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ü Resume
Disorders of hemostasis occupy an important place in general human pathology due to the fact that they are one

of the most frequent pathological conditions found in practical medicine and are characterized by extremely high
potential danger. Hemostasis disorders are very diverse.

They can manifest themselves both as independent syndromes, which in some cases have a hereditary nature, and
as secondary hemorrhagic and thrombotic complications of an extremely large number of other diseases: infectious-
septic, cardiovascular, immune, obstetric pathology, diseases of the blood, liver, kidneys, etc.
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Àêòóàëüíîñòü

Íàðóøåíèÿ ãåìîñòàçà ÿâëÿþòñÿ âàæíåéøèì ïà-
òîãåíåòè÷åñêèì çâåíîì ïðè ðàçëè÷íûõ âèäàõ øîêà,
òåðìèíàëüíûõ ñîñòîÿíèÿõ, ìîãóò ðàçâèâàòüñÿ ïðè
ìàññèâíûõ õèðóðãè÷åñêèõ âìåøàòåëüñòâàõ, îáøèðíûõ
òðàâìàõ, ìîãóò îñëîæíÿòü ëåêàðñòâåííóþ è òðàíñôó-
çèîííóþ òåðàïèþ [2]

Â íàñòîÿùåì ó÷åáíîì ïîñîáèè äàíî îïðåäåëåíèå
ñèñòåìû ãåìîñòàçà, õàðàêòåðèñòèêà ñòðóêòóðíûõ êîì-
ïîíåíòîâ, ó÷àñòâóþùèõ â åãî ðåàëèçàöèè; îïèñàíû
ìåõàíèçìû ãåìîñòàçà ïðè ïîâðåæäåíèè ñîñóäèñòîé
ñòåíêè; èçëîæåíû âîïðîñû ýòèîëîãèè, ïàòîãåíåçà,
ëàáîðàòîðíîé äèàãíîñòèêè è ïðèíöèïû ïàòîãåíåòè÷åñ-
êîé òåðàïèè ðàçëè÷íûõ âèäîâ íàðóøåíèÿ ãåìîñòàçà.

Äèàãíîñòèêà, ëå÷åíèå è ïðîôèëàêòèêà íàðóøå-
íèé â ñèñòåìå ãåìîñòàçà ÿâëÿåòñÿ âàæíîé ïðîáëåìîé
ñîâðåìåííîé ìåäèöèíû. Àêòóàëüíîñòü îáóñëîâëåíà

âûñîêîé ÷àñòîòîé è òÿæåëûìè ïîñëåäñòâèÿìè òðîì-
áîçà è òðîìáîýìáîëèé[5].

Ñèñòåìà ãåìîñòàçà âêëþ÷àåò â ñåáÿ òðè îñíîâíûõ
òåñíî âçàèìîñâÿçàííûõ ìîðôî-ôóíêöèîíàëüíûõ çâå-
íà: ñîñóäèñòîãî, ïëàçìåííî-êîàãóëÿöèîííîãî è êëå-
òî÷íîãî [1].

Îñíîâíîé ìåõàíèçì îáðàçîâàíèÿ àðòåðèàëüíîãî
è âåíîçíîãî òðîìáîçà ñâÿçàí ñ ïîâûøåíèåì ïðîêî-
àãóëÿöèîííîé àêòèâíîñòè êðîâè, ñòàçîì, ñ íàðóøå-
íèåì áàëàíñà ñ àíòèêîàãóëÿíòàìè è ôèáðèíîëèòè-
÷åñêèìè ôàêòîðàìè[3].

Ïàòîëîãèÿ ñëîæíà è ìàëî èçó÷åíà ïðè íàñëåä-
ñòâåííûõ çàáîëåâàíèÿõ êðîâè, êîãäà íàðÿäó ñ ïðî-
ãðåññèðóþùåé ãåìîëèòè÷åñêîé àíåìèåé ðàçâèâàþò-
ñÿ òðîìáîãåìîððàãè÷åñêèå îñëîæíåíèÿ, êîòîðûå â
êîíå÷íîì ñ÷åòå ìîãóò ñòàòü ïðè÷èíîé ñåðäå÷íî-ñî-
ñóäèñòîé íåäîñòàòî÷íîñòè è íåðåäêî ëåòàëüíîãî èñ-
õîäà [4].
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Öåëü èññëåäîâàíèÿ. Èçó÷åíèå ïîêàçàòåëåé ïëàç-
ìåííî-êîàãóëÿöèîííîãî çâåíà ãåìîñòàçà ó áîëüíûõ ñ
ñåðïîâèäíî-êëåòî÷íîé àíåìèåé (ÑÊÀ), ïðîìåæóòî÷-
íîé áåòà-òàëàññåìèåé (ÏÒ) è äðåïàíîòàëàññåìèåé
(ÄÒ), ñî÷åòàíèåì ÑÊÀ è ÏÒ, äî è ïîñëå ëå÷åíèÿ.

Ìàòåðèàë è ìåòîäû

Îáñëåäîâàíî 20 ïàöèåíòîâ ñ ÑÊÀ, 30 ñ ÏÒ è 26 ñ
ÄÒ, â âîçðàñòå 14- 43 ëåò, ïåðåíåñøèõ ñïëåíýêòîìèþ.
Äëÿ îöåíêè ôèçèîëîãè÷åñêèõ ïàðàìåòðîâ èññëåäóåìûõ
ïîêàçàòåëåé ãåìîñòàçà îáñëåäîâàíà êîíòðîëüíàÿ ãðóï-
ïà èç 30 ïðàêòè÷åñêè çäîðîâûõ ëèö.

Ðåçóëüòàò è îáñóæäåíèÿ

Áîëüøèíñòâî ñëó÷àåâ çíà÷èòåëüíîé ãèïåðãîìîöè-
ñòåèíåìèè (90-95%) îáóñëîâëåíî ãîìîçèãîòíûì äå-
ôèöèòîì öèñòàòèîí(îí) β-ñèíòåòàçû, ïðèâîäÿùèì ê
íàðóøåíèþ òðàíñôîðìàöèè ãîìîöèñòåèíà â öèñòàòè-
îíèí. Â 5-10% ñëó÷àåâ çíà÷èòåëüíàÿ ãèïåðãîìîöèñòåè-
íåìèÿ îáóñëîâëåíà âðîæä¸ííûì íàðóøåíèåì ïðåâðà-
ùåíèÿ ãîìîöèñòåèíà â ìåòèîíèí â ðåçóëüòàòå ãîìî-
çèãîòíîãî äåôèöèòà N(5,10)-ìåòèëåíòåòðàãèäðîôîëàò
ðåäóêòàçû, îáíàðóæèâàåìîãî ñ ÷àñòîòîé 0- 1,4%. Âû-
ÿâëåíà çíà÷èòåëüíàÿ ñâÿçü ìåæäó ãèïåðãîìîöèñòåè-
íåìèåé è ñîñóäèñòûìè òðîìáîçàìè ðàçëè÷íîé ñòåïå-
íè âûðàæåííîñòè (îòíîñèòåëüíûé ðèñê âîçíèêíîâå-
íèÿ âåíîçíîãî òðîìáîçà ñîñòàâëÿåò 2,5).

Íàñëåäñòâåííûé äåôèöèò ïðîòåèíà C äèàãíîñòè-
ðóþò ó 10% áîëüíûõ c ÒÝËÀ è òðîìáîçàìè ãëóáîêèõ
âåí. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ îïèñàíî ñâûøå 160 ðàçëè÷íûõ
ìóòàöèé ïðîòåèíà C. ×àñòîòà òðîìáîçîâ âî âðåìÿ áå-
ðåìåííîñòè ïðè äåôèöèòå ïðîòåèíà C ñîñòàâëÿåò 7%,
à â ïîñëåðîäîâîì ïåðèîäå - 19%. Ó ãîìîçèãîòíûõ íî-
ñèòåëåé íàñëåäñòâåííîãî äåôèöèòà ïðîòåèíà C îòìå-
÷àþò íåîíàòàëüíóþ ôóëìèíàíòíóþ ïóðïóðó. Äàííîå
ñîñòîÿíèå ðåôðàêòåðíî ê òåðàïèè ãåïàðèíîì èëè àí-
òèàãðåãàíòàìè è ÷àùå çàêàí÷èâàåòñÿ ôàòàëüíî. Ñîäåð-
æàíèå ïðîòåèíà C ó ãåòåðîçèãîòíûõ íîñèòåëåé ñîñòàâ-
ëÿåò 30-60% îò íîðìàëüíîãî. Â ðåçóëüòàòå ãåíåòè÷åñ-
êîãî äåôåêòà ïðîòåèíà C íàðóøàåòñÿ îñíîâíàÿ ôóí-
êöèÿ àêòèâèðîâàííîãî ïðîòåèíà C (êëèâàæ (ðàñùåï-
ëåíèå) ôàêòîðà Va è ôàêòîðà VIIIà, â ðåçóëüòàòå êî-
òîðîãî ïðîèñõîäèò èíàêòèâàöèÿ ïðîòðîìáèíàçû), ÷òî
ïðèâîäèò ê ïîâûøåííîìó òðîìáîáðàçîâàíèþ.

Íàñëåäñòâåííûé äåôèöèò ïðîòåèíà S áûë îïèñàí
â 1984 ã. Ó ãåòåðîçèãîòíûõ íîñèòåëåé äåôèöèò ïðîòåè-
íà S ïðîÿâëÿåòñÿ òðîìáîçàìè ãëóáîêèõ âåí, àðòåðè-
àëüíûìè òðîìáîçàìè, ÒÝËÀ, îäíàêî ðèñê ðàçâèòèÿ
ýòèõ îñëîæíåíèé çíà÷èòåëüíî íèæå, ÷åì ïðè äåôè-
öèòå àíòèòðîìáèíà èëè ïðîòåèíà C. Ó ãîìîçèãîòíûõ
íîñèòåëåé ðàçâèâàåòñÿ íåîíàòàëüíàÿ ôóëìèíàíòíàÿ
ïóðïóðà. Ðèñê òðîìáîçîâ ïðè áåðåìåííîñòè ïðè íàëè-
÷èè äåôèöèòà ïðîòåèíà S äîñòèãàåò 6%, ïðè ñîïóò-
ñòâóþùåì äåôèöèòå ïðîòåèíà C - 3-10%, à â ïîñëå-
ðîäîâîì ïåðèîäå - 7-22% è 7-29% ñîîòâåòñòâåííî.

Íàñëåäñòâåííûé äåôèöèò àíòèòðîìáèíà îïèñàëè
â 1965 ã. Ó 3-8% ïàöèåíòîâ ñ ÒÝËÀ, òðîìáîçàìè ãëó-
áîêèõ âåí îáíàðóæèâàþò äåôèöèò àíòèòðîìáèíà. ×àñ-
òîòà ðàçâèòèÿ òðîìáîçîâ âî âðåìÿ áåðåìåííîñòè è â
ïîñëåðîäîâîì ïåðèîäå ïðè äåôèöèòå àíòèòðîìáèíà

ñîñòàâëÿåò 18 è 33% ñîîòâåòñòâåííî. Ðèñê òðîìáîçîâ
óâåëè÷èâàåòñÿ ïðè ñíèæåíèè áèîëîãè÷åñêîé àêòèâíî-
ñòè àíòè-òðîìáèíà äî 50-70% â ðåçóëüòàòå íàðóøå-
íèÿ îñíîâíîé ôóíêöèè àíòèòðîìáèíà - èíàêòèâàöèè
òðîìáèíà è áîëüøèíñòâà äðóãèõ ôàêòîðîâ ñâåðòûâà-
íèÿ êðîâè.

Íàñëåäñòâåííûå äåôåêòû ôèáðèíîëèçà. Äåôèöèò
ïëàçìèíîãåíà îáíàðóæèâàþò ó 2-3% ìîëîäûõ ïàöè-
åíòîâ ñ òðîìáîçàìè ãëóáîêèõ âåí. Âåíîçíûå òðîìáî-
çû è ÒÝËÀ ðàçâèâàþòñÿ ïðè àêòèâíîñòè ïëàçìèíîãå-
íà íèæå 40% îò íîðìû.

Íàèáîëåå ÷àñòîé ãåíåòè÷åñêè îáóñëîâëåííîé ïðè-
÷èíîé íàðóøåíèÿ ôóíêöèé ôèáðèíîëèòè÷åñêîé ñèñ-
òåìû ñëóæèò óâåëè÷åíèå ñîäåðæàíèÿ PAI-1 â ðåçóëü-
òàòå ãîìîçèãîòíîãî íîñèòåëüñòâà àëëåëÿ 4- , ÷òî ñî-
ïðîâîæäàåòñÿ ïîâûøåíèåì ðèñêà êîðîíàðíûõ íàðó-
øåíèé â 1,3 ðàçà è ñïîñîáñòâóåò îñëîæí¸ííîìó òå÷å-
íèþ áåðåìåííîñòè è ïîñëåðîäîâîãî ïåðèîäà.

Âûâîäû

Ïîëó÷åííûå ðåçóëüòàòû ïðîâåäåííûõ èññëåäîâà-
íèé ïðè íàñëåäñòâåííîé ïàòîëîãèè êðîâè ñâèäåòåëü-
ñòâóþò î áîëüøîé çíà÷èìîñòè âûÿâëåííûõ íàðóøå-
íèé ñèñòåìû ãåìîñòàçà åùå íà 1 ýòàïå ñêðèíèíãà, ÷òî
äèêòóåò íåîáõîäèìîñòü, â îáÿçàòåëüíîì ïîðÿäêå,
êîìïëåêñíîãî îáñëåäîâàíèÿ ýòîé êàòåãîðèè áîëüíûõ.

Ïîâûøåíèå ñòåïåíè òÿæåñòè ÃÊÑ ïðè ÑÊÀ, ÏÒ
è ÄÒ ïîñëå îïåðàöèè ñïëåíýêòîìèè ïîçâîëÿåò îöå-
íèòü ñòåïåíü ðèñêà âîçìîæíûõ îñëîæíåíèé, îïðåäå-
ëèòü ñâîåâðåìåííî èíäèâèäóàëüíóþ ïðîãðàììó àíòè-
òðîìáè÷åñêîé òåðàïèè è ïðîôèëàêòèêè.

Èçó÷åíèå âñåõ çâåíüåâ ñèñòåìû ãåìîñòàçà â äèíà-
ìèêå, äî è ïîñëå ñïëåíýêòîìèè, ñ ó÷åòîì êëèíè÷åñ-
êèõ ïðîÿâëåíèé çàáîëåâàíèé, ïîçâîëèò ñîçäàòü îïðå-
äåëåííóþ ìîäåëü âëèÿíèÿ óâåëè÷åííîé ñåëåçåíêè íà
ãåìîñòàç, ñ öåëüþ îïòèìèçàöèè ìåäèêàìåíòîçíîãî è
õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ.

Èçó÷åíèå àãðåãàöèè òðîìáîöèòîâ èãðàåò áîëüøóþ
ðîëü â ïëàíå îöåíêè ôèçèîëîãèè è ïàòîëîãèè ñèñòå-
ìû ãåìîñòàçà ó áîëüíûõ ñ íàñëåäñòâåííûìè àíîìà-
ëèÿìè êðîâè. Âàæíî ó áîëüíûõ ñ ÏÒ è ÄÒ, ñêëîííûõ
ê òðîìáîòè÷åñêèì îñëîæíåíèÿì, âûÿâëÿòü ñëó÷àè
ñïîíòàííîé è èíäóöèðîâàííîé àãðåãàöèè, ÷òî ïîçâî-
ëèò ñâîåâðåìåííî óñòàíàâëèâàòü ôóíêöèîíàëüíóþ
ñïîñîáíîñòü òðîìáîöèòîâ.
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