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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ 

АД – артериальное давление 

АКШ – аортокоронарное шунтирование 

АФЛ – антифосфолипидные антитела 

АФС – антифосфолипидный синдром 

АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время 

БВ- болезнь Виллебранда 

ГИТ – гепарин-индуцированная тромбоцитопения 

ГУС – гемолитико-уремический синдром 

ДВС- диссеминированное внутрисосудистое свертывание 

ЖКТ – желудочно –кишечный тракт 

ИТП – иммунная (идиопатическая) тромбоцитопеническая пурпура 

КАФС – катастрофический антифосфолипидный синдром 

КПК – концентрат протромбинового комплекса 

МНО – международное нормализованное отношение 

НМГ – низкомолекулярные гепарины 

НПВС – нестероидные противовоспалительные средства 

НФГ – нефракционированные гепарины 

ОМК – острая массивная кровопотеря 

ОРИТ – отделение реанимации и интенсивной терапии 

ПДФ – продукты деградации фибрина/фибриногена 

ПОН – полиорганной недостаточности 

ПТВ – протромбиновое время 

РАI – ингибитор активатора плазминогена 

РКИ – рандомизированные контролируемые исследования 

РФМК – растворимые фибрин-мономерные комплексы  

СЗП – свежезамороженная плазма 

ТТП – тромботическая тромбоцитопеническая пурпура 

ТЭГ – тромбоэластография 

ТЭЛА – тромбоэмболия легочной артерии 

ФВ – фактор Виллебранда 

 

 

 



ТЕРМИНЫ И ОПРЕДЕЛЕНИЯ 

 

Коагулопатия — патологическое состояние, обусловленное нарушениями 

свертывания крови в сторону гипокоагуляции. 

Тромбофилия – патологическое состояние, вызванное комбинацией факторов риска, 

реализованных развитием тромбоза (тромбозов), объективные сведения о котором 

(которых) могут быть получены в настоящий момент или по данным индивидуального 

анамнеза. 

Тромбоз – прижизненное внутрисосудистое образование масс фибрина с 

клиническими симптомами одной или более артериальных и/или венозных окклюзий и 

выявляемое визуальными методами исследования.  

ДВС-синдром - приобретённое нарушение свертывания крови, сопутствующее 

критическому состоянию, при котором потребляются компоненты свертывающей и 

противосвертывающей систем крови и котороеможет сопровождаться как кровотечением, 

так и микротромбозами. 

Тромбоцитопени́я- состояние, характеризующееся снижением количества ниже 

150*109/л.  

Тромбоцитопатия – нарушение системы гемостаза, в основе которого лежит 

дисфункция тромбоцитов. 

Болезнь Виллебранда – врожденное нарушение свертываемости крови, 

проявляющееся изменением концентрации, структуры или функции фактора фон 

Виллебранда.  

Гемофилия - наследственное заболевание крови, которое вызвано врожденным 

отсутствием или уменьшением количества факторов свертывания крови.  

Термином «тромботические микроангиопатии» обозначают патологические 

состояния, характеризующиеся тромбоцитопенией, микроангиопатической 

гемолитической анемией и распространенным тромбозом мелких кровеносных сосудов 

всего тела, следствием чего является прогрессирующее повреждение и недостаточность 

различных органов. 
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1. КРАТКАЯ ИНФОРМАЦИЯ 

Изменения в системе гемостаза сопровождают практически любое оперативное 

вмешательство. Их направленность и выраженность зависят от многих факторов: от 

характера патологии, объема и травматичности оперативного вмешательства, от 

органоспецифических параметров (разные органы и ткани обладают различной 

тромбопластиновой и фибринолитической активностью), от индивидуальных 

особенностей пациента, от используемых компонентов анестезиологического пособия и 

т.д.  

Классификация периоперационных нарушений свертывания крови выглядит 

следующим образом[1]. 

Наследственные нарушения гемостаза: 

 Антифосфолипидный синдром 

 Гемофилия А 

 Гемофилия В 

 Болезнь фон Виллебранда 

Приобретенные нарушения гемостаза: 

 ДВС-синдром 

 Печеночная коагулопатия 

 Уремическая коагулопатия 

 Травматическая (гемодилюционная) коагулопатия 

 Приобретенные тромбоцитопении и тромбоцитопатии. 

 

2.ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ НАРУШЕНИЙ СИСТЕМЫ 

ГЕМОСТАЗА 

Синдром диссеминированного внутрисосудистого свертывания (ДВС) крови 

является одним из наиболее часто встречающихся нарушений системы гемостаза. 

Синдром характеризуется рассеянным внутрисосудистым свертыванием крови, 

образованием множества микросгустков фибрина и агрегатов клеток (тромбоцитов, 

эритроцитов, лейкоцитов), которые образуются в капиллярах и вызывают блокаду 

микроциркуляции органов [1, 2]. 

Считается, что ДВС-синдром возникает в результате дисбаланса между 

системами коагуляции и антикоагуляции с одной стороны и фибринолизом с другой. Это 

становится понятным, если учесть, что тромбин, отображающий коагуляционную 

систему, и плазмин, характеризующий фибринолитическую систему, являются 

ключевыми медиаторами ДВС-синдрома.  Тромбин приводит к патологической 



внутрисосудистой циркуляции сгустков фибрина, отложению их и тромбоцитов в зоне 

микроциркуляции, к потреблению факторов коагуляции. Плазмин разрушает фибриноген, 

фибрин и факторы коагуляции, производя фибрин- мономеры и D-димеры, характерные 

для ДВС-синдрома. Активация фибринолиза при прокоагулянтном сдвиге является 

компенсаторной реакцией организма, направленной на восстановление сосудистой 

проходимости и предотвращение полиорганной недостаточности. Генерализованная 

гиперактивация фибринолиза может сама по себе являться индуктором патогенеза 

ДВС-синдрома, например, при лейкозах, простатэктомии, искусственном 

кровообращении, печеночной недостаточности, длительных оперативных 

вмешательствах [3-5].  

ДВС-синдром - неспецифическое нарушение системы гемостаза, являющееся 

наиболее частым осложнением большинства патологических процессов, которое, в свою 

очередь, становится важнейшим звеном механизма прогрессирования, резкого 

отягощения, а зачастую и неблагоприятного исхода болезни. Наиболее частые причины 

развития ДВС-синдрома представлены ниже [1, 2]. 

Повреждение тканей 

 Травмы  

 Раздробления/краш-синдром 

 Повреждения центральной нервной системы  

 Тепловой удар  

 Ожоги 

 Гемолитические трансфузионные реакции  

 Острое отторжение трансплантата 

Неоплазия 

 Рак  

 Лейкемия 

 Химиотерапия рака  

 Распадающаяся опухоль 

Инфекции 

 Грамм-положительные бактерии 

 Грамм-отрицательные бактерии 

 Спирохеты 

 Риккетсии 

 Простейшие 



 Грибы 

 Вирусы   

Акушерская патология 

 Преждевременная отслойка плаценты  

 Предлежание плаценты, нарушения плацентации, прорастание плаценты  

 Замершая беременность 

 Эмболия околоплодными водами 

 Атония матки  

 Прерывание беременности (терапевтическое)  

 Гестоз 

Прочие причины 

 Шок 

 Утопление, особенно в пресной воде  

 Жировая эмболия 

 Аневризма аорты  

 Гигантские гемангиомы 

 Укусы некоторых змей 

По данным Воробьевой Н.А. [6], обнаружена связь полиморфных вариантов гена 

PAI-1 с клинической картиной тяжести ДВС-синдрома. Аллель 4G гена PAI-1 

встречается у пациентовс ДВС-синдромом, для которого характерна значительная 

депрессия активности фибринолиза и максимальная выраженность симптомов ПОН. 

Классификация ДВС-синдром [7]: 

- явный (клинический) ДВС-синдром (характерно наличие генерализованного или 

локального тромбогеморрагического синдрома); 

- неявный (лабораторный) ДВС-синдром (характерно наличие лабораторных нарушений 

без клинической манифестации).  

Печеночная коагулопатия. Механизм развития [8]: 

– снижение синтеза факторов коагуляции; 

– синтез дефектных факторов коагуляции (патологический фибриноген); 

– дефицит витаминаК (пищевой дефицит, нарушенный синтез витамин К - зависимых 

факторов, нехватка желчных солей - обструктивная желтуха); 

– тромбоцитопения (гиперспленизм с секвестрацией тромбоцитов, снижение продукции 

тромбопоэтина); 

– сниженная деградация активированных факторов коагуляции (ДВС-синдром); 



– повышенная активация фибринолитической системы - гиперфибринолиз. 

Клиническая характеристика: экхимозы, желудочно-кишечные кровотечения, 

кровотечение из варикозных вен, носовое кровотечение, кровоточивость из мест 

венепункций, кровотечения, вызванные процедурами.  

Уремическая коагулопатия. Дисфункция тромбоцитов и снижение 

взаимодействия стенки сосуда и тромбоцитов (один из возможных механизмов этого – 

повышение синтеза и экспрессии оксида азота эндотелием) - основные причины 

кровотечений  при уремии. Агрегация тромбоцитов может ингибироваться такими 

веществами, как гуанидин, янтарная кислота, фенолы, мочевина и "молекулы средней 

массы" в концентрациях, обнаруженных при уремии. Остаточное количество препарата 

группы гепарины используемого при гемодиализе, также может вносить вклад в 

геморрагические проявления при уремии. Определенный вклад в геморрагии вносит 

анемия: патогенетические механизмы этого неясны, но после гемотрансфузии 

уменьшается время кровотечения и геморрагический синдром.   

У пациентов с уремией выраженность нарушения функции тромбоцитов 

коррелирует с тяжестью уремии и анемии. На фоне уремии нарушается адгезия, 

активация и агрегация тромбоцитов и повышается продукция тромбоксана A2. Время 

свертывания крови у большинства пациентов с уремией увеличивается до 30 и более 

минут [9].  

Травматическая коагулопатия. Примерно у трети всех пациентов с 

травматическими кровотечениями при госпитализации диагностируют коагулопатию. 

Эта группа пациентов демонстрирует значительное увеличение частоты полиорганной 

недостаточности и смерти по сравнению с пациентами с похожими травмами при 

отсутствии коагулопатии. Ранняя острая коагулопатия, связанная с травматическим 

поражением, была признана многофакторным первичным состоянием, которое является 

результатом сочетания шока, вызванного кровотечением, образования комплекса 

тромбин-тромбомодулин в травмированной ткани и активации фибринолитических и 

антикоагулянтных механизмов (Приложение Г1) [10]. Различные факторы оказывают 

влияние на тяжесть нарушения коагуляции. С одной стороны, коагулопатия зависит 

от влияния факторов окружающей среды и терапии, которые способствуют развитию 

ацидемии, гипотермии, дилюции, гипоперфузии и истощению факторов свертывания 

крови. С другой стороны, это состояние изменяется под влиянием индивидуальных 

факторов пациента, включая генетический фон, сопутствующие заболевания, воспаления 

и лекарственные средства, особенно пероральные антикоагулянты и введение жидкости 

на догоспитальном этапе. 



Тромбоцитопении. Выделяют три патофизиологические причины развития 

тромбоцитопении: нарушение продукции тромбоцитов, перераспределение тромбоцитов 

и ускоренное их разрушение (Приложение Г2) [11, 12]. 

Тромбоцитопения не имеет каких-либо специфических симптомов и клинических 

признаков. Единственным характерным признаком тромбоцитопении является 

появление петехиальной сыпи на коже и слизистых оболочках. Сыпь обычно наиболее 

выражена на коже нижних конечностей (из-за высокого гидростатического давления). 

Нарушение продукции тромбоцитов может быть обусловлено повреждением 

костного мозга, в этом случае страдают все три гемопоэтических ростка и развивается 

аплазия костного мозга (апластическая анемия). Уменьшение содержания 

мегакариоцитов в костном мозге наблюдается во время лучевой и химиотерапии 

злокачественных новообразований; в результате действия ряда токсических веществ, 

например бензола и инсектицидов; при применении ряда лекарственных препаратов: 

тиазидных диуретиков, спирта, эстрогенов; при вирусных гепатитах. Инфильтрация 

костного мозга злокачественными клетками тоже вызывает нарушение тромбопоэза. 

Опухоли самой кроветворной системы - миелома, острый лейкоз, лимфома, а также 

миелопролиферативные заболевания также часто приводят к нарушениям тромбопоэза; 

реже встречаются метастатическая карцинома и болезнь Гоше. Неэффективный 

тромбопоэз наблюдается также при дефиците витамина B12 и фолиевой кислоты, 

включая пациентов с алкоголизмом и нарушениями метаболизма фолиевой кислоты. В 

последнем случае все нарушения образования тромбоцитов быстро регрессируют на 

фоне адекватной витаминотерапии.  

К заболеваниям, обусловленным повышенной скоростью разрушения тромбоцитов 

неиммунной природы, относятся тромботическая тромбоцитопеническая пурпура 

(TTП), гемолитический уремический синдром (ГУС) и HELLP-синдром. Несмотря на то, 

что патогенез каждого из этих заболеваний отличен от других, все они могут 

приводить к тромбообразованию и развитию органной недостаточности.   

Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура.В симптомокомплексTTП 

входят: лихорадка; тромбоцитопения без лабораторных признаков ДВС (нормальные 

ПТВ, АЧТВ и содержание фибриногена); множественные окклюзии мелких кровеносных 

сосудов (сгустки тромбоцитов) с поражением почек, центральной нервной системы, 

иногда – кожи и дистальных сегментов конечностей; микроангиопатическая 

гемолитическая анемия (следствие механической фрагментации эритроцитов при 

прохождении их через закупоренные тромбоцитами артериолы). Однако наиболее часто 

наблюдаются три симптома: фрагментация эритроцитов, тромбоцитопения и 



повышение уровня лактатдегидрогеназы в крови вследствие гемолиза; наличия этой 

триады симптомов достаточно для постановки диагноза. ТТП может поражать целые 

семьи; может носить спорадический характер и возникать без видимой причины 

(идиопатическая ТТП); принимать хронический рецидивирующий характер; развиваться 

как осложнение после трансплантации костного мозга или как побочный эффект при 

лечении, тиклопидином, митомицином С, интерфероном-α, пентостатином, 

гемцитабином, такролимусом или циклоспорином. ТТП – это наиболее яркий пример 

повышенного разрушения тромбоцитов вследствие их активации, агрегации и 

тромбообразования с развитием органной недостаточности. В основе патогенеза 

лежит снижение активности протеазы, деградирующей фактор Виллебранда (дефицит 

ADAMTS13), обусловленное мутацией кодирующего ее гена ADAMTS13; это приводит к 

тому, что в крови постоянно циркулируют сверхкрупные мультимеры фактора 

Виллебранда.  

Гемолитико-уремический синдром. ГУС наиболее часто развивается у детей с 

диареей, обусловленной Escherichiacoliили родственными ей бактериями. Заболевание 

начинается с развития почечной недостаточности; тромбоцитопения и анемия 

выражены не так значительно, как при ТТП, кроме того, отсутствует неврологическая 

симптоматика. За исключением редких случаев тяжелого течения ГУС у 

новорожденных, проведения плазмафереза или трансфузии СЗП не требуется. В 

большинстве случаев заболевание регрессирует самостоятельно на фоне гемодиализной 

поддержки, уровень смертности составляет менее 5%. Напротив, у взрослых при 

инфицировании E. coliможет развиваться синдром, сочетающий в себе черты ГУС и 

ТТП с несколько менее выраженным поражением почек. Уровень смертности среди 

детей старшего возраста и взрослых более существенный, поэтому лечение должно 

включать и гемодиализ, и плазмаобмен вне зависимости от характера заболевания.  

HELLP-синдром.Тромбоцитопения часто осложняет течение беременности. Во 

время беременности у 6-7% женщин наблюдается умеренная тромбоцитопения (уровень 

тромбоцитов от 70000 до 150000 в мкл) – она является следствием тех же 

физиологических изменений, что лежат в основе развития дилюционной анемии 

беременных. У 1-2% беременных тромбоцитопения сочетается с гипертензией, а у 50% 

женщин с преэклампсией и к моменту родов развивается ДВС-подобное состояние с 

тяжелой тромбоцитопенией (уровень тромбоцитов 20000 - 40000 в мкл). Это состояние 

получило название HELLP-синдром: гемолиз эритроцитов (H – hemolysis) сочетается с 

повышением уровня печеночных ферментов (EL – liverenzymes) и тромбоцитопенией (LP 

– lowplatelet). С точки зрения патофизиологии HELLP-синдром очень похож на ТТП. Для 



успешного лечения необходимо контролировать артериальное давление пациентки; 

выздоровление обычно происходит самопроизвольно после завершения родов. Однако у 

некоторых пациенток после родов может развиваться развернутый симптомокомплекс 

ТТП-ГУС. Послеродовая ТТП – это тяжелое угрожающее жизни заболевание с плохим 

прогнозом.  

Часто тромбоцитопения развивается при аутоиммунной патологии. Тяжесть ее 

при этом значительно варьирует. В некоторых случаях уровень тромбоцитов 

снижается до 1000-2000 в мкл, в других - не опускается ниже 20000/мкл или вообще 

может быть почти нормальным. Диагноз иммунной деструкции тромбоцитов 

выставляется на основании клинических признаков, увеличения количества ретикулярных 

(содержащих РНК) тромбоцитов в крови  и увеличения количества и плоидности 

мегакариоцитов в костном мозге. Увеличение общей массы мегакариоцитов в костном 

мозге в отсутствии прочих причин считается признаком компенсации низкого срока 

жизни тромбоцитов в периферической крови.  

Лекарственная аутоиммунная тромбоцитопеническая пурпура.Некоторые 

лекарственные препараты способны вызывать развитие иммунной тромбоцитопении. 

Даже при первом введении лекарственного препарата уже через несколько часов может 

развиваться тяжелая тромбоцитопения из-за наличия у пациента готовых антител. 

Такое развитие событий с разной частотой (0%–13%) наблюдается при применении 

ингибиторов IIb/IIIa рецепторов. Стимулировать образование антител способны и 

некоторые другие препараты:метилдопа, сульфаниламиды, однако они не являются 

облигатными гаптенами.   

Гепарин-индуцированная тромбоцитопения.У большинства пациентов, 

получающих нефракционированный гепарин, в течение первого же дня после начала его 

введения происходит умеренное снижение уровня тромбоцитов – развивается ГИТ I 

типа (неиммунная ГИТ). Ее развитие вызвано умеренным уменьшением длительности 

жизни тромбоцитов вследствие пассивного связывания с ниминефракционированного 

гепарина. Все нарушения преходящи и клинически не значимы. Вторая форма ГИТ – ГИТ 

II типа или иммунно-опосредованная ГИТ – заслуживает большего внимания. У 

пациентов, получающих препарат группы гепарины более 5 дней, могут образовываться 

антитела к комплексу гепарин-тромбоцитарный фактор 4, которые способны 

связываться с Fc-рецепторами тромбоцитов и запускать активацию и агрегацию 

тромбоцитов. Активация тромбоцитов ведет к новому высвобождению гепарин-

тромбоцитарного фактора 4 и к образованию микрочастиц тромбоцитов, которые 

обладают прокоагулянтным действием. Комплекс гепарин-тромбоцитарный фактор 4 



связывается с эндотелиальными клетками и стимулирует образование тромбина. Invivo 

все это приводит к повышенному потреблению тромбоцитов с развитием 

тромбоцитопении и к венозным и/или артериальным тромбозам. Вероятность развития 

ГИТ II типа варьирует в зависимости от типа и дозы препарата группы гепарины, а 

также от продолжительности гепаринотерапии. У пациентов с ГИТ на фоне 

продолжающейся гепаринотерапии значительно повышается риск тромбозов 

(абсолютный риск 30%-75%).  

При введении нефракционированного гепарина на протяжении более пяти дней у 

пациентов следует рутинно контролировать уровень тромбоцитов. Снижение 

количества тромбоцитов более чем на 50% от исходного уровня вне зависимости от 

абсолютных значений может свидетельствовать о появлении антител ГИТ II типа и 

диктует необходимость отмены любого препарата группы гепарины и замены его на 

прямой ингибитор тромбина или ингибитор его образования, например,фондапаринукс 

натрия. Острая форма ГИТ II типа может развиваться при повторном введении любого 

препарата группы гепарины в течение 20 дней после его отмены. При наличии у пациента 

антител повторное введение любого препарата группы гепарины может вызывать 

острую реакцию с развитием тяжелого диспноэ, потрясающего озноба, обильного 

потоотделения, гипертензии и тахикардии. Продолжение введения любого препарата 

группы гепарины таким пациентам сопряжено с фатально высоким риском 

тромбоэмболических осложнений.   

Иммунная (идиопатическая) тромбоцитопеническая пурпура.Тромбоцитопения, 

не связанная с приемом каких-либо лекарственных препаратов, инфекциями или 

аутоиммунными заболеваниями обычно классифицируется как идиопатическая 

тромбоцитопеническая (аутоиммунная) пурпура (ИТП). Диагноз выставляется путем 

исключения всех возможных причин деструкции тромбоцитов неимунной и имунной 

этиологии. Заболевание у взрослых развивается остро, в большинстве случаев 

происходит переход в хроническую форму ИТП, при которой для поддержания более или 

менее нормального уровня тромбоцитов на фоне снижения длительности их жизни 

происходит повышение скорости продукции новых тромбоцитов костным мозгом. 

Угроза кровотечений возникает лишь при очень выраженном снижении уровня 

тромбоцитов. Это отражает повышение скорости производства тромбоцитов 

костным мозгом и их более высокую функциональную активность, которые 

компенсируют снижение длительности их жизни вследствие ускоренной деструкции. У 

пациентов с хронической ИТП уровень тромбоцитов обычно составляет от 20.000 до 

100.000 в мкл. В наиболее тяжелых случаях длительность жизни тромбоцитов может 



уменьшаться до нескольких дней и даже часов; деструкция их происходит главным 

образом в селезенке. Срок жизни переливаемых донорских тромбоцитов также 

сокращается.  

Тромбоцитопатии [11, 12]. Приобретенные нарушения функции тромбоцитов 

развиваются на фоне гемопоэтической патологии, системных заболеваний и в 

результате приема ряда лекарственных препаратов. Зачастую эти нарушения 

настолько характерны, что для постановки диагноза достаточно лишь наличия 

определенных клинических условий или сведений о приеме тех или иных лекарственных 

препаратов.   

У пациентов с миелопролиферативной патологией (с истинной полицитемией, 

миелоидной метаплазией, идиопатическим миелофиброзом, эссенциальной 

тромбоцитемией, хронической миелогенной лейкемией) часто развиваются нарушения 

функции тромбоцитов. У некоторых из них значительно повышен уровень тромбоцитов 

и имеется склонность к повышенной кровоточивости и к развитию артериальных и 

венозных тромбозов, или и то и другое. У пациентов с истинной полицитемией 

увеличение объема циркулирующей крови и повышение ее вязкости создают 

дополнительные условия для развития тромбозов. Лабораторные проявления могут 

значительно варьировать. Наиболее существенные из них заключаются в нарушении 

адреналин-индуцированной агрегации тромбоцитов.  

Некоторые лекарственные препараты также оказывают негативное влияние на 

функцию тромбоцитов. Хорошо известно о действии на тромбоциты 

ацетилсалициловой кислоты и нестероидных противовоспалительных средств (НПВС). С 

точки зрения клиники все эти препараты являются слабыми ингибиторами функции 

тромбоцитов и сами по себе обычно не вызывают тяжелых кровотечений. Однако на 

фоне действия других отягчающих факторов (применение антикоагулянтов, нарушение 

деятельности ЖКТ, хирургические вмешательства) они все-таки способны приводить к 

развитию кровотечений. Некоторые пищевые продукты и пищевые добавки 

(аскорбиновая кислота, альфа-токоферола ацетат, омега-3 жирные кислоты, гриб 

китайского черного дерева) также могут оказывать обратимое ингибирующее влияние 

на тромбоциты. Адгезию, активацию и агрегацию тромбоцитов угнетают также 

пенициллины (карбенициллин, пенициллин, тикарциллин, ампициллин, нафциллин), 

цефалоспорины (моксалактам, цефотаксим). Для развития кровотечений на фоне 

введения антибиотиков требуется наличие дополнительных отягчающих факторов, так 

как при назначении их относительно здоровым пациентам кровотечений обычно не 

наблюдается. Существенное влияние на функцию тромбоцитов оказывают декстраны. 



Гидроксиэтилкрахмалы в меньшей степени влияют на агрегацию тромбоцитов, данный 

эффект зависит от молекулярного веса крахмалов – наименьшее влияние на функцию 

тромбоцитов оказывают низкомолекулярные (130/0,4) гидроксиэтилкрахмалы.  

Антифосфолипидный синдром (АФС) - симптомокомплекс, включающий 

рецидивирующие тромбозы (артериальный и/или венозный), акушерскую патологию 

(чаще синдром потери плода) и связанный с синтезом антифосфолипидных антител 

(АФЛ): антикардиолипиновых антител (аКЛ) и/или волчаночного антикоагулянта (ВА), 

и/или антител к α2-гликопротеин I [13, 14]. АФС является моделью аутоиммунного 

тромбоза и относится к тромбофилиям.  

Катастрофический антифосфолипидный синдром (КАФС) характеризуется 

вовлечением в патологический процесс многих органов за короткий период времени.  

Гистологическая картина проявляется наличием окклюзии мелких сосудов и 

лабораторными маркёрами в крови являются антифосфолипидные антитела (АФЛ). С 

точки зрения патофизиологии, КАФС – тромботическая микроангиопатия, 

характеризующаяся диффузной тромботической микроваскулопатией. И хотя, частота 

КАФС составляет 1% из всех случаев АФС, они обычно представляют собой жизненно-

угрожающие состояния в 30-50% случаев со смертельным исходом [15]. 

Наиболее частыми наследственными нарушениями гемостаза, с которыми 

возможно столкнуться во время периоперационного периода, являются [16]:  

 гемофилия А, 

 гемофилия В, 

 болезнь Виллебранда. 

В Приложении Г3 представлены данные о частоте встречаемости наследственных 

коагулопатий. 

Гемофилия А[17]. Тяжесть течения гемофилии А тесным образом коррелирует с 

уровнем активности фактора VIII. При тяжелом течении активность фактора VIII 

составляет менее 1% от нормального диапазона (<0,01 Ед/мл), диагноз обычно 

устанавливается в раннем детстве из-за частых спонтанных кровоизлияний в суставы, 

мышцы и жизненно важные органы. Таким пациентам требуется постоянная 

заместительная терапия препаратами VIII фактора, и даже на фоне такой терапии 

сохраняется вероятность развития прогрессирующей деформирующей артропатии. При 

уровне фактора VIII 1% - 5% от нормального заболевание протекает более мягко. Такие 

пациенты подвержены повышенному риску геморрагических осложнений во время 

оперативных вмешательств, однако спонтанные кровотечения у них случаются реже. У 

пациентов с уровнем активности фактора VIII более 5% заболевание протекает в 



мягкой форме и может быть не диагностировано в детском возрасте. Тем не менее, 

выполнение больших хирургических вмешательств сопровождается у них высоким 

риском развития массивных кровотечений. Женщины-носительницы гена гемофилии А 

также могут быть подвержены риску хирургических геморрагических осложнений. У 

пациентов с тяжелой гемофилией А значительно увеличено АЧТВ, в то время как в более 

легких случаях АЧТВ увеличивается лишь на несколько секунд. Ввиду того, что внешний 

путь коагуляции не страдает, показатель ПТВ у пациентов с гемофилией не изменяется. 

Гемофилия В[18]. Клинические проявления заболевания у больных гемофилией В 

сходны с клиническими проявлениями гемофилии А. Снижение уровня фактора IX ниже 

1% связано с развитием массивных кровотечений, у пациентов с уровнем фактора IX от 

1% до 5% заболевание протекает более мягко. При уровне фактора IX от 5% до 40% 

заболевание протекает в очень мягкой форме. При уровне активности фактора IX более 

5% заболевание может не диагностироваться вплоть до проведения какого-либо 

оперативного вмешательства либо экстракции зуба. Для гемофилии В, также, как и для 

гемофилии А, характерно удлинение АЧТВ и нормальное значение ПТВ.  

Ингибиторные формы гемофилии [17, 18]. У пациентов с гемофилией А высок 

риск появления ингибиторов фактора VIII, в случаях тяжелой гемофилии он составляет 

30%-40%. При гемофилии В риск появления ингибиторов фактора IX меньше и 

составляет 3%-5%. Для обнаружения ингибитора необходимо провести исследование, 

называемое тестом смешивания. Для его выполнения плазма пациента смешивается с 

нормальной плазмой в соотношении 1:1, затем оценивается, изменилось ли после 

смешивания удлиненное АЧТВ пациента. При классической гемофилии А без ингибиторов 

фактора VIII удлиненное АЧТВ уменьшится на 4 секунды или меньше. При наличии же у 

пациента ингибиторов фактора VIII АЧТВ не изменится. Сходная ситуация может 

развиться и у пациентов без предсуществующей патологии гемостаза. Она носит 

название приобретенной гемофилии. Приобретенная гемофилия – патологическое 

состояние, характеризующееся острым развитием геморрагического синдрома, 

обусловленного выработкой аутоантител (ингибитора), чаще к фактору VIII 

свертывания, и проявляющееся тяжелыми кровотечениями, спонтанными и 

посттравматическими, часто угрожающими жизни, у лиц без геморрагических 

проявлений в анамнезе. Приобретенная гемофилия А относится к редкому виду 

заболеваний, с частотой диагностики от 0,2 до 1,0 на миллион населения в год. 

Болезнь Виллебранда [19] наследуется по аутосомно-доминантному или 

аутосомно-рецессивному типу; предположительно распространенность ее составляет 

от 1/100 до 3/100.000 человек. Однако, распространенность тяжелой формы болезни, 



сопровождающейся развитием угрожающих жизни кровотечений, составляет в 

западных странах 5 случаев на 1.000.000 человек. Как и все прочие заболевания, связанные 

с функциональными дефектами тромбоцитов, болезнь Виллебранда (БВ) проявляется 

кровотечениями из кожи и слизистых оболочек, особенно часто – носовыми 

кровотечениями, склонностью к образованию синяков, меноррагиями, желудочно-

кишечными и десневыми кровотечениями. Ввиду того, что фактор Виллебранда служит 

транспортным протеином для фактора VIII и увеличивает период его полувыведения, у 

некоторых пациентов с БВ наблюдается еще и удлинение АЧТВ. Скрининговые 

лабораторные исследования для выявления БВ включают определение времени 

свертывания крови, количества тромбоцитов, ПТВ и АЧТВ. Для подтверждения 

диагноза БВ требуются дополнительные исследования: определение уровня и активности 

ФВ.  

Выделяют три типа болезни Виллебранда. 1 тип – наиболее распространенный 

вариант БВ, на его долю приходится около 80% всех случаев БВ. В основе лежит 

количественный дефицит ФВ. Клинически тяжесть  заболевания значительно варьирует 

и коррелирует со степенью снижения уровня ФВ и фактора VIII в плазме пациента. У 

пациентов с повторными выраженными кровотечениями в анамнезе количество и 

активность ФВ снижены до 15-25% от нормальных значений. При развитии 

кровотечений им требуется неотложная агрессивная терапия, а перед проведением 

даже небольших оперативных вмешательств – профилактика. Беременность, прием 

эстрогенов и воспаление приводят к повышению уровня ФВ и могут маскировать наличие 

у пациента БВ 1 типа.   

БВ 2 типа характеризуется качественной недостаточностью ФВ в плазме. Это 

может быть следствием уменьшения количества наиболее крупных полимеров ФВ (БВ 

2A и 2B типа) или разнообразных изменений антигенной структуры ФВ и процессов 

связывания его с фактором VIII (БВ 2M и 2N типа). БВ 3 типа характеризуется 

практически полным отсутствием ФВ в циркулирующей крови и очень низким уровнем 

активности как ФВ, так и фактора VIII (3-10% от нормальных значений). У 

пациентовразвиваются тяжелые кровотечения из слизистых оболочек, гемартрозы и 

внутримышечные гематомы (как при гемофилии А или В). Однако в отличие от 

классических гемофилий время свертывания крови у них значительно возрастает.   

 



3. ПЕРИОПЕРАЦИОННАЯ ДИАГНОСТИКА НАРУШЕНИЙ 

СИСТЕМЫ ГЕМОСТАЗА 

 Предоперационную оценку системы гемостаза рекомендуется начинать со сбора 

гемостазиологического анамнеза[20, 21](уровень убедительности рекомендаций 

I, уровень достоверности доказательств – С).  

Комментарии. Рекомендуемые вопросы для сбора гемостазиологического 

анамнеза [12, 17, 22, 23]. 

1. Были ли у Вас когда- либо длительное кровотечение, припухлость языка или 

внутренней поверхности щек после прикусывания? 

2. Были ли у Вас синяки размером более рублевой монеты без очевидной 

причины или повреждения? Если да, то какой величины был этот синяк? 

3. Как часто Вам удаляли зубы, и как долго длилось кровотечение? Возникало 

ли кровотечение на следующий день? 

4. Какие хирургические операции Вы перенесли, в том числе малые, такие как 

биопсия кожи? Не замечали ли Вы образования кровоподтеков вокруг 

операционной раны или других повреждений кожи? 

5. Были ли у Вас заболевания в течение последних 5 лет, требовавших 

врачебной помощи? Если да, то какие? 

6. Какие лекарства, включая аспирин, таблетки от головной боли, простуды, 

менструальных спазмов и прочих болей Вы принимали в течение последних 7- 9 

дней? 

7. Страдает ли кто-нибудь из Ваших кровных родственников от необычных 

кожных кровоизлияний или кровотечений после хирургических вмешательств? 

Возникала ли необходимость переливания крови для восполнения кровопотери? 

8. Есть ли у Вас варикозно расширенные вены? 

9. Наблюдалась ли у Вас или ваших кровных родственников тромбозы глубоких 

вен или тромбоэмболия легочной артерии? 

10. Были ли у Вас или ваших кровных родственников инфаркт миокарда, 

ишемический инсульт? 

11. Наблюдались ли у вас постоянные меноррагии при отсутствии фиброзных 

опухолей или других аномалий матки? 

12. Принимали ли Вы контрацептивы или препараты, содержащие эстрогены 

или прогестерон? 

13. Не было ли у Вас невынашиваемости беременности или неудачных попыток 

ЭКО? 



Существует два подхода к дооперационному анализу состояния системы 

гемостаза. Один из них заключается в лабораторном скрининге всех пациентов, которым 

планируется оперативное вмешательство. Рекомендуется определять АЧТВ, ПТВ 

(МНО, протромбин по Квику), количество тромбоцитов и концентрацию фибриногена. 

Чувствительность этих гемостазиологических тестов в прогнозировании массивного 

кровотечения среди 4499 пациентов составляет 18%, специфичность - 90%, 

положительный прогноз - 3%, отрицательный прогноз - 98%; т.е. корреляции между 

результатами предоперационных скрининговых тестов и возникновением хирургического 

кровотечения не наблюдалось [20, 21].  

Почему скрининговых тестов недостаточно для прогнозирования операционных 

кровотечений [16]? 

• Диагноз пациентам, страдающим гемофилией А или В, выставляется очень рано и на 

всю жизнь. Соответственно, дооперационное скрининговое исследование 

неэффективно и не нужно, так как диагноз заранее известен. 

• Большинство послеоперационных кровотечений не связаны с нарушениями системы 

гемостаза, а обусловлены хирургическими или техническими причинами, которые 

эффективно устраняются хирургическими методами. Предоперационный скрининг не 

позволяет прогнозировать ошибки оператора. 

• Тесты, используемые для скрининга, были разработаны для статической оценки 

состояния системы гемостаза. В силу этого они не отражают происходящих 

изменений в таких динамичных ситуациях, как травма или оперативное 

вмешательство.  

Второй, более рациональный подход заключается в поэтапном 

гемостазиологическом скрининге: сбор анамнеза → выявление пациентовс высоким 

риском кровотечения → лабораторное обследование в группе высокого геморрагического 

риска.  

Безопасные гемостатические условия для выполнения хирургического 

вмешательства [12, 16]: 

 тромбоциты ≥ 50000/мкл (≥ 100000/мкл для больших вмешательств);  

 МНО ≤ 1,5; 

 АЧТВ ≤ 45 с (отношение к нормальному АЧТВ ≤ 1,5). 

 Во время оперативного вмешательства рекомендуется проводить лабораторный 

мониторинг системы гемостаза - определение ПТВ, АЧТВ, уровня фибриногена и 

количества тромбоцитов [12, 16] (уровень убедительности рекомендаций I, 

уровень достоверности доказательств – С). 



 При больших хирургических вмешательствах, сопряженных с большой 

кровопотерей, рекомендуется гемостазилогический мониторинг, основанный на 

тромбоэластографии (ТЭГ) [24, 25,26, 28, 29](уровень убедительности 

рекомендаций I, уровень достоверности доказательств – В). 

Комментарии: ТЭГ в настоящее время является «золотым стандартом» 

интраоперационного мониторинга гемостаза, позволяя регистрировать процесс 

свертывания крови на основе изменения упругости сгустка крови во времени, а 

также ретракцию и лизис уже образовавшегося сгустка. ТЭГ позволяет получать 

информацию о состоянии тромбоцитарного, плазменного звеньев системы 

гемостаза и фибринолиза в целом. Состояния гипо-, гипер- и нормокоагуляции, а 

также активации фибринолиза легко можно определить уже по характеру кривой 

ТЭГ [19, 27]. 

 Для дифференциальной диагностики гипокоагуляции, обусловленной свободным 

гепарином, целесообразно применение кювет, обработанных гепариназой, которая 

является эффективным агентом нейтрализации гепарина.  

Интегральный параметр ТЭГ - качество сгустка (максимальная амплитуда - МА) 

предлагалось использовать в качестве контроля эффективности применения 

концентратов фибриногена и протромбинового комплекса при тяжелой травме 

[28]; для контроля применения концентрата фибриногена в кардиохирургии (оценка 

эффекта препарата, основанная на целевом значении MА ТЭГ может снизить 

кровопотерю и потребность в трансфузии после АКШ) [26]; для оценки 

фибринолиза при трансплантации печени и определения показаний к транексамовой 

кислоте (такая методика позволяет снизить использование СЗП и частоту 

тромбоэмболических осложнений [29]; для решения вопроса о возможности 

выполнения эпидуральной анестезии после массивной трансфузии [30]; для 

выявления пациентов с риском тромбоэмболических осложнений; для оценки 

гемостатических свойств тромбоцитов exvivo и в тромбоцитных концентратах. 

Трансфузионный алгоритм, включающий ТЭГ-мониторинг коагуляции эффективно 

снижает кровопотерю и переливание аллогеных препаратов крови, повышает 

безопасность и экономическую эффективность гемостатической терапии в 

кардиохирургии, абдоминальной хирургии, при тяжелой травме и кровотечении [26-

33]. 

 

При выявлении нарушений гемостазиологических тестов необходимо провести 

дифференциальную диагностику приобретенных нарушений системы гемостаза. В 



алгоритме дифференциальной диагностики приобретенных нарушений гемостаза 

используются лабораторные тесты, позволяющие провести дифференциальную 

диагностику нарушений гемостаза: АЧТВ, ПТВ, количество тромбоцитов, маркеры 

активации системы гемостаза (фибрин-мономеры, D-димеры) (Приложение Г4) [22, 23]. 

При проведении дифдиагностики нарушений гемостаза невозможно интерпретировать 

лабораторные данные без их сопоставления с клиникой. 

Если у пациента при анализе лабораторных тестов выявляется только снижение 

уровня тромбоцитов, то можно говорить об изолированной тромбоцитопении. 

Изолированное удлинение ПТВ (МНО) может быть следствием приема непрямых 

антикоагулянтов или обусловлено дефицитом витамина К. Изолированное повышение 

АЧТВ наблюдается при назначении пациенту терапевтических доз 

нефракционированного гепарина. В противном случае, если больной не получает 

нефракционированный гепарин, то, в первую очередь, необходимо исключить ошибки 

преаналитического этапа (дефект отбора проб крови, длительное хранение проб  крови и 

т.д.), для этого выполняется повторное определение АЧТВ. При удлинении АЧТВ при 

повторном анализе необходимо думать о наследственном дефиците отдельных 

факторов внутреннего пути свертывания (гемофилии А и В и т.д.), для исключения 

которого выполняется исследование активности факторов свертывания крови. 

Если при анализе скрининговых гемостазиологических данных выявляется два и 

более нарушения, то в первую очередь необходимо исключить ДВС-синдром. 

Обязательное условие диагностики ДВС-синдрома – повышение уровня маркеров 

активации системы гемостаза – фибрин-мономеров, ПДФ и D-димеров. Кроме того, 

должны присутствовать другие наиболее достоверные критерии наличия ДВС-синдрома 

– удлинение  ПТВ и/или снижение количества тромбоцитов. Необходимо отметить, что 

данные лабораторных изменений гемостаза характерны в первую очередь для острого, 

т.е. явного ДВС-синдрома; при лабораторном ДВС-синдроме изменения скрининговых 

гемостазиологических тестов может не наблюдаться.   

При диагностировании ДВС-синдрома пациенту должно быть проведено 

расширенное гемостазиологическое исследование, позволяющее уточнить стадию и 

вариант течения данной коагулопатии. Обязательным компонентом такого 

исследования должен быть инструментальный метод диагностики 

(тромбоэластография), позволяющий определить вариант течения ДВС-синдрома и 

степень компенсации системы гемостаза. 

У пациента, у которого ДВС-синдром исключен, необходимо проводить 

дифференциальную диагностику между печеночной, уремической и травматической 



коагулопатиями. Необходимо не забывать, что у одного больного возможно сочетание 

нескольких коагулопатий. Постановка правильного диагноза возможна при совместной 

интерпретации лабораторных и клинических данных. Удлинение ПТВ и снижение 

содержания тромбоцитов (возможно также удлинение АЧТВ) на фоне печеночной 

дисфункции свидетельствует о наличии печеночной коагулопатии; снижение количества 

и агрегационной активности тромбоцитов (возможно также удлинение АЧТВ и ПТВ) на 

фоне почечной недостаточности – об уремической коагулопатии; удлинение АЧТВ и 

снижение содержания тромбоцитов (возможно также удлинение ПТВ и снижение 

концентрации фибриногена) у пациентов, перенесших массивную кровопотерю и 

объемную инфузионно-трасфузионную терапию – о травматической коагулопатии. 

Для диагностики явного ДВС-синдрома рекомендуются критерии Международного 

общества по тромбозам и гемостазу [7, 34, 35]. 

Есть у пациента заболевание, сопряженное с риском развития ДВС-синдрома? Если 

да, то переходим к шкале: 

- уровень тромбоцитов: меньше 100 тыс/мкл – 1 балл, меньше 50 тыс/мкл – 2 балла; 

- содержание фибрин-мономеров или D-димеров: умеренное повышение – 2 балла, 

выраженное повышение – 3 балла; 

- удлинение ПТВ: от 3 до 6 сек – 1 балл, более 6 сек – 2 балла;  

- концентрация фибриногена: меньше 1 г/л – 1 балл. 

= 5 и более баллов – ДВС-синдром.  

Для диагностики неявного ДВС-синдрома также рекомендуются критерии 

Международного общества по тромбозам и гемостазу [7, 34, 35]. 

– есть ли у пациента заболевание, сопряженное с риском развития ДВС-синдрома: 

да – 2 балла, нет – 0 баллов; 

– уровень тромбоцитов: больше 100 тыс/мкл – 0 баллов, меньше 100 тыс/мкл – 1 

балл; 

– содержание фибрин-мономеров или D-димеров: норма – 0 баллов, повышение – 1 

балл; 

– удлинение ПТВ: менее 3 сек – 0 баллов, более 3 сек – 1 баллов. 

Обозначенные лабораторные тесты рекомендуется оценить в динамике через 24 

часа. При снижении ПТВ и ПДФ и увеличении уровня тромбоцитов – 1 балл вычитается, 

при увеличении ПТВ и ПДФ и снижении уровня тромбоцитов – 1 балл прибавляется. 

Также можно использовать вспомогательные гемостазиологические тесты - 

уровень антитромбина и протеина С: при норме - 1 балл вычитается, при снижении – 1 

балл прибавляется. В конечном счете, если сумма равна 5 и более баллов – ДВС-синдром.  



Преимущество предлагаемого алгоритма – то, что он помогает дать четкое 

диагностическое заключение о наличии или отсутствии ДВС-синдрома, а также 

позволяет количественно оценивать динамику этого процесса. Недостаток – 

невозможность дифференцировки стадии и, тем более, варианта течения ДВС-

синдрома.  

Необходимо также определить клинико-лабораторный вариант ДВС-синдрома 

(механизм первоначальной активации системы гемостаза) [3]: 

- фибринолитический тип ДВС-синдрома (по данным ТЭГ формирование 

патологически рыхлого сгустка и преобладание активации фибринолиза над активацией 

коагуляции); 

- коагуляционный тип ДВС-синдрома (по данным ТЭГ формирование плотного, 

длительное время существующего сгустка и преобладание активации коагуляции над 

активацией фибринолиза). 

Исходом обоих вариантов ДВС-синдрома является коагулопатия потребления, 

обусловленная истощением факторов свертывания крови и тромбоцитов и 

характеризующаяся массивными генерализованными кровотечениями. Причиной 

интраоперационного острого кровотечения может быть как фибринолитический 

вариант ДВС-синдрома, так и коагулопатия потребления.  

Контроль коагуляции при печеночной недостаточности требует мониторинга 

стандартных лабораторных тестов - ПТВ, АЧТВ, количества тромбоцитов и 

фибриногена, а также тромбоэластографии, которая позволяет судить о степени 

компенсации системы гемостаза. 

При хронических заболеваниях печени концентрация прокоагулянтных факторов, 

как правило, снижена, однако содержание эндогенных антикоагулянтов (антитромбин, 

протеины  C и S) также снижено, все это в совокупности поддерживает 

гемостатический баланс. Поэтому, несмотря на то, что ПТВ (МНО) и АЧТВ указывают 

на наличие коагулопатии у пациентов с хронической печеночной недостаточностью, 

функциональный метод диагностики - тромбоэластография свидетельствуют, что 

гемостаз компенсирован в большинстве случаев. 

Stravitz T. еtal. перспективно изучили 51 пациента с острой печеночной 

недостаточностью [36]. Несмотря на средние значения МНО в 3,4 (диапазон 1.5-9.6), у 

63% пациентоввсе параметры ТЭГ находились в пределах нормы, более того, у 8% 

пациентов по данным ТЭГ была гиперкоагуляция. Авторы сделали вывод, что ТЭГ была 

значительно чувствительней, чем МНО для прогнозирования риска кровотечения, а 

значения МНО не сильно отличалась у пациентов с кровотечениями от таковых без 



кровотечения. Основным параметром ТЭГ, коррелирующим с риском кровотечения была 

максимальная амплитуда (МА) образующегося сгустка. 

В другом проспективном исследовании пациентов с острой печеночной 

недостаточностью анализ коагуляции проводился при поступлении в отделение 

интенсивной терапии и через 48 ч. [37]. Среднее значение МНО у анализируемых 

пациентовсоставило 4.3, однако, значения ТЭГ были в зоне гипокоагуляции только у 20% 

пациентов, в то время как у 45% они были нормальные, а у 35% свидетельствовали о 

гиперкоагуляции.  

Диагностические критерии антифосфолипидного синдрома [12, 13, 35]: 

Клинические критерии: 

1. Сосудистый тромбоз 

Один или более клинических эпизодов артериального, венозного или тромбоз мелких 

сосудов в любой ткани или органе. Тромбоз должен быть подтвержден воспроизведением 

изображения или допплеровским исследованием или морфологически, за исключением 

поверхностных венозных тромбозов. Морфологическое подтверждение должно быть 

представлено без наличия значительного воспаления сосудистой стенки. 

2. Патология беременности 

а) один или более случаев внутриутробной гибели морфологически нормального плода 

после 10 недель гестации (нормальные морфологические признаки плода 

документированы на УЗИ или непосредственным осмотром плода) или 

б) один или более случаев преждевременных родов морфологически нормального плода до 

34 недель гестации из-за выраженной преэклампсии или эклампсии, или выраженной 

плацентарной недостаточности или 

в) три или более последовательных случаев спонтанных абортов до 10 недель гестации 

(исключение – анатомические дефекты матки, гормональные нарушения, материнские 

или отцовские хромосомные нарушения) 

Лабораторные критерии 

1. Антитела к кардиолипину IgG или IgM изотипов, выявляемые в сыворотке в 

средних или высоких титрах, по крайней мере, 2 раза в течение 12 нед, с помощью 

стандартизованного иммуноферментного метода. 

2. Антитела к 2-гликопротеину IIgG и/или IgM изотип, выявляемые в сыворотке в 

средних или высоких титрах, по крайней мере, 2 раза в течении 12 нед, с помощью 

стандартизованного иммуноферментного метода. 

3.  Волчаночный антикоагулянт в плазме, в двух или более случаях исследования с 

промежутком не менее 12 недель, определяемый согласно рекомендациям 



Международного Общества Тромбозов и Гемостаза (исследовательская группа по 

ВА/фосфолипид-зависимым антителам) 

а) удлинение времени свертывания плазмы в фосфолипид-зависимых коагулогических 

тестах: АЧТВ, ПТВ, тесты с ядами гадюки Рассела, текстариновое время 

б) отсутствие коррекции удлинения времени свертывания скрининговых тестов в 

тестах смешивания с донорской плазмой  

в) укорочение или коррекция удлинения времени свертывания скрининговых тестов при 

добавлении фосфолипидов 

д) исключение других коагулопатий, как, например ингибитора фактора VIII 

свертывания крови или гепарина (удлиняющих фосфолипид-зависимые тесты 

свертывания крови) 

При сочетании рецидивирующих окклюзий микроциркуляторного русла с 

тромбоцитопенией дифференциальный диагноз проводится с тромботическими 

микроангиопатиями.  

Акушерская патология АФС требует лабораторного подтверждения и 

исключения других причин потери беременности. Это и генетические тромбофилии, и 

воспалительная патология половых органов. АФЛ могут выявляться при инфекционных 

заболеваниях в низких или средних позитивных уровнях, а для исключения связи с 

инфекцией необходимы повторные исследования аФЛ через 12 недель. 

Таким образом, АФС — это антителоиндуцированный тромбоз, основой 

диагноза которого наряду с клиническими проявлениями является обязательное наличие 

серологических маркеров. Акушерскую патологию при АФС следует рассматривать как 

тромботическое осложнение. Однократное исследование аФЛ не позволяет 

верифицировать или исключить АФС. 

Скрининговыми диагностическими тестами дифференциальной диагностики 

наследственных коагулопатий являются АЧТВ и ПТВ, их изменение требует выполнения 

специфических дополнительных исследований, на основании которых и подтверждается 

наличие той или иной наследственной коагулопатии. 

Принципы дифференциальной диагностики наследственных коагулопатий 

представлены в Приложении Г5 [12].  

 

4. ИНТЕНСИВНАЯ ТЕРАПИЯ НАРУШЕНИЙ СИСТЕМЫ 

ГЕМОСТАЗА 
 



4.1. Синдром диссеминированного внутрисосудистого свертывания (ДВС-

синдром) 

 Пациентам с ДВС-синдромом с кровотечением или при высоком риске его развития 

(выполнение инвазивных вмешательств при уровне тромбоцитов <50 тыс/мкл) 

рекомендуется трансфузия тромбоцитного концентрата [38-40] (уровень 

убедительности рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – С). 

 Пациентам с ДВС-синдромом с кровотечением и/или удлинением ПТВ и АЧТВ 

рекомендуется трансфузия СЗП в объеме 15 мл/кг[38-40] (уровень убедительности 

рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – С). 

 Пациентам с ДВС-синдромом не рекомендуется профилактическое переливание 

тромбоцитного концентрата и СЗП [38-40] (уровень убедительности 

рекомендаций III, уровень достоверности доказательств – С). 

 При тяжелой гипофибриногенемии (менее 1,5 г/л), сохраняющейся несмотря на 

инфузию СЗП, рекомендована трансфузия криопреципитата [38-40] (уровень 

убедительности рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – С). 

 У пациентов без признаков кровотечения рекомендуется применение 

профилактических доз НФГ или НМГ [41] (уровень убедительности рекомендаций 

I, уровень достоверности доказательств – В). 

 Пациентам с фибринолитическим типом ДВС-синдрома, имеющим признаки 

кровотечения, рекомендуются антифибринолитические препараты [3, 42] (уровень 

убедительности рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – С).    

Комментарии. Низкие уровни тромбоцитов и коагуляционных факторов могут 

увеличить риск кровотечения. Однако, согласно последним руководствам по 

ведению пациентов с ДВС-синдромом [38-40], введение концентрата тромбоцитов 

и СЗП показано при наличии активного кровотечения или высокого риска его 

развития. Для коррекции дефицита факторов свертывания, проявляющегося 

удлинением АЧТВ, ПТВ и снижением уровня фибриногена, может потребоваться 

достаточно большой объем СЗП (до 30 мл/кг, начальная доза - 15 мл/кг). При этом, 

необходимо помнить риске перегрузки пациента объемом. Дефицит фибриногена 

можно устранить путем трансфузии криопреципитата.  

Терапия антикоагулянтами является рациональным подходом, основанным на том, 

что ДВС-синдром характеризуется обширной активацией коагуляция [38-40]. Хотя 

экспериментальные исследования показали, что препараты группы гепарины 

ингибируют активацию коагуляции при ДВС-синдроме [43], нет РКИ, 



демонстрирующих, что их использование у пациентов с ДВС-синдромом приводит к 

улучшению клинических результатов.  

Использование антикоагулянтов у пациентов с ДВС-синдромом продолжает 

активно изучаться. Крупномасштабное многоцентровое РКИ не выявило значимого 

снижения смертности у пациентов с тяжелым сепсисом, получавших концентрат 

антитромбина [44]. Протеин С улучшил результаты лечения в небольшом 

исследовании, проведенном в Японии [45], но он не был одобрен для лечения ДВС-

синдрома. Тромбомодулин в одном РКИ показал купирование нарушений, связанных 

с ДВС-синдромом, но существенно не уменьшил смертность [46].  

Антифибринолитические средства эффективны при кровотечениях, но их 

использование у пациентов с ДВС-синдромом, как правило, не рекомендуется [47]. 

Исключение составляют случаи, когда гиперфибринолиз является доминирующим 

патофизиологическим механизмом (фибринолитический вариант ДВС-синдрома). 

 

4.2. Печеночная коагулопатия 

 У пациентов с хронической печеночной недостаточностью без признаков 

кровотечения не рекомендуется использовать СЗП для коррекции ПТВ (МНО), если 

они удлинены не более чем в 2,0 раза от верхнего значения нормальных показателей 

[48](уровень убедительности рекомендаций III, уровень достоверности 

доказательств – С). 

 При острой печеночной недостаточности умеренно повышенное ПТВ или МНО 

(удлинение не более чем в 1,5 раза) не  рекомендуется корректировать перед 

оперативнымвмешательством или инвазивной манипуляцией, за исключением 

установки датчика контроля внутричерепного давления [49] (уровень 

убедительности рекомендаций III, уровень достоверности доказательств – С). 

 У пациентов с печеночной недостаточностью  для возмещения тяжелого дефицита 

факторов свертывания  рекомендуется до 30 мл/кг СЗП,  путем плазмаобмена [50] 

(уровень убедительности рекомендаций IIa, уровень достоверности 

доказательств – С). 

 Упациентов с кровотечением или перед биопсией печени при тромбоцитопении 

менее 50 тыс/мкл рекомендуется трансфузия тромбоцитов [51] (уровень 

убедительности рекомендаций IIa, уровень достоверности доказательств – С). 

Комментарии. Переливание СЗП в попытке исправить аномальные лабораторные 

тесты зачастую не оправданы и потенциально вредны. Это приводит к перегрузке 

объемом и гемодилюции. Возмещение дефицита факторов свертывания требует 



достаточного большого объема СЗП, что возможно только с помощью 

плазмаобмена. Последние рекомендации не рекомендуют СЗП для 

профилактической коррекции аномального ПТВ или МНО у пациентов с 

заболеваниями печени [52, 53]. Концентрат протромбинового комплекса в 

комбинации с витамином К позволяет быстро скорректировать значительно 

повышенное ПТВ/МНО перед срочными инвазивными манипуляциями [54].  

Переливание тромбоцитов следует рассматривать только при тяжелой 

тромбоцитопении. Для того, чтобы оценить эффективность трансфузии 

тромбоцитов, должен быть произведен подсчет их количества в первый час после 

переливания. У больных пациентов со спленомегалией эффективность трансфузии 

тромбоцитов будет снижена из-за их повышенного разрушения.  

Препаратов, которые могут усилить тромбоцитопению или ухудшить функцию 

печени, нужно избегать (НПВС, промывание гепарином натрия интравенозных 

линий и катетеров).  

Помимо осложнений и затрат, связанных с профилактическим переливанием 

препаратов крови, есть еще несколько аргументов против подобной практики. 

Первый - эффективность трансфузии СЗП и концентрата тромбоцитов с целью 

предупреждения кровотечения никогда не была продемонстрировано [55]. Во-

вторых, полная нормализация лабораторных параметров у пациентов с циррозом 

печени редко достигается на фоне введения концентратов тромбоцитов и СЗП [48, 

56]. 

Также необходимо помнить, что при ХЗП существует риск венозной 

тромбоэмболии, печеночная коагулопатия не может рассматриваться как 

фактор, снижающий риск ее возникновения.  

Активация фибринолиза трудно поддается коррекции на конечной стадии 

печеночной патологии. Тем не менее, антифибринолитические вещества, такие как 

аминокапроновая кислота, транексаминовая кислота, уменьшают объем 

интраоперационной кровопотери и потребность в трансфузии препаратов крови у 

пациентов с патологией печени [57, 58]. 

Рекомбинантный фактор VIIa (rFVIIa) показал снижение кровопотери при 

трансплантации печени [59], но рандомизированные клинические исследования не 

доказали снижения потребности в переливании препаратов крови, несмотря на 

значительное сокращение ПТВ [60, 61]. 

 



4.3. Уремическая коагулопатия 

Геморрагические осложнения часто встречаются у пациентов с хронической и 

острой почечной недостаточностью. Существует ряд подходов для снижения риска 

кровотечения при почечной недостаточности: 

1. Почечная заместительная терапия (перитонеальный диализ или гемодиализ) улучшает 

функцию тромбоцитов путем удаления уремических токсинов [62, 63]. 

2. Коррекция анемии при ХПН эритропоэтином помогает предотвратить уремическое 

кровотечение. Увеличение количества эритроцитов способствует нормализации функции 

тромбоцитов. 

3. Криопреципитат использовался для лечения уремических кровотечений. Он 

эффективен через 1 ч после инфузии, с максимальный эффект в пределах 4-12 ч. 

Примерно у 50% уремических пациентов криопреципитат не эффективен [8]. 

5. Конъюгированные эстрогены могут уменьшить кровотечение у уремических 

пациентов, особенно при желудочно-кишечном и внутричерепном кровотечении или при 

обширном оперативном вмешательстве. Пероральная доза в 25 мг нормализует время 

кровотечения в течение 3-10 дней [64].  

6. Транексамовая кислота сокращает время кровотечения у уремических пациентов. 

Однако она накапливается у пациентов с почечной недостаточностью и нет никаких 

доказательств превосходства над другими видами терапии. Поэтому вопрос об 

использовании транексамовой кислоты следует рассматривать только в острой 

ситуации, когда другие методы лечения оказались неудовлетворительными [62]. 

 

4.4. Травматическая коагулопатия 

 У пациентов с массивной кровопотерей рекомендуется стартовая трансфузия СЗП в 

соотношении с эритроцитами 1:1[65, 66] (уровень убедительности рекомендаций 

I, уровень достоверности доказательств – В). 

 У пациентов с массивной кровопотерей рекомендуется введение СЗП для 

поддержания уровня ПТВ и АЧТВ не выше 1,5–го увеличения от нормального 

диапазона[67] (уровень убедительности рекомендаций I, уровень 

достоверности доказательств – С) 

 У пациентов без значительного кровотечения не рекомендуется переливание СЗП 

[67] (уровень убедительности рекомендаций III, уровень достоверности 

доказательств – С). 

Комментарии. Концепция Damage Control нацелена на быструю коррекцию 

травматической коагулопатии посредством раннего восполнения факторов 



свертывания крови. Подходящим для этого средством является 

свежезамороженная плазма, которая содержит приблизительно 70% нормального 

уровня всех факторов свертывания крови.  

Предлагается начинать трансфузию препаратов крови у пациентов с массивной 

кровопотерей немедленно, не дожидаясь результатов коагуляционных тестов 

(АЧТВ, ПТВ, уровень фибриногена и/или тромбоэластографии. На основании опыта 

войны в Ираке в мае 2005 года международная экспертная конференция по 

массивному переливанию в Американском военном институте рекомендовала 

немедленное введение компонентов коагуляции в соотношении 1:1:1 (эритроциты, 

плазма и тромбоциты) [65, 68, 69]. В следующие несколько лет ретроспективные 

данные, как военных, так и гражданских практик показали улучшение результатов 

лечения пациентов с массивным кровотечением после принятия данного протокола, 

использующего раннее введение высокой дозы плазмы [66]. Однако, недавнее 

рандомизированное клиническое исследование у 680 пациентов с травмой не 

выявило никакой разницы в общей выживаемости между ранним введением плазмы, 

тромбоцитов и эритроцитов в соотношении 1: 1: 1 по сравнению с использованием 

отношения 1: 1: 2 [70, 71]. Необходимо помнить, что, как и все продукты, 

полученные из человеческой крови, осложнения, связанные с применением СЗП, 

включают перегрузку объемом, несовместимость, передачу инфекционных 

заболеваний и аллергические реакции. Острое повреждение легких – TRALI-синдром 

является серьезным побочным эффектом трансфузии СЗП [72, 73]. 

 

 У пациентов с травматическим кровотечением или при риске тяжелого кровотечения 

рекомендуется как можно раньше ввести транексамовую кислоту в нагрузочной дозе 

1 г в течение 10 минут с последующим внутривенным введением 1 г в течение 8 

часов [74] (уровень убедительности рекомендаций I, уровень достоверности 

доказательств – А). 

 У пациентов с травматическим кровотечением рекомендуется ввести транексамовую 

кислоту в течение 3 часов после травмы, желательно на догоспитальном этапе [75] 

(уровень убедительности рекомендаций I, уровень достоверности доказательств 

– В). 

Комментарии. Транексамовая кислота — синтетический аналог лизина, который 

является конкурирующим ингибитором профибринолизина. ε-Аминокапроновая 

кислота является также синтетическим аналогом лизина, активность которого в 

10 раз слабее, чем транексамовой кислоты. Ее применяют в нагрузочной дозе 150 



мг/кг, с последующей непрерывной инфузией 15 мг/кг/ч. Апротинин противопоказан 

у пациентов с кровотечением вследствие травмы. 

Исследование по клинической рандомизации антифибринолитической терапии при 

значительных кровотечениях (CRASH-2) оценивало влияние раннего введения 

короткого курса транексамовой кислоты на смертность, тромбоз сосудов, и 

назначение переливания компонентов донорской крови у пациентов с кровотечением 

или риском значительного кровотечения при травме [74]. Было рандомизировано 

20211 взрослых пациентов с кровотечением при травме или с риском значительного 

кровотечения на фоне введения транексамовой кислоты (нагрузочная доза 1 г в 

течение 10 мин с последующей инфузией внутривенно 1 г в течение 8 ч) и 

соответственно плацебо с введением транексамовой кислоты в течение 8 часов 

после травмы. Первичным исходом была госпитальная смертность в течение 4 

недель после травмы. Анализировались пациенты, поддающиеся лечению. Общая 

летальность была значительно уменьшена при внутривенном введении 

транексамовой кислоты на 1,5%, а риск смерти из-за кровотечения был 

значительно снижен на 0,8% [76, 77]. 

Анализ подгруппы данных CRASH-2 показали, что раннее лечение (≤1 ч после 

травмы) значительно уменьшал риск смерти из-за кровотечения на 2,5%. При 

назначении от 1 до 3 уменьшил риск смерти из-за кровотечения на 1,3% [75]. 

Roberts I et al. так же показали, что назначение транексамовой кислоты спустя 3 ч 

от начала кровотечения, повышает риск смерти от кровотечения на 1,3%. Авторы 

данной работы считают, что раннее введение транексамовой кислоты у 

пациентов с ОМК должно назначаться еще на догоспитальном этапе, и они 

рекомендуют включить в протокол ведения пациентов с кровотечением при травме 

введение транексамовой кислоты на месте получения травмы. Если транексамовую 

кислоту вводить только по протоколу массивной трансфузии или использовать 

только у пациентов, клинически оцененных как пациентов «повышенного риска», то 

будет достигнуто только в 40%случаях потенциальной выгоды от этого лечения 

[78]. Для получения максимального эффекта от применения транексамовой 

кислоты, ее следует назначать всем пациентам с травмой и значительным 

кровотечением. Таким образом, внутривенное введение транексамовой кислоты 

должно быть частью госпитального протокола по ведению пациентов с травмой, а 

не только в протоколе «тяжёлой кровопотери» [9, 79, 80]. 

В 2018 году Gayet-Ageron et al. в своей работе показали, что 

антифибринолитическое лечение транексамовой кислотой эффективно снижает 



кровопотерю, объем гемотрансфузионной терапии донорскими компонентами 

крови и предотвращает летальные исходы у пациентов после кардиохирургических 

операций, при тяжелой травме и у пациенток с послеродовыми кровотечениями. 

Авторы отмечают, что ряд исследований, в частности у пациентов с травмой, 

показали, что более раннее введение транексамовой кислоты (в первые 3-6 часа 

после начала кровотечения) более выгодно. В своем мета-анализе при выполнении 

рандомизированного контролируемого исследования авторы изучили более 40 000 

пациентов с острым сильным кровотечением в послеродовом периоде и пациентов с 

тяжелыми травмами. Отмечено что ранее внутривенное введение транексамовой 

кислоты у пациентов с ОМК было связано с преимуществом выживания. В группе 

пациентов было 3558 смертей, из которых 40% были вызваны кровотечением, а 

транексамовая кислота значительно увеличивала общую выживаемость 

(отношение шансов 1,2, 95% доверительный интервал 1,1 – 1,3). Немедленное 

внутривенное введение транексамовой кислоты (в первый час после начала 

кровотечения) было связано с увеличением выживаемости более чем на 70% 

(отношение шансов 1,7, 95% доверительный интервал 1,4 – 2,1). Авторы данного 

исследования подсчитали, что эффективность профилактики смерти при помощи 

внутривенного введения транексамой кислоты снижалась на 10% за каждые 15 

минут задержки лечения в течении 3 часов, после чего больше не оказывало 

положительного эффекта от введения транексамовой кислоты при снижении 

риска смерти. При этом у пациентов, получавших антифибринолитическое лечение, 

не наблюдалось увеличения тромбоэмболических осложнений. Данное исследование, 

показывающее, что введение антифибринолитиков следует начинать как можно 

скорее с момента начала клинического проявления основного кровотечения. Лечение 

антифибринолитиками относительно просто, дешево и, по-видимому, не связано с 

серьезными нежелательными осложнениями от такой терапии. Тактика раннего 

введения транексамовой кислоты должна применяться с наименьшей возможной 

задержкой у пациентов с крупным кровотечением [81]. Аминокапроновая кислота 

также может быть использована в тех случаях, когда транексамовая кислота 

недоступна. 

 

 Пациентам, у которых кровотечение сопровождается тромбоэластометрическими 

признаками функционального дефицита фибриногена или плазменным уровнем 

фибриногена менее 1,5–2,0 г/л.,  рекомендуется применение 6-12 

дозкриопреципитата; необходимость повторных доз регулируется 



тромбоэластометрическим контролем или лабораторной оценкой уровня 

фибриногена [82, 83] (уровень убедительности рекомендаций I, уровень 

достоверности доказательств – С). 

Комментарии. Фибриноген — конечный компонент в каскаде коагуляции, лиганд 

агрегации тромбоцитов, поэтому является важным фактором эффективной 

коагуляции и функции тромбоцитов. Гипофибриногенемия — обычный компонент 

комплексных коагулопатий, связанный с массивным кровотечением. 

Применение концентрата фибриногена (рекомендуемое в Европе и США) под 

контролем тромбоэластометрии в сочетании с другими продуктами крови 

уменьшало смертность по сравнению с предполагаемой, снижало потребность в 

аллогенных продуктах крови и увеличивало 30-дневную выживаемость. Следует 

отметить, что в настоящее время концентрат фибриногена не зарегистрирован в 

Российской Федерации. Альтернативой ему является донорский криопреципитат 

[9, 79]. 

Доказано, что концентрация фибриногена снижается у многих пациентов, которые 

перенесли тяжелую кровопотерю, низкий уровень фибриногена связан с более 

высокой потребностью в гемотрансфузионной терапии и увеличением летальности 

[84]. В случае послеродового кровотечения низкая концентрация фибриногена в 

плазме крови является главным предиктором неблагоприятного исхода [85]. 

Исследование, выполненное Stinger H.K. et al. показало, что возмещение дефицита 

фибриногена при массивной кровопотере может улучшить выживаемость 

пациентов при боевых ранениях [86]. В гражданской обстановке коррекция уровня 

фибриногена на основе данных ТЭГ уменьшило объем гемотрансфузии аллогенных 

донорских компонентов крови [82, 87, 88]. Ретроспективные обзоры исследований 

Schöchl H. et al. и Shaz B.H. et al. по ведению массивной кровопотери у пациентов с 

травмой также показали снижение летальности [82] и увеличение 30-дневной 

выживаемости [83]. 

 

 У пациентов с массивной кровопотерей рекомендуется трансфузия тромбоцитов для 

поддержания их уровня выше 50×109/л [89, 90] (уровень убедительности 

рекомендаций I, уровень достоверности доказательств – С). 

 У пациентов с продолжающимся кровотечением и ЧМТ рекомендуется 

поддерживать уровень тромбоцитов выше 100×109/л [91] (уровень убедительности 

рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – С). 

 Стартовая дозировка тромбоцитов - 4–8 единиц или один пакет, если он получен 



методом афереза [92] (уровень убедительности рекомендаций IIа, уровень 

достоверности доказательств – С). 

 Пациентам с массивной кровопотерей или ЧМТ, которые получали 

антитромбоцитарные средства или у которых зарегистрирована дисфункция 

тромбоцитов, рекомендуется трансфузия тромбоцитов [93, 94] (уровень 

убедительности рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – С). 

Комментарии. Исторически сложилось так, что трансфузия донорских 

тромбоцитов была основана на критическом пороге количества тромбоцитов. 

Counts R.B. et al. в проспективном исследовании, проведенном среди пациентов с 

массивной гемотрансфузией, выявили, что количество тромбоцитов <100 × 109/Л 

является пороговым маркером для диффузного кровотечения [95]. А Ciavarella D. et 

al. в своем исследовании показали, что количество тромбоцитов <50 × 109/Л 

является наиболее чувствительным лабораторным предиктором кровотечения 

[96]. Stansbury L.G. et al. показали в своем исследовании, что низкий уровень 

тромбоцитов у пациентов с травмой является предиктором увеличения 

летальности [89]. Johansson P.I. et al. так же показали в своей работе, что 

назначение донорских тромбоцитов у пациентов с массивным кровотечением из-за 

разрыва аневризмы брюшной аорты увеличило выживаемость с 30 до 45%, а если 

количество тромбоцитов было менее 50 × 109/Л, то летальность пациентов 

увеличивалась до 69% [90]. 

Ряд исследовательских работ посвящен изучению корреляции количества 

тромбоцитов и тяжести внутримозговых кровоизлияний у пациентов с черепно-

мозговой травмой. Выявлено, что у пациентов с закрытыми ЧМТ, количество 

тромбоцитов менее 100 × 109/Л, является независимым предиктором прогрессии 

внутричерепных кровоизлияний по данным СКТ головного мозга, необходимости 

нейрохирургического вмешательства и увеличения летальности [91].  

Дозы от четырех до восьми единиц донорских тромбоцитов, как правило, 

достаточно, чтобы обеспечить гемостаз у пациентов с тромбоцитопенией при 

кровотечении и, как правило, позволяет увеличить количество тромбоцитов на 30-

50 × 109/Л [92].  

Имеются исследования в поддержку заметной роли дисфункции тромбоцитов в 

патофизиологии травматической коагулопатии [93, 94]. Wohlauer MV et al. 

обнаружили при помощи анализа ТЭГ, что дисфункция тромбоцитов 

присутствует у пациентов после травмы еще до существенной инфузионной 

терапии или переливания компонентов донорской крови, что указывает на 



потенциальную роль ранней гемотрансфузии донорских тромбоцитов при 

проведении противошоковых мероприятий у пациентов с коагулопатией при 

травматическом кровотечении [94].  

Раннее, «профилактическое» введение тромбоцитов у пациентов с массивным 

кровотечением, у которых ещё нет тромбоцитопении, является спорным. Hiippala 

S.T. etal. доказали, что уровень тромбоцитов 50 × 109/Л можно ожидать, когда 

приблизительно два ОЦК будут замещены инфузионными растворами или 

компонентами донорской крови [84]. Следует отметить, что в ряде исследований 

были показано снижение летальности и тяжести ПОН благодаря агрессивному 

использованию СЗП и донорских тромбоцитов [97, 98]. Однако, доказательства для 

включения раннего профилактического переливания донорских тромбоцитов в 

протокол массивной трансфузии являются слабыми [99]. 

 

 У пациентов с массивной кровопотерей рекомендуется контролировать уровень 

ионизированного кальция и поддерживать его в пределах нормального диапазона во 

время массивной гемотрансфузии [100] (уровень убедительности рекомендаций I, 

уровень достоверности доказательств – С). 

Комментарии. Низкий уровень ионизированного кальция связан с увеличенной 

смертностью, а также повышенной необходимостью массивной гемотрансфузии. 

Кроме того, гипокальциемия в первые 24 часа может прогнозировать смертность 

и необходимость многократных переливаний лучше, чем самые низкие 

концентрации фибриногена, ацидоз и самое низкое число тромбоцитов [100].  

Кальций в плазме крови существует или в свободном ионизированном состоянии 

(45%) или связан с белками и другими молекулами в биологически неактивном 

состоянии (55%). Нормальная концентрация ионизированной формы колеблется от 

1,1 до 1,3 ммоль/л и зависит от pH плазмы. Увеличение pH на 0,1 уменьшает 

концентрацию ионизированного кальция приблизительно на 0,05 ммоль/л [101]. 

Доступность ионизированного кальция важна для своевременного образования и 

стабилизации участков полимеризации фибрина, а уменьшение концентрации 

кальция в цитозоли ускоряет снижение всех видов тромбоцитарной активности. 

Кроме того, при низких уровнях ионизированного кальция снижаются 

сократимость сердца и системное сосудистое сопротивление. С целью сохранения 

благоприятного влияния на сердечно-сосудистую систему и коагуляцию 

концентрация ионизированного кальция должна поддерживаться на уровне >0,9 

ммоль/л. 



Гипокальциемия развивается во время массивного переливания в результате 

использования цитрата натрия в качестве антикоагулянта в продуктах крови. 

Цитрат натрия проявляет антикоагулянтное действие, связывая ионизированный 

кальций. Гипокальциемия больше всего распространена на фоне переливания СЗП и 

тромбоцитарной массы, так как эти продукты содержат высокие концентрации 

цитрата. Цитрат натрия подвергается быстрому печеночному метаболизму, и 

гипокальциемия — как правило, транзиторное явление во время стандартных 

процедур переливания крови. Метаболизм цитрата натрия может значительно 

ослабевать вследствие гипоперфузии, гипотермии и у пациентов с печеночной 

недостаточностью [102]. 

 

 У пациентов с массивным кровотечением рекомендуется использовать концентрат 

протромбинового комплекса для срочного прерывания действия пероральных 

антикоагулянтов - антагонистов витамина K [103, 104] (уровень убедительности 

рекомендаций I, уровень достоверности доказательств – В). 

 Пациентам с массивным кровотечением, получавшим пероральные ингибиторы 

фактора Xa (ривароксабан, апиксабан), рекомендуется введение транексамовой 

кислоты в дозе 15 мг/кг в/в и высоких доз (25-50 МЕ/кг) концентрата 

протромбинового комплекса [105, 106, 107] (уровень убедительности 

рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – B). 

 Пациентам с массивным кровотечением, получавшим дабигатрана этексилат, 

рекомендуется введение антидота идаруцизумаба в дозе 5 г в/в; в случае его 

недоступности - транексамовой кислоты в дозе 15 мг/кг в/в и высоких доз (25-50 

МЕ/кг) концентрата протромбинового комплекса [105, 106, 107] (уровень 

убедительности рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – B). 

Комментарии. Важную роль при оказании медицинской помощи пациентам с 

острой массивной кровопотерей в исследованиях и зарубежных рекомендациях 

уделяется концентрату протромбинового комплекса (КПК). В настоящее время на 

Российском фармакологическом рынке имеется несколько вариантов КПК [9, 79, 

80]. 

В ряде выполненных исследований по изучению КПК у пациентов с ЧМТ было 

показано, что внутривенное введение КПК превосходит по эффективности 

трансфузию СЗП по быстроте инактивации антагонистов витамина К [103, 104, 

108] и снижает частоту развития внутричерепных гематом [109, 110]. На 

основании ряда проведенных исследований в клинической практике, доказывающих 



превосходство и более высокую эффективность по сравнению с трансфузией СЗП, 

КПК стали препаратом выбора для инактивации эффектов антагонистов 

витамина К [111]. 

В последние время в клинической практике широко используются прямые 

пероральные антикоагулянты для предотвращения венозных тромбоэмболических 

осложнений, профилактики развития инсульта при фибрилляции предсердий, 

острого коронарного синдрома, а также для лечения тромбоэмболии легочной 

артерии и тромбоза глубоких вен. Основным действием прямых пероральных 

антикоагулянтов является прямое ингибирование фактора Xa (Ривароксабан, 

Апиксабан) или ингибирование тромбина (Дабигатрана этексилат). В настоящее 

время врачи все чаще сталкиваются с пациентами, которые принимают выше 

указанные препараты, на фоне травм или острой кровопотери. В настоящее время 

имеются опубликованные исследования, подтверждающие, что трёх- и четырёх 

факторные КПК, нейтрализуя действие прямых антикоагулянтов, влияет на 

улучшение системы гемостаза, уменьшает объем кровотечения [105, 106]. 

 

 Если массивное кровотечение и травматическая коагулопатия сохраняются, 

несмотря на применение стандартных методик гемостазкорригирующей 

терапии рекомендуется применение рекомбинантного активированного фактора 

коагуляции VII (rFVIIa), [112] (уровень убедительности рекомендаций IIb, 

уровень достоверности доказательств – С). 

Комментарии. rFVIIa не является терапией первой линии для контроля 

кровотечения и может быть эффективным только при установлении контроля за 

источником массивного кровотечения. Как только массивное кровотечение 

из поврежденных сосудов остановлено, rFVIIa может быть полезен для 

индуцирования коагуляции в местах диффузного коагулопатического кровотечения 

из малых сосудов. Следует рассматривать применение rFVIIa только если терапия 

первой линии в сочетании с хирургическими методами и использованием 

трансфузии продуктов крови (эритроцитов, тромбоцитов, СЗП и 

криопреципитата/фибриногена, которые вызывают увеличение уровней 

гематокрита выше 24%, тромбоцитов выше 50×109/л и фибриногена выше 1,5–2,0 

г/л), применение антифибринолитиков и коррекция тяжелого ацидоза, тяжелой 

гипотермии и гипокальциемии — не эффективны для контроля кровотечения [9, 79, 

80]. 



Поскольку rFVIIa действует на собственную систему коагуляции пациента, 

необходимы достаточные уровни тромбоцитов и фибриногена, чтобы мог 

возникнуть выброс тромбина в результате применения фармакологических доз 

выше физиологических уровней rFVIIa через прямое связывание с активированными 

тромбоцитами. Необходимо восстановить pH и температуру тела по 

возможности приблизительно до физиологических уровней, поскольку даже 

небольшое снижение pH и температуры приводит к замедлению кинетики 

коагуляции. Прогностическими факторами неблагоприятного ответа на rFVIIa 

были pH <7,2, число тромбоцитов <100×109/л, и артериальное давление ≤90 мм 

рт.ст. во время введения rFVIIa [113, 114]. Кроме того, у пациентов с тяжелыми 

травмами часто присутствует гипокальциемия; поэтому необходим контроль 

ионизированного кальция и может потребоваться введение внутривенного кальция. 

Исследование HauserC.J. etal. у пациентов с политравмой сравнило две группы из 

100 пациентов каждая. В одной группе внутривенно вводился рекомбинантный 

фактор rFVIIa, а в другой - препарат плацебо. В обеих группах не обнаружило 

никакой разницы в показателях летальности и потребности в гемотрансфузионной 

терапии. Тем не менее, было выявлено увеличение числа случаев развития ПОН в 

группе пациентов, которым вводили внутривенно рекомбинантный фактор rFVIIa 

(82% против 62%) [112]. 

В случае назначения rFVIIa следует сообщить родственникам пациента, что rFVIIa 

используется вне одобренных показаний (применение за пределами 

зарегистрированных показаний), тем более что использование rFVIIa может 

увеличивать риск тромбоэмболических осложнений. 

 

4.5. Приобретенныетромбоцитопении и тромбоцитопатии 
Показания к трансфузии концентрата тромбоцитов (British Committee for 

Standardsin Haematology, 2017) [115] 

1. Активное кровотечение и количество тромбоцитов <50000/мкл или доказанная 

дисфункция тромбоцитов (уремия, диагностированная тромбоцитопатия после 

кардиального шунта). 

2. Отсутствие признаков активного кровотечения, но наличие следующего:   

 временная миелосупрессия и тромбоциты <10000/мкл (<20000 /мкл при наличии 

лихорадки или незначительного кровотечения); 

 необходимость выполнения большой операции или манипуляций на центральной 

нервной системе и количество тромбоцитов <100000 /мкл; 



 другие операции или процедуры, при которых имеется риск потенциального 

кровотечения и количество тромбоцитов <50000/мкл; 

 необходимость выполнения операции или процедур у пациента с известной 

дисфункцией тромбоцитов (тромбастения Гланцмана, уремия), у которого другие 

меры (десмопрессин, диализ) могут быть неэффективными. 

Вне зависимости от причин развития тромбоцитопении в случае развития 

угрожающих жизни кровотечений и кровотечений в ограниченные пространства, 

например, внутричерепных кровотечений, а также для обеспечения неотложных 

оперативных вмешательств, требуется трансфузия тромбоцитов. В других случаях 

лечение должно быть направлено на повышение продукции тромбоцитов и ограничение 

скорости их разрушения. При определении объема трансфузии следует учитывать 

тяжесть тромбоцитопении, наличие или отсутствие клинических ее проявлений, а 

также наличие у пациента сопутствующей патологии.  

При нарушениях тромбопоэза вследствие аномалий мегакариоцитов для остановки 

кровотечений либо при необходимости проведения неотложных оперативных 

вмешательств показана трансфузия тромбоконцентрата. Нарушения тромбопоэза, 

связанные с дефицитом витамина B12 или фолиевой кислоты корригируются назначением 

соответствующих препаратов. Нормализация уровня тромбоцитов в этом случае 

происходит через несколько дней и переливания донорских тромбоцитов, за исключением 

экстренных ситуаций, не требуется.  

Особенности ведения пациентов с нарушениями процессов разрушения 

тромбоцитов зависят от диагноза заболевания. Проводить трансфузию тромбоцитов 

пациентам с ТТП или ГУС следует лишь по жизненным показаниям (угрожающее жизни 

кровотечение). При ТТП или ГУС потенциальный риск, связанный с трансфузией 

тромбоцитов, значительно превосходит все остальные риски: после трансфузии 

вследствие выраженной активации и агрегации тромбоцитов может усугубляться 

тромбоз и связанная с ним органная недостаточность (вплоть до внезапной сердечной 

смерти). Все хирургические вмешательства по возможности должны быть отложены 

до стабилизации состояния пациента и устранения причин, лежащих в основе 

заболевания [11, 12, 16]. 

Основа лечения ТТП – ежедневные сеансы плазмообмена (минимум 5) с объемом 

эксфузии 40 мл/кг. При лечении ГУС (особенно так называемого атипичного ГУС) также 

используется плазмообмен, хотя его эффективность существенно ниже, чем у 

пациентов с ТТП. При тяжелой почечной недостаточности может потребоваться 

гемодиализ. HELLP-синдром, как и эклампсия, после родоразрешения обычно 



самопроизвольно регрессирует. Однако иногда он трансформируется в ТТП-подобный 

послеродовый синдром, в этих случаях срочно требуется плазмообмен. При развитии 

органной недостаточности прогноз обычно неблагоприятный [11, 12, 16].   

Согласно современным рекомендациям [116] при подтверждении диагноза 

атипичного ГУС предлагается применять экулизумаб – препарат группы комплемент-

ингибирующих антител.  

При развитии ГИТ необходимо немедленно прекратить введение гепарина в любой 

форме, даже того небольшого количества, которое требуется для гепаринизации линий 

для внутривенной инфузии. Любое промедление, даже ожидание результатов 

лабораторных исследований для подтверждения снижения уровня тромбоцитов, 

повышает риск развития тромбозов. Замена НФГ на НМГ не решает проблемы, так как 

у образовавшихся антител имеется выраженная перекрестная реактивность. При 

развитии тромбозов или при наличии показаний для продолжения антикоагулянтной 

терапии пациентов с ГИТ переводят на фондапаринукс натрия [11, 12, 16]. 

Тяжелая аутоиммунная тромбоцитопения (ИТП) с геморрагическими 

осложнениями – это неотложное состояние, для лечения требуются кортикостероиды 

в высоких дозах, которые вводятся на протяжении первых 3 дней. При необходимости 

выполнения экстренного хирургического вмешательства или при наличии симптомов 

внутричерепного кровотечения требуется также инфузия иммуноглобулина и 

трансфузия тромбоцитов. Трансфузия концентрата тромбоцитов возможна только по 

витальным показаниям, и только в дополнение к иммуносупрессивной терапии. Если 

явления ИТП сохраняются более 3-4 месяцев, то вероятность самостоятельного 

выздоровления чрезвычайно низка. В таких случаях при снижении уровня тромбоцитов 

ниже 10.000-20.000 в мкл следует рассматривать вопрос о выполнении спленэктомии. 

Приблизительно в 50% случаев после спленэктомии развивается стойкая ремиссия [11, 

12, 16].  

При тромбоцитопатиях прогнозировать риск развития кровотечений по 

абсолютному числу тромбоцитов не представляется возможным. В случаях, когда 

имеется существенный риск развития кровотечений, требуется трансфузия донорских  

тромбоцитов. Для оценки эффективности лечения проводится анализ функции 

тромбоцитов или выполняется тромбоэластография. Нарушение функции тромбоцитов 

развивается при гипотермии (<35°C) и ацидозе (pH<7,2), поэтому переливать донорские 

тромбоциты пациенту, имеющему гипотермию и/или ацидоз, не имеет смысла без 

коррекции этих нарушений [11, 12, 16].  

 



4.6. Антифосфолипидный синдром 

 Пациентам с верифицированным АФС и первым венозным тромбозом 

рекомендуется назначение антагонистов витамина К с целевым значением МНО в 

пределах 2,0-3,0[117] (уровень убедительности рекомендаций I, уровень 

достоверности доказательств – В)]. 

 Пациентам с АФЛ рекомендована тромбопрофилактика в ситуациях высокого риска 

тромбоза, таких как хирургические вмешательства, длительная иммобилизация и 

послеродовый период [118] (уровень убедительности рекомендаций I, уровень 

достоверности доказательств – С). 

 Пациентам с КАФС рекомендовано использование нефракционированного или 

низкомолекулярного гепарина в терапевтических дозах в комбинации с 

глюкокортикостероидами. После купирования острой фазы рекомендуется  

продолжить антикоагулянтную терапию пожизненно для профилактики рецидива 

тромбоза [119]  (уровень убедительности рекомендаций I, уровень достоверности 

доказательств – С). 

 При отсутствии ответа на вышеперечисленную терапию рекомендуется плазмаобмен 

с замещением свежезамороженной плазмой в комбинации с в/в инфузией 

человеческого иммуноглобулина, а при отсутствии ответа - введение экулизумаба 

(моноклональные антитела против белка С5 компонента комплемента) [120, 121]  

(уровень убедительности рекомендаций IIа, уровень достоверности 

доказательств – С). 

 

4.7. Гемофилия А и В 

 Пациентам с гемофилией в периоперационном периоде рекомендуется 

заместительная терапия для достижения целевой концентрации фактора и 

продолжительности его циркуляции в кровотоке [122] (уровень убедительности 

рекомендаций I, уровень достоверности доказательств – С). 

 Пациентам с гемофилией для заместительной терапии в периоперационном периоде 

рекомендуются рекомбинантные препараты или концентраты, полученные из 

плазмы [123, 124] (уровень убедительности рекомендаций I, уровень 

достоверности доказательств – С). 

 У пациентов с ингибиторной формой гемофилии рекомендуется использовать 

активированный протромбиновый комплекс или активированный фактор VII 

свертывания (эптаког-альфа) [125, 126] (уровень убедительности рекомендаций 

IIа, уровень достоверности доказательств – С). 



 У пациентов с гемофилией в периоперационном периоде в качестве гемостатических 

адъювантов рекомендуются антифибринолитические препараты [127] (уровень 

убедительности рекомендаций IIа, уровень достоверности доказательств – С). 

Комментарии.Целевой уровень активности дефицитных факторов свертывания при 

гемофилии А или В, который необходимо достичь в периоперационном периоде, 

представлен в Приложении Г6 [12, 16].  

Наследственный дефицит фактора VIII: гемофилия А[16, 17, 128].Перед 

проведением любого обширного хирургического вмешательства пациенту с гемофилией А 

необходимо поднять уровень фактора VIII до безопасного значения. Малые хирургические 

вмешательства, включая удаление зубов - 60-100%. Вводить каждые 24 часа (от 12 до 24 

ч для пациентов младше 6 лет) не менее 1 дня до достижения выздоровления.  Большие 

хирургические вмешательства - 80-100% (до и после операции). Вводить каждые 8-24 

часа (от 6 до 24 ч для пациентов младше 6 лет) до достижения адекватного заживления 

раны, затем продолжать лечение еще не менее 7 дней, поддерживая  активность 

фактора VIII в пределах от 30 % до 60 % (МЕ/дл).  

Формула расчета дозы препарата: 

требуемая доза (МЕ) =  масса тела (кг)  х  необходимый % увеличения фактора VIII х 0,5. 

 У детей период полужизни фактора VIII составляет всего лишь 6 часов, что 

диктует необходимость более частых его инфузий и более плотного лабораторного 

контроля их эффективности. Для определения эффективности заместительной 

терапии, для подбора оптимальной дозы и интервала между инфузиями необходимо 

контролировать пиковые и низшие значения активности фактора VIII.  

Наследственный дефицит фактора IX: гемофилия В[16, 17, 128].Основные 

рекомендации по периоперационному ведению пациентов с гемофилией В аналогичны 

таковым для пациентов с гемофилией А. Для лечения небольших кровотечений и 

профилактики для выполнения небольших вмешательств используются 

рекомбинантные/очищенные препараты фактора IX или IX-концентраты 

протромбинового комплекса (КПК). Также, как и для коррекции дефицита фактора VIII 

при гемофилии А, очищенный концентрат фактора IX вводится на протяжении 

нескольких дней. Из-за абсорбции коллагеном восполнение дефицита фактора IX 

происходит приблизительно в два раза медленнее, чем VIII, поэтому доза препаратов 

фактора IX должна быть вдвое больше, чем VIII.  

Безопасный уровень фактора при малых оперативных вмешательствах, включая 

удаление зуба  - 30-60%. Вводить каждые 24 часа (минимум 1 день) до полного 

заживления раны. При обширных хирургических вмешательствах  - 80-100% (до и после 



операции). Повторять инфузию каждые 8-24 часа до заживления раны, после чего 

терапию продолжить в течение минимум 7 дней, поддерживая активность фактора IX 

на уровне 30-60 %.   

Формула расчета дозы препарата: 

необходимая доза = масса тела (кг) х желаемое повышение уровня фактора IX (%) х 1,2. 

Ингибиторные формы гемофилии[129, 130].Для обеспечения гемостаза пациентам с 

ингибитором к факторам свертывания используются препараты "шунтового 

гемостаза": активированный протромбиновый комплекс или активированный фактор VII 

свертывания (эптаког-альфа). Последний при ингибиторной гемофилии А для 

обеспечения гемостаза при оперативных вмешательствах рекомендуется вводить 

внутривенно в дозе 90-200 мкг/кг каждые 2-3 часа. Длительность терапии определяется 

характером оперативного вмешательства и течением послеоперационного периода. 

Возможно введение препарата в виде постоянной инфузии.  

 

4.8. Болезнь Виллебранда 

 Пациентам с болезнью Виллебранда при кровотечениях и обширных операциях 

рекомендуется замещение фактора Виллебранда препаратами, полученными из 

плазмы [131, 132](уровень убедительности рекомендаций I, уровень 

достоверности доказательств – С). 

 У пациентов с болезнью Виллебранда в периоперационном периоде в качестве 

гемостатических адъювантов  рекомендуются антифибринолитические препараты 

[133] (уровень убедительности рекомендаций IIа, уровень достоверности 

доказательств – С). 

 

Комментарии. Подходы к ведению пациентов с БВ определяются ее типом и 

степенью тяжести, а также видом, срочностью и локализацией хирургического 

вмешательства. Основой обеспечения гемостаза при оперативных вмешательствах у 

пациентов с болезнью Виллебранда является заместительная гемостатическая терапия 

препаратами фактора VIII свертывания с высоким содержанием фактора Виллебранда. 

Рекомендуемая начальная доза (она выражается в МЕ фактора Виллебранда и фактора 

VIII) для профилактики и лечения хирургических кровотечений составляет 40-75 МЕ/кг 

внутривенно, поддерживающая доза – 40-60 МЕ/кг каждые 8-12 часов. После остановки 

кровотечения достаточно одного введения препарата в сутки, так как период 

полужизни комплекса VIII–ФВ у пациентов с БВ составляет 24-26 часов [19, 134]. 



При отсутствии вирусинактивированного концентрата, содержащего фактор 

Виллебранда возможно использование криопреципитата, содержащего 

концентрированный фибриноген, ФВ, факторы VIII и XIII. Сразу после введения он 

вызывает уменьшение времени свертывания крови. Доза подбирается эмпирически. У 

пациентов с тяжелой БВ 1 или 3 типа необходимо добиваться повышения уровня 

фактора VIII до 50-70% перед выполнением больших оперативных вмешательств и до 30-

50% – перед выполнением малых [19, 134]. 

 

 

Критерии оценки качества медицинской помощи 

№ 

 

Критерии качества Уровень 

убедительности 

рекомендаций 

Уровень 

достоверности 

доказательств 

1 В предоперационном периоде у пациента собран 

гемостазиологический анамнез. 

I  С 

2 Интраоперационный мониторинг системы 

гемостаза включал определение ПТВ, АЧТВ, 

уровень фибриногена и тромбоцитов.  

I  С 

3 Пациенту с удлинением значений АЧТВ и ПТВ 

более чем в 1,5 раза при наличии кровотечения или 

при высоком риске его развития (выполнение 

инвазивных вмешательств) выполнена трансфузия 

СЗП (15-20 мл/кг).  

I  С 

4 При поступлении пациента с массивной 

кровопотерей введена транексамовая кислота в дозе 

1 г в течение 10 мин с последующим в/в 

дозированным введением 1 г в течение 8 ч 

I A 

5 При снижении у пациента уровня фибриногена <1,5 

г/л выполнена трансфузия 6-12 доз 

криопреципитата (при наличии возможности). 

I С 

6 Пациенту с гемофилией (или болезнью 

Виллебранда) проведена адекватная заместительная 

терапия в периоперационном периоде (с 

достижением целевой концентрации фактора и 

продолжительности его циркуляции в кровотоке). 

I С 



7 У пациента с ингибиторной формой гемофилии 

применен активированный протромбиновый 

комплекс или активированный фактор VII 

свертывания (эптаког-альфа). 

IIа С 
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ПриложениеА1. Список рабочей группы 

Заболотских Игорь Борисович – д.м.н., профессор, заведующий кафедрой 

анестезиологии, реаниматологии и трансфузиологии ФПК и ППС ФГБОУ ВО «Кубанский 

государственный медицинский университет» Минздрава России, руководитель 

анестезиолого-реанимационной службы ГБУЗ «Краевая клиническая больница №2» МЗ 

КК, председатель Краснодарской краевой общественной организации анестезиологов и 

реаниматологов им. проф. Н.М. Федоровского, первый вице-президент общероссийской 

общественной организации «Федерация анестезиологов и реаниматологов».,  отв. 

редактор. 

Буланов Андрей Юльевич – доктор медицинских наук, главный трансфузиолог 

департамента по здравоохранению г. Москвы, член Общероссийской общественной 

организации «Федерация анестезиологов и реаниматологов» и национальной ассоциации 

специалистов по тромбозам, клинической гемостазиологии и гемореологии 

Лебединский Константин Михайлович – д.м.н., профессор, заведующий кафедрой 

анестезиологии и реаниматологии имени В.Л. Ваневского ФГБОУ ВО «Северо-Западный 

государственный медицинский университет им. И.И. Мечникова» Минздрава России, 

Президент общероссийской общественной организации «Федерация анестезиологов и 

реаниматологов». 

Ройтман Евгений Витальевич – д.б.н., профессор кафедры онкологии, гематологии и 

лучевой терапии педиатрического факультета ФГБОУ ВО «Российский национальный 

исследовательский медицинский университет имени Н.И. Пирогова» Минздрава России, 

Президент национальной ассоциации специалистов по тромбозам, клинической 

гемостазиологии и гемореологии. 

Синьков Сергей Васильевич – д.м.н., доцент кафедры анестезиологии, реаниматологии 

и трансфузиологии ФПК и ППС ФГБОУ ВО «Кубанский государственный медицинский 

университет» Минздрава России, зав. АРО-3 ГБУЗ «Краевая клиническая больница №2» 

МЗ КК, общероссийской общественной организации «Федерация анестезиологов и 

реаниматологов» и национальной ассоциации специалистов по тромбозам, клинической 

гемостазиологии и гемореологии. 

 

 

Все члены рабочей группы заявили об отсутствии конфликта интересов. 

 

 



Приложение А2. Методология разработки клинических рекомендаций 

В данных клинических рекомендациях все сведения ранжированы по уровню 

достоверности (доказательности) в зависимости от количества и качества исследований по 

данной проблеме. 

Таблица П1 - Уровни достоверности доказательности 

Уровень 

доказательности А 

Данные получены на основе многоцентровых 

рандомизированных исследований или мета-анализов 

Уровень 

доказательности В 

Данные получены на основе одиночных рандомизированных 

исследований или больших нерандомизированных исследований 

Уровень 

доказательности С 

Консенсус мнений экспертов и/или небольших исследований, 

ретроспективных исследований, регистров 

Таблица П1 - Уровни убедительности рекомендаций 

Класс рекомендаций Определение 

Класс I Доказательно и/или имеется общее мнение, что проводимое 

лечение или процедура выгодны, удобны и эффективны 

Класс II Разночтения в доказательности и/или расхождение мнений о 

полезности/эффективности лечения или процедуры 

 Класс IIa Сила доказательств и/или мнений указывают на 

полезность/эффективность 

 Класс IIb Полезность/эффективность в меньшей степени установлены 

доказательствами/мнениями 

Класс III Доказательно и/или имеется общее мнение, что проводимое 

лечение или процедура не выгодны/эффективны, и в некоторых 

случаях могут принести вред 

 

Обновление данных клинических рекомендаций будет проводиться 1 раз в 3 года. 

 

 

 

 

 

 

 



Приложение А3. Связанные документы 

Данные клинические рекомендации разработаны с учётом следующих нормативно-

правовых документов: 

1. Порядок оказания медицинской помощи по Приказ Минздрава России от 15.11.2012 N 

919н Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи взрослому населению 

по профилю «анестезиология и реаниматология» 

2. ПриказМинистерства Здравоохранения и Социального развития Российской 

Федерации от 17 декабря 2015 г. № 1024н «О классификации и критериях, 

используемых при осуществлении медико-социальной экспертизы граждан 

федеральными государственными учреждениями медико-социальной  экспертизы». 



 

Приложение Б1. Алгоритм ведения пациента.  Дифференциальная диагностика приобретенных нарушений 

гемостаза (наличие одного лабораторного дефекта) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

У пациента изолированное нарушение одного коагуляционного теста 

 количества 

тромбоцитов 

ПТВ (МНО)  АЧТВ 

Изолированная 

тромбоцитопения 

Получает ли 

пациент 

непрямые 

анти-

коагулянты? 

 

Фон 

непрямых 

анти-

коагулянтов 

Фон прямых 

анти-

коагулянтов 

Печеночная 

коагулопатия, 

дефицит витамина К 

−  Дефект забора 

−  Наследствен.дефицит 

отдельн. факт. внутрен-

него пути свертывания 

Получает ли 

пациент 

прямые анти-

коагулянты? 

 
Да Да Нет Нет 

Да 



 

Приложение Б2. Алгоритм ведения пациента.  Дифференциальная диагностика приобретенных нарушений 

гемостаза (наличие нескольких лабораторных дефектов) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Маркеры активации 

системы гемостаза –  

фибрин-мономерыили 

D- димер повышены? 
 

Нет 

 

Нет 

 

Нет 

 

Да 

 

Да 

 

Да 

 

Да 

 

У пациента нарушение нескольких коагуляционных тестовДа 

 

1.  ПТВ и/или  тромбоцитов 

и/или  фибриноген 

2. Есть ассоциируемое с ДВС-

синдромом заболевание 

 

ДВС-синдром (явный) 

 

1.  ПТВ и/или  

тромбоцитов 

2. Есть заболевание печени 

 

1.  числа тромбоцитов и/или 

 агрегации тромбоцитов 

2. Есть почечная патология 

 

 

1.  АЧТВ и/или  тромбоцитов 

2. Наличие массивной кровопотери 

и/или объемной инфузии 

 

Печеночная коагулопатия 

 

Уремическая коагулопатия 

 

Травматическая коагулопатия  

 



 

Приложение Б3. Алгоритм ведения пациента.  Коррекция травматической коагулопатии 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Мониторинг системы гемостаза на основе определения стандартных лабораторных тестов (АЧТВ, ПТВ, тромбоциты, 

фибриноген, кальций) и/или тромбоэластографии 

Фибриноген 

< 2 г/л? 

 

Трансфузия 15-

20 доз 

криопреципитата 

Трансфузия 4-8 

доз тромбоцит-

ного концентрата 

Трансфузия СЗП 

в дозе 15-20 мл/кг 

 

Введение КПК 

(на основании 

уровня МНО) 

или СЗП 

Введение транексамовой 

кислоты 15 мг/кг + КПК 

(25-30 Ед/кг) или СЗП 

Введение 

препаратов 

кальция 

Тромбоциты < 50 тыс/мкл 

или тромбоциты < 100 

тыс/мкл при продолж. 

кровотечении или пациент 

получал антиагреганты? 

 

АЧТВ и ПТВ 

удлинены более 

чем в 1,5 раза? 

 

Иониз. 

кальций < 0,9 

ммоль/л? 

 

Пациент получал 

антогонисты вита-

мина К (варфарин)? 

Пациент получал новые 

оральные антикоагулянты 

(риваксабан, апиксабан, 

эндоксабан, дабигатран)? 

 

Да Да Да 

Да 

Да 

Да 



 

Приложение Б4. Алгоритм ведения пациента.  Коррекция ДВС-синдрома 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Фибриноген 

< 1,5 г/л? 

 

Трансфузия 15-

20 доз 

криопреципитата 

Трансфузия 4-8 

доз тромбоцит-

ного концентрата 

Трансфузия СЗП 

в дозе 15-20 мл/кг 

 

Кровотечение или высокий 

риск его развития при 

выполнении инвазивных 

вмешательств и 

тромбоциты < 50 тыс/мкл  

 

Кровотечение или высокий 

риск его развития при 

выполнении инвазивных 

вмешательств и АЧТВ и 

ПТВ удлинены более чем в 

1,5 раза? 

 

Да 

Да 
Да 

У пациента диагностирован ДВС- синдром 

Коагуляционный 

вариант ДВС-

синдрома? 

Фибринолитический 

вариант ДВС-

синдрома? 

Профилактические 

дозы НФГ или НМГ 

Да 

Транексамовая кислота (по 

15 мг/кг в/в каждые 8 ч) 

Да 



 

Приложение В. Информация для пациента 

В предоперационном периоде, во время выполнения оперативного 

вмешательства, а также после операции у Вас будет исследоваться состояние 

системы гемостаза. Это необходимо для того чтобы своевременно выявить и 

предупредить нарушения гемостаза, которые могут привести к кровотечению 

или тромбозам.  

Если у Вас имеются в анамнезе события связанные с кровотечениями 

после незначительных травм и повреждений, если Вы принимаете препараты, 

влияющие на свертываемость крови, то Вы обязаны сообщить об этом 

лечащему врачу при поступлении в стационар. Возможно, Вам будет 

необходимо прервать перед операцией прием препаратов, влияющих на 

систему гемостаза.  При выявлении у Вас нарушений гемостаза на любом из 

этапов периоперационного периода, будет проведена соответствующая 

коррекция, включающая в случае необходимости переливание препаратов 

крови 

Во время пребывания в отделении реанимации и интенсивной терапии в 

послеоперационном периоде возможно развитие осложнений, связанных с 

расстройствами системы гемостаза. В этом случае могут быть использованы 

дополнительные диагностические и лечебные мероприятия, направленные на 

устранение и предупреждение подобного рода осложнений. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

Приложение Г1. Патонегез развития травматической коагулопатии 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

Приложение Г2. Классификация приобретенных тромбоцитопений 

Нарушение образования: Повышение скорости разрушения 

 Миелодисплазия 

 Остеопороз 

 Острый лейкоз и миелопролиферативные 

заболевания 

 Дефицит витамина В12 и фолиевой 

кислоты 

 Инфекции 

 Вирусные гепатиты 

 Химиотерапия 

 Отравления  

 Лучевая терапия и лучевая болезнь 

 Лекарственные вещества и токсиканты 

Неиммунной этиологии 

 ДВС-синдром 

 ТТП 

 ГУС-синдром 

 HELLP-синдром 

 Вирусные инфекции 

 Химиотерапия 

 Злокачественные новообразования 

 Васкулиты 

 Бактериемия 

Перераспределение и дилюция 

 Спленомегалия 

  Массивная трансфузия 

 

Аутоиммунной этиологии 

 ГИТ 

 ИТП 

 Лекарственная аутоиммунная 

тромбоцитопеническая пурпура 

 Антифосфолипидный синдром 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

Приложение Г3. Частота встречаемости наследственных коагулопатий 

Коагулопатия Частота встречаемости 

Гемофилия А 1:5000 живых новорожденных мужского пола (80-85% всех 

гемофилий)  

Гемофилия В 1:30000 живых новорожденных мужского пола 

Болезнь Виллебранда 1:300000 человек 

Афибриногенемия 1:1000000 населения 

Дефицит факторов X, V и 

протромбина 

Выраженный дефицит наблюдается достаточно редко 

 1:1000000 живых новорожденных (аутосомно-рецессивный 

тип наследования)  

Дефицит VII фактора 1:500000 населения  

Дефицит XI фактора 1:1000000 населения 

Дефицит XIII фактора 1:5000000 человек (аутосомно-рецессивный тип наследования)  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

Приложение Г4.  Дифференциальная диагностика приобретенных 

нарушений гемостаза 
 

Часть 1 – наличие одного лабораторного дефекта 

 

 

Часть 2 – наличие нескольких лабораторных дефектов 

 

 

 

 

 

Печеночная 

коагулопатия 

ДВС-синдром 

(острая форма) 

У пациента 

сочетание 

нескольких 

нарушений: 

1. / АЧТВ 

2.  ПТВ 

3.  тромбоцитов 

4. фибриногена 

5. фибрин-

мономеров, D-

димеров 

Уремическая 

коагулопатия 

Травматическая 

коагулопатия 

 

 

 

1.  АЧТВ и/или  

тромбоцитов 

2. Наличие массивной 

кровопотери и/или 

объемной инфузии 

 

 

 

1.  ПТВ и/или  

тромбоцитов и/или  

фибриногена 

2. Ассоциируемое с ДВС 

заболевание 

1.  ПТВ и/или  

тромбоцитов 

2. Болезни печени 

1.  числа тромбоцитов 

и/или  агрегации 

тромбоцитов 

2. Наличие почечной 

недостаточности 

Наличие у пациента: 

1.  тромбоцитов 

3. ПТВ (МНО) 

4.  АЧТВ 

 

 количества 

тромбоцитов 

Изолированная 

тромбоцитопения 

ПТВ (МНО) 

 АЧТВ 

Фон непрямых 

антикоагулянтов 

Фон прямых 

антикоагулянтов 

Дефицит 

витамина К 

−  Дефект забора 
−  Наследствен.дефицит 
отдельн. факт. внутрен-
него пути свертывания 



 

Приложение Г5. Дифференциальная диагностика наследственных 

коагулопатий 

 

Коагулопатия 

Диагностика 

ПТВ АЧТВ Дополнительные методы 

Гемофилия А - ++ Уровень активности фактора VIII  

Гемофилия В - + Уровень активности фактора IX  

Болезнь Виллебранда - +/- Индуцированная агрегация с 

ристоцитином, активность фактора 

Виллебранда, количество тромбоцитов 

Афибриногенемия - - ТВ, фибриноген и его активность, 

рептилазное время свертывания 

Дефицит ф. X, V и 

протромбина 

+ + Активность факторов 

Дефицит ф. VII + - Активность фактора 

Дефицит ф. XI - + Активность фактора 

Дефицит ф. III - - Активность фактора 

- не изменяется   ++ выраженное удлинение 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

Приложение Г6. Целевой уровень активности дефицитных факторов 

свертывания при гемофилии в периоперационном периоде 

Объем оперативного вмешательства 
Интраоперационная 

активность фактора 
Сроки лечения 

Эндоскопия с биопсией, 

артроскопия, биопсия кожи и 

молочной железы, лимфатических 

узлов, стоматология 

30-60% 3-4 дня 

То же + значительное натяжение 

тканей по линии разреза  
60% 3-4 дня 

Абдоминальная хирургия, 

ортопедия, кардиохирургия, 

нейрохирургия 

80-150% 

При надежном хирургическом 

гемостазе - постепенное 

снижение концентрации 

фактора с 4-5 дня  

То же + значительное натяжение 

тканей по линии разреза;  

операции на мышцах, участвующих 

в поддержании позы; большие 

ортопедические вмешательства 

150% 

До 10 дней, редко – до 6 

недель (активность фактора 

50-60%) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


