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Тромбоцитопения выявляется у 25-55% пациентов ОРИТ [1]. Причины тромбоцитопении в ОРИТ 

многочисленны, включая, среди прочего, сепсис, лекарственные препараты и использование экс-

тракорпоральных устройств (рис.1) [1]. У некоторых пациентов с тромбоцитопенией также имеет-

ся микроангиопатическая гемолитическая анемия (МАГА), сопровождаемая повышенным уров-

нем ЛДГ в сыворотке крови и наличием шистоцитов в мазке крови [2, 3]. Эта комбинация тромбо-

цитопении и MAГA, при которой формирование тромбов происходит в  микроциркуляторном 

русле  и шистоцитах вследствие разрушения эритроцитов, когда они проходят через эти тромбы 

[2], встречается у пациентов с ДВС, а также и у пациентов с тромботической микроангиопатией 

(ТМА), включая тромботическую тромбоцитопеническую пурпуру (ТПП) и гемолитический уре-

мический синдром (ГУС). 

 Частота развития ДВС составляет 9-19% всех пациентов в ОРИТ, который как правило, 

развивается в результате сепсиса [4], с заболеваемостью 18/100 000 в общей популяции [2, 5]. 

Напротив, ТПП и шига-токсин, продуцирующийся Escherichia coli (STEC) – ассоциированный с 

ГУС составляет 6 и 29 случаев на миллион, соответственно. Частота развития нетипичного ГУС 

(аГУС) составляет 0,2-0,4 случая на миллион [6, 7], что естественно намного реже, чем ДВС. Хотя 

ТПП описывается как пентада в виде лихорадки, тромбоцитопении, МАГА, почечной дисфункции 

и неврологических нарушений, зачастую некоторые из этих признаков могут отсутствовать [7]. 

Соответственно, ТПП можно ошибочно принять за ГУС, который чаще всего характеризуется 

триадой в виде тромбоцитопении, МАГА и почечной дисфункции [3]. Эти клинические сходства 

ДВС, TПП и ГУС являются серьезной проблемой, так как они создают риск постановки непра-

вильного диагноза, поскольку интенсивисты с большей вероятностью выставляют диагноз ДВС, 

чем TПП или ГУС, задерживая, таким образом, потенциально спасающее лечение. 

 Было опубликовано несколько диагностических алгоритмов для ТМА. [3, 8-10]. Однако  

руководство, специфичное только для ОРИТ, было опубликовано совсем недавно  в виде эксперт-

ных заключений Azoulay and colleagues [11]. Эта публикация является отличным руководством для 

дифференциальной диагностики ТМА, но только кратко упоминает ДВС. Сжатый диагностиче-

ский алгоритм, адаптированный к условиям ОРИТ будет способствовать быстрой дифференци-

альной диагностике TПП и ГУС от ДВС, что обеспечит раннее начало соответствующего лечения. 

 

Новый алгоритм для быстрой дифференциальной диагностики ДВС, TПП и ГУС в ОРИТ 

Учитывая важность дифференциации ДВС от TПП и ГУС, мы предлагаем сжатый алгоритм, осно-

ванный на существующих рекомендациях [3, 9, 11] и наших собственных дискуссиях, которые 

позволяют интенсивисту быстро различать эти состояния (рис.1). МАГА, отрицательный тест 

Кумбса, повышенный уровень ЛДГ и дисфункции органов с тромбоцитопенией являются общими 

для ДВС, TПП, и аГУС [2, 3], хотя у пациентов с ТПП и септическим ДВС может быть и более 

тяжелая тромбоцитопения [2, 12]. Наиболее важным отличительным фактором между ДВС и TMA 

является профиль коагуляции, поскольку пациенты с ДВС имеют измененную коагуляцию [2]. 

Однако артериальное давление также важно, поскольку ГУС часто начинается с тяжелой гипер-

тензии, а ДВС с гипотонии [3, 7]. Объединенная оценка анализа крови и мазка крови, профиль ге-

молиза, профиль коагуляции и артериальное давление обычно являются достаточными для выяв-

ления ДВС или ТМА у пациентов ОРИТ. 
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Тромбоцитопения <150 х109/л 

или снижение более чем на 25% от базового уровня 

 

 

МАГА, отрицательный тест Кумбса, 

повышенный уровень ЛДГ, органная дисфункция 

 

  да         нет 

 

профиль коагуляции           выявление других 

     (тромбиновое время, АЧТВ, Д-димеры)                                                                      причин тромбоцитопении 

 

    нормальный            не нормальный 

 

        ТМА     ДВС 
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         ADAMTS13                            (напр. сепсис) 

<5-10%              >5-10% 

 

   ТПП               анализ кала                 отрицательный 

                         на STEC/ПЦР 

 

плазмо            положительный                аГУС или 

обмен                                                     аГУС + комплемент 

                          STEC- ГУС                 активированные 

                                                                     состояния 

 

 

 

 

Рисунок 1. Алгоритм быстрой дифференциальной диагностики ДВС, TПП и ГУС в ОРИТ.  

Тромбоцитопения с МАГА, отрицательный тест Кумбса, повышенный уровень ЛДГ и дисфункция органов являются 

общими для ДВС, TПП и ГУС. Аномальные профили коагуляции, включая протромбиновое время, АЧТВ, концентра-

цию фибриногена, ПДФ, D-димеры и уровень антитромбина, необходимы для дифференциации ДВС от TMA. Кроме 

того, необходимо учитывать АД, поскольку ГУС обычно сопровождается гипертензией. После того, как ДВС исключен, 

должна быть идентифицирована первопричина TMA. ТПП диагностируется на основе идентификации низкой активно-

сти ADAMTS13 (<5-10%) (определение уровня протеазы, расщепляющей фактор Виллебранда методом иммуно-

флуоресцентного анализа)*. В данной ситуации необходимо скорейшее проведение плазмообмена; ГУС ассоциируется 

с нормальной активностью ADAMTS13 (> 5-10%) и типа ГУС, выявленного путем обнаружения  шига-токсина, проду-

цируемого Escherichia coli (STEC) или анализа полимеразной цепной реакции (ПЦР). Положительный STEC предпола-

гает наличие STEC-ГУС; отрицательный STEC предполагает наличие аГУС, с или без связанного с ним активацией 

комплемента (например, инфекция, злокачественная гипертензия, послеродовой период, трансплантация почки, нарко-

тическая зависимость или онкология). Быстрое выявление любого состояния, связанного с активацией комплемента 

предполагает рассмотрение вопроса о назначении экулизумаба [3].  

МАГА – микроангиопатическая гемолитическая анемия, ТПП – тромбоцитопеническая пурпура, ГУС – 

гемолитический уремический синдром, ТМА – тромботическая микроангиопатия,  STEC – шига-токсин, 

продуцируемый Escherichia coli, STEC- ГУС - гемолитический уремический синдром, ассоциированный с 

шига-токсином, продуцируемым Escherichia coli, аГУС – атипичный гемолитический уремический син-

дром. 

Другие причины 

тромбоцитопении: 

 
• Лабораторные артефакты 

• Лекарственно индуцированная 
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• Радиационные поражения 
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*примечание переводчика 

  

После исключения ДВС, первостепенное значение для выбора надлежащей тактики лече-

ния имеет подтверждение первопричины TMA. Двумя наиболее важными причинами ТМА явля-

ются ТПП и ГУС. ТПП вызвана дефицитом дезинтегриноподобной металлопротеиназы с тром-

боспондином типа 1 номер 13 (ADAMTS13) и сопровождается летальностью до 90% без проведе-

ния плазмообмена [7]. ГУС вызван либо шига-токсином (STEC-ГУС) или дисрегуляцией компле-

мента как результата генетической предрасположенности или образования аутоантител (аГУС) [3, 

6, 7, 11]. Активность ADAMTS13 <5-10% достаточна для подтверждения ТПП [3, 9]. Положитель-

ный шига-токсин в анализе кала или  анализ ПЦР подтверждает STEC-ГУС [3, 9]. При отсутствии 

низких уровней ADAMTS13 и шига-токсина, весьма вероятно наличие аГУС - редкой, но разру-

шительной формы TMA [6]. Подобно ДВС, аГУС характеризуется быстрым началом и неспеци-

фическими проявлениями [2, 3]. аГУС часто ассоциируется с другими комплемент - активирую-

щими состояниями, такими как, инфекция, злокачественная гипертония, послеродовой период, 

трансплантация почки, некоторые лекарственные препараты  или злокачественные опухоли [3]. 

Может быть существенное совпадение при развитии этих состояний и они могут сосуществовать с 

комплемент - опосредованными аГУС, что затрудняет выявление причины [3]. Следует также 

помнить, что аГУС может проявляться злокачественной гипертензией, которая сама по себе может 

вызвать TMA [6, 9]. Быстрая диагностика и лечение необходимы для предотвращения необрати-

мых органных повреждений и смерти [13]. 

 Как в случае любых прагматических рекомендаций, мы решили сосредоточиться на наибо-

лее распространенном изложении, в котором мы увидели большое преимущество. Для всесторон-

него изучения по диагностике и лечению TMA, мы отсылаем читателя на другие работы, такие как 

Scully et al. [7], Campistol et al. [3], Laurence et al. [9], и Azoulay et al. [11]. В то время как предло-

женный алгоритм применяется к большинству случаев тромбоцитопении, следует отметить, что 

клиническое суждение и сотрудничество с экспертами имеет важное значение, поскольку встре-

чаются исключительные клинические проявления [14, 15]. 

 Следует также отметить, что некоторые из проведенных тестов дифференциальной диа-

гностики (например, активность ADAMTS13) не доступны во всех учреждениях. Если проведение 

быстрого теста ADAMTS13 невозможно, оценка с использованием семикомпонентной прогности-

ческой шкалы PLASMIC (таблицы 1-2)*, может точно и надежно предсказать вероятность серьез-

ного дефицита ADAMTS13 [10]. Кроме того, наш алгоритм не включает генетическое тестирова-

ние для выявления абнормального комплемента при аГУС; хотя оно может подтвердить уже подо-

зреваемый диагноз aHUS, интервал времени между постановкой диагноза и началом терапии в 

настоящее время является значительным в связи с чем, не следует полагаться на результаты гене-

тических тестов в условиях ОРИТ [11]. 

 У пациентов, находящихся в критическом состоянии есть ряд клинических проблем, в том 

числе СПОН, сепсис и шок [5], в связи с чем, ранняя диагностика и определение тактики ведения 

является решающим моментом для оптимизации результатов. Мы представляем краткий диагно-

стический алгоритм, который позволяет интенсивистам провести быструю диагностику и выбрать 

оптимальную тактику лечения у пациентов с тромбоцитопенией, находящихся в ОРИТ. Этот алго-

ритм дополняет существующую литературу [11], с фокусированием на дифференциальную диа-

гностику TПП и ГУС от ДВС. 

 

*примечание переводчика 
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Таблица 1. Шкала PLASMIC 

Переменные Балл 
Количество тромбоцитов <30 x 109/л 1 

Признаки гемолиза † 1 

Нет активного рака 1 

Нет истории трансплантации цельного органа или стволовых клеток 1 

MCV (средний объем эритроцитов) <90 fL 1 

МНО (международное нормализованное отношение) <1,5 1 

Креатинин <2,0 мг/дл (176.8 мкмоль/л) 1 

† Кол-во ретикулоцитов >2,5%, или низкий уровень/неопределяемый гаптоглобин, или непрямой билирубин 

>2,0 мг/дл (34.2 мкмоль/л). 

При использовании в сочетании с клинической картиной эта шкала также обеспечивает 

значительную дискриминационную способность в плане исключения других причин микро-

ангиопатического гемолиза. Полученные данные интерпретируется следующим образом: 

 

Таблица 2. Интерпретация шкалы PLASMIC 

Балл Категория риска 
Риск тяжелого дефицита 

ADAMTS13 
(≤ 10%) 

0-4 Низкий 4.3% 

5-6 Промежуточный 56.8% 

7 Высокий 96.2% 

Низкий (0-4) и высокий (7) балл по шкале PLASMIC наиболее показателен клинически, пра-

вильно предсказывая отсутствие риска или риск серьезного дефицита ADAMTS13 в 96% 

случаев. Пациенты с низким значением по шкале PLASMIC, вероятно, получат пользу от 

плазмообмена, в то время как  пациенты с высоким значением -  нет. Промежуточный 

результат менее полезен, поскольку предсказывает серьезный дефицит ADAMTS13 толь-

ко у 56% пациентов. Предшествующие заболевания печени или почек могут ложно сни-

зить балл по шкале PLASMIC из-за базового увеличения уровня МНО и/или креатинина. 
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