мутации метилентетрагидрофо-
латредуктазы.

Таким образом, у пациентов с окклюзией брюш-
ного отдела аорты без источников возможных эм-
болий и атеросклероза выявление мутаций факто-
ров свертывания крови и гипергомоцистеинемии
имеет большое значение в объяснении этиологии
нарушений в свертывающей системе. В большин-
стве случаев показатели стандартной коагулограм-
мы крови не отражают реальной картины наруше-
ний гиперкоагуляции. Однако у пациентов молодо-
го возраста с внезапным началом, отсутствием
сопутствующей патологии выявление генетической
предрасположенности к тромбообразованию поз-
воляет прогнозировать риск рецидива тромбоза
при отсутствии соответствующего лечения. 

Несмотря на наличие или отсутствие мутаций
факторов свертывания, пациентам показано хи-
рургическое восстановление нормальной проходи-
мости артериального русла. Однако выявление
тромбофилий, их сочетание с антифосфолипид-
ным синдромом или гипергомоцистеинемией за-
ставляет пациентов находиться под длительным
врачебным контролем, так как и результат хирур-
гического лечения, и риск рецидива тромбообра-
зования остаются высокими без проведения анти-
коагулянтной терапии. 

Учитывая молодой возраст пациента, впервые
выявленный эпизод тромбоза артериального бас-
сейна, отсутствие патологии сердца, нарушений
ритма и источников возможной эмболии, вероят-
но, основной причиной тромбообразования явля-
ется наличие мутаций факторов свертывания кро-
ви и гипергомоцистеинемия.
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