
| ОБЗОРЫ ЛИТЕРАТ УРЫ | REVIEW ARTICLES | 

| 2024; 69(2):  217–225 | RUSSIAN JOURNAL OF HEMATOLOGY AND TRANSFUSIOLOGY (GEMATOLOGIYA I TRANSFUSIOLOGIYA) | ГЕМАТОЛОГИЯ И ТРАНСФУЗИОЛОГИЯ |      217

ТРОМБОЗЫ У БОЛЬНЫХ НАСЛЕДСТВЕННЫМИ КОАГУЛОПАТИЯМИ

Флоринский Д.Б.*, Жарков П.А.

ФГБУ «Национальный медицинский исследовательский центр детской гематологии, онкологии и иммунологии имени Дмитрия Рогачева» 
Министерства здравоохранения Российской Федерации, 117997, г. Москва, Российская Федерация

https://doi.org/10.35754/0234-5730-2024-69-2-217-225  CC    BY 4.0

Введение. Основным проявлением наследственных коагулопатий являются кровотечения, однако больные данными 
заболеваниями не защищены от тромботических событий.
Цель: оценить частоту и характер тромботических осложнений при различных коагулопатиях.
Основные сведения. При некоторых коагулопатиях, как, например, при болезни Виллебранда, тромбозы встреча-
ются редко, при других же, например при дисфибриногенемиях, тромбозы являются одним из ключевых проявлений. 
Для гемофилии А в последнее время наблюдается существенное расширение опций терапии. Применение некото-
рых новых препаратов уже на фазе клинических исследований было ассоциировано с тромботическими осложне-
ниями.
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Introduction. The main manifestation of hereditary coagulopathies is bleeding, but patients with these diseases are not pro-
tected from thrombotic complications.
Aim: to evaluate the frequency and nature of thrombotic complications in various bleeding disorders.
Main fi ndings. In some bleeding disorders, such as von Willebrand disease, thromboses are extremely rare, while in others, 
such as dysfi brinogenemias, thrombosis is one of the key manifestations. For hemophilia A, there has recently been a signifi -
cant expansion of treatment options. The use of some new drugs has already been associated with thrombotic complications 
in the clinical trial phase.
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ABSTRACT

Введение
Наследственные нарушения свертывания крови яв-
ляются редкой патологией, их распространенность 
составляет от 1 на 5000 до 1 на 2 000 000 населения 
или даже реже [1, 2]. Общеизвестным проявлением 
данной группы заболеваний являются кровотечения 
различной степени тяжести и интенсивности [1, 2]. 
Однако у этой категории больных могут возникать 
и тромботические осложнения, обусловленные возра-
стом, коморбидностью, терапией основного заболева-
ния и дефицитом фактора свертывания [3].
Целью данного литературного обзора является оцен-
ка частоты и характера тромботических осложнений 
при различных коагулопатиях.

Венозные и артериальные тромбозы 
в общей популяции
Частота встречаемости тромбоза глубоких вен ниж-
них конечностей в общей популяции ежегодно состав-
ляет порядка 1–1,5 случая на 1000 взрослого населения 
[4]. На 2021 г. в США зарегистрировано 1 220 000 слу-
чаев тромбозов, из них 857 000 случаев (70 %) состави-
ли тромбозы глубоких вен, а тромбоэмболия легочной 

артерии (ТЭЛА) составила около 370 000 (30 %) случа-
ев. Известными факторами риска венозных тромбозов 
являются возраст больного, оперативные вмешательст-
ва, травмы, тяжелое течение инфекционного процесса 
и некоторые другие [4].
Артериальные тромботические эпизоды в общей по-
пуляции встречаются чаще, например инфаркт мио-
карда (ИМ) регистрируется приблизительно у 3,8 % 
людей в возрасте до 60 лет и 9,5 % — в возрасте стар-
ше 60 лет [5]. Частота встречаемости острого наруше-
ния мозгового кровообращения составляет приблизи-
тельно 3,27 случая на 1000 человек в год, смертность 
от данного состояния — 0,96 случая на 1000 больных 
в год, и из них более 80 % приходится на ишемиче-
ский инсульт [6]. Частота встречаемости ишемиче-
ской болезни сердца (ИБС) составляет 1655 случаев 
на 100 000 населения в год, или около 1,72 % всего на-
селения земного шара [7].

Венозные тромбозы при гемофилии
Гемофилия А и гемофилия В являются наиболее ча-
сто встречающимися наследственными заболевания-
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ми свертывания крови с распространенностью около 
1:5000 и 1:30 000 лиц мужского пола соответственно. 
Особенности течения данных заболеваний хорошо 
изучены [1]. Длительное время считали, что данные 
больные естественным образом «антикоагулированы» 
и у них не возникают тромботические события [8]. 
Однако с развитием терапии и увеличением продол-
жительности жизни больных стали регистрировать 
тромбозы у больных гемофилией А и гемофилией В [8]. 
С другой стороны, расширяются возможности лече-
ния больных гемофилией, в особенности гемофилией 
А [2]. Это обусловлено, во-первых, широким приме-
нением концентратов фактора свертывания крови (F) 
VIII в профилактическом режиме, при этом использу-
ются концентраты не только плазматических факто-
ров, но и рекомбинантных факторов, а также факторов 
с удлиненным периодом полувыведения. Во-вторых, 
увеличению возможностей лечения гемофилии спо-
собствовала разработка нефакторной терапии, позво-
ляющей проводить профилактическое лечение боль-
ных гемофилией [2]. Значимым представителем этого 
направления является эмицизумаб — биспецифичное 
моноклональное антитело, которое связывает FIXa 
и FX, а также препарат Mim8 — биспецифичное мо-
ноклональное антитело, которое связывает FIXa и FX, 
в том числе у больных ингибиторной формой гемофи-
лии [2, 9, 10].
Известно, что частота тромбозов увеличивается 
с возрастом, так же как и частота ИБС и ИМ. Таким 
образом, с увеличением возможностей лечения уве-
личивается и частота тромботических осложнений 
у больных гемофилией [11]. Есть немалое количество 
публикаций [12–14], описывающих возникновение 
тромбозов у больных гемофилией. Тем не менее оце-
нить реальную распространенность тромботических 
эпизодов сложно, так как данные сообщения пред-
ставлены у больных с различными сопутствующими 
заболеваниями [12–14]. В то же время описаны случаи 
спонтанных тромбозов, в том числе у молодых боль-
ных [12–14].

А. Girolami и соавт. описали 27 больных с тромбо-
зами, из них 15 больных гемофилией А и 12 больных 
гемофилией В. В 10 случаях произошел тромбоз глу-
боких вен (ТГВ), в 8 — ТЭЛА и в 9 случаев — тром-
боз другой локализации. В данной работе в основным 
были представлены сведения о больных гемофилией 
А, осложненной ингибиторами, получавших лече-
ние антиингибиторным коагулянтным комплексом 
(АИКК), а больные гемофилией В получали тера-
пию не концентратом FIX, а концентратом факторов 
протромбинового комплекса [8]. В данном исследова-
нии не представлены размеры выборки всех больных 
и продолжительность наблюдения, поэтому оценить 
реальную распространенность тромботических эпизо-
дов не представляется возможным [8].
Отдельной проблемой является развитие тромбозов 
в послеоперационном периоде. Несмотря на достиг-
нутый прогресс в терапии, большому числу больных 
гемофилией требуются обширные ортопедические 
вмешательства, в том числе протезирование суставов. 
В ортопедии у взрослых больных разработан стандарт 
антикоагулянтной терапии после оперативных вмеша-
тельств, однако для больных гемофилией он не раз-
работан [15]. При анализе различных групп больных 
гемофилией, которым проводили оперативные вме-
шательства, получена кардинально различная часто-
та развития тромбозов в послеоперационном периоде 
(табл. 1).
В популяции больных без наследственных коагуло-
патий развитие венозных тромбозов без применения 
первичной антитромботической антикоагулянтной 
профилактики составляет 2,8 % для ТГВ и 1,5 % — 
для ТЭЛА [15].

Артериальные тромбозы у больных 
гемофилией
По результатам работы S. L. Sood и соавт. [11], ар-
териальные тромбозы у больных гемофилией про-
исходят нередко. В исследование были включены 
200 больных в возрасте от 54 до 73 лет с базовой 

Таблица 1. Частота тромбозов в послеоперационном периоде у больных гемофилией
Table 1. Frequency of post-surgery thrombosis in hemophilic patients

Tyler и соавт. [15]
Tyler et al. [15]

51 больной гемофилией
51 hemophilia patients 

4,4 % тромбозов. ТГВ (35 лет гемофилия А среднетяжелая, 
без ингибиторов) и ТЭЛА (32 года гемофилия А, тяжелая, 

без ингибиторов)
4.4 % thrombosis. DVT (35 years Hemophilia A moderate, 

no inhibitors). PE (32 years Hemophilia A severe, no inhibitors)
Perez и соавт. [16]
Perez et al. [16]

98 больных гемофилией
98 hemophilia patients 

1 % тромбозов
1 % thrombosis

Raza и соавт. [17]
Raza et al. [17]

42 больных гемофилией
42 hemophilia patients

1,4 % тромбозов
1.4 % thrombosis

Krekeler и соавт. [18]
Krekeler et al. [18]

184 больных различными коагулопатиями
184 patients with different bleeding disorders

Тромбозы не обнаружены
No thrombosis detected

Примечания: ТГВ — тромбоз глубоких вен, ТЭЛА — тромбоэмболия легочной артерии.
Notes: DVT — deep vein thrombosis, PE — pulmonary embolism.
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активностью FVIII или FIX менее 5 %. Событиями 
считали ИМ, инсульт, транзиторную ишемическую 
атаку (ТИА), ИБС. Анализ показал, что у 30 человек 
зарегистрированы артериальные события: у 15 чело-
век — ИМ, у 3 — ТИА, у 1 — ишемический инсульт, 
у 8 человек — ИБС, при этом больные получали раз-
личные виды терапии, она и вид гемофилии не ока-
зывали влияния на частоту развития тромбозов. 
Частота артериальных событий оказалась ниже, чем 
в популяции: 15 % против 25,8 % (р < 0,001), однако 
все равно оставалась значительной [11]. В отечест-
венной литературе также описан случай развития 
ИМ у пожилого больного гемофилией А на фоне 
терминальной стадии хронической почечной недо-
статочности [19].

Тромбозы при применении новых 
препаратов для лечения гемофилии
Отдельного внимания заслуживает вопрос возник-
новения тромботических событий при проведении 
терапии эмицизумабом. На сегодняшний день в мире 
более 15 000 больных получают нефакторную тера-
пию данным препаратом, при этом данных о наличии 
тромботических осложнений представлено крайне 
мало. На 2022 г. известно, что при проведении клини-
ческих испытаний HAVEN [20] имело место развитие 
тромботической микроангиопатии при превышении 
дозы АИКК более 100 ме/кг/сут. Зарегистрировано 
88 тромботических событий, из них 57 тромботиче-
ских событий не связаны с использованием АИКК, 
у 41 больного имелись факторы риска тромбоза. 
При детальном рассмотрении установлены следу-
ющие данные: средний возраст больных составил 
48 лет (0,8–84 года), 4 случая были фатальными, 
и у каждого пятого больного с тромбозом (18,7 %) 
тромботическое событие являлось основанием пока-
занием для смены терапии гемофилии А. Таким обра-
зом, частота тромбоза на данной терапии составила 

0,15 событий на 100 человек в год, что гораздо ниже, 
чем в популяции [21].
Объяснением может служить тот факт, что либо 
данная терапия назначается более молодым больным, 
у которых и так меньше риск возникновения тромбо-
зов, либо врачи не назначают данный препарат неко-
торым группам больных в связи с потенциальным 
риском возникновения тромбозов. С другой стороны, 
нельзя исключить, что не все лечащие врачи сообщают 
о данных событиях или не осведомлены о том, как это 
сделать. Таким образом, истинная распространенность 
тромботических осложнений в данной группе больных 
остается не до конца изученной. В то же время сред-
ний возраст 48 лет не является пожилым, а разброс 
тромботических событий, представленный в отчете 
[21], также включает больных детского возраста, в том 
числе младше года, что, в свою очередь, ставит вопрос 
о безопасности данной терапии. Представленные об-
щие данные без распределения по возрастам, характе-
ру тромбоза, предполагаемой причине требуют более 
детального анализа с целью установления этиопатоге-
неза тромботических событий.
На стадии клинических испытаний находится пре-
парат фитузиран, ребалансирующий механизм дей-
ствия которого заключается в снижении активности 
антитромбина (АТIII) и, таким образом, повышении 
генерации тромбина. Однако на стадии клинических 
испытаний было выявлено 5 случаев тромбоза, кото-
рые потребовали коррекции дозы препарата с целью 
поддержания активности АТIII в пределах 15–35 % 
(табл. 2).
Схожая ситуация сложилась и с препаратом кон-
цизумаб — антителу к ингибитору пути тканевого 
фактора. На стадии клинических испытаний зареги-
стрировано 3 случая тромбоза (у больного гемофи-
лией А развился ИМ, ренальный тромбоз у больного 
с ингибиторной гемофилией В и ТГВ и ТЭЛА у боль-
ного гемофилией А), потребовавших изменения дозы 

Таблица 2. Случаи тромбоза на фоне терапии фитузираном [22]
Table 2. Cases of thrombosis under fi tusiran treatment [22]

Возраст больного, годы
Age of patients, years

Диагноз
Diagnosis

Тромбоз
Thrombosis

Активность АТIII
ATIII activity

30–40 Гемофилия А неингибиторная
Hemophilia A without inhibitors

Артериальный
Arterial <10 %

>60 Гемофилия А неингибиторная
Hemophilia A without inhibitors

Инсульт
Stroke <10 %

20–30 Гемофилия А ингибиторная
Hemophilia A with inhibitors

Артериальный
Arterial <10 %

20–30 Гемофилия В ингибиторная
Hemophilia B without inhibitors

Тромбоз предсердия
Atrial thrombosis 10–20 %

20–30 Гемофилия А неингибиторная
Hemophilia A without inhibitors

Тромбоз синусов головного мозга
Sinus thrombosis 10–20 %

Примечание: АТ — антитромбин.
Note: AT — antithrombin.
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препарата [23]. Клинические испытания препарата 
бефовацимаб (антитело к ингибитору пути тканевого 
фактора) вообще были прекращены в связи с развити-
ем 3 эпизодов нефатального тромбоза при проведении 
2-й стадии испытаний [24].
В отношении препарата эптаког альфа активиро-
ванный, который применяют уже длительное время 
у больных с ингибиторной формой гемофилии А, в ин-
струкции к препарату указано, что только 0,2 % эпи-
зодов кровоточивости, потребовавших введения дан-
ного препарата, осложнились тромбозами. М. Shima 
[25] установил, что за период с 1996 по 2013 г. после 
введения более 4 миллионов стандартных доз эпта-
кога альфа активированного описано только 138 слу-
чаев тромботических осложнений, однако детально 
оценить, насколько велика частота тромботических 
событий, невозможно, поскольку число больных в его 
работе не указано. Спекулируя, можно предположить, 
что на лечение одного эпизода гемартроза у больного 
с ингибиторной формой гемофилии может потребо-
ваться не менее 3–5 введений эптакога альфа активи-
рованного, а частота гемартрозов у больных с инги-
биторной формой гемофилии А в эпоху до широкого 
внедрения терапии эмицизумабом, как правило, со-
ставляла не менее 4 в год. Продолжая математические 
действия, можно понять, что больному с ингибиторной 
формой гемофилии А требуется не менее 20 введений 
эптакога альфа активированного в год. К сожалению, 
авторами не было представлено информации, позволя-
ющей оценить, как часто и, главное, у каких больных 
встречались тромботические осложнения.
Отдельно стоит упомянуть о регистре по наблюде-
нию за безопасностью терапии гемофилии, который 
собирает данные в Европе по безопасности терапии 
гемофилии. На момент написания статьи в данном ре-
гистре была представлена информация о 384 случаях 
тромбозов, что составляет 8 % из 4804 нежелательных 
явлений в регистре [26]. Однако данных о способах 
сбора данных и характеристики больных в источнике 
не указано. Нет данных о распространенности тром-
боза у молодых больных и у детей, включались ли в ре-
гистр венозные и артериальные тромбозы.

Тромбозы при болезни Виллебранда
В отличие от гемофилии, в настоящее время нет гло-
бальных прорывов в лечении болезни Виллебранда, 
и терапия данного заболевания сводится к использо-
ванию концентратов фактора фон Виллебранда (von 
Willebrand Factor, vWF), в основном, в режиме «по тре-
бованию» и в некоторых случаях, — в профилактиче-
ском режиме [27]. Венозные тромботические осложне-
ния при этом заболевании встречаются крайне редко 
и в основном связаны с использованием концентра-
та vWF [28]. По результатам анализа историй болезни 
486 больных болезнью Виллебранда, наблюдавшихся 
в гемофильном центре Падуа с 1972 по 2010 г., не было 

выявлено ни одного случая тромбоза. При этом при ре-
троспективном анализе данных литературы на 2015 г. 
было описано около 33 случаев венозных тромбозов, 
и почти все они (28 случаев) были связаны с использо-
ванием концентрата vWF. Артериальные тромботиче-
ские события у больных болезнью Виллебранда также 
являются крайне редким осложнением, описано около 
7 человек с артериальными тромбозами [28].
Сходная картина наблюдается и в другой обзорной 
работе. По данным V. Y. Sanders и соавт. [29], больные 
болезнью Виллебранда имеют более низкую частоту 
артериальных тромбозов по сравнению с общей попу-
ляцией, что, по-видимому, связано с самой структу-
рой vWF. Высокие же концентрации vWF являются 
известным значимым фактором риска возникновения 
артериальных тромбозов (табл. 3).
По данным работы, проведенной в ГНЦ РАМН 
в 2005 г., за 10 лет наблюдения было проанализировано 
45 госпитализаций в отделении интенсивной терапии 
больных болезнью Виллебранда, и у 2 (4,4 %) больных 
отмечено развитие ТЭЛА [30]. Один случай развился 
на фоне терапии тяжелого желудочно-кишечного кро-
вотечения у молодой больной 24 лет, второй случай 
наблюдался у больной в возрасте 53 лет после авто-
мобильной катастрофы с переломом грудных позвон-
ков и ребер, потребовавшим крупного оперативного 
вмешательства в связи с развитием гематомы спинно-
мозгового канала. Надо подчеркнуть, что в данной ра-
боте не учитывались амбулаторные больные, а также 
то, что на тот момент концентрат vWF был еще не до-
ступен в нашей стране, и терапия проводилась свеже-
замороженной плазмой, криопреципитатом и концен-
тратом FVIII [30].

Тромбозы при редких коагулопатиях
Одной из особенностей редких коагулопатий яв-
ляется их крайне низкая распространенность, она 
составляет 3–5 % от общего числа коагулопатий [2]. 
Клиническая картина характеризуется кровоточиво-
стью различной степени выраженности: от полностью 
бессимптомного течения до тяжелых, жизнеугрожаю-
щих кровотечений [2]. При этом для некоторых дефи-
цитов характерны также и тромботические осложне-
ния. В основном они описаны у больных с дефицитом 
фибриногена, FXI, FVII, дисфибриногенемиях. В ли-
тературе не встретилось данных о наличии тромбозов 
у больных с дефицитом FII и FX [31].
При дефиците FVII — наиболее частой из редких 
коагулопатий, 3–4 % больных имеют тромботические 
осложнения. При этом, как правило, тромбозы возни-
кают у больных с минимально выраженными прояв-
лениями геморрагического синдрома с базовой актив-
ностью FVII менее 30 %. Описаны как артериальные, 
так и венозные тромбозы. Более половины тромбозов 
не являлись спонтанными, а были связаны с приме-
нением концентров факторов свертывания: эптакога 
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альфа активированного или концентрата факторов 
протромбинового комплекса [32, 33].
У больных с дефицитом FXI также описаны редкие 
случаи тромбоза, однако в основной своей массе боль-
ные скорее естественным образом «защищены» от тром-
ботических осложнений [34]. Экспериментальные 
исследования на животных показали, что глубокий де-
фицит FXI защищает от артериального тромбоза [35]. 
В исследовании, проведенном в Израиле [36], сравни-
ли больных с тяжелым дефицитом FXI (менее 15 %) 
и здоровую популяцию. Было установлено, что у боль-
ных с дефицитом FXI частота инсульта в 8 раз ниже, 
чем в общей популяции, однако для ИМ частота со-
ставила 17 %, что сопоставимо с общепопуляционным 
результатом. Таким образом был сделан вывод, что де-
фицит FXI может проявлять протективный эффект 
в отношении развития артериальных событий [36].

Тромбозы при афибриногенемии
Афибриногенемия является крайней редкой коагу-
лопатией, при которой в плазме определяется следовое 
количество фибриногена. Для нее характерны выра-
женные проявления кровоточивости, потенциально 
летальные [37]. Парадоксальным образом примерно 
у 20 % больных развиваются как артериальные, так и ве-
нозные тромботические осложнения при отсутствии из-
вестных предрасполагающих к тромбозу факторов [38]. 
Одним из объяснений данного феномена является тот 
факт, что, несмотря на отсутствие фибриногена, тром-
бин у данных больных генерируется, однако процесс 
его разрушения замедлен и, соответственно, тромбин 
циркулирует в крови, вызывая активацию тромбоцитов 
и формирование тромба [39]. В любом случае высокая 
частота тромботических осложнений (каждый пятый 
больной, в том числе и в молодом возрасте) остается оче-
видным фактом на сегодняшний день [39].

Тромбозы при дисфибриногенемии
Одним из известных нарушений функции фибри-
ногена является дисфибриногенемия — состояние, 
при котором концентрация фибриногена может быть 
сниженной или нормальной, но при этом активность 
фибриногена снижена. По литературным данным, 
большая часть больных не имеют симптомов кро-

воточивости или тромбоза [39], 25 % имеют в той 
или иной степени выраженный геморрагический син-
дром и около 20 % имеют тромботические осложнения 
[40]. Это достаточно высокий показатель при условии, 
что истинная распространенность дисфибриногенемии 
неизвестна в связи с тем, что исследование антигена 
фибриногена не является стандартизованным и выпол-
няется в крайне ограниченном количестве лаборато-
рий [41]. Доказано, что для аномальных фибриногенов 
Caracas V, Vlissingen, Melun, Naples, Dusart характерны 
венозные тромботические осложнения, но встречают-
ся и артериальные тромбозы, что, по всей видимости, 
связано с конкретным строением данных фибриноге-
нов [42]. Существуют несколько теорий, объясняющих 
склонность к тромбообразованию у больных с дис-
фибриногенемией: 1) высокий уровень циркулирую-
щего тромбина в результате нарушения связывания 
фибриногена; 2) нарушенное строение и стабильность 
фибринового сгустка; 3) сниженный фибринолиз 
в результате нарушенного связывания плазминогена 
с аномальным фибриногеном. Риск тромбоза в данной 
группе больных остается крайне высоким и составляет 
около 13,9 на 1000 больных в год, кумулятивная вероят-
ность тромбоза составляет 30,1 % (95 % доверительный 
интервал 20,1–43,5) к возрасту 50 лет. Пол не оказы-
вает статистического значимого влияния на развитие 
тромбоза у больных с дисфибриногенемией [43–45].

Заключение
Таким образом, несмотря на то что основным про-
явлением различных коагулопатий был и остается 
геморрагический синдром, ни одна группа больных 
не защищена от артериальных или венозных тром-
ботических событий. Для отдельных групп заболе-
ваний, таких как болезнь Виллебранда, некоторые 
виды редких коагулопатий, частота данных ослож-
нений крайне низка и, учитывая отсутствие новых 
опций терапии, не является актуальной проблемой. 
Однако для больных гемофилией, в частности гемо-
филией А, за счет улучшения качества медицинской 
помощи отмечается повышение продолжительно-
сти жизни и, соответственно, рост тромботических 
осложнений, характерный для популяции в целом. 
В то же время наличие тромбоза у молодых больных, 

Таблица 3. Артериальные тромбозы у больных болезнью Виллебранда [29]
Table 3. Arterial thrombosis in patients with von Willebrand disease [29]

635 больных, 29 эпизодов у 21 человека (3,3 %)
635 patients, 29 episodes by 21 patients (3.3 %)

Сравнение с популяционными данными
Comparison with population data

ИБС СКС 0,6
CAD SDR 0.6
Ишемический инсульт СКС 0,33
Ischemic stroke SDR 0.33
Инфаркт миокарда СКС 0,4
Myocardial infarction SDR 0.4

На 40 % ниже популяции
40 % lower than in population
На 60 % ниже популяции
60 % lower than in population
На 67 % ниже популяции
67 % lower than in population

Примечания: СКС — стандартизованный коэффициент смертности, ИБС — ишемическая болезнь сердца.
Notes: CAD — coronary artery disease, SDR — standardized death rate.
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в особенности до 40 лет, вызывает большие вопросы 
к безопасности проводимой терапии. Увеличение про-
должительности жизни больных с коагулопатиями, 
применение новых методов терапии, в том числе ре-
балансирующих методов лечения, требует повышен-
ного внимания к оценке риска тромботических собы-
тий у данных больных. Кроме того, ряд коагулопатий 

(дисфибриноген емия/афибриногенемия) ввиду осо-
бенностей патогенеза обладает повышенным риском 
тромбозов. Данная проблема требует дальнейшего 
глубокого изучения и анализа, и любые тромботиче-
ские события должны сообщаться как больным, так 
и лечащими врачами для выработки универсальных 
подходов к их профилактике и терапии.
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