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Синдром диссеминированного 
внутрисосудистого свертывания 
у детей. Диагностика и лечение

Неотложные состояния у детей

Р.Ф. Тепаев

Научный центр здоровья детей РАМН,  Москва

Статья посвящена современным подходам к патофизиологии, диагностике и лечению синдрома диссеминирован-
ного внутрисосудистого свертывания. Коагулопатия потребления является грозным осложнением и ассоциируется 
с существенным повышением показателей смертности у детей. Причинами развития синдрома диссеминированного 
внутрисосудистого свертывания (ДВС) может стать системный воспалительного ответ и/или попадание прокоагу-
лянтного материала в кровоток. Хронический ДВС-синдром может протекать бессимптомно, в то время как острый 
проявляется кровоточивостью, тромбозами, полиорганной недостаточностью. Лабораторная диагностика должна 
быть серийной и определять комбинацию показателей свертывания крови. ДВС-синдром — вторичная клиническая 
манифестация основной патологии, поэтому ключевой задачей комплексной терапии является лечение основного 
заболевания.
Ключевые слова: синдром диссеминированного внутрисосудистого свертывания, причины, патогенез, диагностика, 
лечение, дети.
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The article focuses on modern approaches to pathophysiology, diagnostics and treatment of disseminated intravascular coagulation. 
Consumptive coagulopathy is a serious complication and associated with significantly increased mortality in children. The causes of 
developing disseminated intravascular coagulation (DIC) may be a systemic inflammatory response and/or an entry of procoagulant 
material into bloodstream. Chronic DIC may run with no symptoms whilst the acute DIC may be accompanied with bleeding, thrombosis, 
and multiorgan failure. The laboratory diagnostics should be serial and determine the combination of blood coagulation indicators. DIC is a 
secondary clinical manifestation of the core pathology, hence the key objective of an integrated therapy is to treat the core disease.
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Коагулопатия потребления, хорошо известная как син-
дром диссеминированного внутрисосудистого сверты-
вания, характеризуется патологической активацией 
прокоагулянтного потенциала крови, что сопровожда-
ется выпадением фибрина, потреблением гемостати-
ческих компонентов, включая тромбоциты, фибрино-
ген и другие факторы свертывания крови. При этом 
хронический синдром диссеминированного внутрисо-
судистого свертывания (ДВС) может протекать бессим-
птомно, в то время как острый характеризуется кро-
воточивостью, тромбозами, впоследствии — тканевой 
гипоксией, полиорганной недостаточностью и нередко 
смертью [1].

Международное общество по тромбозам и гемостазу 
(International Society on Thrombosis and Haemostasis) 
дает следующее определение: «ДВС-синдром — при-
обретенный синдром, характеризующийся генерали-
зованной активацией внутрисосудистой коагуляции, 
возникающей на уровне микроциркуляции и ее (микро-
циркуляцию) повреждающий, что вызывает органные 
дисфункции» [2].

Причины развития ДВС-синдрома 
Все причины развития данного осложнения условно 
можно разделить на две патогенетические группы: 
результат системного воспалительного ответа, приво-
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дящий к активации цитокинового каскада с последующей 
прогрессией коагуляции (например при сепсисе, поли-
травме) и/или попадание прокоагулянтного материала 
в кровоток (например при онкологических заболевани-
ях). В некоторых ситуациях могут присутствовать оба пути 
(например сочетанная травма или панкреонекроз).
Бактериальные инфекции и сепсис — ведущие причины 
развития ДВС-синдрома у детей. При этом необходимо 
отметить, что не существует никаких различий в частоте 
возникновения ДВС-синдрома как при грампозитивном, 
так и при грамнегативном сепсисе. Другие инфекци-
онные причины — системные вирусные и паразитар-
ные заболевания. Пусковыми механизмами развития 
ДВС-синдрома при этом являются мембранные ком-
поненты микроорганизмов (в частности липополисаха-
рид или эндотоксин) или бактериальные экзотоксины, 
например — стафилококковый �-токсин. Эти вещества 
становятся индукторами синтеза провоспалительных 
цитокинов с развитием синдрома генерализованного 
воспалительного ответа [1, 3].
Тяжелая травма — клиническое состояние, которое часто 
ассоциируется с ДВС-синдромом. При этом имеет место 
комбинация патогенетических механизмов: высвобож-
дение тканевых материалов (например жиров, фосфо-
липидов) в системный кровоток, гемолиз, повреждение 
эндотелия, активация цитокинового каскада [4].
Солидные опухоли и гематологические новообразова-
ния способны провоцировать развитие ДВС-синдрома. 
Механизмы включают экспрессию различных про-
коагулянтных молекул опухолевыми клетками, цисте-
иновых протеаз со свойствами активации Х фактора 
 свертывания.
При патологиях сосудов, таких как большие аневриз-
мы аорты, гигантские гемангиомы при синдроме 
Казабаха–Меррита, локальное потребление факторов 
коагуляции и тромбоцитов способствует развитию ДВС. 
Микроангиопатические заболевания — гемолитико-
уремический синдром, тромботическая тромбоцитопе-
ническая пурпура (синдром Мошковица) могут приве-

сти к развитию ДВС-синдрома вследствие повреждения 
эндотелия и активации тромбоцитов [5].
Смешанные причины включают токсические иммунологи-
ческие реакции (в том числе трансфузионные) или тяже-
лые воспалительные заболевания (в частности острые 
панкреатиты, злокачественные гепатиты), аутоиммунные 
болезни.

Патофизиология 
В патогенезе ДВС-синдрома необходимо отметить 
несколько наиболее важных механизмов, развивающих-
ся параллельно и приводящих к дезорганизации систе-
мы. Главные механизмы, приводящие к неадекватной 
выработке фибрина:
• генерация тромбина путем активации тканевого фак-

тора (III);
• дисфункции физиологических антикоагулянтных меха-

низмов, таких как антитромбиновая система и систе-
ма протеина С, участвующих в обычных условиях 
в контроле образования тромбина;

• депрессия системы фибринолиза, что обусловлено 
высоким уровнем циркулирующего в крови ингибито-
ра активатора плазминогена 1-го типа (plasminogen 
activator inhibitor type 1, PAI-1), который подавляет 
процесс фибринолиза (рис. 1).

Рассмотрим каждый механизм более детально.
Генерация тромбина и тканевой фактор. Генерация 
тромбина определяется через 3–5 ч после возникнове-
ния бактериемии или эндотоксемии. Эндотоксин, фактор 
некроза опухоли (TNF) �, интерлейкин (IL) 1, IL 6 и дру-
гие провоспалительные медиаторы индуцируют экспрес-
сию тканевого фактора (ТФ) эндотелиальными клетками 
и моноцитами. ТФ активирует внешний путь гемокоагуля-
ции. При этом основная роль в запуске генерации тром-
бина отводится комплексу тканевой фактор/фактор VIIa, 
который активирует факторы X и IX [6].
Избыточное высвобождение ТФ является первичным 
механизмом развития ДВС-синдрома при травме, осо-
бенно при повреждении головного мозга, содержащего 
значительные количества ТФ и другие тканевые тромбо-
пластины [7].
Повреждение систем, ингибирующих коагуляцию. 
Снижение функциональной активности естествен-
ных регуляторов коагуляции способствует дальнейше-
му образованию тромбина с формированием фибри-
на. Плазменный уровень наиболее важного ингибитора 
тромбина — антитромбина III — значительно снижен 
у пациентов с ДВС-синдромом, что объясняется тремя 
механизмами: его пониженным синтезом, повышенным 
потреблением в связи с неадекватной генерацией тром-
бина, повышенной деградацией антитромбина III эла-
стазой активированных нейтрофилов. Низкий уровень 
антитромбина III ассоциируется с высокой летальностью 
пациентов. Проспективные исследования установили, 
что снижение плазменного уровня антитромбина III пред-
шествует клинической манифестации сепсиса и разви-
тию полиорганной недостаточности.
Кроме того, при ДВС-синдроме отмечается снижение 
активности таких важнейших ингибиторов коагуляции, 
как системы протеина С и ингибитора тканевого фактора 
(tissue factor pathway inhibitor — TFPI). В конечном сче-
те, указанные изменения сопровождаются увеличением 
прокоагулянтного потенциала крови [8, 9].
Депрессия системы фибринолиза. Экспериментальные 
модели показывают, что бактериемия и эндотоксемия 
вызывают повышение фибринолитической активности 
благодаря высвобождению активаторов плазминогена 

Примечание. TFPI — плазменный ингибитор тканевого фактора; 
ATIII — антитромбин III; TF — тканевой фактор; TNF � — фактор 
некроза опухоли �; VII, VIII, IX, X — факторы свертывания; 
PAI-1 — ингибитор активатора плазминогена 1; 
ПДФ — продукты деградации фибрина.
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Рис. 1. Патогенез ДВС-синдрома
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эндотелиальными клетками. Однако, профибринолитиче-
ский ответ незамедлительно сопровождается супрессией 
фибринолитической активности, связанной с повышени-
ем плазменного уровня ингибитора активатора плазми-
ногена 1-го типа (plasminogen activator inhibitor type 1, 
PAI-1) [10].
Итогом комплексной дисрегуляции системы гемостаза 
как результата системной активации гемокоагуляции 
является внутрисосудистое выпадение фибрина, что 
в конечном результате приводит к тромбозам в просвете 
мелких и средних сосудов и сопровождается снижением 
перфузии, развитием тканевой ишемии с последующей 
полиорганной недостаточностью.

Диагностика ДВС-синдрома 
Клиническая картина представлена проявлениями основ-
ного заболевания. Кроме того, могут присутствовать 
симптомы тромбоза, тромбоэмболии, различные фор-
мы кровотечений и органные дисфункции. Необходимо 
отметить, что при остром ДВС-синдроме превалируют 
геморрагические проявления, обусловленные избы-
точным образованием плазминогена, в виде петехий 
на теле, конечностях, мягком небе, экхимозов в местах 
венопункций и травм, в то время как при хроническом 
или  подостром ДВС-синдроме превалируют симптомы 
тромбозов, реже тромбоэмболий, обусловленные избы-
точным образованием тромбина.

Лабораторная диагностика 
При проведении лабораторной диагностики необходи-
мо помнить, что не существует ни одного рутинного 
специфичного лабораторного теста для диагностики 
ДВС-синдрома.
В клинической практике диагностика основана на ком-
бинации следующих показателей: уровень тромбоци-
тов, активированное парциальное тромбопластиновое 
 время (аПТВ), протромбиновое время, тромбиновое 
 время, при возможности — факторы свертывания 
и ингибиторы, в том числе антитромбин III, показа-
тели деградации фибрина — растворимые фибрин-
мономерные комплексы (РФМК) и D-димеры. 
Необходимо подчеркнуть важность серийных иссле-
дований в оценке течения синдрома и эффективности 
терапевтических  мероприятий.
• Общий анализ крови с визуальным просмотром маз-

ков крови позволяет обнаружить тромбоцитопению, 
увеличение размеров тромбоцитов, шизоцитоз.

• Удлинение тромбопластинового, протромбинового, 
тромбинового времени отражает потребление фак-
торов свертывания и может быть уточнено определе-
нием уровня факторов свертывания, что полезно для 
анализа характера расстройства гемостаза, напри-
мер вызванных дефицитом витамина К.

• Определение уровня фибриногена постулируется как 
полезный маркер активности ДВС-синдрома, одна-
ко на практике не все так очевидно. Фибриноген 
относится к острофазным белкам воспаления, его 
уровень может повышаться в различных ситуациях, 
не связанных с геморрагическим синдромом, в то же 
время плазменный уровень фибриногена может под-
держиваться на нормальном уровне при активно про-
текающей гемокоагуляции.

• Определение продуктов деградации фибрина, в том 
числе РФМК, D-димера помогает при проведении 
дифференциального диагноза между ДВС-синдромом 
и клиническими ситуациями, ассоциированными 
со снижением уровня тромбоцитов и удлинением 

показателей гемокоагуляции, например при хрониче-
ских заболеваниях печени.

• Балльная система диагностики ДВС-синдрома пре-
дусматривает использование простых лабораторных 
тестов, которые доступны в большинстве больнич-
ных лабораторий (рис. 2). Представленная система 
разработана специализированным подкомитетом 
Международного общества по тромбозам и гемоста-
зу. Необходимо подчеркнуть, что данная система 
может быть использована только в случае забо-
левания, ассоциирующегося с ДВС-синдромом. 
Чувствительность метода составляет 91%, специфич-
ность — 97%. Кроме того, в исследованиях продемон-
стрировано, что балльная система отражает вероят-
ность летального исхода у пациентов подразделений 
интенсивной терапии [11].

При диагностике ДВС-синдрома необходимо прово-
дить дифференциальный диагноз со следующими забо-
леваниями:
• гемолитико-уремический синдром;
• иммунная тромбоцитопеническая пурпура;
• тромботическая тромбоцитопеническая пурпура;
• коагулопатии;
• гепарин-индуцированная тромбоцитопения.

Лечение ДВС-синдрома 
Концепция лечения ДВС-синдрома — понимание, что 
этот синдром является вторичной клинической мани-
фестацией основного заболевания. Важнейшей стра-
тегической задачей является лечение основной пато-
логии, без которого терапевтические усилия приводят 
к неудачам. Кроме того, ДВС-синдром всегда сопут-
ствует шоку, независимо от природы его возникнове-
ния. Поддерживающая терапия должна включать при 
необходимости: механическую вентиляцию легких, адек-
ватную инфузионную, инотропную и/или прессорную 
терапию. Нельзя забывать и о необходимости лабора-
торного и клинического мониторинга для своевремен-
ной диагностики и инициирования лечения органных 
дисфункций.

Примечание. РФМК — растворимые фибрин-мономерные 
комплексы.

Оценка риска: обследуемый пациент страдает заболеванием,
ассоциирующимся с ДВС:синдромом?
Если да, продолжите. Если нет, не используйте этот алгоритм.  

1. 

Сосчитайте очки
Если > 5 баллов, диагноз достоверен, повторите в течение дня.
Если < 5 баллов, диагноз предполагаемый, не подтвержденный,
повторите через день

4. 

Выполните коагуляционные тесты: уровень тромбоцитов,
протромбиновое время, фибриноген, РФМК или D:димер.  

2. 

Результаты:
          число тромбоцитов 
(>100 = 0, <100 = 1, < 50 = 2)

          РФМК (или D:димер) 
(N = 0, до 5 норм = 1, более 5 норм = 2)

          удлинение протромбинового времени
(< 3 сек = 0, > 3 сек, но < 6 сек = 1, > 6 сек = 2)

          уровень фибриногена 
(> 1 г/л = 0, < 1 г/л = 1)

3. 

Рис. 2. Алгоритм диагностики ДВС-синдрома
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На рис. 3 представлены наиболее распространенные 
клинические ситуации:
а)  ДВС-синдром с преобладанием тромбообразования 

над потреблением: менингококковый сепсис, арте-
риовенозный тромбоз в бассейне мелких сосудов 
(акральная ишемия), а также тромбозы и тромбо-
эмболии. Рекомендуемая терапия включает в себя 
назначение гепарина, антитромбина III;

б) преобладание потребления над тромбообразовани-
ем: выраженная гипокоагуляция, кровоточивость. 
Рекомендуемая терапия: свежезамороженная плаз-
ма или криопреципитат;

в) лабораторно подтвержденный ДВС-синдром без при-
знаков тромбоза и кровотечения — сложная ситуа-
ция, поскольку любые назначения могут повернуть 
процесс как в сторону гипокоагуляции, так и в сторо-
ну тромбообразования. На рис. 3 приведены вари-
анты лечения, которые в настоящее время не имеют 
доказательной базы.

Дополнительное лечение может включать следующие 
терапевтические опции.
�  Компоненты крови. Цель лечения — поддержа-

ние физиологического уровня клеточных элементов 
и факторов свертывания.

�  Эритроцитарная масса. Необходимо отметить, что 
не установлен оптимальный уровень гемоглобина, 
который необходимо поддерживать у детей в крити-
ческих состояниях. Так J. Lacroix и соавт. не выявили 
статистически достоверных различий в выживаемо-
сти детей с тяжелым сепсисом и септическим шоком 
в зависимости от трансфузионной стратегии: под-
держание уровня гемоглобина 70 или 95 г/л [12]. 
В соответствии с рекомендациями Surviving Sepsis 
Campaign (SSC), переливание эритроцитарной массы 
взрослым пациентам с тяжелым сепсисом и септи-
ческим шоком показано при снижении уровня гемо-
глобина ниже 70 г/л. Рекомендуется поддерживать 
уровень гемоглобина 70–90 г/л [13].

�  Свежезамороженная плазма (СЗП). Несмотря 
на отсутствие исследований, подтверждающих эффек-
тивность СЗП в терапии пациентов, находящихся 
в критическом состоянии, профессиональные органи-
зации рекомендуют переливать СЗП при коагулопати-
ях с подтвержденным дефицитом факторов коагуляции 
(удлинение протромбинового времени, частичного 

тромбопластинового времени или увеличение между-
народного нормализованного отношения). При этом 
главным показанием для назначения СЗП является 
активное кровотечение, необходимость хирургиче-
ского вмешательства или других инвазивных про-
цедур [14, 15]. Доза 15–20 мл/кг СЗП повышает 
уровень всех факторов свертывания на 10–20%, 
в случае дальнейшего потребления повторные транс-
фузии рекомендуются через 8 ч.

�  Тромбоконцентрат. Тромбоцитопения менее 
20,0�109/л является для большинства клиницистов 
показанием для трансфузии тромбоконцентрата. 
В то же время в соответствии с рекомендациями 
Surviving Sepsis Campaign, переливание тромбокон-
центрата взрослым пациентам с тяжелым сепсисом 
и септическим шоком показано при снижении уровня 
тромбоцитов менее 5,0�109/л, при уровне тромбо-
цитов от 5,0�109/л до 30,0�109/л — при высоком 
риске кровотечения. При более высоких показателях 
тромбоцитов (50,0�109/л и более) — в случае необ-
ходимости оперативного вмешательства [16].

  Тромбоконцентрат, полученный аферезом, назначает-
ся из расчета 10 мл/кг массы тела в виде в/в инфузии 
в течение 1 часа, предполагаемый рост числа тромбо-
цитов — 30�109/л. При использовании неаферезной 
тромбомассы рекомендуется пользоваться следую-
щим расчетом: для повышения уровня тромбоцитов 
на 30�109/л рекомендуется переливание в течение 
1 часа:
• новорожденным — по 0,1 Д/кг;
• грудным детям — 2 Д;
• детям дошкольного возраста — 3 Д;
• младшим школьникам — 4 Д;
• подросткам — 6–8 Д.

�  Криопреципитат. Криопреципитат не рекомендует-
ся для рутинного использования при ДВС-синдроме 
вследствие низкого содержания отдельных факторов 
(в частности фактора V), высокой концентрации факто-
ра VIII, фактора Виллебранда, фибриногена и фибро-
нектина. Главным показанием для его назначения 
является снижение уровня фибриногена. Препарат 
назначается из расчета 1/2 пакета криопреципитата 
на кг массы тела, указанная доза повышает уровень 
фактора VIII на 80–100%, фибриногена на 2–2,5 г/л, 
необходимость повторных трансфузий определяется 
лабораторными тестами.

�  Антикоагулянты.
• Гепарин является кофактором антитромбина III, 

тормозит продукцию тромбина, обладает дока-
занной эффективностью при хроническом ДВС-
синдроме. Однако отсутствуют убедительные дан-
ные, подтверждающие эффективность как низких, 
так и высоких доз гепарина при остром ДВС-
синдроме. Кроме того, гепаринотерапия ассоции-
руется с повышенным риском геморрагических 
осложнений [17]. Необходимо отметить, что акти-
вированное тромбопластиновое время — показа-
тель, который мы обычно используем для контроля 
гепаринотерапии, не является объективным кри-
терием. При возможности целесообразно опреде-
лять плазменный уровень гепарина, терапевтиче-
ский уровень которого составляет 0,35–0,7 Ед/мл. 
В случае целесообразности (особенно при хрониче-
ском течении ДВС-синдрома) гепарин назначается 
из расчета 5–10 Ед/кг в час внутривенно в виде 
продленной инфузии без болюсных введений [18]. 
Отсутствует доказательная база использования 

Примечание. ОАК — общий анализ крови; ПТВ — парциальное 
тромбопластиновое время;  ТВ — тромбиновое время.

Лечение основного заболевания

Оценка ОАК, ПТВ, ТВ, фибриногена, функции печени и почек

Менингококковый сепсис
Акральная ишемия
Артерио/венозная

тромбоэмболия

Фибриноген
Тромбоциты
+ Активное

кровотечение

ДВС
без симптомов,

кровотечения
и тромбоза

Гепарин 
5–10 Ед/кг в час 
± антитромбин?
30–150 Ед/кг в сут
до нормализации 

в плазме

Свежезамороженная
плазма 15–20 мл/кг

или криопреципитат 

Новые
терапевтические

подходы?

Рис. 3. Лечение ДВС-синдрома 
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фрагментированных гепаринов в лечении остро-
го ДВС-синдрома у детей. Указанные препараты 
целесообразно применять в следующих случа-
ях: терапия и профилактика тромбоза глубоких 
вен или лечение тромбозов после разрешения 
ДВС-синдрома. Рекомендуемая доза — 1–2 мг/кг 
в день, разделенная на две подкожных инъекции, 
при этом целевая концентрация гепарина в крови 
составляет 0,5–1,0 Ед/мл [19].

 Необходимо помнить, что препараты, угнетающие 
функцию тромбоцитов, в том числе ацетилсали-
циловая кислота, нестероидные противовоспали-
тельные средства, ацетаминофен, пенициллины, 
цефалоспорины, нитраты, нитропруссид натрия, 
могут потенцировать гипокоагуляцию, в то время 
как дигоксин, никотин, тетрациклин, антигиста-
минные препараты снижают эффективность тера-
пии гепарином.

• Ингибиторы коагуляции. Система антитром-
бина III при остром ДВС-синдроме подавлена, 
в связи с чем раннее назначение препарата 
представлялось целесообразным, однако кли-
ническая эффективность антитромбина III при 
сепсис-ассоциированном ДВС-синдроме у детей 
не установлена. Кроме того, отмечен повышенный 
риск геморрагических осложнений при использо-
вании антитромбина III в комбинации с гепари-
ном [20]. Похожая ситуация сложилась и с таким 
перспективным препаратом, как активированный 
протеин С: в связи с отсутствием доказанной 
эффективности и повышенным риском гемокоагу-

ляционных расстройств Surviving Sepsis Campaign 
не рекомендует использовать его у детей с сепсис-
ассоциированным ДВС-синдромом [21].

• Факторы коагуляции. Рекомбинантный фактор VIIа 
показан для лечения рефрактерных форм гемофи-
лии и врожденной недостаточности VII фактора. 
Клиническая эффективность препарата при ДВС-
синдроме у детей не установлена [19].

Заключение 
Суммируя вышеизложенное, необходимо отметить, что 
очевидные достижения в изучении патофизиологии син-
дрома диссеминированного внутрисосудистого свер-
тывания не привели к существенным успехам в его 
лечении. Арсенал терапевтических инструментов клини-
циста остается крайне узким, особенно в случае острого 
течения. Разрабатываемые на протяжении последних 
лет терапевтические стратегии, основанные на исполь-
зовании ключевых элементов противосвертывающей 
системы (антитромбин III, активированный протеин С) 
не позволили осуществить ожидаемого революционного 
прорыва в лечении ДВС-синдрома у детей. Теоретически, 
наиболее эффективным антикоагулянтом должен быть 
агент, направленный против активности тканевого фак-
тора. В связи с чем в настоящее время проводятся 
доклинические и клинические исследования эффектив-
ности рекомбинантного ингибитора тканевого факто-
ра (recombinant tissue factor pathway inhibitor — TFPI), 
инактивированного фактора VIIa и рекомбинантного 
ингибитора (NAPc2) комплекса тканевой фактор/фак-
тор VIIa/фактор Ха.
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