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Стат тя на дій шла до ре дак ції 20 лютого 2019 р.

Тромбофілія — це порушення гемостазу і гемо-
реології, яке характеризується підвищеною схиль-
ністю до розвитку тромбозів або внутрішньосу-
динного зсідання крові, спричиненою набутими 
та спадковими порушеннями у різних ланках 
гемостазу і гемореології [5]. Розрізняють первинні 
(спадкові) і вторинні (набуті) тромбофілії. У 2000 р. 
Р. Manucci визначив спадкову тромбофілію як 
генетично детерміновану тенденцію до венозного 
тромбоутворення, яка зазвичай реалізується 
в молодому віці, при цьому тромботичні усклад-
нення виникають без явної причини і мають 
схильність до рецидивування [20]. 

Причини спадкових тромбофілій  
(за Khanr, 2006) [24]

Установлені генетичні чинники

 · Наявність фактору V Лейдена
 · Наявність протромбіну G20210 A
 · Дефіцит протеїну С
 · Дефіцит протеїну S
 · Дефіцит антитромбіну

Рідкісні генетичні чинники
 · Дисфібриногенемія
 · Гіпергомоцистеїнемія

Невизначені чинники
 · Збільшення фактора VIII
 · Збільшення фактора IX
 · Збільшення фактора XI
 · Дефіцит плазміногену
 · Дефіцит тканинного активатора плазміногену
 · Збільшення ліпопротеїну a
 · Збільшення фактора VII
 · Зменшення фактора XII
 · Тромбоцитарний глікопротеїн
 · Дефіцит кофактора гепарину ІІ
 · Дефіцит тромбомодуліну
 · Високий рівень інгібітора активатора 

плазміногену
 · Збагачені гістидином глікопротеїни

Вторинні (набуті) тромбофілічні стани виника-
ють при різних захворюваннях і прийомі деяких 
лікарських засобів (таблиця).

Тромбофілія — це зміна балансу згортальної системи крові, яка виявляється підвищеною схильністю до тромбоутворен-
ня. Формування тромбів відбувається внаслідок складної взаємодії між ендотелієм судин, тромбоцитами, факторами згор-
тання крові, природними антикоагулянтами і фібринолітичною системою крові. Небезпека полягає в тому, що тромби 
зазвичай виникають раптово. Тромбофілія різної локалізації у хірургічних хворих є патологією, яка часто залишається нероз-
пізнаною і загрожує життю. Тромбози судин атипової локалізації (мезентеріальних судин, печінкових вен, ворітної, селезін-
кової вени і вен верхньої кінцівки) виникають у пацієнтів зі спадковими або набутими дефектами гемостазу. Найчастіше 
тромбози атипової локалізації виявляють в осіб зі спадковими дефектами гемостазу (генетичною тромбофілією). При вияв-
ленні тромбозу рідкісної локалізації необхідно провести скринінг на спадкові або набуті форми тромбофілії. Це дає змогу 
виділити пацієнтів, яким показана тривала антикоагулянтна терапія і обов’язково антикоагулянтна профілактика в ситуаці-
ях, пов’язаних з ризиком тромбоемболічних ускладнень. Установлено, що гомозиготні мутації або поєднання двох гетерози-
готних поліморфізмів і більше призводять до розвитку тромбозів у молодому віці та асоційовані зі схильністю до рецидивів. 
Виявлення тромбофілії не є абсолютним показанням до проведення профілактики тромбозів. Однак поєднання тромбофілії 
з чинниками ризику венозних тромбоемболій значно підвищує частоту венозних тромбозів і потребує вжиття заходів для їх 
профілактики. Наявність тромбофілії є причиною частішого виникнення тромбозів артерій у молодому віці, а також при 
новоутвореннях і миготливій аритмії.
n
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Тромбофілія не є хворобою у загальноприйня-
тому значенні, практично немає клінічних виявів, 
що ускладнює її діагностику до розвитку першого 
епізоду тромбоутворення. Проте тромбози значною 
мірою впливають на загальну захворюваність та 
смертність у всіх вікових групах. Відомо, що в тре-
тині випадків причина тромбозів залишається не 
встановленою [2, 6], тому зацікавленість у вивченні 
проблеми тромбофілій постійно зростає.

Підвищений ризик тромбоутворення може 
бути пов’язаний як зі спадковими, так і з набути-
ми порушеннями механізмів зсідання крові, най-
частіше мають місце обидві причини. Пре диктори 
тромбозів можуть бути встановлені більш ніж 
у 80 % пацієнтів, при цьому половина з них має 
більше ніж один чинник. У пацієнтів з первин-
ною тромбофілією високий ризик тромбоутворен-
ня часто зумовлений поєднанням кількох генних 
поліморфізмів системи гемостазу. Встановлено, 
що гомозиготні мутації або поєднання двох і біль-
ше гетерозиготних поліморфізмів (мультигенна 
тромбофілія) зазвичай призводять до розвитку 
тромбозів у молодому віці (до 45 років) і асоційо-
вані зі схильністю до рецидивів [3, 35].

Тромбофілія є причиною тромбозів рідкісної 
локалізації більше ніж у 75 % випадків, що свід-
чить про необхідність обов’язкового обстеження 
пацієнтів з тромбозами атипової локалізації на 
предмет спадкових чи набутих тромбофілічних 
станів. У 25 % пацієнтів з тромбофілією протягом 
життя виникає щонайменше один випадок тром-
бозу незвичної локалізації [19, 23].

У пацієнтів з тромбозами незвичної локалізації 
і тромбофілією пожиттєво підвищений ризик роз-
витку тромбозу глибоких вен, тромбоемболії леге-
невої артерії (ТеЛА), а також тромботичного ура-
ження інших органів [6, 8].

Важливою причиною тромбозів атипової лока-
лізації є злоякісні пухлини, при чому тромбоз 
може бути їх першим і єдиним виявом. Таким 
чином, хворим з тромбозами атипової локалізації 
показано обстеження на предмет виявлення мута-
ції Янус-кінази 2 (JAK 2), асоційованої з мієло-
проліферативними захворюваннями [1, 21, 23].

Дуже важливими чинниками ризику тромбозів 
незвичної локалізації є вагітність, роди, післяро-
довий період, прийом оральних контрацептивів 
і синдром гіперстимуляції яєчників.

Тромбози атипової локалізації є важливою при-
чиною захворюваності, а у разі несвоєчасного 
встановлення діагнозу та пізнього початку ліку-
вання — високої летальності [22].

МЕЗЕНТЕРіАЛЬНИЙ ТРОМБОЗ

Тромбоз мезентеріальних вен розвивається 
рідше, ніж тромбоз у системі мезентеріальних арте-
рій, і значно відрізняється від нього за виявами. 
Частка тромбозу мезентеріальних вен у загальній 
популяції становить 0,06 % від усіх випадків гос-
піталізації в хірургічний стаціонар і посідає третє 
місце після ТеЛА і тромбозу вен нижніх кінцівок 
[28]. Артеріальний тромбоз виникає в осіб зрілого 
віку, котрі часто страждають на артеріальну гіпер-
тензію і цукровий діабет. Виявляється симптомами 

Т а б л и ц я
Причининабутихтромбофілій(заА.Окорковим,2002)

Основні етіологічні групи  
набутих тромбофілій Захворювання і стани, що спричиняють розвиток тромбофілій

 І. Захворювання судин

1. Атеросклероз артерій 
2. Діабетичні ангіопатії 
3. Васкуліти 
4. Судинні протези, стенти

 ІІ. Порушення реології крові
 ІІІ. Патологія тромбоцитів

1. Стаз крові (тривала іммобілізація, застійна недостатність кровообігу)
2. Підвищена в’язкість крові (справжня поліцитемія, хвороба 

Вальденстрема, гострий лейкоз, серпоподібно-клітинна анемія)

 IV. Патологічні зміни  
з боку гемостатичних протеїнів

1. Цукровий діабет
2. Гіперліпідемія
3. Мієлопроліферативні захворювання
4. Пароксизмальна нічна гемоглобінурія
5. Гепарин-індукована тромбоцитопенія

 V. Антифосфоліпідний синдром
 VI. Синдром дисемінованого 

внутрішньосудинного зсідання
 VII. Запальні захворювання товстої  

кишки

1. Операційна травма, післяопераційний стан
2. Злоякісні новоутворення
3. Вагітність
4. Прийом оральних контрацептивів та естрогенів
5. Нефротичний синдром
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гострого живота, розвитком ішемії та некрозу орга-
нів черевної порожнини, які кровопостачаються 
системою верхньої і нижньої брижових артерій. 
Точна діагностика тромбозу мезентеріальних вен 
стала можливою після впровадження комп’ютерної 
(КТ) та магнітно-резонансної томографії (МРТ) 
з контрастуванням. При цьому в 65 — 70 % випад-
ків одночасно виявляють тромбоз позапечінкового 
відділу ворітної вени [17].

Незважаючи на рідкісність у загальній популя-
ції, ризик тромбозу мезентеріальних вен зростає 
більш ніж у 100 разів при дефіциті природних анти-
коагулянтів. За даними V. De Stefano і співавт. [17], 
тромбоз мезентеріальних вен розвивається у 10 % 
пацієнтів з дефіцитом антитромбіну ІІІ, 6 % осіб 
з дефіцитом протеїну С і 4 % пацієнтів з дефіцитом 
протеїну S. У 80 % пацієнтів з тромбозом мезентері-
альних вен і тромбофілією розвивається ТеЛА.

За даними N. Agaoglu, протромботичний статус 
вдається підтвердити у 80 % пацієнтів з тромбозом 
мезентеріальних вен, при цьому мутацію FV Leiden 
виявляють у 18 — 25 % випадків, мутацію протром-
біну G20210А — у 25 — 45 %, комбіновані дефекти 
системи гемостазу — більше ніж у третині [10]. 
В описаній серії випадків тромбофілію зафіксували 
в 67 % пацієнтів з тромбозом мезентеріальних вен, 
при цьому провокувальним чинником було опера-
тивне втручання (у 25 % пацієнтів), онкологічні 
захворювання (в 24 %), прийом оральних контра-
цептивів (у 6 %) [17]. Синергічний ефект попере-
днього стану гіперкоагуляції, спричиненої тромбо-
філією, і зовнішніх провокувальних чинників 
є типовою умовою для розвитку тромбозу. Так, 
описано випадки розвитку тромбозу мезентеріаль-
них вен у пацієнтів після колоноскопії та в осіб 
з антифосфоліпідним синдромом (АФС) після 
поліпектомії, яким перед проведенням процедури 
відмінили постійну антикоагулянтну терапію.

що стосується діагностики і динамічного спо-
стереження у пацієнтів з тромбозом мезентеріаль-
них вен, то візуалізувальні методики змінили 
хірургічний метод. Після встановлення діагнозу 
слід негайно розпочинати масивну антикоагу-
лянтну терапію, навіть у пацієнтів з активною 
шлунково-кишковою кровотечею за умови ста-
більної гемодинаміки [1]. ефективним є викорис-
тання системної тромболітичної терапії. Правиль-
но підібрана антикоагулянтна терапія дає змогу 
значно знизити летальність у пацієнтів з тромбо-
зом мезентеріальних вен, яка становить 95 % при 
природному перебігу захворювання і 65 % — за 
даними опису серій випадків, одержаними із 
хірургічних стаціонарів до впровадження антикоа-
гулянтної терапії, 35 % — у разі інтраоперативного 
встановлення діагнозу з наступним призначенням 
антикоагулянтної терапії, 10 % — при рано вста-
новленому за допомогою візуалізуальних методик 
діагнозі у пацієнтів, яким призначали адекватну 
антикоагулянтну терапію і в яких не виникала 

потреба у проведенні хірургічного втручання [13]. 
При проведенні антикоагулянтної терапії, яку 
нині розглядають як золотий стандарт терапії 
мезентеріального тромбозу, частота реканалізацій 
становить 80 % [26].

Тромбоз мезентеріальних вен асоціюється 
з високою частотою рецидивів, які розвиваються 
протягом 30 днів після первинного виникнення 
симптомів і зазвичай уражують зону анастомо-
зу після хірургічного втручання [26]. За даними 
когортного дослідження, ризик рецидиву тромбо-
зу магістральних вен у разі проведення вторинної 
профілактики пероральними антикоагулянтами 
є низьким, однак він різко зростає після її відміни 
(середній період спостереження — 12 міс) [16]. 
З огляду на те, що високий ризик рецидиву при 
тромбозі мезентеріальних вен, який розвивається 
у пацієнтів з тромбофілічними станами (у 80 % осіб 
генетична або набута тромбофілія), асоціюється 
з виникненням тромбозів іншої локалізації, біль-
шість клініцистів віддають перевагу призначенню 
пожиттєвої антикоагулянтної терапії [15, 33].

ТРОМБОЗ ПЕЧіНКОВИХ ВЕН 
(СИНДРОМ БАДДА — КіАРі)

Синдром Бадда — Кіарі визначають як обструк-
цію венозного печінкового кровотоку, спричинену 
тромбозом печінкових вен або компресією 
новоутвореннями.

Ключовою ланкою тромбозу є стан гіперко-
агуляції, зумовленої тромбофілією. За даними 
І. Martinelli та співавт. [29], тромбофілію вияв-
лено у 84 % пацієнтів із синдром Бадда — Кіарі. 
ще до відкриття мутації FV Leiden і протром-
біну G20210А встановлено, що в 30 % випад-
ків синдром Бадда — Кіарі розвивається на тлі 
онкологічних захворювань. Тромбоз печінкових 
вен може бути першим виявом мієлопроліфера-
тивного захворювання, яке може маніфестувати 
через кілька років. Показано, що мутацію JAK 2, 
яку вважають чутливим і специфічним маркером 
мієлопроліферативних захворювань, виявляють 
у 40 % пацієнтів із синдромом Бадда — Кіарі [17].

Важливою причиною синдрому Бадда — Кіарі 
є АФС, який виявляють у 15 — 30 % пацієнтів 
з тромбозом печінкових вен, і спадкові тромбофі-
лії, котрі діагностують у 30 % випадків [39]. Набуті 
або спадкові тромбофілічні стани виявляють 
у 75 % пацієнтів із синдромом Бадда — Кіарі [30]. 
Ризик появи синдрому Бадда — Кіарі також може 
зростати за наявності стану гіперкоагуляції, спри-
чиненої вагітністю [7, 39].

Синдром Бадда — Кіарі може виникати у паці-
єнтів з дефіцитом антикоагулянтів як спадкового 
характеру (дефіцит протеїну С та S, антитромбі-
ну ІІІ, резистентність до активованого протеїну С 
при мутації FV Leiden), так і набутого (виражена 
протеїнурія при нефротичному синдромі, яка при-
зводить до втрати антитромбіну ІІІ, резистент-
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ність до активованого протеїну С за наявності 
АФС). За даними D. C. Villa [36], у пацієнтів із 
синдромом Бадда — Кіарі мутацію FV Leiden вияв-
ляли у 25 — 30 % випадків, дефіцит протеїну С — 
у 20 % спостережень, комбіновані тромбофілічні 
дефекти — у 25 % пацієнтів. У цій кагорті хворих 
55 % пацієнтів жіночої статі використовували 
оральні контрацептиви [36].

Таким чином, тромбоз печінкових вен часто 
асоційований зі спадковим і набутим станами 
гіперкоагуляції (генетичною тромбофілією, АФС, 
есенціальним тромбоцитозом, пароксизмальною 
нічною гемоглобінурією) [1, 9].

Найхарактернішою клінічною картиною тром-
бозу печінкових вен є тріада симптомів: гострий 
біль у животі (82 %), раптове різке збільшення роз-
міру печінки (86 %), асцит (100 %), можливе підви-
щення рівня печінкових ферментів [1]. Точний 
діагноз у 75 % випадків можна встановити за допо-
могою ультразвукового дослідження, а найточні-
шим методом діагностики є МРТ.

Початковою метою лікування є відновлення 
кровоплину по печінкових венах. У гострий період 
проводять антикоагулянтну терапію з викорис-
танням нефракційного або низькомолекулярного 
гепарину, в подальшому рекомендують тривалий 
прийом «Ксарелто» для профілактики локальних 
рецидивів і системних тромбозів іншої локалізації. 
Є багато прихильників місцевої системної агре-
сивної тромболітичної терапії [23]. При проведен-
ні антикоагулянтної терапії частота реканалізацій 
становить 45 % [11].

У гострий період можливе проведення трансю-
гулярного внутрішньопечінкового портокаваль-
ного шунтування за допомогою стентів [32]. 
В умовах обмеженого стенозу застосовують також 
балонну ангіопластику і встановлення стентів 
у печінкові вени і нижню порожнисту вену.

Нині сумарна загальна 10-річна виживаність 
становить 75 % [39]. Прогноз значно поліпшується 
при ранньому початку антикоагулянтної терапії.

ТРОМБОЗ ВОРіТНОї ВЕНИ

Тромбоз ворітної вени класифікують на тром-
боз внутрішньопечінкового і позапечінкового від-
ділу ворітної вени. Тромбоз ворітної вени є одною 
із провідних причин формування портальної 
гіпертензії і кровотеч з варикозно розширених вен 
стравоходу. Варикозне розширення вен стравохо-
ду може виявлятися вже через 1 міс після тромбозу. 
Внаслідок обструкції ворітної вени від двох третин 
до 75 % печінкової маси позбавляється кровопос-
тачання. Симптомами гострого тромбозу ворітної 
вени може бути застій кровообігу в кишечнику, що 
виявляється болем у животі, діареєю, кишечною 
кровотечею. Проте в половини хворих тромбоз 
ворітної вени має безсимптомний перебіг.

Проведені останнім часом дослідження пока-
зали, що в 60 — 70 % випадків тромбозу ворітної 

вени виявляють тромбофілічні стани. Тому 
обов’язково проводять обстеження на предмет 
виявлення тромбофілії у пацієнтів з тромбозом 
ворітної вени, особливо у хворих, в яких відсутні 
хвороби печінки, запальні процеси або злоякісні 
пухлини. Результати досліджень свідчать про те, 
що тромбофілія є важливим провокувальним чин-
ником не лише так званих ідіопатичних тромбозів 
ворітної вени, а й тромбозів ворітної вени у паці-
єнтів з цирозом печінки. Частота виявлення мута-
цій FV Leiden і протромбіну G20210А становила 13 
і 35 % відповідно у пацієнтів з цирозом печінки 
і тромбозом ворітної вени та 8,0 і 2,5 % — у пацієн-
тів з цирозом печінки, але без тромбозу [11]. За 
даними інших авторів, тромбофілію виявили 
у 62 % дітей з тромбозом ворітної вени. Найчасті-
ше траплялися мутація FV Leiden (30 %), дефіцит 
протеїну С (28 %) і мутація протромбіну G20210А 
(19 %). Зниження рівня природних антикоагулян-
тів (антитромбіну ІІІ, протеїнів С та S) може бути 
вторинним феноменом, пов’язаним з порушен-
ням нормального функціонування печінки в таких 
хворих, особливо при виявленні одночасного зни-
ження рівня зазначених чинників [12,18].

Для діагностики патології важливе значення 
має допплерографічне дослідження, КТ з контр-
астуванням. МРТ також характеризується висо-
кою точністю для заперечення діагнозу тромбозу 
ворітної вени.

Після розширення знань про роль тромбофілії 
в патогенезі тромбозу ворітної вени антикоагу-
лянтну терапію почали частіше застосовувати, 
особливо якщо вдається діагностувати тромбоз 
ворітної вени в гострій фазі та у хворих з ідіопа-
тичним тромбозом ворітної вени з нормальною 
функцією печінки. У таких пацієнтів призначення 
антикоагулянтної терапії дає змогу не лише спри-
яти реканалізації сформованого тромба, а й запо-
бігти подальшому поширенню тромбу на селезін-
кову вену та мезентеріальні вени. Так, розрішення 
тромбозу ворітної вени спостерігали у 5 із 9 хворих 
при застосуванні гепаринотерапії з переходом на 
пероральні антикоагулянти. Проте частота река-
налізацій висока лише в умовах гострого тромбозу. 
Так, частота реканалізації становила 69 % при при-
значенні антикоагулянтної терапії протягом пер-
шого тижня після розвитку тромбозу і лише 25 %, 
якщо терапію розпочинали на другий тиждень 
після виникнення тромбозу. Дані, одержані при 
аналізі інших випадків, свідчать про ефективну 
тромболітичну терапію в таких хворих [1, 31, 38].

Суперечливим є призначення антикоагулянт-
ної терапії пацієнтам з хронічним тромбозом 
ворітної вени. За даними ретроспективного дослі-
дження, антикоагулянтну терапію проводили 
у 69 % пацієнтів, при цьому різницю за загальною 
виживаністю порівняно з пацієнтами, котрі  
не одержували антикоагулянтної терапії, не вияв-
лено [31].
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Деякі спеціалісти відзначають ефективність 
антикоагулянтної терапії у пацієнтів з варикозним 
розширенням вен стравоходу на тлі хронічної пор-
тальної гіпертензії, зумовленої тромбозом ворітної 
вени, як єдину причину, в якій виявляється лише 
перманентний стан гіперкоагуляції. В таких паці-
єнтів описано випадки реканалізації ворітної вени 
і зменшення вираженості портальної гіпертензії 
на тлі тривалої антикоагулянтної терапії [19]. Дані 
щодо тактики ведення хворих з цирозом печінки, 
в яких діагностовано тромбоз ворітної вени 
є випадковою знахідкою, обмежені. Результати 
дослідження з участю 39 пацієнтів з цирозом 
печінки і тромбозом ворітної вени свідчать, що 
з 12 пацієнтів з частковою реканалізацією, котрим 
призначали тривалу терапію низькомолекулярни-
ми гепаринами, у 7 % відбулася повна реканаліза-
ція. Не було випадків кровотечі. В пацієнтів 
з цирозом печінки і порушенням її функції, що 
завжди супроводжується дефіцитом чинників зсі-
дання крові, варикозним розширенням вен стра-
воходу і хронічним тромбозом у системі ворітної 
вени, призначення антикоагулянтної терапії 
є ризикованим і суперечливим [34].

ТРОМБОЗ СЕЛЕЗіНКОВОї ВЕНИ

Найчастіше показанням до використання візу-
альних методик є больовий синдром і виявлення 
спленомегалії. Найчастіше тромбоз селезінкової 
вени діагностують у пацієнтів з хронічним абдомі-
нальним больовим синдромом, спленомегалією, 
тромбоцитопенією, а також випадково виявляють 
у пацієнтів з панкреатитом або пухлинами під-
шлункової залози.

Найчастішим виявом хронічного тромбозу 
селезінкової вени є кровотеча з варикозно розши-
рених вен шлунка і стравоходу. Варикозне розши-
рення вен гастроезофагальної зони спостерігають 
у 17 — 55 % таких пацієнтів [37]. Тромбоз селезін-

кової вени описано при всіх варіантах як спадко-
вої, так і набутої гіперкоагуляції. У разі виявлення 
цієї патології у пацієнтів з нормальною функцією 
печінки та ізольованою спленомегалією слід запі-
доз рити тромбоз селезінкової вени. Діагноз най-
частіше встановлюють за допомогою КТ і МРТ, 
а також допплерографії.

У разі виявлення тромбозу селезінкової вени 
слід призначити антикоагулянтну терапію, спря-
мовану як на купірування тромбозу, так і на запо-
бігання поширенню тромбозу на мезентеріальні та 
ворітну вену. В подальшому показано призначен-
ня тривалої пероральної антикоагулянтної терапії. 
Таким пацієнтам також рекомендовано визначен-
ня мутації JAK 2, яка асоційована з мієлопроліфе-
ративними захворюваннями.

ТРОМБОЗ ВЕН ВЕРХНіХ КіНЦіВОК

Частота тромбозів вен верхніх кінцівок стано-
вить 0,04 — 1,00 на 10 тис. населення і продовжує 
зростати, що, з одного боку, спричинено поліп-
шенням методів діагностики, а з другого — шир-
шим застосуванням внутрішньовенних катетерів 
і пристроїв.

Важливим патогенетичним механізмом тром-
бозів вен верхніх кінцівок, крім інтенсивного 
фізичного навантаження та анатомічної аномалії 
ходу вен, є набуті та спадкові тромбофілії. За дани-
ми B. Linneman і співавт. [27], один тромбофіліч-
ний стан виявляли у 35 % пацієнтів з тромбозом 
глибоких вен верхніх кінцівок і у 55 % осіб з тром-
бозом глибоких вен нижніх кінцівок.

За іншими даними, тромбофілію діагностували 
у 61 % пацієнтів з тромбозом глибоких вен верхніх 
кінцівок, зокрема з мутацією FV Leiden (12,9 %) 
і протромбіну G20210А (20 %) та гіпергомоцистеї-
немією (16 %) [29].

Основним методом лікування цього стану 
є антикоагулянтна терапія [4].

Конфлікту інтересів немає.
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Ивано-Франковский национальный медицинский университет

ТРОМБОФиЛиЯ КАК ПРиЧиНА ТРОМБОЗА  
АТиПиЧНОЙ ЛОКАЛиЗАЦии В ХиРУРГии
Тромбофилия — это изменение баланса свертывающей системы крови, проявляется повышенной склонностью к тром-

бообразованию. Формирование тромбов происходит вследствие сложного взаимодействия между эндотелием сосудов, 
тромбоцитами, факторами свертывания крови, природными антикоагулянтами и фибринолитической системой крови. 
Опасность заключается в том, что тромбы обычно возникают внезапно. Тромбофилия разной локализации у хирургических 
больных является патологией, которая часто остается нераспознанной и угрожает жизни. Тромбозы сосудов атипичной 
локализации (мезентериальных сосудов, печеночных вен, воротной, селезеночной вены и вен верхней конечности) возни-
кают у пациентов с наследственными или приобретенными дефектами гемостаза. Чаще всего тромбозы атипичной локали-
зации обнаруживают у лиц с наследственными дефектами гемостаза (генетической тромбофилией). При выявлении тромбо-
за редкой локализации необходимо провести скрининг на наследственные или приобретенные формы тромбофилии. Это 
позволяет выделить пациентов, которым показана длительная антикоагулянтная терапия и обязательно антикоагулянтная 
профилактика в ситуациях, связанных с риском тромбоэмболических осложнений. Установлено, что гомозиготные мутации 
или сочетание двух гетерозиготных полиморфизмов и более приводят к развитию тромбозов в молодом возрасте и ассоции-
рованы со склонностью к рецидивам. Выявление тромбофилии не является абсолютным показанием к проведению профи-
лактики тромбозов. Однако сочетание тромбофилии с факторами риска венозной тромбоэмболии значительно повышает 
частоту венозных тромбозов и требует принятия мер для их профилактики. Наличие тромбофилии является причиной 
частого возникновения тромбозов артерий в молодом возрасте, а также при новообразованиях и мерцательной аритмии.

Ключевыеслова: тромбофилия, тромбозы, атипичные локализации, антикоагулянтная терапия.
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THROMBOPHILIA, AS THE CAUSE OF VESSELS THROMBOSIS  
OF ATYPICAL SURGICAL LOCALIZATIONS
Thrombophilia is a change in the balance of the blood coagulation system, manifested by an increased tendency to thrombosis. The 

formation of blood clots occurs as a result of a complex interaction between the vascular endothelium, platelets, blood clotting factors, 
natural anticoagulants and fibrinolytic blood system. The particular danger of intravascular blood clots is that they usually occur 
suddenly. Thrombophilia of various localizations in surgical patients is a pathology that often remains unrecognized and threatens life. 
Thrombosis of vessels of atypical localizations (mesenteric vessels, hepatic veins, portal, splenic, veins of the upper limb) arise in patients 
with hereditary or acquired haemostasis defects. Most often, atypical localization of thrombosis is found in individuals with hereditary 
haemostasis defects (genetic thrombophilia). If thrombosis of rare localizations is detected, screening for hereditary or acquired 
thrombophilia forms is required. This allows to select patients with prolonged anticoagulant therapy and obligatory anticoagulant 
prevention indication in situations, which are related with risk of thromboembolic complications. It has been established that 
homozygous mutations or a combination of two or more heterozygous polymorphic ones, as a rule, lead to the thrombosis development 
at a young age and are associated with a tendency to relapse. The detection of thrombophilia is not an absolute indicator for the 
thrombosis prophylaxis. However, the combination of thrombophilia with a risk factor for venous thromboembolism significantly 
increases the venous thrombosis incidence and requires measures aimed at their prevention. The presence of thrombophilia contributes 
to more frequent arterial thrombosis at a young age, as well as in neoplasms and atrial fibrillation.

Keywords: thrombophilia, thrombosis, atypical localizations, anticoagulant therapy.
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