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Одна из причин желудочно-кишечных кровотечений у больных с па-
тологией сердца — синдром Хейда. Он характеризуется приобретен-
ным разрушением высокомолекулярных мультимеров фактора фон 
Виллебранда вследствие высокого гидравлического напряжения 
сдвига на аортальном клапане при его тяжелом стенозе, с последую-
щим развитием кровотечений из ангиодисплазий желудочно-кишеч-
ного тракта. Оптимальное ведение страдающих им пациентов пред-
ставляет сложную и актуальную проблему. Основным патогенетически 
обоснованным методом лечения синдрома Хейда является протези-
рование аортального клапана, что позволяет уменьшить риск рециди-
ва желудочно-кишечных кровотечений более чем у 90% больных.
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Belov D. V.1,2, Garbuzenko D. V.2, Lukin O. P.1,2, Anufrieva S. S.2

1Federal Center for Cardiovascular Surgery. Chelyabinsk; 2South Ural State Medical University. Chelyabinsk, Russia

АДФ — аденозиндифосфат, ЖКК — желудочно-кишечные кровотечения, ЖКТ — желудочно-кишечный тракт, VWF — von Willebrand factor (фактор фон Виллебранда).

Heyde’s syndrome is one of the causes of gastrointestinal bleeding 
in patients with heart disease. It is characterized by the acquired 
destruction of high molecular weight multimers of von Willebrand 
factor due to high hydraulic shear stress on the aortic valve in severe 
stenosis, followed by gastrointestinal bleeding due to angiodysplasias. 
Management of such patients is a complex and relevant problem. 
The central method of treatment for Heyde’s syndrome is aortic valve 
replacement, which reduces the risk of recurrent gastrointestinal 
bleeding in more than 90% of patients.
Key words: Heyde’s syndrome, aortic stenosis, gastrointestinal ble-
eding.
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Диагностика кровотечений, обусловленных син-
дромом Хейда 

Клиническая картина ЖКК при синдроме Хейда 
разнообразна. В ряде случаев они протекают скры-
то, но могут быть и  клинически значимыми, тре-
бующими переливания эритроцитной массы [10]. 
В их диагностике важную роль отводят эндоскопи-
ческим исследованиям, которые позволяют опре-
делить локализацию ангиодисплазий и  оценить 
активность кровотечения [7]. Следует отметить, 
что при не выявленном источнике ЖКК у больных 
с  аортальным стенозом следует подозревать нали-
чие синдрома Хейда [10].

Эндоскопическая диагностика. Хотя ангиодис-
плазии встречаются в любом отделе ЖКТ, наиболее 
частым местом их расположения являются восходя-
щая ободочная, слепая и тощая кишка [3]. Для диа-
гностики ангиодисплазий чаще всего применяются 
фиброгастродуоденоскопия и фиброколоноскопия. 
Поражение выглядит как участок слизистой обо-
лочки округлой формы, ярко-красного или виш-
невого цвета, не выступающий в  просвет органа, 
размером от 3 до 7 мм, который легко травмирует-
ся с появлением капелек крови. От него радиально 
расходятся умеренно расширенные извитые сосуды 
на протяжении 7-10 мм [11].

Для исследования тонкой кишки может быть 
применена капсульная эндоскопия, но она недо-
статочно эффективна во время активного крово-
течения и не позволяет проводить лечебные мани-
пуляции [12]. В  этом плане выгоднее использовать 
двойную баллонную энтероскопию, которая позво-
ляет получить изображение лучшего качества и при 
необходимости дает возможность осуществить ге-
мостаз [13].

На основании эндоскопических характери-
стик, определенных с  помощью видеокапсульной 
и двойной баллонной эндоскопии, тонкокишечные 
ангиодисплазии могут быть классифицированы на 
несколько типов [14].

Тип 1: точечные поражения или пятна с не пуль-
сирующим активным кровотечением. Пациенты 
гемодинамически нестабильны и имеют явные при-
знаки ЖКК с высокой вероятностью рецидива при 
отсутствии гемостатической терапии.

Тип 2: неактивно кровоточащие поражения или 
признаки состоявшегося кровотечения (наличие фик-
сированного сгустка, изъязвлений и др.). Пациенты 
гемодинамически стабильны, но имеют признаки 
ЖКК с высокой вероятностью рецидива. 

Тип 3: наличие пятен ярко-красного цвета из-
за большого скопления сосудов, которые можно 
рассматривать как возможный источник ЖКК при 
отсутствии других причин. Пациенты гемодина-
мически стабильны, имеют как скрытые, так и яв-
ные признаки ЖКК с  умеренной вероятностью 
рецидива.

Желудочно-кишечные кровотечения (ЖКК) 
у  больных с  патологией сердца встречаются часто, 
и  причины их разнообразны. Одна из них  — син-
дром Хейда [1]. В 1958г Эдвард Хейд в кратком со-
общении описал 10 пациентов с  аортальным сте-
нозом и  эпизодами ЖКК без верифицированного 
источника [2]. В  последующих наблюдениях было 
установлено, что им являются ангиодисплазии же-
лудочно-кишечного тракта (ЖКТ), а  наличие свя-
занных с  ними ЖКК при аортальном стенозе ста-
ли обозначать синдромом Хейда [3]. Долгое время 
установить причину ЖКК из ангиодисплазий при 
аортальном стенозе не удавалось. И  лишь в  конце 
80-х гг прошлого столетия был показан многофак-
торный механизм их развития.

Патогенез кровотечений, обусловленных синдро-
мом Хейда 

Частота аортального стеноза  увеличивается с воз-
растом и составляет у пациентов от 65 до 75 лет — 1,3%, 
от 75 до 85 лет — 2,4% и у людей >85 лет — 4%. При 
тяжелой форме данного порока повышенная склон-
ность к  кровотечениям возникает у  20% пациентов 
[1], при этом поражения, характерные для синдрома 
Хейда, у 3% [3]. Известно, что тяжелый аортальный 
стеноз характеризуется уменьшением площади от-
верстия клапана <1 см2, в результате чего возрастает 
градиент давления между левым желудочком и аор-
той >40  мм рт.ст., приводя к  увеличению скорости 
прохождения крови через клапан >4 м/с. Считается, 
что высокое гидравлическое напряжение сдвига на 
аортальном клапане при данном пороке вызывает 
разрушение высокомолекулярных мультимеров фак-
тора фон Виллебранда (VWF — von Willebrand factor) 
[3, 4]. Их снижение имеет место у >90% пациентов 
с  тяжелым аортальным стенозом и  обратно корре-
лирует со средним градиентом давления на аорталь-
ном клапане [5]. Кроме того, изменение конфор-
мации VWF приводит к  его повышенному протео-
литическому расщеплению ферментом ADAMTS13 
(a disintegrin and metalloprotease withthrombospondin-
1-like domains, member 13) [6]. Поскольку VWF вли-
яет на адгезию тромбоцитов к субэндотелиальному 
матриксу при повреждении стенки сосуда, его при-
обретенный дефект может увеличивать склонность 
к кровотечению [7]. 

Помимо участия в процессе гемостаза, VWF спо-
собен подавлять ангиогенез и образование ангиодис-
плазий. Напротив, недостаток VWF приводит к уси-
ленной васкуляризации [8]. 

Кроме того, формированию ангиодисплазий 
на фоне стеноза аортального клапана, по данным 
ряда исследований, могут способствовать наруше-
ние микроциркуляции кишечника вследствие низ-
кого сердечного выброса с развитием кишечной ги-
поксемии, сопровождающейся некомпетентностью 
прекапиллярных сфинктеров и  прогрессирующей 
дилатацией вен [7, 9]. 
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Тип 4: наличие пятен бледно-красного цвета, 
которые в ряде случаев трудно отличить от эритемы 
или артефактов. Пациенты гемодинамически ста-
бильны, чаще имеют скрытые ЖКК с низкой веро-
ятностью рецидива.

Несмотря на то, что эндоскопические исследо-
вания являются основным способом диагностики 
кровотечений из ангиодисплазий, в  ряде случаев 
они могут быть неинформативными, поэтому при-
меняются методы лучевой диагностики.

Лучевая диагностика. Мезентерикоангиогра-
фия позволяет не только определить невидимый 
во время эндоскопических исследований источ-
ник профузного кровотечения со скоростью от 
0,5 до 1,5 мл/мин, но и провести направленные на 
его остановку мероприятия путем введения вазо-
констрикторов или эмболизации питающего со-
суда [15]. Основными ангиографическими призна-
ками приобретенной ангиодисплазии являются: 
расширение магистральной артерии (подвздош-
но-ободочной), контрастирование дре   нирующей 
вены на ранней стадии исследования (на 3-4 сек), 
наличие четких и  интенсивных сосудистых спле-
тений в  кишечной стенке, свидетельствующих 
о наличии артериовенозных шунтов, и медленная 
венозная разгрузка [11]. Диагностическая чув-
ствительность метода составляет 42-86%, спец-
ифичность близка к  100%. Недостатками прямой 
ангиографии являются её травматичность и  по-
бочные реакции, связанные с содержанием в кон-
трастном веществе йода, объёмом, концентраци-
ей и  темпом введения препарата, которые могут 
носить анафилактоидный или хемотоксический 
характер [16].

Мультиспиральная компьютерная томография 
с внутривенным контрастным усилением из-за не-
возможности проведения лечебных манипуляций 
обычно применяется у  гемодинамически стабиль-
ных пациентов с  неясным по данным эндоскопи-
ческих методов источником ЖКК. Она позволяет 
выявить как пороки развития сосудов, так и ново-
образования в стенке исследуемого органа, являю-
щиеся их причиной. Для определения экстраваза-
ции контрастного вещества в  просвет ЖКТ необ-
ходимо, чтобы скорость кровотечения была не <0,5 
мл/мин. В  этом случае диагностическая чувстви-
тельность метода достигает 86%, специфичность — 
95%. Свойственные ему побочные реакции анало-
гичны прямой ангиографии [14].

Роль исследования VWF в диагностике кровоте-
чений, обусловленных синдромом Хейда 

Наиболее чувствительным методом определе-
ния отсутствия больших мультимеров VWF являет-
ся электрофорез VWF в агарозном геле. Однако это 
сложное исследование доступно не во всех лабора-
ториях и поэтому не может использоваться в обыч-
ной клинической практике [7]. 

Оценка функции тромбоцитов с помощью ана-
лизатора PFA-100 является простым “прикроват-
ным” экспресс-методом выявления дефекта высо-
комолекулярных мультимеров. В  его основе лежит 
оценка времени окклюзии мембраны, содержащей 
адреналин или аденозиндифат (АДФ), цельной 
кровью. Результаты записываются в секундах (вре-
мя окклюзии с адреналином или АДФ) [17]. Время 
его определения намного быстрее по сравнению 
с электрофорезом VWF в агарозном геле [18].

Ристоцетин вызывает агглютинацию тромбо-
цитов в  присутствии больших мультимеров VWF. 
С предварительно фиксированными тромбоцитами 
ристоцетин-кофакторная активность VWF в  кли-
нике может быть автоматически измерена с  по-
мощью лабораторного анализатора [19]. Обычно 
ристоцетин-кофакторная активность VWF и  ко-
личество антигена VWF хорошо коррелируют друг 
с  другом, при этом их нормальное соотношение 
составляет 1,0. Значения <0,6 (49) или 0,7 (50) ис-
пользуются для диагностики разрушения VWF. 
Однако требуются дальнейшие исследования для 
определения его взаимосвязи с  данными электро-
фореза VWF в агарозном геле [20]. 

Лечение кровотечений, обусловленных синдро-
мом Хейда

Современная тактика ведения больных с  син-
дромом Хейда в  целом соответствует принципам 
ведения пациентов с  ЖКК другой этиологии, но 
имеет некоторые особенности. Она включает раз-
личные способы эндоскопического и  медикамен-
тозного гемостаза в  сочетании с  патогенетической 
и  адекватной инфузионно-трансфузионной тера-
пией, направленной на восполнение кровопотери, 
объёма циркулирующей крови и  стабилизацию ге-
модинамики [11].

Специфическое лечение синдрома Хейда преду-
сматривает введение концентратов VWF/фактор 
VIII (40-60 ед./кг/сут.) до остановки кровотечения 
в  качестве стратегии выбора. Также могут быть ис-
пользованы десмопрессин, криопреципитат и пре-
парат рекомбинантного фактора VIIa, повышающие 
концентрацию VWF и активность фактора VIII [21].

Альтернативные подходы могут включать тера-
пию синтетическим аналогом гормона соматоста-
тина октреотидом, а  также эстрогеном, прогесте-
роном, этинилэстрадиолом и  норэтистероном [3]. 
Соматостатин представляет собой циклический 
14-аминокислотный пептид, который секретирует-
ся нервными, эндокринными и  энтероэндокрин-
ными клетками в гипоталамусе и пищеварительной 
системе (в желудке, кишечнике и δ-клетках подже-
лудочной железы). Он ослабляет спланхническое 
полнокровие за счет его антисекреторного влияния 
на выработку глюкагона и  других желудочно-ки-
шечных сосудорасширяющих пептидов. Позитив-
ный эффект октреотида на внутриорганный кро-
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воток обусловлен как потенцированием действия 
зависимых от протеинкиназы С вазоконстрикторов 
через рецепторы соматостатина 2-го подтипа, так 
и  подавлением ангиогенеза в  тонкой кишке [22]. 
При кровотечении из ангиодисплазий вводят 100 
мкг октреотида 2 раза/сут. внутривенно болюсно 
в течение 2-5 сут. [23].

Клинические исследования показали эффектив-
ность комбинированного лечения эстрогеном и про-
гестероном, а  также низких доз этинил эстрадиола 
и норэтистерона при кровотечениях из ангиодиспла-
зий при синдроме Хейда. При этом отмечалось, что 
гормональная заместительная терапия позволяет 
снизить потребность в  переливании крови на 50% 
[13]. Вместе с тем, механизм действия гормональной 
терапии до конца не изучен. Предположительно та-
кая терапия может вызывать структурные изменения 
в кровеносных сосудах без влияния на VWF или вы-
сокомолекулярные мультимеры [3].

Принципы эндоскопического лечения крово-
течений при синдроме Хейда аналогичны спосо-
бам, применяющимся при ангиодисплазиях другой 
этиологии [24, 25]. Основным методом является 
аргоноплазменная коагуляция, при которой элек-
трический ток передается в  ткань через ионизиро-
ванный аргон, вызывая целевое поражение. На-
стройка режима зависит от локализации патоло-
гического процесса: правая половина ободочной 
кишки, двенадцатиперстная кишка и  тонкая киш-
ка  — 0,6 л/мин, 40  Вт; пищевод и  желудок  — 0,8 
л/мин, 50 Вт; левая половина ободочной кишки — 
1 л/мин, 60  Вт. Из-за поверхностной коагуляции 
(0,5-3  мм), риск перфорации невысокий (<0,5%) 
[16]. При оценке эффективности и  безопасности 
аргоноплазменной коагуляции у больных желудоч-
но-кишечными ангиодисплазиями, отличными от 
синдрома Хейда, на сроки от 6 до 20 мес. рецидивы 
кровотечения возникли у  7-15% с  частотой ослож-
нений — 1,7-7,0% [3, 16]. 

При монополярной коагуляции электрический 
ток проходит через все тело пациента от собственно 
рабочего инструмента до второго электрода — пла-
стины, обеспечивающей широкий контакт. В  за-
висимости от места локализации ангиодисплазий 
используют мощность от 25 до 40  Вт, при этом 
в  двенадцатиперстной кишке и  правой половине 
ободочной кишки, учитывая тонкость их стенок, 
она должна быть меньше. Биполярная коагуляции 
более безопасна в  связи с  тем, что ток в  этом слу-
чае течет только между двумя электродами, не про-
ходя через тело пациента. Применяемая мощность 
обычно колеблется от 15 до 30  Вт, при этом в  две-
надцатиперстной кишке и  правой половине обо-
дочной кишки она составляет 15-20  Вт, а  в  желуд-
ке — 25-30 Вт [16].

Отдельные авторы для лечения кровотечений 
из ангиодисплазий использовали лазерную коагуля-

цию, криотерапию, склеротерапию и лигирование, 
но исследования не были рандомизированными, 
в  связи с  чем окончательный вывод о  применении 
данных методик делать в настоящее время рано [3].

Важным подходом к  лечению кровотечений 
из ангиодисплазий является использование эндо-
васкулярных методов, которые, как правило, при-
меняются при неэффективности эндоскопических 
технологий [26]. По данным литературы они были 
успешны у 80-90% пациентов. Наиболее часто при-
меняемыми агентами для эмболизации являются 
биоразлагаемые желатиновые губки и  микроспи-
рали. Осложнения встречаются у  5-9% пациентов, 
при этом тяжелые менее чем у 2%. Среди них опи-
саны гематомы, инфаркт кишечника, расслоение 
и  тромбоз артерий, а  также псевдоаневризмы [27].

При кровотечениях из ангиодисплазий кишеч-
ника в качестве крайней меры может быть рассмот-
рена его резекция, но данные литературы свиде-
тельствуют о  низкой эффективности данного под-
хода вследствие рецидивов из других отделов ЖКТ 
[28, 29]. Он возможен в  случае ненадежного гемо-
стаза при эндоваскулярной эмболизации, когда ис-
точник геморрагии очевиден [6].

Повторные ЖКК при синдроме Хейда часты, 
и  они становятся более тяжелыми с  увеличением 
возраста пациента. Это связано с тем, что исклю-
чительное лечение ангиодисплазии без коррекции 
аортального стеноза приводит к  быстрому ее воз-
врату [7]. Поэтому патогенетически обоснован-
ным методом лечения синдрома Хейда является 
протезирование аортального клапана, что позво-
ляет уменьшить риск рецидива ЖКК у >90% боль-
ных [30]. Это было подтверждено в ретроспектив-
ном исследовании, в  котором из 16 пациентов, 
перенесших протезирование аортального клапа-
на, ЖКК из ангиодисплазий случилось лишь в 7% 
случаев [31].

Объяснить патогенетическую обоснованность 
протезирования аортального клапана у  больных 
с синдромом Хейда позволяют публикации, в кото-
рых у больных после его выполнения при правиль-
но подобранном размере протеза уже в первые часы 
наблюдается значительное увеличение количества 
высокомолекулярных мультимеров VWF. Напротив, 
этого не происходит при несоответствии размера 
клапанного протеза пациенту, а также при наличии 
остаточной параклапанной фистулы [3].

В связи с  этим важную роль играет методика 
протезирования аортального клапана у лиц старче-
ского возраста, когда вероятность возникновения, 
а  также рецидива ЖКК достаточно высока. Доля 
таких пациентов достигает 30%. В  такой клиниче-
ской ситуации открытая операция с  использова-
нием искусственного кровообращения может со-
провождаться высоким риском периоперационной 
летальности [32]. В  подобных случаях возможно 
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успешное применение транскатертерного протези-
рования аортального клапана [33, 34].

Таким образом, несмотря на то, что синдром 
Хейда встречается относительно редко, он может 
быть причиной фатальных ЖКК. Оптимальное 
ведение страдающих им пациентов представляет 
сложную и актуальную проблему. Особое внимание 
должно быть уделено больным с тяжелым аорталь-
ным стенозом, коррекция которого предотвратит 
риск кровотечений из сформировавшихся у  них 

ангиодисплазий. Учитывая тот факт, что при дис-
функции клапанного протеза возможен рецидив 
синдрома Хейда, необходим контроль его состо-
яния, что позволит на длительное время избавить 
пациентов от повторного развития этого тяжелого 
осложнения.

Отношения и деятельность: все авторы заявляют 
об отсутствии потенциального конфликта интере-
сов, требующего раскрытия в данной статье.
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