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Синдром диссеминированного внутрисосудистого свертывания (ДВС-синдром) у детей представляет собой острое коагуляционное на­
рушение, характеризующееся системной активацией гемостаза. В статье представлен обзор современной литературы по этиопатогенезу, 
диагностике и лечению ДВС-синдрома в практике детской интенсивной терапии. Особое внимание уделено различиям клинических про­
явлений у новорожденных и детей старшего возраста, обусловливающим необходимость индивидуализированного подхода к ведению 
пациентов. Рассматриваются основные пусковые механизмы коагулопатии, включая роль тканевого фактора, провоспалительных цитокинов 
и эндотелиальной дисфункции. Подробно анализируется функциональная типология ДВС-синдрома (явная и неявная формы) с клини­
ко-лабораторными критериями, включая шкалу ISTH. Описаны диагностические ограничения у детей, связанные с отсутствием единых 
возрастных референсов, трудностями интерпретации лабораторных данных и необходимостью динамического мониторинга. В терапевти­
ческом разделе рассмотрены принципы трансфузионной поддержки, этиотропного и антикоагулянтного лечения, включая использование 
гепарина, антитромбина, активированного протеина С и рекомбинантного тромбомодулина. Отмечается ограниченность доказательной 
базы большинства вмешательств в педиатрической популяции, что требует осторожности при их назначении. Проблематика ДВС-син­
дрома в детской реаниматологии заключается в отсутствии валидации диагностических алгоритмов для детей, дефиците многоцентровых 
исследований и преобладании экстраполяции данных из взрослой практики, что препятствует формированию стандартизированных про­
токолов интенсивной терапии.
Ключевые слова: ДВС-синдром, дети и подростки, коагулопатия, интенсивная терапия, трансфузионная поддержка, антикоагулянты
Для цитирования: Быков Ю. В., Обедин А. Н., Фишер В. В., Волков Е. В., Яцук И. В., Зинченко О. В. Синдром диссеминированного внутрисо­
судистого свертывания в практике детской интенсивной терапии: этиопатогенез, клинико-диагностические критерии, лечение (обзор литера­
туры) // Вестник анестезиологии и реаниматологии. – 2025. – Т. 22, № 5. – С. 94–107. https://doi.org/10.24884/2078-5658-2025-22-5-94-107.

Disseminated intravascular coagulation in pediatric intensive care: 
etiopathogenesis, clinical and diagnostic criteria, and treatment 
(literature review)
Yuri V. Bykov1*, Alexander N. Obedin1, 2, Vasiliy V. Fischer1, 3, Evgeniy V. Volkov1, 4, Ivan V. Yatsuk1, 5, Oleg V. Zinchenko1

1 Stavropol State Medical University, Stavropol, Russia 
2 Stavropol Regional Clinical Perinatal Center № 1, Stavropol, Russia 
3 Shpakovskaya District Hospital, Mikhailovsk, Russia 
4 Stavropol Regional Clinical Hospital, Stavropol, Russia 
5 Stavropol Emergency Hospital, Stavropol, Russia

Received 17.06.2025; review date 09.07.2025

Disseminated intravascular coagulation (DIC) in children is an acute coagulopathy characterized by systemic activation of hemostasis. This article 
presents a review of current literature on the etiopathogenesis, diagnosis, and management of pediatric DIC in intensive care settings. Particular at­
tention is paid to the clinical differences between neonates and older children, which necessitate individualized diagnostic and therapeutic strategies. 
Key triggers of coagulopathy are discussed, including the role of tissue factor, pro-inflammatory cytokines, and endothelial dysfunction. A functional 
typology of DIC (overt and non-overt forms) is analyzed alongside clinical and laboratory criteria, including the ISTH scoring system. Diagnostic 
limitations in pediatric patients are outlined, such as the lack of age-specific reference values, difficulties in interpreting laboratory markers, and 
the requirement for serial clinical-laboratory monitoring. The therapeutic section covers principles of transfusion support, etiological treatment, 
and anticoagulant strategies, including the use of heparins, antithrombin, activated protein C, and recombinant thrombomodulin. The limited evi­
dence base for most of these interventions in pediatric populations is emphasized, underscoring the need for cautious when prescribing them. The 
core challenge of DIC in pediatric intensive care lies in the absence of validated diagnostic algorithms tailored to children, a lack of multicenter 
clinical trials, and the prevailing extrapolation of adult data, all of which hinder the development of standardized pediatric intensive care protocols.
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Введение

Синдром диссеминированного внутрисосуди­
стого свертывания (ДВС-синдром) представляет 
собой острую приобретенную форму системной 
коагулопатии, возникающую в результате неконтро­
лируемой активации каскада гемостаза [8, 9, 46, 50]. 
Пусковая гиперкоагуляция приводит к диффузному 
образованию макро- и микрососудистых тромбов, 
что сопровождается прогрессирующим снижением 
тромбоцитов и нарушением факторов свертыва­
ния крови, развитием тяжелого геморрагического 
синдрома и полиорганной недостаточности [9, 17, 
37, 46]. ДВС-синдром характеризуется дефицитом 
плазменных коагулянтов на фоне выраженного дис­
баланса между фибринолитической и антифибри­
нолитической активностью гемостаза [40].

С 2001 г. Международное общество по тромбозу 
и гемостазу (International Society on Thrombosis and 
Haemostasis  – ISTH) сформулировало стандарти­
зированное определение ДВС-синдрома, адапти­
рованное для клинической практики [41, 46, 49]. 
Диагноз ДВС-синдрома основывается на четырех 
ключевых лабораторных признаках: снижении 
числа тромбоцитов, удлинении протромбинового 
времени (ПВ), повышении уровня продуктов де­
градации фибрина – ПДФ (прежде всего D-димера) 
и снижении концентрации фибриногена и имеет со­
вокупную оценку ≥ 5 баллов по шкале ISTH [46, 49]. 
В 2025 г. ISTH предложило обновленное определе­
ние ДВС-синдрома, которое описывает данный па­
тологический синдром как «приобретенное, опасное 
для жизни внутрисосудистое расстройство, харак­
теризующееся системной активацией коагуляции, 
нерегулируемым фибринолизом и повреждением 
эндотелия, приводящим к микротромбозу» [21].

Несмотря на то, что ДВС-синдром ассоциирован 
с высоким экономическим бременем вследствие 
повышенной летальности, удлинения сроков го­
спитализации и увеличения затрат на медицин­
скую помощь [17, 41], его распространенность в 
педиатрической госпитальной популяции остает­
ся до конца не установленной в первую очередь 
из-за нерутинного применения диагностических 
критериев в клинической практике [37]. Согласно 
диагностическим подходам, основанным на шка­
ле ISTH, частота ДВС-синдрома среди пациентов 
детского и подросткового возраста в отделениях 
реанимации и интенсивной терапии (ОРИТ) со­
ставляет 18–32% [17, 37]. У детей с тяжелым те­
чением ДВС-синдрома 28-дневная летальность 
достигает 20–50% [17, 37]. Ранее аббревиатура 
ДВС-синдрома в клинической практике нередко 
интерпретировалась как «смерть приближается», 
что подчеркивает крайне неблагоприятный про­
гноз при данной патологии [46, 49].

Несмотря на признание ДВС-синдрома в рам­
ках детской интенсивной терапии как тяжелого 
и ургентного тромбогеморрагического состояния, 
данные о его распространенности, лабораторных 

маркерах и клиническом прогнозе у детей оста­
ются ограниченными ввиду недостаточного числа 
профильных исследований [40]. Диагностическая 
система ISTH получила широкое распространение 
в популяции взрослых пациентов, находящихся на 
лечении в условиях ОРИТ, однако ее применение 
в педиатрии затруднено отсутствием консенсуса 
относительно референсных значений лаборатор­
ных параметров и предпочтительных методов те­
стирования [40]. На данный момент отсутствуют 
официальные рекомендации по ДВС-синдрому, в 
том числе в педиатрической практике. Эти обстоя­
тельства акцентируют необходимость разработки и 
внедрения усовершенствованных стратегий диагно­
стики и интенсивной терапии при ДВС-синдроме 
у детей и подростков, находящихся на лечении в 
ОРИТ [48, 49].

Этиология

У детей, находящихся в критическом состоянии 
на лечении в ОРИТ, ДВС-синдром в большинстве 
случаев развивается как вторичное осложнение 
при сепсисе, тяжелой травме, термической травме, 
аспирационном синдроме при утоплении, а также на 
фоне злокачественных новообразований, включая 
острый лимфобластный и острый промиелоцитар­
ный лейкоз [3, 8, 9, 46, 50]. Среди всех этиологи­
ческих факторов сепсис рассматривается как веду­
щая причина развития ДВС-синдрома в различных 
возрастных когортах педиатрических пациентов 
[24, 40]. Клинические исследования показывают, 
что наличие ДВС-синдрома у детей с септическим 
процессом или тяжелой травмой ассоциировано с 
двукратным увеличением риска летального исхода 
при лечении в условиях ОРИТ [15, 34, 40].

У новорожденных развитие ДВС-синдрома преи­
мущественно связано с антенатальными факторами 
риска, включая преждевременную отслойку плацен­
ты и гестационную артериальную гипертензию, а 
также с критическими неонатальными состояниями, 
такими как неонатальный сепсис, перинатальная ас­
фиксия, внутричерепные кровоизлияния, острый 
респираторный дистресс-синдром и синдром аспи­
рации мекония [15, 16].

Современная классификация ДВС-синдрома 
принципиально отказалась от устаревшей ста­
дийной модели, некогда применявшейся в кли­
нико-лабораторной диагностике, и перешла к 
концептуально иному подходу, основанному на 
функциональной типологии [2]. В актуальной 
трактовке выделяют два полюса патологическо­
го процесса: «явную» форму, характеризующую­
ся выраженным геморрагическим фенотипом на 
фоне активного фибринолиза, и «неявную» форму, 
проявляющуюся субклинической тромботической 
активностью без очевидного кровотечения [2]. 
Несмотря на широкое внедрение количественных 
оценочных инструментов, таких как шкала ISTH, 
они в первую очередь служат для подтверждения 
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самого факта ДВС-синдрома и не позволяют про­
вести стратификацию его тяжести либо прогнози­
ровать гемостатические исходы [2].

Патогенез

ДВС-синдром  – острое, генерализованное на­
рушение гемостаза, при котором активируются 
множественные звенья коагуляционного каскада 
с вовлечением сосудисто-тромбоцитарного и плаз­
менного компонентов [22, 49]. Патогенетическая 
архитектура ДВС-синдрома представляет собой 
сеть взаимосвязанных и самоподдерживающихся 
патологических механизмов, среди которых клю­
чевыми являются неконтролируемая активация 
свертывающей системы, подавление фибринолиза 
и выраженная дисфункция эндотелия [39].

Пусковым триггером, запускающим коагуляци­
онный каскад, выступает тканевой фактор (ТФ), 
высвобождаемый в системный кровоток при сепси­
се, тяжелой травме, злокачественных новообразова­
ниях и воспалительных состояниях, под действием 
бактериальных эндотоксинов и провоспалительных 
цитокинов [8, 9, 46, 49]. Будучи мощным прокоа­
гулянтным гликопротеином, ТФ, высвобождаясь 
из эндотелиальных и мононуклеарных клеток, 
формирует активный комплекс с фактором VIIa 
(TF–FVIIa), который активирует IX и X факторы, 
индуцируя массивное образование тромбина [8, 40]. 
Сформировавшийся комплекс не только усиливает 
образование фибрина, но также активирует тром­
боциты, способствует выработке факторов VIII, V, 
XI и XIII и опосредует лейкоцитарный провоспа­
лительный ответ [40].

Каскад тканевого фактора сопровождается сни­
жением активности основных эндогенных антикоа­
гулянтов: антитромбина (АТ), протеинов C и S, а 
также угнетением выработки тромбомодулина и 
ингибитора пути тканевого фактора (TFPI), что в 
совокупности приводит к нарастанию системного 
тромботического потенциала [37, 40].

Одним из центральных элементов патогенеза 
ДВС является дисрегуляция фибринолиза [8]. В за­
висимости от стадии заболевания и сопутствующе­
го фона возможны как патологическая активация, 
так и угнетение фибринолитической активности. 
Дисбаланс между генерацией фибрина и его дегра­
дацией приводит к накоплению продуктов распа­
да, таких как D-димер, отражающих интенсивное 
рассасывание сгустков [8]. Наряду с этим возможно 
торможение фибринолиза за счет гиперпродукции 
ингибитора активатора плазминогена 1-го типа 
(PAI-1), индуцируемого цитокинами [24]. Дискоор­
динация фибринолитической активности дополня­
ется чрезмерной продукцией тромбина, что способ­
ствует отложению фибрина в микроциркуляторном 
русле, потреблению факторов свертывания и тром­
боцитов [8, 25]. Это формирует двойственную кли­
ническую картину: гиперкоагуляция сочетается с 
геморрагическим синдромом [4, 8, 24].

По мере прогрессирования синдрома происходит 
критическое истощение факторов свертывания и 
тромбоцитов, что парадоксально усиливает риск 
спонтанных и массивных кровотечений на фоне 
сохраняющейся коагуляционной гиперактивности 
[8]. Активация тромбина запускает механизм по­
ложительной обратной связи: он стимулирует его 
собственную продукцию и способствует дальней­
шему снижению антикоагулянтов [9]. В условиях 
сниженного функционального резерва гемостаза это 
усиливает склонность к кровотечению [9]. Таким 
образом, парадоксальная коэкзистенция тромбо­
тической и геморрагической активностей является 
клинической сущностью ДВС-синдрома [39].

Эндотелий, тромбоциты и факторы свертывания 
функционируют в рамках единой, гиперактивиро­
ванной системы, формирующей ядро патогенетиче­
ских изменений [37, 49]. Цитокин-индуцированное 
повреждение эндотелия приводит к его прокоагу­
лянтной трансформации, нарушению вазорегуля­
ции и усилению экспрессии ТФ [37, 49]. Повы­
шенные уровни интерлейкина-1 и фактора некроза 
опухоли-α стимулируют выработку PAI-1, что при­
водит к снижению фибринолитической активности 
и усугублению сердечно-сосудистой дисфункции. 
Воспаление, активируя гемостаз, одновременно ста­
новится его следствием, формируя порочный круг 
взаимной стимуляции [37, 40].

Развивающийся микрососудистый тромбоз на 
фоне нарушения гемодинамики и тканевого мета­
болизма быстро приводит к полиорганной недоста­
точности [37]. Клинически это проявляется острой 
почечной и дыхательной недостаточностью, цере­
бральной гипоперфузией и дестабилизацией си­
стемного кровообращения [37]. В некоторых слу­
чаях возможна активация макрососудистого звена 
с развитием венозных и артериальных тромбозов, 
включая тромбоэмболические осложнения [37].

Таким образом, фундаментальным патофи­
зиологическим звеном ДВС-синдрома остается 
повреждение эндотелия и неконтролируемая ак­
тивация коагуляционного каскада, что принципи­
ально отличает его от других форм коагулопатий 
[49]. Избыточная продукция тромбина индуцирует 
стойкий микрососудистый тромбоз, истощает тром­
боцитарно-белковые резервы гемостаза и подавля­
ет фибринолитический ответ [46]. Эти изменения 
способствуют быстрому нарастанию полиорганной 
недостаточности и высокой летальности [45].

Клинические проявления

ДВС-синдром представляет собой клинически 
полиморфное и динамически изменчивое состояние, 
спектр проявлений которого определяется характе­
ром подлежащего патологического процесса, степе­
нью коагуляционной дисфункции и реактивностью 
эндотелия [8, 17]. Фенотипические проявления 
варьируют от преобладания геморрагического син­
дрома до выраженной тромботической доминанты, 
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часто формируя смешанные клинические картины с 
участием множественной органной дисфункции [8, 
17, 40]. Патогномоничное сочетание гиперкоагуля­
ции с одновременной склонностью к кровотечени­
ям, обусловленной гиперактивным фибринолизом, 
формирует парадоксальную клиническую картину, 
которая является важным проявлением манифест­
ного ДВС-синдрома [39].

В случаях, когда преобладает тромботический 
компонент, ведущим клиническим результатом 
становится полиорганная недостаточность, осо­
бенно на фоне инфекционно-воспалительных или 
травматических процессов [40]. Напротив, гипер­
фибринолитический сдвиг обусловливает развитие 
спонтанных и постинвазивных кровотечений [40]. 
Переход между этими фенотипами может происхо­
дить стремительно, обусловливая фазовую неста­
бильность клинической картины [21].

Геморрагический синдром, как правило, обу­
словлен истощением коагулянтных белков, функ­
циональной тромбоцитопатией и нарушением 
формирования стабильного фибринового сгустка 
[37]. У детей наиболее частыми симптомами ДВС 
являются множественные кровотечения  – как из 
слизистых оболочек, так и из желудочно-кишечного 
тракта и мест инвазивных вмешательств (катетеры, 
дренажи) [1, 8, 9, 17, 40]. Характерны кожные про­
явления в виде петехий и экхимозов, отражающих 
выраженную тромбоцитопению и повреждение ми­
кроциркуляторного русла [8, 9].

Однако у части детей клиническая манифеста­
ция формируется преимущественно за счет тром­
боза [8]. Это связано с одновременной активацией 
экзогенного и эндогенного путей коагуляции, что 
приводит к образованию микрососудистых тромбов 
и нарушению тканевой перфузии [8]. Тромбоз мо­
жет протекать субклинически, не достигая стадии 
выраженного органного повреждения [17]. В наибо­
лее тяжелых случаях он проявляется фульминант­
но, как при менингококцемии с развитием синдро­
ма Уотерхауса–Фридериксена – одной из наиболее 
летальных форм ДВС-синдрома [40].

Полиорганная дисфункция  – частое следствие 
микрососудистой обструкции. Наиболее типичны 
острое повреждение почек (регистрируется у 25% 
пациентов), дыхательные расстройства (одышка, 
гипоксемия, кровохарканье), а также церебраль­
ные нарушения: угнетение уровня сознания и 
очаговая неврологическая симптоматика [1, 8, 9]. 
При почечной дисфункции выявляются олигурия, 
анурия и гематурия [9, 17]. Дети часто демонстри­
руют тяжелое сочетание массивных кровотечений и 
тромботических осложнений на фоне полиорганной 
недостаточности [37].

В клинической практике различают две формы 
течения ДВС-синдрома: острую и хроническую. 
Острая форма, как правило, развивается при гене­
рализованных инфекциях, полиорганной травме, 
септическом шоке, иммунологических реакциях и 
на фоне некоторых акушерских осложнений, тогда 

как хронический вариант манифестирует при он­
кологических заболеваниях, сосудистых аномалиях 
(в частности, крупных гемангиомах) и хронических 
заболеваниях печени [15].

Клиническое течение ДВС-синдрома может быть 
бессимптомным [37]. Скрытая фаза характеризует­
ся субклинической гиперкоагуляцией при частично 
сохраненных механизмах антикоагулянтной защи­
ты [37]. Она чаще наблюдается при хроническом 
воспалении или злокачественных новообразова­
ниях и проявляется склонностью к тромбозам при 
отсутствии явного геморрагического синдрома [37].

Клиническая оценка ДВС нередко затруднена 
из-за маскировки симптомов под основное заболе­
вание [8]. Полиморфизм клинической картины, ее 
перекрытие симптомами сепсиса, травмы или он­
кологического процесса требуют высокого уровня 
клинической настороженности и лабораторного 
подтверждения для своевременной диагностики.

Диагностика

Своевременная идентификация ДВС-синдрома 
существенно повышает шансы на благоприятный 
исход у детей, находящихся в критическом состо­
янии [50]. Тем не менее, диагностика данного со­
стояния остается одной из наиболее сложных задач 
современной клинической медицины, особенно в 
педиатрии [7]. Это обусловлено отсутствием еди­
ного валидированного лабораторного теста, низкой 
специфичностью клинических проявлений при хро­
ническом или субклиническом течении, а также 
значительным перекрытием симптомов с другими 
патологическими состояниями [8].

Ни один из существующих лабораторных или ин­
струментальных диагностических маркеров не об­
ладает одновременно высокой чувствительностью 
и специфичностью, достаточной для надежного 
подтверждения ДВС-синдрома [8, 37, 47]. В связи 
с этим верификация диагноза требует комплексно­
го клинико-лабораторного подхода. Основу лабо­
раторной оценки при ДВС-синдроме составляют 
тромбоцитопения, удлинение времени свертывания 
крови и повышение уровня продуктов деградации 
фибрина [8].

Критерии ISTH при лабораторной диагности-
ке ДВС-синдрома. Наиболее широко используемой 
и признанной диагностической моделью остаются 
критерии Международного общества по тромбозу и 
гемостазу (ISTH), обладающие высокой прогности­
ческой значимостью у пациентов из групп высокого 
риска, включая детей и новорожденных [50]. 

Лабораторные изменения включают следующие 
параметры [15, 24, 37, 40, 47]:

– снижение числа тромбоцитов (тромбоцитопе­
ния);

– повышение уровня ПДФ, включая D-димер;
– удлинение протромбинового времени (ПВ) 

и активированного частичного тромбопластинового 
времени (АЧТВ);
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– снижение концентрации фибриногена.
Эти показатели доступны в большинстве лабора­

торий и позволяют оценить как прокоагулянтные, 
так и фибринолитические процессы, характерные 
для ДВС-синдрома [40]. В частности, ПВ, АЧТВ, 
уровень тромбоцитов и фибриногена отражают 
активность коагуляционного каскада, тогда как 
уровень D-димера и ПДФ служат индикаторами 
интенсивности фибринолиза [40]. Явный ДВС-син­
дром выставляется при ≥ 5 баллов по шкале ISTH 
(табл. 1).

В 2025 г. Международное общество по тромбозу и 
гемостазу (ISTH) опубликовало обновленное опре­
деление и диагностические критерии ДВС-синдро­
ма [22]. Новая версия шкалы акцентирует внимание 
на системной активации коагуляции, дисрегуляции 
фибринолиза и эндотелиального повреждения, а 
также включает пересмотр пороговых значений 
лабораторных показателей. Предполагается более 
ранняя идентификация пациентов с высоким ри­
ском развития ДВС. Однако данные критерии пока 
не адаптированы для педиатрической практики и 
требуют дальнейшей клинической валидации.

У новорожденных применяется шкала JSOGNH 
(Шкала Японского общества акушерской, гинеко­
логической и неонатальной гематологии), которая 
была разработана в 2016 г. специально для ДВС-син­
дрома с диапазоном от 0 до 8 баллов (табл. 2) [15]. 
Она учитывает особенности гемостаза у новоро­
жденных и направлена на раннее выявление и 
оценку тяжести ДВС-синдрома. Пороговое значе­
ние ≥3 достоверно связано с рядом антенатальных 
и перинатальных факторов риска: гестационной 
гипертензией, отслойкой плаценты, перинатальной 
асфиксией, низкой массой тела для гестационного 
возраста и низкой оценкой по шкале Апгар, что уве­
личивает риск развития ДВС-синдрома [40]. Этот 
показатель выступает как независимый прогности­
ческий маркер потребности в вазопрессорной под­
держке и вероятности летального исхода, в отличие 
от взрослого порогового значения (≥5) [46].

Ограничения лабораторных тестов. Важно учи­
тывать, что повышение уровней D-димера и ПДФ 
у детей может наблюдаться при ряде других пато­
логических состояний (инфекции, опухоли, ранний 
послеоперационный период), что снижает их спе­
цифичность в практике детской интенсивной тера­
пии [47]. Удлинение ПВ и АЧТВ при ДВС-синдроме 
обусловлено потреблением факторов свертывания, 
однако схожие изменения могут возникать при пе­
ченочной недостаточности, дефиците витамина 
K или в результате гемодилюции при массивной 
трансфузии [47]. Более того, у части пациентов (до 
50%) показатели коагулограммы остаются в преде­
лах нормы, что исключает возможность постановки 
диагноза только на основании этих данных [47].

Фибриноген как белок острой фазы может де­
монстрировать нормальные или даже повышенные 
уровни на ранних стадиях ДВС-синдрома, особенно 
на фоне выраженного воспаления [47]. Его концен­
трация снижается лишь при нарастании системной 
коагулопатии. В связи с этим для повышения диа­
гностической точности целесообразно использовать 
рутинное измерение уровня фибриногена и других 
маркеров в динамике [47]. Динамическое наблю­
дение за лабораторными параметрами в контексте 
клинической картины дает возможность своевре­
менно распознать переход от неявного (латентного) 
ДВС-синдрома к его манифестной форме [40].

Дополнительные лабораторные и инструмен­
тальные методы включают определение уровня 
гемоглобина, лейкоцитов, биохимическую оценку 
функции печени и почек, уровень лактатдегидро­
геназы, газовый состав артериальной крови, посев 
крови и методы визуализации (рентгенография 
органов грудной клетки, МРТ головного мозга). 
Эти исследования позволяют идентифицировать 
триггерные факторы и оценить степень органной 
дисфункции [40]. 

Методы тромбоэластографии в диагности-
ке ДВС-синдрома. В условиях ДВС‑синдрома у 
детей тромбоэластография (ТЭГ) демонстрирует 

Таблица 1. Шкала диагностики явного ДВС-синдрома (ISTH, 2001 г.) [45] 
Table 1. Diagnosis Scale for Overt DIC Syndrome (ISTH, 2001) [45]

Показатель Результат Баллы
Уровень тромбоцитов > 100∙10⁹/л 0

50–100∙10⁹/л 1
< 50∙109/л 2

Растворимые мономеры фибрина/ПДФ Нет увеличения 0
Умеренное увеличение 2

Значительное увеличение 3
Увеличение ПВ < чем на 3 секунды 0

На 3–6 секунд 1
> чем на 6 секунд 2

Фибриноген > 1 г/л 0
< 1 г/л 1

П р и м е ч а н и е: cуммарный балл ≥ 5 по шкале ISTH соответствует манифестному (явному) ДВС-синдрому (Overt DIC, ODIC) и достоверно 
ассоциирован с повышенным риском летального исхода.
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высокую клиническую значимость как инструмент 
динамической оценки гемостаза, что позволяет вы­
являть сдвиги от гиперкоагуляции к гипокоагуля­
ции и изменению фибринолиза с высокой скоро­
стью и чувствительностью [50].  Показатели ТЭГ‑R 
(Reaction Time) и TЭГ‑K (Kinetics Time) отражают 
задержку начала сгусткообразования, а ТЭГ‑G (Clot 
Strength) и MA (Maximum Amplitude) – оценивают 
стабильность и прочность фибринового сгустка, что 
особенно важно при своевременном обнаружении 
гипокоагуляционного состояния, ассоциированно­
го с более высокой летальностью [42]. Кроме того, 
ТЭГ позволяет выявлять нарушения фибринолиза, 
которые часто недоступны традиционной коагуло­
грамме: при ДВС-синдрома у педиатрических паци­
ентов выявляется как гипер-, так и гипофибринолиз, 
определяемый по значениям lysis at 30 min (LY30), 
и это связывается с тяжестью полиорганной недо­
статочности и прогнозом [6].  Применение ТЭГ в 
педиатрии при мониторинге ДВС‑синдрома позво­
ляет обоснованно проводить коррекцию гемоста­
тических нарушений в режиме реального времени, 
подбирая адекватную дозировку гемокомпонентов 
(СЗП и тромбоцитов) в зависимости от преоблада­
ющего гемостатического сдвига [29]. 

Дифференциальная диагностика

Так как наиболее частой причиной ДВС-синдрома 
у детей является сепсис, возникает вопрос о диффе­

ренциации сепсис-индуцированной коагулопатии 
(СИК) и ДВС-синдрома. В педиатрической практи­
ке СИК рассматривается как ранняя, часто «скры­
тая» форма коагулопатии при сепсисе, при которой 
отмечается умеренное снижение числа тромбоцитов, 
умеренное удлинение ПВ/МНО и отсутствие вы­
раженного снижения фибриногена – показатели, не 
достигающие порогов Overt ДВС-синдрома. В про­
тивоположность этому при явном ДВС-синдроме у 
детей наблюдается значительное снижение тром­
боцитов (< 100 ∙ 10⁹/л), снижение фибриногена 
(< 1,5–2 г/л) и резкое повышение D‑димера, что 
отражает системное потребление коагуляционных 
факторов и фибринолиз с клиническим риском кро­
вотечений и тромбозов [25] (табл. 3).

Интенсивная терапия

Общие принципы. На сегодняшний день не суще­
ствует универсального клинического консенсуса в 
отношении терапии ДВС-синдрома, особенно в пе­
диатрической популяции [11, 37]. Это обусловлено 
как сложностью патофизиологии данного синдрома, 
так и гетерогенностью провоцирующих факторов. 
Более половины случаев ДВС развиваются на фоне 
сепсиса, что объясняет доминирование сепсис-ори­
ентированных рекомендаций в большинстве суще­
ствующих международных руководств, включая 
протоколы, разработанные в Японии, Европе и 
Северной Америке [11, 37].

Таблица 2. Шкала Японского общества акушерской, гинекологической и неонатальной гематологии (JSOGNH) 
Table 2. Japanese Society of Obstetric, Gynecological, and Neonatal Hematology Scale (JSOGNH)

Параметр Условия Баллы
Тромбоциты, ∙10³/мкл ≥ 70 и снижение на ≥ 50% за 24 ч 1

50–70 1
< 50 2

Фибриноген, мг/дл 50–100 1
< 50 2

Соотношение ПВ пациента/ПВ референсного значения 1,6–1,8 1
≥ 1,8 2

ПДФ или D-димер < 2,5 от верхней границы референсного значения 0
2,5–10 от верхней границы референсного значения 1
≥ 10 от верхней границы референсного значения 2

П р и м е ч а н и е: если уровень тромбоцитов ≥ 70∙10³/мкл, но наблюдается снижение на ≥ 50% в течение 24 часов, добавляется 1 балл; при 
инфекционном заболевании добавляется 1 балл за снижение фибриногена; поскольку верхняя граница нормы для D-димера может разли-
чаться в зависимости от используемого набора, увеличение ПДФ или D-димера в 2,5 или 10 раз от верхней границы референсного значения 
оценивается соответственно в 1 или 2 балла. Интерпретация результатов: 0–2 балла – низкая вероятность ДВС-синдрома; 3 балла – подозрение 
на ДВС-синдрома; ≥ 4 баллов – ДВС-синдром подтвержден.

Таблица 3. Сравнительная характеристика сепсис-индуцированной коагулопатии и ДВС-синдрома у детей 
Table 3. Comparative characteristics of sepsis-induced coagulopathy and DIC syndrome in children

Показатель СИК у детей Явный ДВС-синдром (Overt DIC)
Тромбоциты Умеренное снижение Значительное снижение (часто < 100 ∙10⁹/л)
ПВ / МНО Легкое удлинение Выраженное удлинение
Фибриноген Нормальный или слегка снижен Резко снижен (< 1,5–2 г/л)
D-димер Умеренно повышен Резко повышен
Клинические проявления Отсутствуют или слабо выражены Кровотечения и/или тромбозы
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Тем не менее, вне зависимости от этиологии, 
ключевыми принципами интенсивной терапии при 
ДВС-синдроме остаются следующие [40]:

1. Элиминация основного патологического тригге-
ра, включая хирургическую санацию очага инфек­
ции или удаление злокачественной опухоли – в за­
висимости от конкретной клинической ситуации.

2. Трансфузионная поддержка компонентами 
крови, направленная на восстановление функцио­
нальной активности гемостаза: при необходимости – 
введение тромбоцитарной массы, свежезаморожен­
ной плазмы (СЗП) и концентрата фибриногена.

3. Снижение гиперкоагуляции, связанной с избы­
точной продукцией тромбина, что включает инди­
видуально обсуждаемое применение антикоагу­
лянтной терапии (например, низкомолекулярных 
гепаринов – НМГ).

4. Непрерывный клинико-лабораторный монито-
ринг, с обязательной оценкой динамики тромбоци­
тов, ПВ, АЧТВ, уровня фибриногена и D-димера. 
Следует учитывать, что лабораторные отклонения 
могут быть результатом совокупного воздействия 
множества факторов, включая воспаление, гиперка­
таболизм, полиорганную недостаточность и эффек­
ты терапии, а не только собственно ДВС-синдрома.

Лечение основного заболевания. ДВС-синдром 
не является самостоятельной патологией и всегда 
развивается вторично, на фоне основного этиоло­
гического фактора. В этой связи своевременная и 
интенсивная терапия основного заболевания рас­
сматривается как краеугольный камень стратегии 
ведения пациентов с ДВС-синдромом [5, 9, 17, 27, 
28, 37, 40].

В случае сепсиса или септического шока, наи­
более частых триггеров ДВС в педиатрической 
практике, терапия должна строиться в соответ­
ствии с международными протоколами ведения 
сепсиса [43]. Это включает раннюю идентифика­
цию возбудителя, своевременное начало антибак­
териальной терапии широкого спектра действия 
(в течение первого часа от момента постановки 
диагноза), стабилизацию гемодинамики, коррек­
цию метаболических нарушений и посиндромную 
терапию [5, 17].

При травматическом генезе ДВС ключевым 
направлением является быстрое устранение 
источника повреждения  – остановка кровотече­
ния, хирургическая репарация тканей, контроль 
инфекции и минимизация реперфузионного по­
вреждения [9, 17].

В онкологическом контексте терапия должна 
быть ориентирована на немедленное начало про­
тивоопухолевого лечения. Особенно это актуально 
при остром промиелоцитарном лейкозе – одной из 
наиболее частых причин ДВС-синдрома, ассоции­
рованного с онкозаболеваниями у детей [18]. Появ­
ление коагулопатии при остром промиелоцитарном 
лейкозе обусловлено продукцией лейкемическими 
бластами тканевого фактора и цистеиновых протеаз, 
активирующих каскад свертывания [28].

Назначение трансретиноевой кислоты (ATRA) 
должно производиться незамедлительно при кли­
ническом или морфологическом подозрении на 
острый промиелоцитарный лейкоз – даже до под­
тверждения диагноза [28]. ATRA индуцирует диф­
ференцировку бластных клеток, снижает их про­
коагулянтную активность и приводит к быстрой 
стабилизации параметров гемостаза. Это достовер­
но снижает риск ранней геморрагической смертно­
сти у данной категории пациентов [28].

Таким образом, адекватная этиотропная терапия, 
независимо от причины, способна прервать патоге­
нетический каскад ДВС-синдрома и остановить его 
прогрессирование [17]. Тем не менее, при разверну­
той (манифестной) форме синдрома коагулопатия 
может сохраняться даже после элиминации основ­
ного триггера. Это связано с продолжающимся эн­
дотелиальным повреждением и требует проведения 
специализированной интенсивной терапии [27].

Заместительная терапия (переливание 
компонентов крови)

Компоненты крови, включая тромбоцитарную 
массу, СЗП, криопреципитат и концентраты фибри­
ногена, играют важную роль в поддержке гемостаза 
у детей с ДВС-синдромом [9, 27, 28, 40]. Однако их 
применение должно быть строго обоснованным и 
ограничено клиническими показаниями. Согласно 
действующим рекомендациям, трансфузионная 
поддержка показана только при наличии активного 
кровотечения, высокого риска его развития (напри­
мер, на фоне выраженной тромбоцитопении) или 
необходимости проведения инвазивных вмеша­
тельств [9, 27, 28, 40].

Следует учитывать, что ДВС-синдром является 
прокоагулянтным процессом. Поэтому решение 
о переливании не должно основываться исклю­
чительно на лабораторных данных в отсутствие 
клинических проявлений. Применение трансфу­
зионной терапии в таких ситуациях может быть нео­
правданным и даже потенциально опасным [27, 38].

Тромбоцитарная масса. Переливание тром­
боцитов показано детям с ДВС-синдромом и ак­
тивным кровотечением при снижении тромбоци­
тарного уровня <  50∙109/л. В случаях отсутствия 
кровотечения, но наличия факторов высокого риска 
(например, планируемая инвазивная манипуляция, 
тяжелое состояние), допустим уровень 10–20∙10⁹/л 
в качестве нижнего порога для трансфузии [9, 27, 28, 
40]. На фоне уровня тромбоцитов 10–20∙10⁹/л при 
отсутствии признаков кровотечения проведение 
трансфузии не показано и нецелесообразно [1]. У 
тяжелобольных детей с сепсисом и/или ДВС-син­
дромом при отсутствии умеренного или сильного 
кровотечения можно рассмотреть переливание 
тромбоцитов, если количество тромбоцитов состав­
ляет < 10∙10⁹/л [31].

Профилактическое переливание тромбоцитов 
при отсутствии геморрагического синдрома у  
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детей с ДВС-синдромом не рекомендуется [27, 40]. 
Это связано с тем, что риск кровотечения опре­
деляется не только количеством тромбоцитов, но 
и их функциональной активностью, состоянием 
сосудистой стенки, сопутствующей терапией и 
метаболическими нарушениями [27, 40]. Вместо 
трансфузии тромбоцитарной массы предпочтение 
должно отдаваться тщательному клиническому 
наблюдению с динамической оценкой состояния 
ребенка.

Особое внимание следует уделять группе ново­
рожденных, особенно недоношенных, у которых 
тромбоцитопения может быть исходно выраженной. 
Исследования показывают, что в педиатрической 
популяции риск кровотечений существует даже при 
умеренном снижении тромбоцитов, что требует ин­
дивидуализированного подхода [27].

Рекомендуемая доза тромбоцитов зависит от 
возраста и массы тела ребенка. Для детей с массой 
тела менее 30 кг ориентировочная доза составляет 
10–15 мл/кг, в то время как для детей старшего 
возраста  – 4–5 стандартных доз (ЕД) тромбоци­
тарной массы [27].

Свежезамороженная плазма. СЗП содержит 
полный спектр плазменных факторов свертывания 
и применяется у детей с ДВС-синдромом при нали­
чии активного кровотечения и выраженной коагу­
лопатии, подтвержденной лабораторно. Критерием 
для трансфузии служит удлинение ПВ и/или АЧТВ 
более чем в 1,5 раза по сравнению с возрастными 
референсными значениями [40].

Рекомендуемая доза СЗП составляет 10–20 мл/кг, 
вводимая в течение 30 мин [1, 40]. Инфузия должна 
проводиться под тщательным гемодинамическим 
мониторингом, поскольку у пациентов с ДВС-син­
дромом возможно повторное и массивное перели­
вание компонентов крови, что увеличивает риск 
гиперволемии [1, 40]. Введение СЗП в объеме 
15–20 мл/кг позволяет повысить концентрацию 
факторов свертывания примерно на 30% от исход­
ного уровня [1].

У тяжелобольных детей с сепсисом и/или 
ДВС-синдромом и умеренным кровотечением пе­
реливание СЗП может быть бесполезным, если 
международное нормализованное отношение ≤ 1,5 
[30]. Важно подчеркнуть, что трансфузия СЗП не 
применяется с профилактической целью и не реко­
мендуется при отсутствии клинических признаков 
кровотечения, даже в условиях умеренно выражен­
ных нарушений коагуляции [1].

К потенциальным осложнениям введения СЗП 
относятся [27, 40]:

– передача вирусных инфекций (ВИЧ, вирус ге­
патита B, гепатита C, парвовирус B19);

– аллергические реакции (от крапивницы до ана­
филаксии);

– трансфузионное острое повреждение легких, ко­
торое наблюдается чаще при переливании СЗП по 
сравнению с тромбоцитарной или эритроцитарной 
массой;

– гиперволемия с развитием острой перегрузки 
объемом [27].

Таким образом, показания к переливанию СЗП 
должны быть строго ограничены клинической 
необходимостью, а само вмешательство  – сопро­
вождаться оценкой гемодинамического статуса и 
рисков, особенно при предполагаемом повторном 
использовании компонентов крови [9, 40].

Концентрат протромбинового комплекса. 
Концентрат протромбинового комплекса (КПК) 
представляет собой препарат, содержащий вита­
мин-К-зависимые факторы свертывания крови 
(II, VII, IX и X). Четырехфакторные формы так­
же могут включать белки C и S, АТ III и следовые 
количества гепарина [31]. Изначально КПК был 
разработан для коррекции гемостаза у пациентов 
с гемофилией и при дефиците витамина K, но в 
настоящее время рассматривается как возможный 
компонент терапии тяжелой коагулопатии, в том 
числе при ДВС-синдроме [31].

КПК может быть использован у детей с профуз­
ными кровотечениями в случае невозможности 
трансфузии СЗП, особенно при наличии высокого 
риска гиперволемии [27, 28, 31, 40]. Рекомендуе­
мая доза КПК в педиатрической практике варьи­
рует, ориентировочно составляя 25 МЕ/кг, однако 
выбор дозировки должен быть строго индивидуа­
лизирован [31].

Несмотря на ряд потенциальных преимуществ, 
применение КПК при ДВС-синдроме должно осу­
ществляться с особой осторожностью. Препарат не 
содержит некоторых критически важных факторов 
свертывания (включая фактор V), дефицит которо­
го характерен при ДВС-синдроме, где наблюдается 
тотальный дефицит гемостатических компонентов 
[27]. Кроме того, на фоне активации прокоагулянт­
ного каскада введение КПК может повысить риск 
тромботических осложнений [9, 40].

Данные о безопасности, эффективности и оп­
тимальных режимах применения КПК у детей с 
ДВС-синдромом в настоящее время ограничены 
и не позволяют выработать стандартизированные 
рекомендации [27]. Отдельные клинические сооб­
щения указывают на возможную эффективность 
препарата в условиях неотложной коррекции коа­
гулопатии, однако они сопровождаются высокой 
вариабельностью исходов и отсутствием долгосроч­
ных данных [40].

Таким образом, КПК может рассматриваться как 
компонент комбинированной гемостатической те­
рапии при массивных кровотечениях, когда стан­
дартная трансфузионная поддержка невозможна 
или недостаточна. Его использование требует обя­
зательного учета клинической ситуации, оценки 
тромботического риска и доступности альтерна­
тивных вариантов заместительной терапии.

Фибриноген. Коррекция гипофибриногенемии 
является важным компонентом заместительной 
терапии при манифестном ДВС-синдроме. При 
наличии активного кровотечения и стойкого сни­
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жения уровня фибриногена менее 1,5 г/л (или менее 
1 г/л – при отсутствии ответа на трансфузию СЗП), 
может быть рассмотрено применение концентрата 
фибриногена [27, 28].

Согласно рекомендациям Международного 
общества по тромбозу и гемостазу (ISTH), вос­
полнение дефицита фибриногена целесообраз­
но только у детей с активным геморрагическим 
синдромом и уровнем фибриногена < 150 мг/дл, 
несмотря на стандартную заместительную тера­
пию СЗП [10].

Концентраты фибриногена первоначально были 
разработаны для терапии врожденной афибриноге­
немии и гипофибриногенемии и в ряде стран офи­
циально зарегистрированы только для этой нозоло­
гии [40]. Однако данные из клинической практики 
и отдельных исследований у взрослых указывают 
на потенциальную эффективность концентратов 
фибриногена при ДВС-синдроме [40].

В педиатрической практике использование кон­
центрата фибриногена остается недостаточно изу­
ченным. Имеющиеся данные ограничены отдель­
ными клиническими наблюдениями и небольшими 
сериями случаев, что не позволяет сформулировать 
однозначные рекомендации относительно его эф­
фективности, безопасности и оптимального дози­
рования при ДВС-синдроме у детей [40].

Таким образом, несмотря на перспективность 
этого подхода, необходимость проведения мас­
штабных рандомизированных исследований с 
участием педиатрических пациентов остается ак­
туальной. Только на основании таких данных мож­
но будет обоснованно оценить роль концентрата 
фибриногена в структуре интенсивной терапии 
ДВС-синдрома у детей.

Криопреципитат. Криопреципитат представля­
ет собой плазменный компонент крови, обогащен­
ный ключевыми элементами гемостаза: факторами 
VIII, XIII, фон Виллебранда (vWF), фибриногеном 
и фибронектином [27]. Это особенно важно при 
комплексных коагулопатиях, сопровождающихся 
тотальным дефицитом нескольких факторов свер­
тывания крови [40]. Он используется у детей с ак­
тивным кровотечением при уровне фибриногена 
менее 1,5 г/л, особенно в условиях, когда стандарт­
ная заместительная терапия СЗП не обеспечивает 
адекватной коррекции или в комбинации с СЗП – 
при быстром снижении фибриногена либо его край­
не низких значениях [10, 12, 40].

С технологической точки зрения, криопреципи­
тат может быть получен из одной единицы цельной 
донорской крови с последующим объединением в 
пул для достижения терапевтического объема или 
произведен методом афереза плазмы от одного до­
нора [Horst]. Стандартные дозировки криопреци­
питата зависят от возраста и массы тела пациента. 
У взрослых (≈70 кг) обычно назначают 10 доз [1]. 
У детей – расчет проводится из расчета 1 доза на 
10 кг массы тела, а у новорожденных  – 1 доза на 
пациента [1].

Антикоагулянты. Несмотря на то, что на сегод­
няшний день многие ретроспективные исследова­
ния или метаанализы обнаружили связь между 
использованием антикоагулянтов и улучшением 
выживаемости у детей с ДВС-синдромом, вызван­
ным сепсисом, не все рандомизированные контро­
лируемые исследования смогли продемонстриро­
вать эффективность антикоагулянтной терапии в 
педиатрической популяции [32]. Поэтому антикоа­
гулянтная терапия при ДВС-синдроме у детей пред­
ставляет собой сложный и противоречивый раздел 
интенсивной терапии, в котором выбор конкретного 
вмешательства определяется балансом между рис­
ком кровотечения и необходимостью подавления 
патологической коагуляционной активности.

Гепарины. Роль гепаринов в терапии ДВС-син­
дрома у детей остается спорной и ограниченной. 
Их применение целесообразно преимущественно 
в случаях с преобладанием артериальной или ве­
нозной тромбоэмболии [9, 27, 40]. При наличии вы­
сокого риска кровотечения может рассматриваться 
непрерывная инфузия нефракционированного ге­
парина, особенно в педиатрической практике, где 
его короткий период полураспада и возможность 
быстрой нейтрализации протамина сульфатом по­
зволяют более гибко контролировать его эффект 
[27, 40]. При этом нефракционированный гепарин 
противопоказан детям с активным кровотечени­
ем, а интерпретация АЧТВ при контроле терапии 
может быть затруднена вследствие парадоксаль­
ного его укорочения при выраженной активации 
тромбина [40]. Начальная доза гепарина составля­
ет 5–10 Ед/кг/час в виде постоянной инфузии и 
может быть постепенно увеличена при отсутствии 
геморрагических проявлений [1].

Данные о применении НМГ при остром 
ДВС-синдроме у детей остаются ограниченными, 
однако он нередко используется в профилакти­
ческих дозах у детей с острым лейкозом [9, 27]. 
Преимуществами НМГ являются стабильная фар­
макокинетика, сниженный риск кровотечений и 
меньшая частота гепарин-индуцированных тром­
боцитопений [40]. Однако при наличии наруше­
ния функции почек НМГ может кумулироваться, 
что ограничивает его использование у критически 
больных детей [27, 40].

Превентивное назначение НМГ, таких как энок­
сапарин, в педиатрической практике считается 
безопасной и эффективной стратегией предотвра­
щения гемостазологических осложнений, включая 
снижение риска развития ДВС-синдрома. Недав­
ний систематический обзор подчеркивает, что при 
госпитализации детей с высоким риском тромбо­
образования (например, после операций или при тя­
желых инфекционных состояниях) введение НМГ в 
режиме тромбопрофилактики существенно снижает 
частоту тромботических и ДВС‑подобных осложне­
ний без увеличения риска кровотечений [35].

Антитромбин. АТ, как физиологический инги­
битор сериновых протеаз, включая тромбин (FIIa), 
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факторы VIIa, IXa, Xa и XIa, играет центральную 
роль в регуляции гемостаза [33, 37]. При ДВС-син­
дроме уровень АТ значительно снижается за счет 
его потребления при формировании комплексов с 
тромбином, а также в результате инактивации элас­
тазой нейтрофилов и бактериальными протеазами, 
такими как термолизин [5]. Дефицит АТ рассма­
тривается как независимый прогностический фак­
тор летальности при септическом ДВС-синдроме 
и коррелирует с выраженностью коагулопатии 
[37, 40]. Несмотря на ограниченность данных, от­
дельные исследования демонстрируют потенци­
альную эффективность заместительной терапии 
АТ. В частности, введение АТ у группы недоношен­
ных и доношенных детей позволило нормализовать 
параметры гемостаза в течение 24–48 часов, однако 
интерпретация результатов затруднена из-за од­
новременного использования других компонентов 
крови [40]. В исследовании с участием 65 детей 
с ДВС 28-дневная смертность составила 6,8%, а 
разрешение коагулопатии к третьим суткам было 
достигнуто у 54,5% пациентов на фоне терапии АТ 
в дозах 30–85 ЕД/кг [33].

Активированный протеин С. Активированный 
протеин С (АПС) действует как антикоагулянт «по 
требованию», снижая образование тромбина [36]. 
АПС участвует в подавлении коагуляции путем 
инактивации факторов Va и VIIIa, а также прояв­
ляет выраженные противовоспалительные свойства 
[13, 27]. Он регулирует взаимодействие нейтро­
филов и моноцитов с поврежденным эндотелием, 
снижает продукцию провоспалительных цитокинов 
и, тем самым, влияет как на коагуляционные, так 
и воспалительные механизмы, участвующие в па­
тогенезе ДВС-синдрома [13, 40]. Существуют две 
формы АПС: рекомбинантный человеческий ак­
тивированный протеин С (РЧАПС) и вирусинак­
тивированный препарат, полученный из плазмы 
человека. Последний рассматривается как потен­
циально более безопасный вариант у новорожден­
ных в связи с меньшим риском кровотечений [27]. 
Хотя уровень эндогенного АПС у детей с сепсисом 
обычно снижен, убедительных данных в поддержку 
клинической эффективности РЧАПС в педиатрии 
недостаточно. В исследовании PROWESS (Protein 
C Worldwide Evaluation in Severe Sepsis), проведен­
ном среди 1960 взрослых пациентов, применение 
РЧАПС в дозе 24 мкг∙кг–1∙ч–1 в течение 96 часов при­
вело к снижению относительного и абсолютного ри­
ска летального исхода на 19,4% и 6,1% соответствен­
но [40], однако последующие исследования у детей 
не подтвердили однозначной пользы и подчеркнули 
высокий риск геморрагических осложнений.

Рекомбинантный тромбомодулин. Тромбомо­
дулин – трансмембранный белок эндотелиальной 
поверхности клеток, критически важный для регу­
ляции внутрисосудистого свертывания крови [26]. 
Рекомбинантный человеческий растворимый тром­
бомодулин (РЧРТ) представляет собой перспектив­

ный препарат с антитромботическим, противовос­
палительным и цитопротекторным потенциалом. 
Он связывается с тромбином, активирует протеин С 
и тем самым опосредованно подавляет образование 
тромбина [27, 40]. В отличие от гепарина или АПС, 
РЧРТ оказывает минимальное влияние на факторы 
свертываемости крови и связан с меньшим риском 
кровотечений [23]. РЧРТ используется для лечения 
сепсис-индуцированного ДВС-синдрома, однако 
последовательных клинических рекомендаций от­
носительно его назначения при данной патологии 
не существует [26]. 

В Японии препарат применяется с 2008 г. 
и допущен к использованию у детей с ДВС-син­
дромом; проведенные клинические исследования 
подтвердили его безопасность [16, 19]. Потенци­
альная эффективность РЧРТ рассматривается 
также в контексте лечения сепсиса и острого ре­
спираторного дистресс-синдрома, осложненных 
коагулопатией [49]. Стандартная терапевтиче­
ская доза составляет 380 ЕД/кг/сут, при почеч­
ной недостаточности и в неонатальном периоде – 
130 ЕД∙кг–1∙сут–1 [40].

Таким образом, несмотря на наличие ряда потен­
циальных антикоагулянтных стратегий, доказатель­
ная база в педиатрии остается ограниченной. Выбор 
антикоагулянтной терапии должен основываться на 
строгой оценке соотношения риск/польза, клини­
ческой форме ДВС-синдрома и индивидуальных 
особенностях пациента.

Заключение

ДВС-синдром у детей остается крайне небла­
гоприятным состоянием с высокой летальностью 
и выраженной клинико-лабораторной вариабель­
ностью. Существенные отличия проявлений у но­
ворожденных и детей старшего возраста требуют 
индивидуализированного диагностического и тера­
певтического подхода. Ранняя мультидисциплинар­
ная тактика критически важна для стабилизации 
гемостаза и предотвращения полиорганной недо­
статочности.

Серьезной проблемой остается отсутствие ва­
лидированных диагностических шкал, адаптиро­
ванных к возрастным особенностям. Применение 
взрослой шкалы ISTH требует корректировки с 
учетом референсных значений и сложности лабо­
раторного мониторинга у нестабильных пациентов. 
Лечение основывается на устранении этиологиче­
ского фактора и трансфузионной терапии; анти­
коагулянты назначаются строго индивидуально, в 
основном по согласованию с гематологом.

Большинство протоколов основаны на данных 
взрослой популяции, что подчеркивает настоятель­
ную необходимость в педиатрических многоцентро­
вых исследованиях для разработки валидных диа­
гностических критериев и оценке эффективности 
терапии у детей.
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