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ОПРЕДЕЛЕНИЕОПРЕДЕЛЕНИЕ

 Геморрагические диатезыГеморрагические диатезы –  – 
группа заболеваний, в основе группа заболеваний, в основе 
которых лежат нарушения которых лежат нарушения 
сосудистой стенки и различных сосудистой стенки и различных 
звеньев системы гемостаза, звеньев системы гемостаза, 
обуславливающие повышенную обуславливающие повышенную 
кровоточивость или склонность кровоточивость или склонность 
к ее возникновениюк ее возникновению



  

КЛАССИФИКАЦИЯКЛАССИФИКАЦИЯ
геморрагических геморрагических 

диатезовдиатезов
 Обусловленные дефектом Обусловленные дефектом 

тромбоцитарного звенатромбоцитарного звена
 Обусловленные дефектом Обусловленные дефектом 

прокоагулянтов (факторов прокоагулянтов (факторов 
свертывания)свертывания)

 Обусловленные дефектом сосудистой Обусловленные дефектом сосудистой 
стенкистенки

 Обусловленные избыточным Обусловленные избыточным 
фибринолизомфибринолизом

 Обусловленные сочетанием Обусловленные сочетанием 
различных факторовразличных факторов



  

Типы кровоточивостиТипы кровоточивости
(по З.С.Баркагану, 1975)(по З.С.Баркагану, 1975)

 ГематомныйГематомный
 Петехиально-пятнистый Петехиально-пятнистый 

(синячковый, капиллярный)(синячковый, капиллярный)
 СмешанныйСмешанный
 Васкулитно-пурпурныйВаскулитно-пурпурный
 АнгиоматозныйАнгиоматозный



  

ГЕМОФИЛИГЕМОФИЛИ
ИИ



  

ОпределениеОпределение

 Заболевание семейно-Заболевание семейно-
наследственного характера, наследственного характера, 
связанное с нарушением системы связанное с нарушением системы 
гемостаза в первой фазе гемостаза в первой фазе 

 Форма кровоточивости, Форма кровоточивости, 
свойственная лицам мужского поласвойственная лицам мужского пола

 Наследственное заболевание с Х-Наследственное заболевание с Х-
сцепленным рецессивным типом сцепленным рецессивным типом 
наследованиянаследования



  

Типы гемофилийТипы гемофилий

 гемофилия Агемофилия А – недостаточность  – недостаточность 
фактора VIII (антигемофильного фактора VIII (антигемофильного 
глобулина)глобулина)

 гемофилия Вгемофилия В - недостаточность  - недостаточность 
фактора IX (Кристмаса) фактора IX (Кристмаса) 

 гемофилия Сгемофилия С  - недостаточность   - недостаточность 
предшественника тканевого предшественника тканевого 
тромбопластинатромбопластина



  

ЭТИОЛОГИЯ И ПУТИ ЭТИОЛОГИЯ И ПУТИ 
ПЕРЕДАЧИПЕРЕДАЧИ

 Ген гемофилии, локализующийся в Х-Ген гемофилии, локализующийся в Х-
хромосоме передается от больного хромосоме передается от больного 
гемофилией всем его дочерямгемофилией всем его дочерям

 У женщин – кондукторов 50% У женщин – кондукторов 50% 
мальчиков могут родиться больными, мальчиков могут родиться больными, 
а 50% девочек могут стать а 50% девочек могут стать 
переносчиками гена гемофилиипереносчиками гена гемофилии

 Женщины-кондукторы сами явной Женщины-кондукторы сами явной 
кровоточивостью не страдают, но кровоточивостью не страдают, но 
уровень факторов у них может быть уровень факторов у них может быть 
снижен снижен 



  



  

КЛИНИЧЕСКАЯ КЛИНИЧЕСКАЯ 
КАРТИНАКАРТИНА
 Гематомный тип кровоточивостиГематомный тип кровоточивости
 Преобладают кровоизлияния в Преобладают кровоизлияния в 

крупные суставы (гемартрозы), крупные суставы (гемартрозы), 
межмышечные гематомы, межмышечные гематомы, 
обильные и длительные обильные и длительные 
кровотечения при травмах, кровотечения при травмах, 
гематуриягематурия

 Характерна возрастная эволюция Характерна возрастная эволюция 
клинических проявленийклинических проявлений



  

Гематомный тип кровоточивости Гематомный тип кровоточивости 
при гемофилиипри гемофилии

(Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева - (Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева - 
3-е издание, переработ. и доп., М: Ньюдиамед, 2002-2005)3-е издание, переработ. и доп., М: Ньюдиамед, 2002-2005)



  

Гематомный тип кровоточивости Гематомный тип кровоточивости 
при гемофилиипри гемофилии

(Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева.- 3-е (Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева.- 3-е 
издание, переработ и доп., М: Ньюдиамед, 2002-2005)издание, переработ и доп., М: Ньюдиамед, 2002-2005)



  

ГемартрозыГемартрозы

 Источник кровотечений – Источник кровотечений – 
синовиальная оболочкасиновиальная оболочка

 Наиболее часто поражаются Наиболее часто поражаются 
коленные, голеностопные и коленные, голеностопные и 
локтевые суставылоктевые суставы

 Сравнительно редки поражения Сравнительно редки поражения 
мелких суставов кистей и стопмелких суставов кистей и стоп



  

ГЕМАРТРОЗЫГЕМАРТРОЗЫ
(Руководство по гематологии: в 3 т. под ред (Руководство по гематологии: в 3 т. под ред 

акад.А.И.Воробъеваю- 3-е издание, перераб т и доп.М: акад.А.И.Воробъеваю- 3-е издание, перераб т и доп.М: 
Ньюдиамед, 2002-2005)Ньюдиамед, 2002-2005)



  

Острый гемартрозОстрый гемартроз

 Внезапное появление или резкое Внезапное появление или резкое 
усиление боли в суставеусиление боли в суставе

 Дефигурация суставаДефигурация сустава
 Гиперемия кожи, увеличение Гиперемия кожи, увеличение 

местной температурыместной температуры
 Флюктуация, симптом Флюктуация, симптом 

«баллотирования надколенника»«баллотирования надколенника»



  

Вторичные остеоартрозыВторичные остеоартрозы
(Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева.- 3-е (Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева.- 3-е 

издание, переработ. и доп.,М: Ньюдиамед, 2002-2005)издание, переработ. и доп.,М: Ньюдиамед, 2002-2005)

 Разрушение Разрушение 
внутрисуставновнутрисуставно
го хрящаго хряща

 Атрофия мышцАтрофия мышц
 Деформация Деформация 

суставасустава
 Поражение Поражение 

сухожилийсухожилий
 анкилозыанкилозы



  

КровотеченияКровотечения

 Длительные и обильные при Длительные и обильные при 
травмах и операцияхтравмах и операциях

 Отсроченные (через 1-2 часа и Отсроченные (через 1-2 часа и 
более)более)

 Особенно опасны рваные и Особенно опасны рваные и 
скальпированные раныскальпированные раны



  

ДиагностикаДиагностика

 Тип кровоточивостиТип кровоточивости
 Семейный анамнезСемейный анамнез
 Увеличение времени Увеличение времени 

свертывания кровисвертывания крови
 Количественное определение Количественное определение 

факторов свертывания кровифакторов свертывания крови



  

Степени тяжестиСтепени тяжести

 50-200% - норма50-200% - норма
 20-50% - тенденция к кровоточивости 20-50% - тенденция к кровоточивости 

при крупных травмахпри крупных травмах
 5-20% - тяжелые кровотечения при 5-20% - тяжелые кровотечения при 

травмах и операцияхтравмах и операциях
 1- 5% - умеренные гемартрозы и 1- 5% - умеренные гемартрозы и 

спонтанные кровоизлиянияспонтанные кровоизлияния
 0% - тяжелая гемофилия0% - тяжелая гемофилия



  

ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ

 Режим и особенности поведения и Режим и особенности поведения и 
воспитания ребенкавоспитания ребенка

 Заместительная терапия факторами Заместительная терапия факторами 
свертывания или свертывания или 
комбинированными препаратамикомбинированными препаратами

 Оказание неотложной помощи при Оказание неотложной помощи при 
гемартрозах (временная гемартрозах (временная 
иммобилизация, эвакуация крови, иммобилизация, эвакуация крови, 
введение ГКС)введение ГКС)



  

ТРОМБОЦИТОПЕНИЧЕСКТРОМБОЦИТОПЕНИЧЕСК
ИЕ ИЕ 

ПУРПУРЫПУРПУРЫ



  

ОПРЕДЕЛЕНИЕОПРЕДЕЛЕНИЕ

 Это группа заболеваний и Это группа заболеваний и 
синдромов, при которых синдромов, при которых 
количество тромбоцитов ниже количество тромбоцитов ниже 
150 Г/л150 Г/л

 Могут быть связаны с Могут быть связаны с 
повышенным разрушением, повышенным разрушением, 
потреблением или недостаточным потреблением или недостаточным 
образованием тромбоцитовобразованием тромбоцитов

 Врожденные и приобретенныеВрожденные и приобретенные



  

Приобретенные ТПППриобретенные ТПП

ИммунныеИммунные
 ИзоиммунныеИзоиммунные
 ТрансиммунныеТрансиммунные
 ГетероиммунныГетероиммунны

ее
 АутоиммунныеАутоиммунные

НеиммунныеНеиммунные
 При При 

механическом механическом 
поврежденииповреждении

 ХимическиеХимические
 Угнетение Угнетение 

образованияобразования
 ОпухолиОпухоли
 Дефицит Дефицит 

витамина В12витамина В12



  

Клиническая картинаКлиническая картина

 Синячковый (петехиальный) тип Синячковый (петехиальный) тип 
кровоточивостикровоточивости

 Кожная геморрагическая сыпь Кожная геморрагическая сыпь 
(петехии, экхимозы)(петехии, экхимозы)

 Кровотечения из слизистых (носовые, Кровотечения из слизистых (носовые, 
из десен, ЖКТ, маточные)из десен, ЖКТ, маточные)

 Положительные пробы «щипка» и Положительные пробы «щипка» и 
«жгута»«жгута»

 У некоторых больных - спленомегалияУ некоторых больных - спленомегалия



  

Геморрагический Геморрагический 
синдром при ТППсиндром при ТПП

(Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева.-(Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева.-
3-е издание, переработ. и доп.,М: Ньюдиамед, 2002-2005)3-е издание, переработ. и доп.,М: Ньюдиамед, 2002-2005)



  

ДИАГНОСТИКАДИАГНОСТИКА

 Определение количества Определение количества 
тромбоцитовтромбоцитов

 Стернальная пункцияСтернальная пункция
 Определение длительности Определение длительности 

кровотечения и ретракции кровотечения и ретракции 
кровяного сгусткакровяного сгустка

 Антитела к тромбоцитамАнтитела к тромбоцитам



  

ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ

 Введение ГКС в дозе 1 мг/кг в сутки Введение ГКС в дозе 1 мг/кг в сутки 
до полного эффектадо полного эффекта

 При неполном и нестойком эффекте При неполном и нестойком эффекте 
– спленэктомия– спленэктомия

 При ее неэффективности или При ее неэффективности или 
невозможности – цитостатическая невозможности – цитостатическая 
терапия (азатиоприн, циклофосфан)терапия (азатиоприн, циклофосфан)

 Симптоматическая терапия Симптоматическая терапия 
(местная гемостатическая терапия, (местная гемостатическая терапия, 
общие гемостатические средства)общие гемостатические средства)



  

БОЛЕЗНЬ БОЛЕЗНЬ 
РАНДЮ-ОСЛЕРАРАНДЮ-ОСЛЕРА



  

ОПРЕДЕЛЕНИЕОПРЕДЕЛЕНИЕ

 Одна из форм наследственной Одна из форм наследственной 
патологии сосудов с очаговым патологии сосудов с очаговым 
истончением стенок и истончением стенок и 
расширением просвета расширением просвета 
микрососудов, неполноценным микрососудов, неполноценным 
локальным гемостазом из-за локальным гемостазом из-за 
недоразвития субэндотелиянедоразвития субэндотелия



  

ЭтиологияЭтиология
 Заболевание наследственного Заболевание наследственного 

характера, передающееся по характера, передающееся по 
аутосомно-доминантному типуаутосомно-доминантному типу

 Встречается у детей обоего полаВстречается у детей обоего пола
 Кровоточивость связана с малой Кровоточивость связана с малой 

резистентностью сосудистой резистентностью сосудистой 
стенки и слабой стимуляцией стенки и слабой стимуляцией 
агрегации тромбоцитов агрегации тромбоцитов 



  

КЛИНИЧЕСКАЯ КЛИНИЧЕСКАЯ 
КАРТИНАКАРТИНА

 Телеангиэктазии на крыльях носа, лице, Телеангиэктазии на крыльях носа, лице, 
слизистой оболочке полости рта, языкеслизистой оболочке полости рта, языке

 Формируются к 6-10 годам, с возрастом Формируются к 6-10 годам, с возрастом 
их количество увеличиваетсяих количество увеличивается

 Иногда располагаются в ЖКТ, бронхах, Иногда располагаются в ЖКТ, бронхах, 
мочевыводящих путях, гениталияхмочевыводящих путях, гениталиях

 Свойственны обильные и длительные Свойственны обильные и длительные 
носовые кровотечения, а также носовые кровотечения, а также 
кровотечения других локализацийкровотечения других локализаций



  

Ангиоматозный тип Ангиоматозный тип 
кровоточивостикровоточивости

(Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева.- (Руководство по гематологии: в 3 т. под ред акад.А.И.Воробъева.- 
3-е издание, переработ. и доп.,М: Ньюдиамед, 2002-2005)3-е издание, переработ. и доп.,М: Ньюдиамед, 2002-2005)



  

ДИАГНОСТИКАДИАГНОСТИКА

 Характерный внешний видХарактерный внешний вид
 Наследственный анамнезНаследственный анамнез
 Эндоскопические методы Эндоскопические методы 

обследованияобследования
 Нормальное состояние Нормальное состояние 

свертывающей системы кровисвертывающей системы крови



  

ЛЕЧЕНИЕЛЕЧЕНИЕ

 Локальная остановка Локальная остановка 
кровотечений (тампонада)кровотечений (тампонада)

 Заместительная терапия Заместительная терапия 
препаратами крови, лечение препаратами крови, лечение 
анемиианемии

 Хирургическое лечениеХирургическое лечение
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