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Массивная ТЭЛА 



Тромботические осложнения у 

больных гемофилией 

• У 10% больных гемофилией ортопедические 

вмешательства осложняются субклиническими 

тромбозами глубоких вен голени 

C. Hermans et al, 2010 

 

• Послеоперационная ТЭЛА не носит 

единичный характер у больных гемофилией 

J.H. Batcher et al., 2006 



Избыточная гемостатическая терапия 



Система гемостаза 

Коагуляционный каскад 

Тромбоциты 
Противосвертывающие  

механизмы 

                     Фибринолиз 

Кровоточивость Тромбообразование 

Сосудистая стенка 



• Зависит от клинической 

ситуации и категории 

больных 

• Чаще: «лучше слегка 

течь, чем хорошо 

тромбироваться» 

Где искать баланс? 



Мониторинг!!! 



Тромбоэластограмма 



Система гемостаза 

Коагуляционный каскад 

Тромбоциты 
Противосвертывающие  

механизмы 

                     Фибринолиз 

Кровоточивость Тромбообразование 

Сосудистая стенка 







Строение тромба 



Гемостаз при острой кровопотере: 

этапность нарушений 

Дефицит фибриногена и тромбоцитопения 

 

Дефект плотности тромба 

Гиперфибринолиз и дефицит фактора XIII 

 

Нарушение стабильности тромба 

Множественный дефицит  

факторов свертывания 

 

Нарушение тромбообразования 

S. Kozek-Langeneker, 2007 



Тромбоциты в терапии 

кровотечений 

• “Трансфузионный 

пакет”: 

5 доз эритроцитов 

5 СЗП 

2 дозы 

тромбоцитов(!) 



Использование криопереципитата и 

концентрата тромбоцитов при 

кровотечениях  
(опыт выездной бригады ГНЦ) 

Концентрат тромбоцитов 

59,4% случаев Криопреципитат 

33,4% случаев 



Гемостаз при острой кровопотере: 

иерархия терапии 

Коррекция анемии, гиповолемии 

Поддержание T, pH, электролитов 

Минимизация хирургической травмы 

Коррекция исходного гемостаза  

Реверсия эффекта противотромботических средств 

СЗП, крио, тромбоциты 

Антифибринолитики,  

десмопрессин 

rVIIa 



Гемостаз при острой кровопотере: 

иерархия терапии 

Коррекция анемии, гиповолемии 

Поддержание T, pH, электролитов 

Минимизация хирургической травмы 

Коррекция исходного гемостаза  

Реверсия эффекта противотромботических средств 

СЗП, крио, тромбоциты 

Антифибринолитики,  

десмопрессин 

rVIIa 



Стратегические направления 

фармацевтического гемостаза 

• Восполнение дефицитных факторов 

свертывания 



Монофакторные концентраты 

• Концентрат VIII фактора 

 - Гемофилия А 

 - Болезнь Виллебранда 

  

• Концентрат IX 

 - Гемофилия В 

 



Концентраты протромбинового 

комплекса 

Pro-

thromplex 

Beriplex Octaplex Bebulin Konyte 

Factor II 

Factor VII 

Factor IX 

Factor X 

Protein C 

Protein S 

Anti-

thrombin III 

Heparin 



КПК: реверсия эффекта АВК 



КПК как альтернатива СЗП 



Стратегические направления 

фармацевтического гемостаза 

• Восполнение дефицитных факторов 

свертывания 

• Обход дефекта гемостаза 



Средства «шунтового гемостаза» 

• Активированный протромбиновый 

комплекс (Фейба) 

• rVIIa 

 



Клеточная (cell-base)  

модель свертывания крови 



Показания к «шунтовому гемостазу» 

• Ингибиторная гемофилия 



ОПЫТ ПРИМЕНЕНИЯ ПРЕПАРАТА КОАГИЛ-VII ПРИ 

ОРТОПЕДИЧЕСКИХ ОПЕРАЦИЯХ У БОЛЬНЫХ С 

ИНГИБИТОРНОЙ ГЕМОФИЛИЕЙ А 

 

В.Ю. Зоренко, Т.Ю. Полянская, Г.М. Галстян и др. 

 

Развитие ингибиторов является одним из самых тяжелых осложнений гемофилии. У 

большинства пациентов с ингибиторной формой гемофилии имеются тяжелые поражения опорно-

двигательного аппарата, которые требуют хирургической коррекции. До недавнего времени все 

ортопедические операции у пациентов с ингибиторной формой гемофилии проводились на фоне 

гемостатической терапии эптакогом альфа [активированным] (рекомбинантный активированный 

фактор VII - rFVIIa, НовоСэвен®, «Ново Нордиск», Дания) или концентратом активированного 

протромбинового комплекса (ФЕЙБА ТИМ 4 ИММУНО®, «Бакстер», Австрия). В данной работе 

мы представляем опыт успешного применения первого отечественного rFVIIa (Коагил-VII®, ЗАО 

«ГЕНЕРИУМ», Россия) при хирургических вмешательствах у больных гемофилией А с высокими 

титрами ингибитора. Всего было выполнено 5 хирургических вмешательств [эндопротезирование 

коленного (n = 3) и тазобедренного (n = 1) суставов, реампутация правого бедра (n = 1)]. Во всех 

случаях применения препарата Коагил-VII был достигнут эффективный гемостаз. 



Применение rVIIa 

• В США с 2000 по 2008 гг. использование 

rVIIa выросло 

 по зарегистрированным показаниям – 

в 4 раза 

 off-label – в 140 раз 

 
A.C. Logan, V. Yank, R.S. Stafford, 2011 



Показания к «шунтовому гемостазу» 

• Ингибиторная гемофилия 

 

• Резистентные кровотечения 



PUB MED 2003-2013 

• recombinant factor VIIa and bleeding 

1428 

• recombinant factor VIIa and trauma 

321 

• recombinant factor VIIa and postpartum 

hemorrhage 

97 



Условия эффективного 

использования rVIIa 

• Фибриноген более 1,0 г/л 

• Тромбоциты более 50 х 109/л 

• рН не менее 7,2 

 



Показания к «шунтовому гемостазу» 

• Ингибиторная гемофилия 

 

• Резистентные кровотечения 

• Реверсия эффекта 

антикоагулянтов 



Методы экстренной реверсии эффекта 

антиагрегантов и антикоагулянтов 

Препарат Антидот или удаление Терапия 

Ацетилсалициловая к-та Десмопрессин, концентрат 

тромбоцитов 

Плавикс Плазмаферез Десмопрессин, концентрат 

тромбоцитов, апротинин, rVIIa 

Гепарин Протамин 

НМГ Протамин (частично) 

Кумарины Витамин К1 КПК, СЗП 

Арикстра Плазмаферез 

Дабигатран, ривароксабан 



Методы экстренной реверсии эффекта 

антиагрегантов и антикоагулянтов 

Препарат Антидот или удаление Терапия 

Ацетилсалициловая к-та Десмопрессин, концентрат 

тромбоцитов 

Плавикс Плазмаферез Десмопрессин, концентрат 

тромбоцитов, апротинин, rVIIa 

Гепарин Протамин 

НМГ Протамин (частично) 

Кумарины Витамин К1 КПК, СЗП 

Арикстра Плазмаферез 

Дабигатран, ривароксабан 

??????? 

??????? 



Методы экстренной реверсии эффекта 

антиагрегантов и антикоагулянтов 

Препарат Антидот или удаление Терапия 

Ацетилсалициловая к-та Десмопрессин, концентрат 

тромбоцитов 

Плавикс Плазмаферез Десмопрессин, концентрат 

тромбоцитов, апротинин, rVIIa 

Гепарин Протамин 

НМГ Протамин (частично) rVIIa 

Кумарины Витамин К1 КПК, СЗП 

Арикстра Плазмаферез rVIIa 

Дабигатран, ривароксабан rVIIa 



Стратегические направления 

фармацевтического гемостаза 

• Восполнение дефицитных факторов 

свертывания 

• Обход дефекта гемостаза 

• Стимуляция собственного гемостаза 



Десмопрессин 

• Гемофилия А легкая форма 

• Болезнь Виллебранда 

• Другие нарушения функции 

тромбоцитов 



Стратегические направления 

фармацевтического гемостаза 

• Восполнение дефицитных факторов 

свертывания 

• Обход дефекта гемостаза 

• Стимуляция собственного гемостаза 

• Сохранение имеющегося тромба 



Точки приложения ингибиторов 

фибринолиза 

Калликреин 

Коагуляционный  

каскад 

Система 

фибринолиза 

ТРОМБИН ПЛАЗМИН 

Апротинин 

Аналоги 

лизина 



Механизм действия транексамовой 

кислоты 



Эффективность транексамовой 

кислоты 



Функции плазмина 

Б.И. Кузник, 2010 



ТЭГ: вторичный гиперфибринолиз 

 



PubMed 2003-2013 

• postpartum hemorrhage  

 

3242 
 



PubMed 2003-2013 
• postpartum hemorrhage  

 

3242 

 

• postpartum hemorrhage and hyperfibrinolysis 

 

? 



PubMed 2003-2013 
• postpartum hemorrhage  

 

3242 

 

• postpartum hemorrhage and hyperfibrinolysis 

 

4 



+ 

= 
Транексамовая 

кислота 



Фармацевтивческие гемостатики 

• Высокая эффективность 

• Целенаправленный выбор 

• Риск тромботических 

осложнений 




