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òîâ, ìîæåò ñïîñîáñòâîâàòü ðàçâèòèþ òðîìáîçîâ, ñïàç-
ìó ñîñóäîâ, íàðóøåíèþ ìèêðîöèðêóëÿöèè.

Èçâåñòíî, ÷òî â òðîìáîöèòàõ ñ ïîìîùüþ ôåðìåí-
òîâ N-àöåòèëòðàíñôåðàçû è ãèäðîêñèèíäîë-Î-ìåòèë-
òðàíñôåðàçû îñóùåñòâëÿåòñÿ ñèíòåç èç ñåðîòîíèíà
ãîðìîíà ìåëàòîíèíà, èãðàþùåãî âàæíóþ ðîëü â ïðî-
öåññàõ àäàïòàöèè, ðåãóëÿöèè äåÿòåëüíîñòè íåðâíîé,
ýíäîêðèííîé, èììóííîé ñèñòåì îðãàíèçìà. Èññëåäîâà-
òåëè ðàññìàòðèâàþò ýêñòðàïèíåàëüíûé ìåëàòîíèí
êàê ñèãíàëüíóþ ìîëåêóëó äëÿ ëîêàëüíîé êîîðäèíà-
öèè êëåòî÷íûõ ôóíêöèé è ìåæêëåòî÷íûõ ñâÿçåé.
Ìåëàòîíèí ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç ñèëüíåéøèõ ýíäîãåí-
íûõ ïîãëîòèòåëåé ñâîáîäíûõ ðàäèêàëîâ, çàùèùàÿ
êëåòêè è òêàíè îò îêèñëèòåëüíîãî ñòðåññà. Èíãè-
áèðóÿ öèêëîîêñèãåíàçó òðîìáîöèòîâ è ïðîäóêöèþ
òðîìáîêñàíà Â
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, ìåëàòîíèí îáëàäàåò àíòèàãðåãàí-

òíûì äåéñòâèåì. Âàçîäèëàòèðóþùèé ýôôåêò ìåëà-
òîíèíà îñóùåñòâëÿåòñÿ ïîñðåäñòâîì óìåíüøåíèÿ
óðîâíÿ ãèäðîïåðåêèñè, èíãèáèðóþùåãî äåéñòâèÿ íà
àêòèâíîñòü NO-ñèíòàçû, ïîäàâëÿþùåãî äåéñòâèÿ
íà âàçîêîíñòðèêòîðíûé ýôôåêò íîðàäðåíàëèíà è
ñåðîòîíèíà [15].

Èñõîäÿ èç âûøåñêàçàííîãî, ìîæíî ïðåäïîëî-
æèòü, ÷òî ñóùåñòâóåò îïðåäåëåííîå ðàâíîâåñèå ìåæ-

äó ñåêðåöèåé ñåðîòîíèíà è ñèíòåçîì ìåëàòîíèíà â
òðîìáîöèòàõ. Â óñëîâèÿõ õðîíè÷åñêîé ãèïîêñèè
ýòîò áàëàíñ íàðóøàåòñÿ, èçáûòî÷íàÿ ñåêðåöèÿ ñå-
ðîòîíèíà àêòèâèðîâàííûìè òðîìáîöèòàìè âëå÷åò
çà ñîáîé ñíèæåíèå ñèíòåçà ìåëàòîíèíà. Óìåíüøåíèå
âûðàáîòêè ìåëàòîíèíà ïðèâîäèò ê îòìåíå àíòèàã-
ðåãàíòíîãî, âàçîäèëàòèðóþùåãî è àíòèîêñèäàíòíî-
ãî ýôôåêòîâ.

Çàêëþ÷åíèå

Òàêèì îáðàçîì, îöåíêà ôóíêöèîíàëüíîé àêòèâ-
íîñòè òðîìáîöèòîâ ó äåòåé ñ ÇÂÓÐ ìîæåò áûòü
èñïîëüçîâàíà êàê èíäèêàòîð äëèòåëüíîñòè è òÿæåñ-
òè ïåðåíåñåííîé ãèïîêñèè. Âûÿâëåííûå îñîáåííîñòè
ôóíêöèîíàëüíîãî ñîñòîÿíèÿ òðîìáîöèòîâ â ÁÒÏ è
ÖÊ ìîãóò ñâèäåòåëüñòâîâàòü íå òîëüêî îá èçìåíåíèè
ðåöåïòîðíîãî àïïàðàòà êëåòêè, íî è î íàðóøåíèè
ìåòàáîëèçìà â ñàìèõ òðîìáîöèòàõ. Ïðîâåäåííîå
èññëåäîâàíèå äàåò âîçìîæíîñòü óãëóáèòü ïðåäñòàâ-
ëåíèå î ðîëè èçìåíåíèé òðîìáîöèòàðíûõ ôóíêöèé
â ãåíåçå íåâðîëîãè÷åñêèõ ðàññòðîéñòâ è íàðóøåíèé
ìèêðîöèðêóëÿöèè ó äåòåé ñ ÇÂÓÐ, ÷òî ðàñêðûâàåò
ïåðñïåêòèâû ðàçðàáîòêè ïàòîãåíåòè÷åñêèõ ïîäõî-
äîâ ê ïðîôèëàêòèêå è ëå÷åíèþ.

Ñì. online-âåðñèþ æóðíàëà http://www.pediatriajournal.ru ¹ 3/2005, ïðèëîæåíèå ¹ 1.
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Íîâîñèáèðñêàÿ ãîñóäàðñòâåííàÿ ìåäèöèíñêàÿ àêàäåìèÿ, ÐÔ

Äèñôèáðèíîãåíåìèè (ÄÔÃ) � ñòðóêòóðíûå àíîìàëèè ôèáðèíîãåíà âðîæäåííîãî èëè ïðèîáðå-
òåííîãî ãåíåçà. Ìàëàÿ îñâåäîìëåííîñòü êëèíèöèñòîâ î äàííîé ïàòîëîãèè ïðèâîäèò ê ÷àñòîé
íåäîîöåíêå íàðóøåíèé êîíå÷íîãî ýòàïà ñâåðòûâàíèÿ ïðè ïåðâè÷íîé äèàãíîñòèêå íàðóøåíèé
ãåìîñòàçà ó äåòåé. Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåíû ðåçóëüòàòû êîìïëåêñíîãî îáñëåäîâàíèÿ 165 ïàöèåíòîâ
ñ íàðóøåíèÿìè ñâåðòûâàíèÿ (íàñëåäñòâåííûå òðîìáîöèòàðíûå äèñôóíêöèè, ãåìîôèëèÿ À, ãåìîð-
ðàãè÷åñêèé âàñêóëèò, õðîíè÷åñêèé ÄÂÑ-ñèíäðîì), ïðîòåêàþùèå â óñëîâèÿõ ãåìîððàãè÷åñêîé
ãåìàòîìåçåíõèìàëüíîé äèñïëàçèè (ÃÌÄ). Äîêàçàíî, ÷òî â îñíîâå íàðóøåíèé ãåìîñòàçà ó ïîäàâëÿ-
þùåé êîãîðòû ïàöèåíòîâ ëåæèò ñíèæåíèå ýôôåêòèâíîñòè ôèíàëüíîãî ýòàïà ôèáðèíîãåíåçà, ÷àùå
âñåãî íà óðîâíå ïðîöåññîâ ïîëèìåðèçàöèè ôèáðèí-ìîíîìåðîâ, ñâÿçàííûõ ñ ÄÔÃ. Èñõîäÿ èç
ïàòîãåíåòè÷åñêèõ âàðèàíòîâ àíîìàëèè ôàêòîðà I, ïðåäëàãàåòñÿ ïðîãðàììà òåðàïåâòè÷åñêîé
êîððåêöèè ÄÔÃ, â òîì ÷èñëå ñ èñïîëüçîâàíèåì ðåêîìáèíàíòíîãî ôèáðèíîãåíà è ìîäóëÿòîðîâ
ìåòàáîëèçìà ìåçåíõèìàëüíûõ ïðîèçâîäíûõ.

Dysfibrimogenemias (DFG) are congenital or acquired anomalies of fibrinogen structure. Low
awareness of practitioners about this pathology leads to underestimate of final clotting pathology during
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Â âèäó ìíîãîîáðàçèÿ è ïîëèìîðôíîñòè íàðó-
øåíèé êîàãóëÿöèè ïðè ãåìàòîìåçåíõèìàëüíîé
äèñïëàçèè (ÃÌÄ), áîëüøèíñòâî èññëåäîâàíèé àê-
öåíòèðóþòñÿ íà îòêëîíåíèÿõ îò ôèçèîëîãè÷åñêî-
ãî òå÷åíèÿ ëèøü îòäåëüíûõ çâåíüåâ ãåìîñòàçèîëîãè-
÷åñêîãî êàñêàäà (â ÷àñòíîñòè, ðåàêöèé ïîëèìåðèçàöèè
ôèáðèí-ìîíîìåðîâ, àêòèâíîñòè ôàêòîðà XIII â ãåíå-
ðàöèè ñòàáèëüíîãî ôèáðèíîâîãî ñãóñòêà, ýôôåêòèâ-
íîñòè ôóíêöèîíèðîâàíèÿ ôèáðèíîëèòè÷åñêîé ñèñ-
òåìû) [1]. Â íàñòîÿùåé ðàáîòå àêöåíò â ðàñïîçíàâàíèè
õàðàêòåðà íàðóøåíèé ãåìîñòàçèîëîãè÷åñêèõ ïðîöåñ-
ñîâ ïðè ñèñòåìíîé ìåçåíõèìàëüíîé äèñïëàçèè (ÑÌÄ)
ñäåëàí íà îöåíêó ôèíàëüíîãî ýòàïà ïðîöåññà ãåíåðà-
öèè ôèáðèíà.

Öåëè � äàòü õàðàêòåðèñòèêó èçìåíåíèé â ñèñ-
òåìå ãåìîñòàçà ïðè íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ âè-
äàõ ÑÌÄ, íàñëåäñòâåííûõ òðîìáîöèòîïàòèÿõ è êîà-
ãóëîïàòèÿõ, îïðåäåëèòü îñîáåííîñòè êîíå÷íîãî ýòàïà
ñâåðòûâàíèÿ ïðè óêàçàííûõ ñäâèãàõ, óòî÷íèòü ïà-
òîãåíåç è âàðèàíòíûå ôîðìû äèñôèáðèíîãåíåìèé,
íàìåòèòü îñíîâíûå ïóòè íàïðàâëåííîé êîððåêöèè
âûÿâëåííûõ íàðóøåíèé.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

Äëÿ óòî÷íåíèÿ ÷àñòîòû âîçíèêíîâåíèÿ äèñôèá-
ðèíîãåíåìèè (ÄÔÃ), à òàêæå ðîëè è ìåñòà åå â ïà-
òîëîãèè ñâåðòûâàíèÿ êðîâè âñåãî áûëî îáñëåäîâà-
íî 200 äåòåé ðàçëè÷íîãî âîçðàñòà è ïîëà ñ íàèáîëåå
ðàñïðîñòðàíåííûìè ãåìîððàãè÷åñêèìè çàáîëåâà-
íèÿìè è ñèíäðîìàìè íàñëåäñòâåííîãî è ïðèîáðåòåí-
íîãî ãåíåçà.

Êîìïëåêñíûé ïîäõîä ê îöåíêå ñîñòîÿíèÿ ñèñòå-
ìû ãåìîñòàçà ïîçâîëèë âûÿâèòü êîíêðåòíûå ôîð-
ìû ïàòîëîãèè ñâåðòûâàíèÿ êðîâè è â ñîâîêóïíîñòè
ñ õàðàêòåðíûì òèïîì êðîâîòî÷èâîñòè è èìåþùåé-
ñÿ ïðè ïåðâè÷íîì èññëåäîâàíèè êëèíè÷åñêîé ñèòóà-
öèåé âûäåëèòü ñëåäóþùèå 4 ãðóïïû áîëüíûõ (òàáë. 1).
1-ÿ ïðåäñòàâëåíà 109 ïàöèåíòàìè ñ íàñëåäñòâåííîé
òðîìáîöèòàðíîé äèñôóíêöèåé. Èç íèõ ó 37 (33,9%)
èìåëè ìåñòî õàðàêòåðíûå êëèíè÷åñêèå è ëàáîðàòîð-
íûå ïðèçíàêè íåäèôôåðåíöèðîâàííîãî âàðèàíòà
ÑÌÄ, ÷òî áûëî ïîäòâåðæäåíî â êîíñóëüòàòèâíîì
ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîì öåíòðå. Ó îñòàëüíûõ 72 áîëü-
íûõ ïðîÿâëåíèÿ ÑÌÄ îòñóòñòâîâàëè. Â îáåèõ óêà-
çàííûõ ïîäãðóïïàõ â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå çàáî-
ëåâàíèÿ äîìèíèðîâàë áîëåå èëè ìåíåå âûðàæåííûé
ïåòåõèàëüíî-ïÿòíèñòûé òèï êðîâîòî÷èâîñòè. Ïðè
ýòîì ó 87 (80,97%) äåòåé ðåöèäèâèðîâàëè íîñîâûå
êðîâîòå÷åíèÿ, ó 22 (20,7%) ÷àñòî âîçíèêàëè ìíî-
æåñòâåííûå ýêõèìîçû íà êîæíîì ïîêðîâå è ó 17

(10,9%) � ìíîãî÷èñëåííûå ïåòåõèè íà êîæå è
âèäèìûõ ñëèçèñòûõ îáîëî÷êàõ. Íàðÿäó ñ ýòèì ó
19 (17,7%) äåâî÷åê âûÿâëåíû ïðîäîëæèòåëüíûå
àíåìèçèðóþùèå ìàòî÷íûå êðîâîòå÷åíèÿ, ïîâòîð-
íûå ýïèçîäû ãåìàòóðèè ïîñëå òðàâìû � ó 2 (1,6%)
äåòåé (ó îäíîãî èç íèõ èìåëà ìåñòî ìàêðîãåìàòó-
ðèÿ). Âàæíî òàêæå ïîä÷åðêíóòü, ÷òî ó áîëüøèíñò-
âà îáñëåäîâàííûõ ãåìîððàãè÷åñêèå ýïèçîäû âîçíèêà-
ëè ïîñëå ìèíèìàëüíîãî òðàâìèðóþùåãî âîçäåéñòâèÿ
(íàïðèìåð, ïðè íàëîæåíèè ìàíæåòû ýëåêòðîííîãî
òîíîìåòðà, íîøåíèè òóãîé îäåæäû). Ïðè ýòîì 81 èç
107 (75,5%) äåòåé áûëè ãîñïèòàëèçèðîâàíû äëÿ óòî÷-
íåíèÿ ãåíåçà ðåöèäèâèðóþùåãî ãåìîððàãè÷åñêîãî
ñèíäðîìà, 23 (21,6%) � ñ öåëüþ îêàçàíèÿ ýêñò-
ðåííîé ïîìîùè èç-çà âûðàæåííîé êðîâîòî÷èâîñ-
òè, 3 (2,9%) � â ñâÿçè ñ ïðåäñòîÿùèì õèðóðãè÷åñ-
êèì âìåøàòåëüñòâîì ïî ïîâîäó îñòðîé õèðóðãè÷åñêîé
ïàòîëîãèè.

Âî 2-þ ãðóïïó âîøëè 18 áîëüíûõ ãåìîôèëèåé À
(ó 73% òÿæåëàÿ, ó 27% ñðåäíåé ñòåïåíè òÿæåñòè),
èç íèõ ó 8 íàðÿäó ñ ãåìàòîìíûì òèïîì êðîâîòî÷è-
âîñòè íåðåäêî âîçíèêàëè ýêõèìîçû è ïåòåõèè íà
âèäèìûõ ñëèçèñòûõ îáîëî÷êàõ è êîæíîì ïîêðîâå,
÷òî áûëî îáóñëîâëåíî ñîïóòñòâóþùåé ÑÌÄ. Ïðè
ëå÷åíèè ãåìîôèëè÷åñêèõ êðîâîòå÷åíèé è äëÿ èõ
ïðîôèëàêòèêè èñïîëüçîâàëè êîíöåíòðàò ôàêòîðà
VIII (Êîýéò Äâè), ðåæå êðèîïðåöèïèòàò. Èíãèáè-

primary diagnosis of clotting disorders in children. Article presents the results of complex examination
performed in 165 children with clotting disorders (hereditary platelet dysfunctions, hemophilia A,
anaphylactoid purpura, chronic DIC-syndrome) combined with hemorrhagic hematomesenchymal
dysplasia (HMD). Authors showed that low efficacy of final fibrinogenesis stage, mostly up-to-date of
fibrin-monomer polymerization connected with DFG, underlies in clotting disorders in the majority of
cases. Reasoning from pathogenetic variants of factor 1 anomalies authors propose the program of
therapeutic DFG correction, including usage of recombinant fibrinogen and modulators of mesenchymal
derivates metabolism.

Òàáëèöà 1

Ðàñïðåäåëåíèå áîëüíûõ ñ ó÷åòîì îñíîâíîé
ôîðìû ïàòîëîãèè ãåìîñòàçà

                Ãðóïïû îáñëåäîâàííûõ               Êîëè÷åñòâî

 1-ÿ ãðóïïà � íàñëåäñòâåííàÿ
 òðîìáîöèòàðíàÿ äèñôóíêöèÿ,

 â ò. ÷.:      109

 íàñëåäñòâåííàÿ òðîìáîöèòàðíàÿ
 äèñôóíêöèÿ ñ ÑÌÄ       

37

 íàñëåäñòâåííàÿ òðîìáîöèòàðíàÿ
 äèñôóíêöèÿ áåç ÑÌÄ       

72

 2-ÿ ãðóïïà � íàñëåäñòâåííûå
 êîàãóëîïàòèè (ãåìîôèëèÿ À)       

18

 3-ÿ ãðóïïà � ãåìîððàãè÷åñêèé âàñêóëèò       28

 4-ÿ ãðóïïà � îñòðûé (ïîäîñòðûé)
 ÄÂÑ-ñèíäðîì       

46

 Êîíòðîëüíàÿ ãðóïïà      100

 Èòîãî      301
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òîðû ê ôàêòîðó VIII íå âûÿâëåíû íè â îäíîì èç 8
íàáëþäåíèé.

3-ÿ ãðóïïà ïðåäñòàâëåíà 28 äåòüìè ñ ïðîÿâëåíèÿìè
ãåìîððàãè÷åñêîãî âàñêóëèòà (áîëåçíü Øåíëåéíà �
Ãåíîõà). Ó 13 èç íèõ, ïîìèìî âàñêóëèòíî-ïóð-
ïóðíîé ãåìîððàãè÷åñêîé ñûïè, îäíîâðåìåííî áûëè
îáíàðóæåíû òàêèå «ëèøíèå» äëÿ äàííîãî çàáîëåâà-
íèÿ ñèìïòîìû, êàê ýêõèìîçû, ÷òî áûëî îáúÿñíåíî
íàëè÷èåì ôîíîâîé ÑÌÄ. Â àíàìíåçå òàêæå èìåëèñü
óêàçàíèÿ íà ïîâûøåííóþ «ñèíÿ÷êîâîñòü» è ìåäëåí-
íóþ ýïèòåëèçàöèþ ðàíåâûõ äåôåêòîâ íà êîæíîì
ïîêðîâå â ýòîé ïîäãðóïïå äåòåé. Â õîäå íàáëþäåíèÿ
îáðàùàëè âíèìàíèå çàòÿæíîé õàðàêòåð êîæíîãî
ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà, ïîâòîðíûå ýïèçîäû àá-
äîìèíàëüíûõ áîëåé ó âñåõ äåòåé ñ ñîïóòñòâóþùåé
ÑÌÄ, ÷òî ñîãëàñóåòñÿ ñ äàííûìè ëèòåðàòóðû [2, 3].
Â ëå÷åíèè ãåìîððàãè÷åñêîãî âàñêóëèòà ïðèìåíÿëè
ôðàêñèïàðèí, äåçàãðåãàíòû, ïðåïàðàòû íèêîòèíî-
âîé êèñëîòû, â íàèáîëåå òÿæåëûõ êëèíè÷åñêèõ
ñèòóàöèÿõ � òðàíñôóçèè ñâåæåçàìîðîæåííîé ïëàç-
ìû (ÑÇÏ), ëå÷åáíûé ïëàçìàôåðåç.

4-þ ãðóïïó ñîñòàâèëè 45 áîëüíûõ ñ îñòðûì (ïîäî-
ñòðûì) ÄÂÑ-ñèíäðîìîì, êîòîðûé âîçíèê â ðàìêàõ
òÿæåëîãî ñåïñèñà ñ ÿâëåíèÿìè èíôåêöèîííî-òîêñè-
÷åñêîãî øîêà (30 áîëüíûõ), ñî÷åòàííîãî ïîëèòðàâìà-
òèçìà (13 áîëüíûõ) è îòðàâëåíèÿ ëåêàðñòâåííûìè
ïðåïàðàòàìè (2 íàáëþäåíèÿ). Íàðÿäó ñ ñèìïòîìàìè
áàçèñíîé ïàòîëîãèè, ó âñåõ áîëüíûõ íàáëþäàëèñü
èøåìè÷åñêèå (òðîìáîòè÷åñêèå) ïðîÿâëåíèÿ, ÷òî
âûðàæàëîñü â âèäå äèñôóíêöèè âèòàëüíûõ îðãàíîâ.
Ó 1/

3
 èç íèõ èìåëèñü ïðèçíàêè ãåìîððàãè÷åñêîãî

ñèíäðîìà ìèêðîöèðêóëÿòîðíîãî, ðåæå ñìåøàííî-
ãî òèïîâ.

Êîððåêöèþ âûÿâëåííûõ íàðóøåíèé â ñèñòåìå
ãåìîñòàçà îñóùåñòâëÿëè ïî îáùåïðèíÿòûì ïðèíöè-
ïàì � çàìåñòèòåëüíûå òðàíñôóçèè ÑÇÏ âìåñòå ñ
ôðàêñèïàðèíîì (â äîçå 100�250 àíòè-Õà ÅÄ/êã/ñóò
ñïîñîáîì êðóãëîñóòî÷íîé èíôóçèè), äåçàãðåãàíòû,
ïî ïîêàçàíèÿì äîïîëíèòåëüíî èñïîëüçîâàëè ïîëè-
âàëåíòíûå èíãèáèòîðû ïðîòåàç (àïðîòåíèí ïî 10�
15 òûñ åä/êã/ñóò), äîíîðñêèå òðîìáîöèòû (1 äîçà
íà 7 êã ìàññû òåëà), ëå÷åáíûé ïëàçìàôåðåç.

Â êîíòðîëüíóþ ãðóïïó âîøëè 100 çäîðîâûõ äåòåé
áåç ïðèçíàêîâ êðîâîòî÷èâîñòè â àíàìíåçå è óêàçàíèé
íà ïðîÿâëåíèÿ ãåìîððàãè÷åñêîãî ýêâèâàëåíòà ó èõ
êðîâíûõ ðîäñòâåííèêîâ.

Ñîñòîÿíèå ñèñòåìû ãåìîñòàçà îöåíèâàëè íà áàçå ñî-
âðåìåííûõ ëàáîðàòîðíûõ ïðîá, òåõíîëîãèÿ âûïîëíåíèÿ
êîòîðûõ èçëîæåíà â ìåòîäè÷åñêèõ ðóêîâîäñòâàõ âåäóùèõ
îòå÷åñòâåííûõ ãåìîñòàçèîëîãîâ [4, 5]. Îäíîâðåìåííî èñ-
ïîëüçîâàëè òåñòû ñ ÿäîâûìè ãåòåðîãåííûìè êîàãóëàçàìè
ïî Ë.Ï. Öûâêèíîé (1997�2001), à òàêæå ìåòîäû îöåíêè
ýôôåêòèâíîñòè ñàìîñáîðêè ìîíîìåðîâ ôèáðèíà � òåñòû
àóòîïîëèìåðèçàöèè (ïî Áûøåâñêîìó À.Ø., 1991) è ãåòå-
ðîïîëèìåðèçàöèè (ïî Ñóõàíîâîé Ã.À., Ïåðåãóäîâîé Í.È.,
1994) äëÿ âûÿâëåíèÿ íàðóøåíèé íà êîíå÷íîì ýòàïå ñâåð-
òûâàíèÿ êðîâè. Ïðè ïîñòàíîâêå òåñòîâ ïðèìåíåíû ðåàê-
òèâû ôèðìû «Òåõíîëîãèÿ-Ñòàíäàðò» (ã. Áàðíàóë), ÍÏÔ
«ÐÅÍÀÌ» (Ìîñêâà).

Èññëåäîâàíèÿ ïðîâîäèëè ñ ïîìîùüþ îïòè÷åñêîãî ãå-
ìîêîàãóëîìåòðà CGL 2110 «Ñîëàð» (Áåëàðóñü) è ëàçåðíî-

ãî àíàëèçàòîðà ìèêðî÷àñòèö òèïà àãðåãîìåòð ìîäåëè
«ËÀÑÊÀ-2Ê» (ÍÏÔ «Ëþìåêñ», ã. Ñàíêò-Ïåòåðáóðã).

Ñòàòèñòè÷åñêóþ îáðàáîòêó ðåçóëüòàòîâ èññëåäîâàíèÿ
ïðîâîäèëè ñ ïðèìåíåíèåì ïàêåòà ïðèêëàäíûõ ïðîãðàìì
Statistica 6.0 â ñðåäå Windows′ 98 íà áàçå PC Pentium 133.1.

Ðåçóëüòàòû è èõ îáñóæäåíèå

Ïðè ïðîâåäåíèè ðàñøèðåííîãî êëèíèêî-ëàáîðà-
òîðíîãî ìîíèòîðèíãà ñèñòåìû ãåìîêîàãóëÿöèè áûëè
âûÿâëåíû ñëåäóþùèå õàðàêòåðíûå èçìåíåíèÿ ïà-
ðàìåòðîâ ñèñòåìû ãåìîñòàçà â ãðóïïàõ îáñëåäîâàí-
íûõ äåòåé (òàáë. 2, 3).

Äåçàãðåãàöèîííûå íàðóøåíèÿ òðîìáîöèòàðíîé
àêòèâíîñòè ó áîëüíûõ ñ íàñëåäñòâåííîé òðîìáî-
öèòîïàòèåé è ïðîÿâëåíèÿìè ÑÌÄ (1-ÿ ïîäãðóïïà)
õàðàêòåðèçîâàëèñü óäëèíåíèåì âðåìåíè àãðåãà-
öèè òðîìáîöèòîâ (Òð) íà âñå èñïîëüçóåìûå ñòàíäàðò-
íûå ôèçèîëîãè÷åñêèå èíäóêòîðû àãðåãàöèè è óìå-
ðåííûì, íî çíà÷èìûì ñíèæåíèåì àêòèâíîñòè 3-ãî
ïëàñòèí÷àòîãî ôàêòîðà (3ÏÔ) â ïëàçìå êðîâè �
â ñðåäíåì íà 15�20% îò íîðìû.

Èçìåíåíèÿ â êîàãóëÿöèîííîì çâåíå ñèñòåìû
ãåìîñòàçà ïî äàííûì áàçèñíûõ òåñòîâ ïðàêòè÷åñêè
îòñóòñòâîâàëè, ÷òî òàêæå ñâîéñòâåííî äàííîé ôîð-
ìå ïàòîëîãèè. Äîïîëíèòåëüíî ó âñåõ äåòåé áûëè
âûïîëíåíû êîàãóëÿöèîííûå òåñòû ñ ãåòåðîãåííûìè
êîàãóëàçàìè. Ïðè ýòîì ó÷èòûâàëîñü, ÷òî ÿä ùèòî-
ìîðäíèêà îáûêíîâåííîãî (àíöèñòðîäîíîâûé òåñò,
ÀÖÒ) âûçûâàåò êîàãóëÿöèþ ôèáðèíîãåíà áåç ó÷àñ-
òèÿ äðóãèõ ñâåðòûâàþùèõ áåëêîâ, ÿä ýôû ìíîãî-
÷åøóé÷àòîé (ýõèòîêñîâûé òåñò, ÝÕÒ) àêòèâèðóåò
ïðîòðîìáèí, à ÿä ãþðçû îáûêíîâåííîé (ëåáåòîêñî-
âûé òåñò, ËÅÒ) â êîìïëåêñå ñ èîíàìè êàëüöèÿ è
ôàêòîðîì Và � ôàêòîð Õ [6�8].

Óñòàíîâëåíî, ÷òî ïðè ñî÷åòàíèè íàñëåäñòâåí-
íîé òðîìáîöèòîïàòèè ñ êëèíè÷åñêè çíà÷èìûìè
ïðîÿâëåíèÿìè ÑÌÄ èìååò ìåñòî èçîëèðîâàííîå
óäëèíåíèå àíöèñòðîäîíîâîãî âðåìåíè � â ñðåäíåì
â 1,4 ðàçà ïî ñðàâíåíèþ ñ êîíòðîëåì (ð<0,001).
×àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè äàííîãî ïðèçíàêà îêàçà-
ëàñü âûñîêîé � 92%, è ñîõðàíÿëñÿ îí â òå÷åíèå
âñåãî ïåðèîäà íàáëþäåíèÿ, íåñìîòðÿ íà èñïîëüçî-
âàíèå ðóòèííîé ãåìîñòàòè÷åñêîé òåðàïèè (äèöè-
íîí, àñêîðóòèí, àìèíîêàïðîíîâàÿ êèñëîòà è äð.).

Îäíîâðåìåííî ó âñåõ ïàöèåíòîâ îòìå÷åíî óâåëè-
÷åíèå ñêîðîñòè àóòîïîëèìåðèçàöèè ìîíîìåðîâ ôèá-
ðèíà (ÌÔ) � â ñðåäíåì â 1,5 ðàçà ïî ñðàâíåíèþ ñ
êîíòðîëåì (p<0,01) ïðè íîðìàëüíîé ñêîðîñòè ãåòå-
ðîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ, ÷òî ïîäòâåðæäàåò îòñóòñòâèå
â èññëåäóåìîé ïëàçìå èíãèáèòîðîâ ïðîöåññà ïîëèìå-
ðèçàöèè ÌÔ.

Íà îñíîâàíèè ïîëó÷åííûõ äàííûõ ìîæíî ãîâî-
ðèòü î òîì, ÷òî  èçìåíåíèÿ â ñèñòåìå ãåìîñòàçà ó
ïàöèåíòîâ ñ ÑÌÄ çàòðàãèâàþò íå òîëüêî àêòèâà-
öèþ Òð, íî è êîíå÷íûé ýòàï ñâåðòûâàíèÿ êðîâè.
Ïðè ýòîì ïîêàçàòåëè ãëîáàëüíîé êîàãóëÿöèîííîé
àêòèâíîñòè îñòàþòñÿ èíòàêòíûìè.

Ó äåòåé, íå èìåâøèõ ïðèçíàêîâ ÑÌÄ (2-ÿ ïîä-
ãðóïïà), ñêîðîñòü àóòî- è ãåòåðîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ
ñîîòâåòñòâîâàëà êîíòðîëüíûì íîðìàòèâàì. Îäíàêî

Â.Ã. Ñòóðîâ, À.Â. ×óïðîâà, À.Ð. Àíòîíîâ
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ó 11% èç íèõ àíöèñòðîäîíîâîå âðåìÿ áûëî óäëè-
íåíî, ÷òî ñâèäåòåëüñòâîâîâàëî î íàëè÷èè ñêðûòîé
ÄÔÃ ñ íàðóøåíèåì îòùåïëåíèÿ îò  α-öåïåé ìîëåêó-
ëû ôèáðèíîãåíà ôèáðèíîïåïòèäîâ À.

Ó áîëüíûõ ãåìîôèëèåé (2-ÿ ãðóïïà) ñèñòåìà
ãåìîñòàçà õàðàêòåðèçîâàëàñü òèïè÷íîé èçîëèðîâàí-
íîé ãèïîêîàãóëÿöèåé ïî äàííûì àêòèâèðîâàííîãî
ïðîòðîìáèíîâîãî âðåìåíè (ÀÏÒÂ). Îäíàêî ïðè ñî-
ïóòñòâóþùåé åé ÑÌÄ íåðåäêî îáíàðóæèâàëàñü
ãèïîàãðåãàöèÿ Òð íà ìíîãèå èñïîëüçóåìûå èíäóê-
òîðû àãðåãàöèè [9]. Èìåëè ìåñòî òàêæå îò÷åòëè-
âûå ñäâèãè íà êîíå÷íîì ýòàïå ñâåðòûâàíèÿ êðîâè.
Ïðè ýòîì ïðîâåäåííûé ÷àñòîòíûé àíàëèç ïîêàçàë,
÷òî ó 92,3% ýòèõ äåòåé óäëèíåíî âðåìÿ ñâåðòû-
âàíèÿ â òåñòå ñ ÿäîì ùèòîìîðäíèêà, ó 76,9% �

ñ ÿäîì ýôû è ó 69,3% � â îáåèõ óêàçàííûõ ïðîáàõ.
Íàðÿäó ñ ýòèì ó 70% äåòåé íàáëþäàëîñü ñóùåñò-
âåííîå çàìåäëåíèå ñêîðîñòè àóòîïîëèìåðèçàöèè
ÌÔ (p<0,001) ïðè íîðìàëüíîì âðåìåíè ãåòåðîïî-
ëèìåðèçàöèè.

Ïîñêîëüêó ïëàçìåííûå óðîâíè ïðîòðîìáèíà è
ôèáðèíîãåíà ó âñåõ îáñëåäîâàííûõ áûëè íîðìàëü-
íûìè, òî â îñíîâå âûÿâëåííûõ ñäâèãîâ ìîæåò
ëåæàòü ñòðóêòóðíàÿ àíîìàëèÿ ôàêòîðà I.

Â ïîëüçó ïðàâîìî÷íîñòè äàííîãî ïðåäïîëîæåíèÿ
ãîâîðÿò è òàêèå îáúåêòèâíûå ôàêòû, êàê óñòîé÷è-
âûé õàðàêòåð èçìåíåíèé â ÝÕÒ, ÀÖÒ è ñêîðîñòè
àóòîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ, îòñóòñòâèå êîððèãèðóþ-
ùåãî âëèÿíèÿ íà äàííûå ïîêàçàòåëè êîíöåíòðàòà
ôàêòîðà VIII è âðåìåííûé êîððèãèðóþùèé ýô-

           Òàáëèöà 2

Ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ ÿäîâûõ òåñòîâ è ñêîðîñòè ïîëèìåðèçàöèè ÌÔ
ó áîëüíûõ ñ íàñëåäñòâåííûìè äåôåêòàìè â ñèñòåìå ãåìîñòàçà

             
Ïîêàçàòåëè

                                 1-ÿ ãðóïïà          2-ÿ ãðóïïà                    Êîíòðîëüíàÿ

                  1-ÿ ïîäãðóïïà     2-ÿ ïîäãðóïïà      1-ÿ ïîäãðóïïà     2-ÿ ïîäãðóïïà        
 ãðóïïà

       áåç ÑÌÄ (n=72)     ñ ÑÌÄ (n=37)     áåç ÑÌÄ (n=10)     ñ ÑÌÄ (n=8)   (n=100)

 Ôèáðèíîãåí, ã/ë     3,2±0,2  3,4±0,3 3,2±0,1       3,4±0,2  3,1±0,1

 Òðîìáèíîâîå âðåìÿ, ñ    14,8±0,3 14,7±0,3         14,6±0,7      14,7±0,5 14,5±0,1

 ÐÔÌÊ, ìêã/ìë    37,6±0,2 37,9±0,3         31,3±0,1      32,8±0,7 38,9±0,6

 Ëåáåòîêñîâûé òåñò, ñ    29,2+0,7 30,1±0,9         27,6±1,5      27,3±1,9 29,5±0,7

 Ýõèòîêñîâûé òåñò, ñ    28,8±0,4 29,6±0,6         27,9±1,7    36,2±1,91), 2) 28,6±0,3

 Àíöèñòðîäîíîâûé òåñò, ñ    29,2±0,6         35,7±0,81), 2)         30,2±1,1    35,9±1,51), 2) 30,0±0,4

 Àóòîïîëèìåðèçàöèÿ ÌÔ, ñ    13,2±1,6 19,7±1,81)         10,7±1,2    25,0±2,61), 2) 12,5±1,2

 Ãåòåðîïîëèìåðèçàöèÿ ÌÔ, ñ    14,5±1,5 15,1±1,3         14,5±1,0     12,3±1,3 12,8±1,4

Çäåñü è â òàáë. 3: äîñòîâåðíîñòü ðàçëè÷èÿ: 1) ïðè ñðàâíåíèè ïîêàçàòåëåé ñ êîíòðîëüíîé ãðóïïîé, 2) ïðè ñðàâíåíèè
ïîêàçàòåëåé ìåæäó ïîäãðóïïàìè.

  Òàáëèöà 3

Ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ ÿäîâûõ òåñòîâ è ñêîðîñòè ïîëèìåðèçàöèè ÌÔ
ó áîëüíûõ ñ ïðèîáðåòåííûìè äåôåêòàìè â ñèñòåìå ãåìîñòàçà

              
Ïîêàçàòåëè

      3-ÿ ãðóïïà      
 4-ÿ ãðóïïà (n=45)

 
Êîíòðîëüíàÿ ãðóïïà

                                                1-ÿ ïîäãðóïïà      2-ÿ ïîäãðóïïà  (n=100)
         áåç ÑÌÄ (n=15)     ñ ÑÌÄ (n=13)

 Ôèáðèíîãåí, ã/ë     4,7±0,11)   4,8±0,11)     3,4±0,3  3,1±0,1

 Òðîìáèíîâîå âðåìÿ, ñ     14,1±0,2   14,6±0,2   25,0±0,51) 14,5±0,1

 ÐÔÌÊ, ìêã/ìë   110,0±10,01)       167,0±8,21), 2)            243,5±0,61)          38,9±0,6

 Ëåáåòîêñîâûé òåñò, ñ     28,9±0,5   29,3±0,5    31,1±2,0 29,5±0,7

 Ýõèòîêñîâûé òåñò, ñ    24,3±0,41) 30,9±0,41), 2)    24,8±1,5 28,6±0,3

 Àíöèñòðîäîíîâûé òåñò, ñ    26,9±0,21) 34,9±0,61), 2)    27,2±2,1 30,0±0,4

 Àóòîïîëèìåðèçàöèÿ ÌÔ, ñ     7,5±0,11) 18,3±0,31), 2)   18,3±1,01) 12,5±1,2

 Ãåòåðîïîëèìåðèçàöèÿ ÌÔ, ñ     7,1±0,21)   10,8±0,5   21,1±1,11) 12,8±1,4
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ôåêò êðèîïðåöèïèòàòà (ïîñëåäíèé ñîäåðæèò â áîëü-
øîì êîëè÷åñòâå ôèáðèíîãåí).

Ïðè ãåìîððàãè÷åñêîì âàñêóëèòå (3-ÿ ãðóïïà)
èìåëè ìåñòî õàðàêòåðíàÿ âíóòðèñîñóäèñòàÿ ãèïåð-
àêòèâàöèÿ Òð è óâåëè÷åíèå ïëàçìåííîé êîíöåíò-
ðàöèè ôàêòîðà Âèëëåáðàíäà, ãèïåðêîàãóëÿöèÿ ïî
äàííûì ÀÏÒÂ, ãèïåðôèáðèíîãåíåìèÿ è âûñîêîå
ñîäåðæàíèå â ïëàçìå ðàñòâîðèìûõ ôèáðèíìîíî-
ìåðíûõ êîìïëåêñîâ (ÐÔÌÊ) (ð<0,001). Îäíîâðå-
ìåííî ó âñåõ áîëüíûõ áåç ôîíîâîé ÑÌÄ ðåãèñòðè-
ðîâàëîñü ñóùåñòâåííîå óñêîðåíèå ïî ñðàâíåíèþ ñ
íîðìîé (ð<0,001) âðåìåíè ñâåðòûâàíèÿ êàê â ÝÕÒ,
òàê è ÀÖÒ. Ýòè ñäâèãè ñî÷åòàëèñü ñ íàðàñòàíèåì
ñêîðîñòè ñàìîñáîðêè ÌÔ, ïðè÷åì êàê â ðåàêöèÿõ
ãåòåðî-, òàê è àóòîïîëèìåðèçàöèè, ÷òî âûçâàíî
ãèïåðôèáðèíîãåíåìèåé [3].

Âìåñòå ñ òåì â ïîäãðóïïå ñ ïðîÿâëåíèÿìè ÑÌÄ
îáíàðóæèâàëèñü ïðèíöèïèàëüíî èíîãî íàïðàâëå-
íèÿ èçìåíåíèÿ, ÷òî âûðàæàëîñü â âèäå îò÷åòëèâî-
ãî çàìåäëåíèÿ ñêîðîñòè àóòîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ
ïî ñðàâíåíèþ êàê ñ íîðìàëüíîé âåëè÷èíîé, òàê è
àíàëîãè÷íûì ïîêàçàòåëåì ó äåòåé áåç ïðèçíàêîâ
ÑÌÄ (ð<0,001). Ïàðàëëåëüíî íàáëþäàëîñü ÿâíîå
ïðîëîíãèðîâàíèå âðåìåíè ñâåðòûâàíèÿ â òåñòàõ ñ
ÿäîì ùèòîìîðäíèêà è ýôû. Óêàçàííàÿ ãèïîêîàãó-
ëÿöèîííàÿ íàïðàâëåííîñòü â ÝÕÒ è ÀÖÒ èìåëà
ìåñòî ó 84% ïàöèåíòîâ è ñîõðàíÿëàñü äëèòåëüíî �
â òå÷åíèå âñåãî ïåðèîäà íàáëþäåíèÿ, íåñìîòðÿ íà
îñóùåñòâëåíèå àäåêâàòíîé àíòèòðîìáîòè÷åñêîé
òåðàïèè. Ïîäîáíûå èçìåíåíèÿ îáíàðóæèâàëèñü è
â õîäå ðàíåå ïðîâåäåííûõ èññëåäîâàíèé [2].

Ïîñêîëüêó ó âñåõ ýòèõ ïàöèåíòîâ ãåìîððà-
ãè÷åñêèé ñèíäðîì òàêæå èìåë çàòÿæíîå òå÷åíèå,
à äî íà÷àëà íàñòîÿùåãî çàáîëåâàíèÿ ó íèõ íåðåäêî âîç-
íèêàëè ýêõèìîçû, òî óñòîé÷èâûå íàðóøåíèÿ â ÝÕÒ,
ÀÖÒ è ñêîðîñòè àóòîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ ìîæíî
îáúÿñíèòü íàëè÷èåì ôîíîâîé ÄÔÃ.

Ïðè ïåðâè÷íîì èññëåäîâàíèè ñèñòåìû ãåìîñòàçà
ó ïàöèåíòîâ ñ îñòðûì (ïîäîñòðûì) ÄÂÑ-ñèíäðîìîì
(4-ÿ ãðóïïà) áûëè îòìå÷åíû òèïè÷íûå ðàçíîíàï-
ðàâëåííûå ñäâèãè â áàçèñíûõ ïàðàìåòðàõ êîàãó-
ëîãðàììû ñ ïðîãðåññèðóþùèì óâåëè÷åíèåì â ïëàç-
ìå óðîâíÿ ÐÔÌÊ, ñíèæåíèåì àêòèâíîñòè ÀÒIII,
ïëàçìèíîãåíà è êîëè÷åñòâà Òð â àíàëèçàõ êðîâè.

Îáðàùàëè íà ñåáÿ âíèìàíèå òàêæå ôàçîâûå
êîëåáàíèÿ â ïîêàçàòåëÿõ ÿäîâûõ òåñòîâ è ñêîðîñòè
àóòî- è ãåòåðîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ. Òàê, íà ðàííåé
ñòàäèè ðàçâèòèÿ ÄÂÑ-ñèíäðîìà âðåìÿ àóòîïîëèìå-
ðèçàöèè ÌÔ ïî ñðàâíåíèþ ñ êîíòðîëüíûì áûëî
óñêîðåíî â ñðåäíåì â 1,5 ðàçà, à ãåòåðîïîëèìåðèçà-
öèè ÌÔ � íà 26% ïî ñðàâíåíèþ ñ íîðìîé. Îäíàêî
ïðè ïðîãðåññèðîâàíèè ÄÂÑ êðîâè íàáëþäàåòñÿ
çàìåäëåíèå ñêîðîñòè êàê àóòî-, òàê è ãåòåðîïîëè-
ìåðèçàöèè, ÷òî ñî÷åòàåòñÿ ñ ãèïîêîàãóëÿöèåé êàê
â îáùèõ êîàãóëÿöèîííûõ ïðîáàõ, òàê è â ïîêàçà-
òåëÿõ ÿäîâûõ ìåòîäèê, â ïåðâóþ î÷åðåäü â ëåáåòîê-
ñîâîì òåñòå.

Èñïîëüçóåìàÿ òåðàïèÿ áûëà óñïåøíîé, ÷òî ñïî-
ñîáñòâîâàëî êóïèðîâàíèþ êàê îñíîâíûõ êëèíèêî-

ëàáîðàòîðíûõ ñèìïòîìîâ ÄÂÑ-ñèíäðîìà, òàê è
íàðóøåíèé íà êîíå÷íîì ýòàïå êîàãóëÿöèè, ñâèäå-
òåëüñòâóÿ î òðàíçèòîðíîì õàðàêòåðå ýòèõ ñäâèãîâ.

Îïèðàÿñü íà ýòè è äðóãèå èçâåñòíûå ôàêòû,
ìîæíî ãîâîðèòü î òîì, ÷òî íàðóøåíèÿ íà êîíå÷íîì
ýòàïå êîàãóëÿöèè, ðåãèñòðèðóåìûå ó áîëüíûõ ñ
ÄÂÑ-ñèíäðîìîì, îáóñëîâëåíû, â ïåðâóþ î÷åðåäü,
ÄÔÃ. Â îñíîâå åå âîçíèêíîâåíèÿ, êàê ýòî âèäèòñÿ
î÷åâèäíûì èç ïðèâåäåííûõ âûøå äàííûõ, ëåæèò
ïðÿìîå èíãèáèðóþùåå äåéñòâèå ÌÔ è ÐÔÌÊ, ïðè-
ñóòñòâóþùèõ â èçáûòêå â ñîñóäèñòîì ðóñëå, íà
ïðîöåññ òðàíñôîðìàöèè ôèáðèíîãåíà â ôèáðèí (íà-
ëè÷èå òàê íàçûâàåìîãî «çàáëîêèðîâàííîãî» ôèá-
ðèíîãåíà), ÷òî îòëè÷àåò óêàçàííóþ òðàíçèòîðíóþ
àíîìàëèþ îò íàñëåäñòâåííîé ôîðìû ÄÔÃ [10, 11].

Ïðè ñîïîñòàâëåíèè ëàáîðàòîðíûõ ðåçóëüòàòîâ,
ïîëó÷åííûõ ñ ïîìîùüþ  ãåòåðîãåííûõ êîàãóëàç
çìåèíûõ ÿäîâ, îáíàðóæèâàåòñÿ, ÷òî ïëàçìà äåòåé
ñ ñî÷åòàííîé ïàòîëîãèåé â âèäå íàñëåäñòâåííîé
òðîìáîöèòàðíîé äèñôóíêöèè è ÃÌÄ õàðàêòåðèçó-
åòñÿ áîëåå âûðàæåííûì ïðîëîíãèðîâàíèåì êàê
ëåáåòîêñîâîãî, òàê è ýõèòîêñîâîãî âðåìåíè ñâåð-
òûâàíèÿ, ÷åì ó ïàöèåíòîâ áåç ñîïóòñòâóþùåé ÃÌÄ
(òàáë. 2). Óêàçàííûé ôàêò ìîæíî îáúÿñíèòü íàëè-
÷èåì ôîíîâîé àíîìàëèè ñâåðòûâàþùèõ ôàêòîðîâ,
â òîì ÷èñëå è ôèáðèíîãåíà. Ýòî ÷åòêî ïîäòâåðæäà-
åò âàæíóþ ðîëü ÄÔÃ â ãåíåçå ãåìîñòàçèîëîãè÷åñ-
êèõ ñäâèãîâ ó äàííîé êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ. Ïðè
ýòîì ñàìà ïî ñåáå ÄÔÃ óñóãóáëÿåò òå÷åíèå òðîìáî-
öèòîïàòèè è ïîýòîìó òðåáóåò ê ñåáå áîëåå ïðè-
ñòàëüíîãî âíèìàíèÿ â ïëàíå òåðàïåâòè÷åñêîé êîð-
ðåêöèè è ðàçðàáîòêè êîìïëåêñà ðåàáèëèòàöèîííûõ
ìåðîïðèÿòèé. Ïîñêîëüêó äàííàÿ íîçîëîãèÿ ÿâëÿ-
åòñÿ âåñüìà ìàëîèçó÷åííîé è ðåäêî îñâåùàåìîé â
îòå÷åñòâåííîé ëèòåðàòóðå, òî çíàíèÿ äàííîé ïàòî-
ëîãèè äîëæíû ñïîñîáñòâîâàòü íàçíà÷åíèþ áîëåå
ðàöèîíàëüíîé è àäåêâàòíîé òåðàïèè ãåìîñòàçèî-
ëîãè÷åñêèõ äèñôóíêöèé.

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî â õîäå ïðîâåäåíèÿ íàñòî-
ÿùåãî èññëåäîâàíèÿ áûëè èäåíòèôèöèðîâàíû ëèøü
ãåìîððàãè÷åñêèå âàðèàíòû àíîìàëèé ôèáðèíîãå-
íà, êîòîðûå è ñâîéñòâåííû â îñíîâíîì äåòñêîìó
êîíòèíãåíòó áîëüíûõ. Òðîìáîòè÷åñêèå èëè íàèáî-
ëåå ïðîáëåìíûå òðîìáîãåìîððàãè÷åñêèå âàðèàíòû
ÄÔÃ ÿâëÿþòñÿ «óäåëîì» âçðîñëîé êîãîðòû ïàöè-
åíòîâ [11, 12]. Íèæå ïðåäñòàâëåíà ÷àñòîòà âûÿâëå-
íèÿ ÄÔÃ ó îáñëåäóåìûõ íàìè áîëüíûõ è ñèñòåìàòè-
çàöèÿ âûÿâëåííûõ êîàãóëîëîãè÷åñêèõ îòêëîíåíèé
ïî ïàòîãåíåòè÷åñêèì òèïàì ÄÔÃ:

1-é ìåñòî (47,12%) � ÄÔÃ ñ íàðóøåíèåì
îòùåïëåíèÿ ïîä äåéñòâèåì òðîìáèíà è ÿäà ùèòî-
ìîðäíèêà ôèáðèíîïåïòèäà À, âåðèôèöèðîâàííîãî
íà îñíîâàíèè óäëèíåííîãî òðîìáèíîâîãî è àíöèñò-
ðîäîíîâîãî âðåìåíè ñâåðòûâàíèÿ ïðè íîðìàëüíûõ
èëè ñóáíîðìàëüíûõ ïîêàçàòåëÿõ ÀÏÒÂ, à òàêæå
ñêîðîñòè àóòî- è ãåòåðîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ;

2-å ìåñòî (34,61%) � ÄÔÃ ñ íàðóøåíèåì ïðî-
öåññîâ ïîëèìåðèçàöèè ÌÔ â öåïè ôèáðèíà, îïðåäå-
ëÿåìîé íà îñíîâàíèè áîëåå âûðàæåííîãî ïðîëîíãè-
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ðîâàíèÿ ñêîðîñòè àóòî- (ðåæå ãåòåðî-) ïîëèìåðèçàöèè
ÌÔ, ïî ñðàâíåíèþ ñ óìåðåííûì óäëèíåíèåì âðåìåíè
ñâåðòûâàíèÿ â òåñòàõ ñ òðîìáèíîì è ÿäîì ùèòî-
ìîðäíèêà (àíöèñòðîäîíîâûé òåñò);

3-å ìåñòî (12,5%) � ÄÔÃ ñ íàëè÷èåì èíãèáè-
òîðîâ ïîëèìåðèçàöèè ÌÔ â ïëàçìå, îáíàðóæèâà-
åìàÿ ÷àùå ó áîëüíûõ ñ ìèêðîòðîìáîâàñêóëèòîì
èììóííîãî ãåíåçà è õàðàêòåðèçóþùàÿñÿ óäëèíå-
íèåì ñêîðîñòè ãåòåðîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ ïðè ÿâ-
ëåíèÿõ ãèïîêîàãóëÿöèè êàê â òðîìáèíîâîì, òàê
è àíöèñòðîäîíîâîì âðåìåíè, ïðè ýòîì ïðè äîáàâëå-
íèè íîðìàëüíîé (äîíîðñêîé) ïëàçìû ê ïëàçìå áîëü-
íîãî óêàçàííûå íàðóøåíèÿ ñâåðòûâàíèÿ íå êîððèãè-
ðóþòñÿ. Ìåòîäîì âûáîðà â òåðàïåâòè÷åñêîé ïðîãðàììå
ó äàííîé êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ ÿâëÿëñÿ äèñêðåòíûé
ïëàçìàôåðåç.

Çíà÷èòåëüíî ðåæå (â 3,84% íàáëþäåíèé)  îïðå-
äåëÿëèñü ÄÔÃ ñ íàðóøåíèåì îòùåïëåíèÿ îáîèõ
ôèáðèíîïåïòèäîâ (À è Â) ïðè ñî÷åòàííîì óäëèíå-
íèè ýõèòîêñîâîãî è àíöèñòðîäîíîâîãî âðåìåíè.
Èñêëþ÷èòåëüíûì ðàðèòåòîì ÿâëÿëñÿ âàðèàíò àíî-
ìàëèè ôèáðèíîãåíà, õàðàêòåðèçóþùèéñÿ íàðó-
øåíèåì ÷óâñòâèòåëüíîñòè ïîñëåäíåãî ê ïëàçìèíó,
âûÿâëåííûé ëèøü ó îäíîãî áîëüíîãî. Óêàçàííûå
ôåíîìåíû îáíàðóæèâàëèñü íà îñíîâàíèè ñîïðÿæåí-
íîãî óãíåòåíèÿ XIIa-çàâèñèìîãî ôèáðèíîëèçà ïî
ñïîíòàííîìó è ñòðåïòàçî-èíäóöèðîâàííîìó ëèçèñó
ýóãëîáóëèíîâîãî ñãóñòêà ïðè íîðìàëüíîé àêòèâíîñ-
òè ïëàçìèíîãåíà. Ïðè ýòîì íå âûÿâëåíû ôîðìû
ÄÔÃ, ñâÿçàííîé ñ íàðóøåíèåì ñòàáèëüíîñòè ôàê-
òîðà XIIIà [1, 13, 14], õîòÿ ó 3 (9,3%) áîëüíûõ

ñ íàñëåäñòâåííûìè òðîìáîöèòîïàòèÿìè áûë îáíàðó-
æåí äåôèöèò ôèáðèíñòàáèëèçèðóþùåãî ôàêòîðà.

Âûâîäû

1. ÄÔÃ ÿâëÿåòñÿ ÷àñòûì ñïóòíèêîì òàêèõ ðàñ-
ïðîñòðàíåííûõ ñðåäè äåòåé íàñëåäñòâåííûõ ôîðì
ïàòîëîãèè, êàê òðîìáîöèòîïàòèÿ, ãåìîôèëèÿ è ÑÌÄ,
âî ìíîãîì âëèÿåò íà èõ êëèíè÷åñêóþ ñèìïòîìàòè-
êó, îñîáåííîñòè òå÷åíèÿ è ïðîãíîç.

2. Ïðè ñî÷åòàíèè óêàçàííûõ ãåìîððàãè÷åñêèõ
çàáîëåâàíèé ñ ÑÌÄ äèñôèáðèíîãåíåìèÿ âñòðå÷à-
åòñÿ áîëåå ÷åì â 90% ñëó÷àåâ, î ÷åì ñâèäåòåëüñòâó-
þò óâåëè÷åíèå àíöèñòðîäîíîâîãî è ýõèòîêñîâîãî
âðåìåíè ñâåðòûâàíèÿ, à òàêæå çàìåäëåíèå ñêîðî-
ñòè àóòîïîëèìåðèçàöèè ÌÔ.

3. Ïðè ãåìîððàãè÷åñêîì âàñêóëèòå, ïðîòåêàþ-
ùåì íà ôîíå ÑÌÄ, ÄÔÃ ðåãèñòðèðóåòñÿ ó 84%
äåòåé. Ïðè ýòîì â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå çàáîëåâà-
íèÿ, íàðÿäó ñ âàñêóëèòíî-ïóðïóðíûì òèïîì êðî-
âîòî÷èâîñòè, èìåþò ìåñòî ýêõèìîçû è ïåòåõèè íà
êîæå, õàðàêòåðíî òàêæå óïîðíî ðåöèäèâèðóþùåå
ëèáî çàòÿæíîå òå÷åíèå âàñêóëèòà.

4. Ïðè ÄÂÑ-ñèíäðîìå ÄÔÃ èìååò ïðèîáðåòåí-
íûé õàðàêòåð è ñâÿçàíà ñ èíãèáèðóþùèì äåéñòâè-
åì ÐÔÌÊ è ÌÔ íà ïðîöåññ ïîëèìåðèçàöèè ÌÔ
(«çàáëîêèðîâàííûé» ôèáðèíîãåí). Ïðè ýòîì ÄÔÃ
ñóùåñòâåííî óñóãóáëÿåò ðàññòðîéñòâà â ñèñòåìå ñâåð-
òûâàíèÿ êðîâè, âûçâàííûå ãèïîôèáðèíîãåíåìèåé
è òðîìáîöèòîïåíèåé, ÷òî òðåáóåò ðàííåãî ïðèìåíå-
íèÿ ñ çàìåñòèòåëüíîé öåëüþ òðàíñôóçèé ÑÇÏ è/èëè
ðåêîìáèíàíòíûõ ôàêòîðîâ ñâåðòûâàíèÿ.

ËÈÒÅÐÀÒÓÐÀ

Ñì. online-âåðñèþ æóðíàëà http://www.pediatriajournal.ru ¹ 3/2005, ïðèëîæåíèå ¹ 2.

 Êîëëåêòèâ àâòîðîâ, 2004

Í.Â. Áîëîòîâà, Â.Ô. Êèðè÷óê, Í.Â. Íèêîëàåâà

ÈÇÌÅÍÅÍÈß  ÀÍÒÈÒÐÎÌÁÎÃÅÍÍÎÉ  ÀÊÒÈÂÍÎÑÒÈ  ÑÎÑÓÄÈÑÒÎÉ
ÑÒÅÍÊÈ  Ó  ÄÅÒÅÉ  C  ÑÀÕÀÐÍÛÌ  ÄÈÀÁÅÒÎÌ  I  ÒÈÏÀ

Ñàðàòîâñêèé ãîñóäàðñòâåííûé ìåäèöèíñêèé óíèâåðñèòåò, ã. Ñàðàòîâ, ÐÔ

Îáùàÿ àíòèòðîìáîòè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü ñîñóäîâ (àíòèàãðåãàöèîííàÿ, àíòèêîàãóëÿíòíàÿ, ôèá-
ðèíîëèòè÷åñêàÿ) îïðåäåëÿëàñü ó 62 äåòåé, ñòðàäàþùèõ ñàõàðíûì äèàáåòîì, è ó 30 çäîðîâûõ äåòåé.
Áûëî âûÿâëåíî, ÷òî àíòèàãðåãàöèîííàÿ, àíòèêîàãóëÿíòíàÿ è ôèáðèíîëèòè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü
ñòåíêè ñîñóäîâ áûëà äîñòîâåðíî ñíèæåíà ó âñåõ áîëüíûõ ñàõàðíûì äèàáåòîì ïî ñðàâíåíèþ
ñ êîíòðîëåì (ð<0,01). Àíòèòðîìáîòè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü ñòåíêè ñîñóäà ñíèæàëàñü ïî ìåðå íàðàñ-
òàíèÿ äëèòåëüíîñòè çàáîëåâàíèÿ. Ýòè èçìåíåíèÿ èìåþò ìåñòî óæå íà ðàííèõ ñòàäèÿõ äèàáåòà è
íóæäàþòñÿ â ñâîåâðåìåííîé ìåäèêàìåíòîçíîé êîððåêöèè.

Authors studied general antitrombogenic activity of vessels wall (including antiaggregation,
anticoagulation and fibrinolythic activity) in 62 children with diabetes mellitus and in 30 healthy
children as control group. They showed that antiaggregation, anticoagulation and fibrinolythic activity
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