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Тромбоцитопения наблюдается у 25-55% пациентов отделения 

реанимации и интенсивной терапии (ОРИТ) [1]. Причины 

тромбоцитопении в ОРИТ многочисленны, включая, помимо 

прочего, сепсис, прием лекарственных препаратов и 

использование экстракорпоральных устройств (рис.1) [1]. 

Некоторые пациенты с тромбоцитопенией также страдают от 

микроангиопатической гемолитической анемии (MAГA), 

сопровождаемой повышенным уровнем лактатдегидрогеназы в 

сыворотке крови и шистоцитами в мазке крови [2, 3]. При 

комбинации тромбоцитопении и MAГA в микроциркуляторном 

русле образуются тромбы, а эритроциты, проходя эти тромбы, 

разрушаются и образуют шистоциты [2]. Такая комбинация 

наблюдается у пациентов с диссеминированным 

внутрисосудистым свертыванием (ДВС-синдром), а также у 

пациентов с тромботической микроангиопатией (TMA), включая 

тромботическую тромбоцитопеническую пурпуру (ТТП) и 

гемолитико-уремический синдром (ГУС). 

ДВС-синдром относительно распространен и развивается у 9-

19% пациентов в ОРИТ, как правило, в результате сепсиса [4] 

(частота возникновения 18/100 000 в общей популяции [2, 5]. В 

то же время, ТТП и ГУС, обусловленный Escherichia coli, 

продуцирующей шига-токсин (STEC), возникает с частотой от 6 

до 29 случаев на миллион соответственно, а атипичный ГУС 

(аГУС) – 0,2-0,4 случая на миллион [6, 7], что делает эти 

заболевания намного более редкими, чем ДВС-синдром. Хотя 

ТТП описывается как совокупность следующих пяти симптомов: 

лихорадка, тромбоцитопения, MAГA, почечная дисфункция и 

неврологические нарушения, часто некоторые из этих симптомов 

отсутствуют [7]. 

Следовательно, ТТП можно спутать с ГУС, который чаще всего 

характеризуется следующими тремя симптомами: 

тромбоцитопения, MAГA и почечная дисфункция [3]. Данное 

клиническое сходство ДВС-синдрома, ТТП и ГУС являются 

серьезной проблемой, поскольку приводит к риску постановки 

ошибочного диагноза в связи с тем, что реаниматологи чаще 

предполагают ДВС-синдром, чем более редкие ТТП или ГУС. 

Это приводит к не своевременному получению потенциально 

спасительного лечения. 

Для диагностики TMA опубликовано несколько алгоритмов [3, 8-

10]. Однако в настоящее время единственными рекомендациями, 

предусмотренными для ОРИТ, являются недавно 

опубликованные экспертные заключения Azoulay и коллег [11], 

которые представляют собой отличное руководство для 

дифференциальной диагностики ТМА, но содержат лишь краткое 

упоминание о ДВС-синдроме. Краткий алгоритм диагностики, 

адаптированный для реаниматологов, способствовал бы быстрой 

дифференциальной диагностике ТТП, ГУС и ДВС-синдрома, а 

также обеспечил бы своевременное получение соответствующего 

лечения. 

 

Новый алгоритм для быстрого отличия ДВС-синдрома от 

ТТП и ГУС в ОРИТ 

Учитывая важность отличия ДВС-синдрома от ТТП и ГУС, мы 

предлагаем краткий алгоритм, основанный на существующем 

руководстве [3, 9, 11] и нашем собственном анализе, которые 

помогут реаниматологу быстро различить эти заболевания 

(рис.1). MAГA, отрицательный результат пробы Кумбса, 

повышенный уровень лактатдегидрогеназы (ЛДГ) и дисфункция 

органов на фоне тромбоцитопении наблюдаются при всех трех 

заболеваниях – ДВС-синдром, ТТП 

   и аГУС [2, 3], хотя пациенты с ТТП и септическим 
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ДВС-синдромом могут иметь более тяжелую форму 

тромбоцитопении [2, 12]. Наиболее важным фактором, 

отличающим ДВС-синдром от ТМА, является профиль 

свертывания, поскольку у пациентов с ДВС-синдромом 

наблюдается изменение функции свертывания [2]. 
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Рисунок 1. Алгоритм, позволяющий быстро отличить диссеминированное внутрисосудистое свертывание (ДВС-синдром) от тромботической тромбоцитопенической 

пурпуры (ТТП) и гемолитико-уремического синдрома (ГУС) в отделении реанимации и интенсивной терапии (ОРИТ). Тромбоцитопения с микроангиопатической 

гемолитической анемией (MAГA), отрицательный результат пробы Кумбса, повышенный уровень лактатдегидрогеназы (ЛДГ) и нарушение функции органов являются 

общими симптомами для ДВС-синдрома, ТТП и ГУС. Чтобы отличить ДВС-синдром от тромботических микроангиопатий (TMA) необходимо провести исследование 

дефектного свертывания, включая протромбиновое время (ПВ), активированное частичное тромбопластиновое время (АЧТВ), концентрацию фибриногена, продукты 

деградации фибрина, D-димеры и антитромбин. Кроме того, необходимо учитывать показатели артериального давления, поскольку ГУС обычно сопровождается 

гипертонией. После исключения ДВС-синдрома необходимо выявить основную TMA. ТТП диагностируется при выявлении низкой активности ADAMTS13 (<5-10%) и 

лечится экстренным плазмаферезом; при ГУС наблюдается нормальная активность ADAMTS13 (>5-10%), а тип ГУС выясняется путем проведения посева кала или 

ПЦР реакции для выявления Escherichia coli, продуцирующей шига-токсин (STEC). Положительный результат STEC указывает на STEC-HUS; отрицательный 

результат указывает на аГУС с сопутствующим нарушением системы комплемента (например, инфекция, злокачественная гипертензия, послеродовый период, 

трансплантация почек, лекарственные препараты или злокачественное образование) или без такого нарушения. Необходимо быстро обнаружить и купировать любые 

сопутствующие комплементоопосредованные нарушения и рассмотреть целесообразность приема экулизумаба [3, 6, 9,  13] 

 
Тем не менее, артериальное давление также важно, поскольку 

ГУС часто сопровождается тяжелой формой гипертонии, а ДВС-

синдром – гипотонией [3, 7]. Как правило, для принятия решения 

о наличии ДВС-синдрома или TMA у пациента достаточно 

комплексной оценки результатов общего анализа крови и мазка 

крови, профиля гемолиза, профиля свертывания и артериального 

давления. 

После исключения ДВС-синдрома подтверждение причины 

TMA имеет первостепенное значение для надлежащего контроля 

над заболеванием. Двумя наиболее важными причинами ТМА 

являются ТТП и 

ГУС. ТТП обусловлена дефицитом дезинтегриноподобной 

металлопротеиназы с мотивом типа 1 тромбоспондина, 

компонент 13 (ADAMTS13) и без плазмафереза приводит к 

смерти в 90% случаев [7]. К развитию ГУС приводит шига-токсин 

(STEC-HUS) или нарушение работы системы комплемента в 

результате генетической предрасположенности или аутоантител 

(аГУС) [3, 6, 7, 11]. Активность ADAMTS13 менее 5-10% 

является достаточной для подтверждения ТТП [3, 9], а 

положительный результат посева кала или полимеразной цепной 

реакции (ПЦР) на шига-токсин подтверждает STEC-HUS [3, 9]. 

Отсутствие низких уровней 

Тромбоцитопения с числом тромбоцитов <150 
000/мм3 или их снижение на >25% от 

исходного значение 

MAГA, отрицательный результат пробы 
Кумбса, повышенный уровень ЛДГ, дисфункция 

органов 

да нет 

Другие причины тромбоцитопении 

 Лабораторные артефакты 

 Медикаментозная иммунная 
тромбоцитопения 

 Гепарин-индуцированная тромбоцитопения 

 Пост-трансфузная пурпура 

 Печеночная недостаточность (острая и 
хроническая) 

 Рак 

 Трансплантация 

 Сердечнососудистая хирургия/сердечно-
легочный шунт 

 Аутоиммунное заболевание 

 Васкулит 

 Химиотерапия 

 Лучевая терапия 

 Серповидноклеточная анемия или тяжелое 

недоедание 

Рассмотрение других причин 

тромбоцитопении 

Профиль коагуляции (например, 

ПВ, АЧТВ, D-димеры) 

Отклонение от нормы Норма 

Лечить причину (сепсис) Активность ADAMTS13 

Факторы для диагностики 

Тяжесть тромбоцитопении 

 ТТП и септический ДВС-синдром → тяжелая 
степень 

 ДВС и ГУС → умеренная степень 

Профиль артериального давления 

 ГУС → гипертония 

 ДВС → норма или гипотония 

Тяжесть гемолиза 

 ТТП и ГУС → тяжелая форма гемолитической 
анемии + шистоциты в мазке крови 

 ДВС → легкая форма гемолитической анемии + 
шистоциты в мазке крови 

Посев кала на 
STEC /ПЦР 

ТТП 

Отрицательно Положительно Плазмаферез 

аГУС или аГУС + 
нарушение системы 

комплемента 

Лечение причины +/- 

экулизумаб 
Поддерживающее 

лечение 
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ADAMTS13 и шига-токсина указывает на высокую 

вероятность аГУС, редкой, но изнурительной формы TMA [6]. 

Как и ДВС-синдром, аГУС развивается быстро, но проявляется 

неспецифическим образом [2, 3]. аГУС может сопровождаться 

другими состояниями, активирующими систему комплемента, 

например, инфекция, злокачественная гипертензия, 

послеродовый период, пересадка почек, некоторые 

лекарственные средства или злокачественные новообразования 

[3]. Проявления таких нарушений могу накладываться друг на 

друга. Они могут сосуществовать с 

комплементоопосредованным аГУС, затрудняя 

дифференциацию [3]. Следует также помнить, что аГУС может 

проявляться злокачественной гипертензией, которая сама по себе 

может вызывать ТМА [6, 9]. Быстрая диагностика и лечение 

необходимы для предотвращения необратимого повреждения 

органов и смерти [13]. 

Как и в любых прагматических руководствах, мы решили, что 

эффективнее всего будет сосредоточиться на наиболее 

распространенном проявлении. Для комплексного руководства 

по диагностике и лечении TMA просим обратиться к другим 

работам, таким как Scully et al. [7], Campistol et al. [3], Laurence et 

al. [9], и Azoulay et al. [11]. Несмотря на то, что предлагаемый 

алгоритм применяется к большинству случаев тромбоцитопении, 

необходимо отметить, что клиническая оценка и консультации с 

экспертами имеют большое значение, поскольку иногда 

наблюдаются исключительные клинические проявления [14, 15]. 

Следует также отметить, что некоторые анализы, необходимые 

для дифференциального диагноза (например, анализ активности 

ADAMTS13), доступны не во всех учреждениях. При 

невозможности проведения экспресс-анализа ADAMTS13 можно 

использовать шкалу PLASMIC, семикомпонентный инструмент 

прогнозирования, который поможет точно и достоверно 

предсказать вероятность тяжелого дефицита ADAMTS13 [10]. 

Кроме того, мы не включили в наш алгоритм генетический 

анализ нарушений в системе комплемента при аГУС. Несмотря 

на то, что он может подтвердить предполагаемый диагноз аГУС, 

в настоящее время его выполнение требует много времени, что 

недопустимо для ОРИТ [11]. 

Пациенты в критическом состоянии имеют ряд клинических 

проблем, включая полиорганную недостаточность, сепсис и шок 

[5], а ранняя диагностика и лечение имеют решающее значение 

для оптимизации результатов. Мы представляем краткий 

диагностический алгоритм, который позволит реаниматологам 

быстро поставить диагноз и своевременно начать надлежащее 

лечение пациентов с тромбоцитопенией в ОРИТ. Данный 

алгоритм может применяться в дополнение к материалам, 

представленным в литературе по реаниматологии [11], и 

направлен на отличие ТТП и ГУС от ДВС-синдрома. 

 

Сокращения 
ADAMTS13: дезинтегриноподобная металлопротеиназа с мотивом типа 1 

тромбоспондина, компонент 13; аГУС: атипичный гемолитико-уремический 

синдром; ДВС-синдром: диссеминированное внутрисосудистое 

свертывание; ГУС: гемолитико-уремический синдром; ОРИТ: отделение 

реанимации и интенсивной терапии; ЛДГ: лактатдегидрогеназа; MAГA: 
микроангиопатическая гемолитическая анемия; ПЦР: полимеразная 

цепная реакция; STEC: Escherichia coli, продуцирующая шига-токсин; ТМА: 

тромботическая микроангиопатия; ТТП: тромботическая 

тромбоцитопеническая пурпура 
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