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Резюме
Введение. В доступных зарубежных изданиях имеются сведения о высокой частоте смертности при развитии септических 
состояний у детей в случае дефицита факторов в системе естественных антикоагулянтов. Известно, что дефицит факторов 
противосвертывающей системы может быть врожденным и приобретенным. Врожденный дефицит встречается довольно 
редко, а приобретенный может наблюдаться на фоне воспалительных реакций при хронических, инфекционных заболева-
ниях, онкопатологии. Особую тревогу представляет отсутствие должного внимания к пациентам детской возрастной кате-
гории, клиническая картина тромбоза у которых может быть стертой. При этом именно у детей своевременная диагностика 
и профилактика, а также выявление риска таких событий могут сыграть ключевую роль в предотвращении инвалидизации. 
Тяжелыми осложнениями дефицита физиологических антикоагулянтов являются тромботические события и некрозы кожи. 
Представленный клинический случай описывает эпизод приобретенного дефицита протеина S у ребенка.
Цель работы. Провести анализ диагностически сложного клинического случая из реальной врачебной практики с целью 
привлечения внимания к проблеме дефицита физиологических антикоагулянтов приобретенного характера на фоне бак-
териальных осложнений после перенесенной вирусной инфекции у детей.
Методы и методы. В статье приводится описание клинического случая приобретенного дефицита фактора противосвертывающей 
системы, осложненного развитием синдрома диссеминированного внутрисосудистого свертывания, некрозами кожи и тромбозом 
вен нижних конечностей после перенесенной вирусной инфекции у ребенка младшего возраста. Особенностью данного случая 
является дебют болезни с поражением кожи конечноестей на фоне развития нарушений в тромбоцитарном и плазменном звене 
гемостаза при развивающемся дефиците компонентов плазменного звена гемостаза. Для установления диагноза пациенту про-
ведено углубленное исследование системы гемостаза для уточнения дефицита факторов системы естественных антикоагулянтов 
(протеин С, протеин S, антитромбин III).
Заключение. Данное клиническое наблюдение показывает значимость тщательного сбора анамнеза и необходимость своевре-
менного обследования пациента при развитии бактериальных осложнений после перенесенной вирусной инфекции. Также 
клинический случай демонстрирует важность мультидисциплинарного подхода и преемственности между врачами различных 
специальностей в диагностике тяжелых нарушений свертывающей и противосвертывающих систем, что способствует адекват-
ной оценке выявленных нарушений, прогнозу риска развития возможных осложнений (геморрагического и тромботического 
синдромов), сохранению качества жизни пациентов.
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C истема гемостаза является 
многофункциональным звеном 
в системе поддержания жидко-
го состояния крови и предпола-

гает образование тромбов при повреж-
дении сосудистой стенки для умень-
шения кровопотери и лизиса тромбов. 
Патология системы гемостаза – одно из 
самых частых патологических состоя-
ний, встречающихся в практической 
медицине. 

Нарушения гемостаза отличаются 
значительным разнообразием. Они 
могут проявляться как самостоятель-
ными синдромами, так и вторичными 
геморрагическими и тромботическими 
осложнениями при некоторых заболе-

ваниях (инфекционно-септических, 
сердечно-сосудистых, иммунных, 
болезнях крови, печени, почек). За фор-
мирование тромбов в организме отвеча-
ет свертывающая система, за растворе-
ние тромбов и предотвращение посто-
янного формирования новых отвечает 
система естественных антикоагулянтов 
(ЕАК). Среди основных факторов ЕАК 
выделяют: антитромбин III (АТIII), 
протеины С (PC) и S (PS), гепарин, 
α2-макроглобулин, α1-антитрипсин, 
ингибитор пути тканевого фактора. 
Благодаря антикоагулянтной системе 
кровь остается в жидком состоянии, 
а в месте повреждения сосуда образу-
ется тромб. В ряде случаев выпадение 

одного звена ЕАК может привести 
к возникновению тяжелых тромботи-
ческих катастроф. 

PS – гликопротеин, зависящий от 
витамина К. Этот белок выступает 
в качестве кофактора другого протеина – 
PC – сериновой протеазы, которая инак-
тивирует факторы Va и VIIIa. Белок PS 
усиливает действие PC-опосредованной 
инактивации фактора Va, способствуя 
его связыванию с отрицательно заря-
женными фосфолипидами и впослед-
ствии увеличивая скорость расщепления 
фактора Va (рис. 1) [1]. 

Дефицит PS может быть наследствен-
ным и приобретенным. Наследственный 
дефицит PS, вызванный мутацией/
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Abstract 
Background. In available foreign publications, there is evidence of a high incidence of mortality in the development of septic conditions 
in children in case of deficiency of factors in the natural anticoagulant system. It is known that deficiency of factors in the anticoagulant 
system can be congenital and acquired. Congenital deficiency is quite rare, and acquired deficiency can be observed against the back-
ground of inflammatory reactions in chronic, infectious diseases, oncopathology. Of particular concern is the lack of proper attention to 
patients of children's age category, the clinical picture of thrombosis in which may be erased. At the same time, it is in children that timely 
diagnosis and prevention, as well as identifying the presence of a risk of such events, can play a key role in preventing disability. Severe 
complications of physiological anticoagulant deficiency are thrombotic events and skin necrosis. The presented clinical case describes 
an episode of acquired protein S deficiency in a child.
Objective. To analyse a diagnostically complex clinical case from real medical practice in order to draw attention to the problem of acquired 
physiological anticoagulant deficiency against the background of bacterial complications after viral infection in children.
Materials and methods. The article describes a clinical case of acquired deficiency of the anti-clotting system factor complicated by the 
development of DIC, skin necrosis and venous thrombosis of the lower limbs after a viral infection in a young child. The peculiarity of this 
case is the debut of the disease with skin lesions of the extremities against the background of the development of disorders in the platelet 
and plasma links of haemostasis with a developing deficiency of components of the plasma link of haemostasis. To establish the diagnosis, 
the patient underwent an in-depth study of the haemostasis system to clarify the deficiency of factors of the natural anticoagulant system 
(protein C, protein S, antithrombin III).
Conclusion. This clinical observation shows the importance of careful history taking and the necessity of timely examination of the patient 
when bacterial complications develop after a viral infection. The clinical case also demonstrates the importance of multidisciplinary 
approach and continuity between doctors of different specialities in the diagnosis of severe disorders of coagulation and anti-coagulation 
systems, which contributes to adequate assessment of the detected disorders, prediction of the risk of possible complications (haemor-
rhagic and thrombotic syndromes), and preservation of patients' quality of life.
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делецией в гене PROS1, является ауто-
сомно-доминантным. Это означает, что 
ребенок, который наследует только один 
мутантный ген PROS1, имеет повышен-
ную вероятность развития симптомов 
дефицита PS (склонность к образованию 
тромбов) [2]. 

Выделяют три типа дефицита PS: тип 
I — низкий уровень как свободного, так 
и общего PS; тип II — снижение функ-
циональной активности PS на фоне 
нормального уровня и свободного, 
и общего белка (качественный дефект); 
тип III — низкий уровень свободного, 
но нормальное содержание общего 
PS [3, 4].

Приобретенный дефицит может быть 
вызван различными факторами: из-за 
нарушения работы печени, дефицита 
витамина К, использования препара-
тов — антагонистов витамина К, при 
инфекции различной этиологии, вос-
палении, нефротическом синдроме, 
приеме гормональных препаратов, 
злокачественных новообразованиях, 
химиотерапии [5]. PS является важным 
защитником в контроле образования 
тромбина и фибринолиза [6].

Известно, что у новорож денных 
наблюдается физиологическое сниже-
ние уровня PS, а к 6-10 месяцам жизни 
его значения достигают уровня взрос-
лого человека. 

Одним из жизнеугрожающих ослож-
нений дефицита факторов противо-
свертывающей системы является 
фульминантная пурпура (ФП), которая 
сопровождается развитием тромбозов 
мелких сосудов кожи и мягких тканей. 
При этом могут развиваться геморра-
гические некрозы конечностей [7]. При 
отсутствии своевременного и адекват-
ного лечения ФП имеет быстропрогрес-
сирующее течение и сопровождается 

высокой летальностью за счет развития 
синдрома диссеминированного внутри-
сосудистого свертывания и полиорган-
ной недостаточности [8].

Выделяют три формы ФП – неона-
тальную, идиопатическую и острую 
инфекционную. Последняя возникает 
на фоне тяжелых бактериальных или 
вирусных инфекций и является самой 
распространенной. При этой форме 
ФП возникает дисбаланс естествен-
ных анти- и прокоагулянтов, обуслов-
ленный воздействием бактериальных 
эндотоксинов на клетки эндотелия 
сосудов, в результате чего уменьшается 
уровень PS, PC и AIII. Острая инфек-
ционная ФП встречается в 10-20% 
случаев у пациентов с менингококце-
мией. Следует отметить, что Neisseria 
meningitidis и Streptococcus pneumoniae 
являются наиболее распространен-
ными бактериальными триггерами, 
вызывающими острую инфекцион-
ную ФП. Реже ФП может возникать 
на фоне заболеваний, вызванных стреп-
тококками группы А и В, Staphylococcus 
aureus, Haemophilus influenzae, Plasmodium 
falciparum и другими [9, 10]. Среди вирус-
ных триггеров ФП следует отметить 
представителей семейства герпесвиру-
сов (например, Varicella zoster). Наиболее 
редкой формой является идиопатиче-
ская ФП, ее точная распространенность 
неизвестна. 

Диагностика ФП в ряде случаев 
затруднительна. Необходимо прове-
дение дифференциального диагноза 
с такими заболеваниями, как варфа-
риновый некроз, менингококцемия, 
некротизирующий фасциит, тром-
ботическая тромбоцитопеническая 
пурпура, синдром токсического шока, 
тромбофлебит, васкулит и ряд других. 
Диагностика ФП требует мультидис-

Рис. 1. Протеины C и S и их взаимодействие [предоставлено авторами] / Protein C 
and S and their interaction [provided by the authors]

Витамин К
Фактор Va

Фактор VIIIa

Протеин S

Протеин S + Тромбомодулин Активированный протеин S

циплинарного подхода и привлечения 
широкого круга специалистов (гемато-
лога, гемостазиолога, инфекциониста, 
хирурга и других). 

Клинический случай
Пациент М., мальчик, 3,5 лет, посту-

пил в детское отделение с жалобами 
на «оттопыривание» левой ушной рако-
вины, покраснение и отек в заушной 
области слева, боль в левом ухе, повы-
шение температуры тела до 38,5 ◦С. 

Анамнез заболевания: болен 5-6 сутки. 
Заболевание началось с подъема тем-
пературы до 39 ◦С, клиники ринита. 
Получал симптоматическое лечение 
амбулаторно, клиника ринита купиро-
валась, однако фебрильная лихорадка 
сохранялась. За день до госпитализации 
появилась боль в левом ухе, на следую-
щий день возникло покраснение и отек 
в заушной области слева, «оттопыри-
вание» левой ушной раковины, в связи 
с чем ребенок был госпитализирован.

Фармакологический анамнез: амбу-
латорно для купирования лихорадки 
применялся парацетамол (рекомен-
дуемые суточные дозы препарата пре-
вышены не были), для лечения острой 
респираторной вирусной инфекции 
(ОРВИ) – свечи с интерфероном альфа-
2b человеческим рекомбинантным per 
rectum в течение 4 дней, местно – ушные 
капли с феназоном и лидокаином. 

Анамнез жизни: редкие ОРВИ. Травм 
и операций не было.

На момент поступления состояние 
средней степени тяжести. Температура 
тела 38,5 ◦С. Status localis: левая ушная 
раковина оттопырена. Пальпация 
зау шной области слева у меренно 
болезненна. Кожа в заушной области 
розовая, мягкие ткани инфильтри-
рованы, переходная складка сглаже-
на. При пальпации флюктуации нет. 
Барабанная перепонка гиперемирова-
на, инфильтрирована. 

По данным мультиспиральной ком-
пьютерной томографии головного мозга 
патологического процесса в веществе 
головного мозга не выявлено. Тотальное 
снижение пневмотизации ячеек пира-
мидок височных костей с обеих сторон. 
Отек клетчатки околоушной области 
слева. 

В клиническом анализе крови выявлен 
лейкоцитоз (17,9 × 109/л), с нейтрофи-
лезом (нейтрофилы 13,5 × 109/л). В био-
химическом анализе крови – повыше-
ние уровня С-реактивного белка (СРБ) 
до 166,6 мг/л (РИ 0-5 мг/л), остальные 
показатели в пределах референсных 
интервалов (РИ). Назначена антибак-
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териальная терапия (меропенем – 20 мг/
кг в сутки внутривенно).

На следующий день состояние без 
отрицательной динамики, не лихора-
дил. Вечером того же дня мама ребен-
ка обратилась к дежурному врачу с 
жалобами на появление синяка на ноге 
у ребенка и его беспокойное поведе-
ние. Объективно: на правой голени, 
в области коленного сустава – геморра-
гические элементы до 2,5 см в диаметре 
(рис. 2). Изначально, со слов матери, 
после обеда появился единичный синяк 
на левой голени диаметром около 1,5 см, 
окруженный зоной неяркой гиперемии. 
Ребенок осмотрен врачом. По данным 
биохимии крови установлено повыше-
ние уровня СРБ до 154,4 мг/л (РИ – 0-5 
мг/л), антистрептолизина-О – до 539 
МЕ/мл (РИ < 200 МЕ/мл). Тест на про-
кальцитонин – отрицательный. В коагу-
лограмме – гиперкоагуляция: протром-
биновое время – 11,1 сек (РИ – 13-14,8); 
активированное частичное тромбопла-
стиновое время (АЧТВ) – 26 сек (РИ – 
28,6-35,8), D-димер > 20,0 мкг/л (РИ – 
0-0,44 мкг/л). Выполнен экспресс-тест 
на SARS-CoV-2 (Ag-ИМБИАН-ИХА), 
результат отрицательный. 

Через 2 часа при осмотре выявлена 
отрицательная динамика в виде даль-
нейшего увеличения количества гемор-
рагических элементов (до 5 штук) и их 
площади (до 10 см2). Ночью отмечена 
отрицательная динамика – геморрагиче-
ский элемент в области левой голени стал 
разлитым, на всю переднюю поверхность 

Рис. 2. Первичный геморрагический 
элемент [предоставлено авторами] / 
Primary hemorrhagic element [provided 
by the authors]

Рис. 4. Участки некрозов кожных 
покровов на 10-е сутки (левая 
голень) [предоставлено авторами] / 
Areas of skin necrosis on the 10th day 
(left shin) [provided by the authors]

Рис. 3. Геморрагические элементы 
в области левой голени с 
распространением на голеностопный 
сустав и на тыльной поверхности 
левой кисти [предоставлено 
авторами] / Hemorrhagic elements in 
the area of the left shin with spread to the 
ankle joint and on the dorsum of the left 
hand[provided by the authors]

левой голени, и распространился на голе-
ностопный сустав. Левая голень синюш-
но-багрового цвета, холодная на ощупь 
(рис. 3). Движения в коленных, голено-
стопных суставах ограничены из-за боле-
вого синдрома, ребенок на ноги не встает. 
Появились геморрагические элементы на 
тыльной поверхности левой кисти. 

Ребенок переведен в отделение ре-
анимации и интенсивной терапии, при 
этом данных за острую неврологиче-
скую патологию, острую аллергическую 
реакцию, патологию крови на момент 
осмотра не выявлено. 

Учитывая молниеносный характер 
появления и распространения элемен-

Таблица 1
Коагулограмма, исследование агрегации тромбоцитов от 11.08.2022 г. [таблица 
составлена авторами] / Coagulogram, platelet aggregation study dated 08/11/2022 
[table compiled by the authors]

Показатель Результат Референтные значения

Протромбин по Квику, % 51 70,0-120,0

Протромбиновое время, с 21,2 13,0-14,8

Международное нормализованное 
отношение

1,6 0,9-1,1

АЧТВ, с 41 28,6-35,8

Тромбиновое время, с 92,6 14,0-21,0

Фибриноген, г/л 0,6 1,62-4,01

D-димер, мкг/мл > 20 0,09-0,53

AIII, % 127 101,0-131,0

PC, % 82 65,0-127,0

PS, % 10 63,0-120,0

Фактор Виллебранда, % 221 62,0-109,0

Фибрин-мономер, мкг/мл 61,69 1,65-5,08

Агрегация тромбоцитов

Тромбин-активирующий пептид (тест) 31 73,0-97,0

АДФ (тест) 16 54,0-77,0

Арахидоновая кислота (тест) 31 81,0-89,0

Ристоцетин (тест) 39 61,0-108,0

Коллаген (тест) 25 73,0- 97,0
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тов на коже, наличие у ребенка острого 
среднего отита с мастоидальной реак-
цией, лейкоцитоза со сдвигом лейкоци-
тарной формулы влево, значительного 
повышения уровня СРБ (> 150 мг/л), 
проводилась дифференциальная диа-
гностика с септическим процессом, 
менингитом и менингококцемией. 
Выполнена спинномозговая пунк-
ция – ликвор без патологии (цитоз – 
3 клетки/мм3). Проведено дуплексное 
сканирование сосудов нижних конеч-
ностей – данных за тромбоз вен нижних 
конечностей не получено, артерии без 
патологии.

В дальнейшем ребенок был про-
консультирован гематологом, реко-
мендован перечень обследований: 
фибрин-мономер, AIII, PC, фактор 
Виллебранда, PS, агрегация тромбо-
цитов с аденозиндифосфорной кисло-
той (АДФ), коллагеном, ристоцетином. 
Антибактериальная терапия продол-
жена меропенемом 20 мг/кг, то есть 
340 мг 3 раза в сутки внутривенно, 
введен преднизолон 9 мг в 18 часов, 
в 24 часа – 20 мг (суточная доза за 
10.08.2022 – 1,7 мг/кг/сутки).

На следующие сутки лихорадки не 
отмечалось, однако сохранялось тяже-
лое состояние по основному заболева-
нию. В коагулограмме – выраженная 
гипофибриногенемия (фибриноген – 
0,6 г/л), повышение уровня D-димера > 
20 мкг/л, фибрин-мономера, гипокоагу-
ляция по внешнему и внутреннему пути 
свертывания. Установлен выраженный 
дефицит PS – 10% (РИ – 63-120%). 

Выявлена гипоагрегация тромбоци-
тов со всеми индукторами (тромбин, 
АДФ, арахидоновая кислота). Данные 
коагулограммы и результатов агрегации 
тромбоцитов представлены в табл. 1. 

Проведено обследование: ультразвуко-
вое исследование (УЗИ) органов брюш-
ной полости – незначительная гепато- 
и спленомегалия. При эхокардиоско-
пии патологии не выявлено. Проведено 
дуплексное сканирование артерий 
и вен нижних конечностей – сегмен-
тарный тромбоз единичного прито-
ка большой подкожной вены (БПВ) 
по медиальной поверхности в верхней 
трети голени справа. Остальные вены 
на момент осмотра проходимы, сжима-
емы. Патологии артерий не выявлено.

Со стороны левого уха, мягких тканей 
левой заушной области – положитель-
ная динамика. 

С учетом данных динамики клини-
ческой картины и лабораторно-инстру-
ментального обследования проведена 
коррекция терапии: преднизолон – 
36 мг/сутки (~2 мг/кг/сутки внутри-
венно струйно), свежезамороженная 
плазма 170 мл (10 мл/кг внутривенно 
капельно), криопреципитат – 1 доза 
на 5 кг массы тела (3 ЕД) внутривенно 
струйно, менадион (8 мг/сутки внутри-
венно капельно), этамзилат натрия – 
12,5%, 0,5 мл (62,5 мг) × 4 раза в сутки, 
эноксапарин натрия (100 МЕ) 1 мг/
кг 2 раза в сутки подкожно (макси-
мально – 17 мг/сут), меропенем – 
20 мг/кг, то есть 340 мг 3 раза в сутки 
внутривенно струйно.

Рис. 5. Раневая поверхность 
в области левой голени, май 2023 г.
[предоставлено авторами] / Wound 
surface in the left shin area, May 2023 
[provided by the authors]

Рис. 6. Раневая поверхность 
подколенной области правой 
нижней конечности, май 2023 г. 
[предоставлено авторами] / Wound 
surface of the popliteal region of the 
right lower limb, May 2023 [provided by 
the authors]

На 3-и сутки пребывания в стациона-
ре при дуплексном сканировании арте-
рий и вен нижних конечностей выяв-
лен окклюзивный тромбоз единичного 
притока БПВ правой голени, притока 
БПВ левой голени. Остальные вены 
на момент осмотра проходимы, сжима-
емы. Патологии артерий не выявлено.

Доза свежезамороженной плазмы уве-
личена до 30 мг/кг/сутки (250 мл 2 раза 
в сутки) внутривенно капельно.

Status localis: множественные очаги 
геморрагического пропитывания, нахо-
дящиеся на тыльной поверхности левой 
кисти, медиальной части правой подко-
ленной ямки, медиальной и латераль-
ной поверхностях левой голени с пере-
ходом на тыльную поверхность стопы, 
а также в нижней трети левой голени. 
Наблюдается отечность левой голени 
за счет разлитого очага. Пальпаторно – 
пульсация на конечностях сохранена.

УЗИ сосудов нижней и верхней полых 
вен – без отклонений. Дуплексное ска-
нирование вен нижних конечностей: 
приток БПВ справа не визуализируется, 
кровоток не определяется. 

Выставлен диагноз: D68.5. ФП. 
Приобретенный дефицит PS. Вторичная 
коагулопатия. Тромбоз вен нижних 
конечностей.

Проведена коррек ция терапии: 
замена меропенема на цефтриаксон 
с сульбактамом – 60 мг/кг внутривен-
но каждые 12 часов (замена антибио-
тика произведена в связи с переводом 
в другую медицинскую организацию); 
пентоксифиллин – 100 мг внутривен-
но 1 раз в сутки, далтепарин натрия – 
2500 МЕ подкожно 2 раза в сутки, мена-
дион натрия бисульфит – 10 мг внутри-
венно 1 раз в сутки. 

На фоне проводимого лечения рас-
пространение некроза на конечностях 
прекратилось, гиперемия и отек умень-
шились на 10-е сутки от манифестации, 
на раневых поверхностях появился 
струп. Заживление – с положительной 
динамикой (рис. 4).

Пациент был выписан в удовлетво-
рительном состоянии на 13-е сутки 
после начала развития эпизода пурпуры 
с рекомендациями продолжить тера-
пию низкомолекулярным гепарином до 
6 месяцев под наблюдение гематолога 
по месту жительства. Заживление ран 
проходило удовлетворительно. 

В мае 2023 г. пациенту проведено 
обследование в динамике. Данные 
расширенного исследования коагуло-
граммы: протромбин по Квику – 90%, 
протромбиновое время – 14,5 с, между-
народное нормализованное отноше-
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ние – 1,05, АЧТВ – 35,1 с, тромбиновое 
время – 17,7 с, фибриноген – 3,58 г/л, 
D-димер – 0,49 мкг/мл, AIII – 120%, 
PC – 92%, PS – 80%, фактор Вилле-
бранда – 171%. Исследование агрегации 
тромбоцитов: тромбин-активирующий 
пептид-тест – 94U, АДФ-тест – 80U, 
тест с арахидоновой кислотой – 108U, 
ристоцетин-тест – 96U, коллаген-тест – 
113U. 

При молекулярно-генетическом 
исследовании обнаружена мутация 
в гене V фактора (мутация Лейден) 
R534Q G > A (гетерозигота), а также 
полиморфизм в гене коагуляции – 
в гене фибриногена FGB455 G > A (гете-
розигота). При дуплексном сканиро-
вании вен конечностей патологии не 
обнаружено. При объективном осмотре 
кожа обычной окраски, видны неболь-
шие рубцы после заживления участков 
некроза, функция конечности сохра-
нена (рис. 5-6). Самочувствие ребенка 
удовлетворительное. По результатам 
обследования родителей патологии 
в генах коагуляции и в коагулограмме 
не установлено. 

Обсуждение
Дефицит белков противосверты-

вающей системы может осложнить-
ся тяжелым тромбогеморрагическим 
синдромом. Приобретенный дефицит 
PS, осложненный ФП и тромбозом вен, 
является редким состоянием. Лечение 
ФП заключается в максимально раннем 
начале и включает в себя следующий 
комплекс мероприятий: заместительная 
терапия (свежезамороженная плазма, 
криопреципитат и пр.); антикоагу-
лянтная терапия (низкомолекулярные 
гепарины); симптоматическая терапия; 
хирургическое лечение местных про-
явлений (некрэктомия); лабораторный 
контроль; при наследственном дефици-
те – пожизненная антикоагулянтная и 
заместительная терапия [11].

 В описанном клиническом случае 
речь идет об идиопатической ФП, раз-
вившейся через неделю после нача-
ла ОРВИ. При этом инфекционный 
процесс, вероятно, стал триггером, 
запустившим образование перекрест-
но-реагирующих антител к PS, что 
в итоге привело к дефициту этого есте-
ственного антикоагулянта. В процес-
се обследования ребенка выявлены 
нарушения в генах коагуляции: гете-
розиготная мутация в гене FV (Лейден) 
R534Q G > A и гетерозиготная мутация 
в гене F (фибриногена) FGB455 G > A. 
Выявленные изменения в генах способ-
ны приводить к повышенному риску 

тромбофилии, даже при гетерозигот-
ной форме, причем сочетание поли-
морфизмов многократно увеличивает 
риск развития тромбозов. Именно этот 
факт и послужил основным моментом 
для развития патогенетического круга 
у данного ребенка. 

В мировой литературе описано всего 
чуть более 50 случаев ФП с дефицитом 
PS, во время и после герпесвирусных 
инфекций у детей (в частности, ветря-
ной оспы и инфекции, вызванной виру-
сом герпеса 6-го типа) [12-15]. 

В литературе имеются данные о пяти 
случаях развития идиопатической ФП 
в Великобритании. В каждом слу-
чае заболевание дебютировало через 
7-10 дней после начала провоцирую-
щей инфекции, с быстро прогрессиру-
ющей пурпурой, приведшей к разви-
тию обширных участков некроза кожи. 
Заболевание осложнялось нарушени-
ем перфузии конечностей или пальцев 
(у 2 пациентов), периферической ган-
греной, приведшей к ампутации выше 
колена (у одного пациента), и дисфунк-
цией основных органов, вызванной 
тромбоэмболическими осложнениями, 
затрагивающими легкие (у 2 пациен-
тов), сердце (у 1 пациента) или почки 
(у 1 пациента). Уровни PS практически 
не определялись на момент поступле-
ния и не изменялись в ответ на введение 
свежезамороженной плазмы, несмотря 
на коррекцию других прокоагулянт-
ных и антикоагулянтных факторов. 
У всех пятерых детей были обнаружены 
аутоантитела классов IgM и IgG к PS, 
которые сохранялись в течение менее 
3 месяцев после манифестации забо-
левания. Снижение концентрации 
антител к PS, (IgG) сопровождалось 
нормализацией уровня данного анти-
коагулянта [16].

В описанном нами случае определение 
антител классов IgM и IgG не проводи-
лось, уровень PS у ребенка нормализо-
вался через 1,5 месяца после манифеста-
ции ФП.

У нашего пациента при молекулярно-
генетическом исследовании обнаруже-
на мутация в гене V фактора (мутация 
Лейдена) R534Q G > A (гетерозигота), 
а также полиморфизм в гене коагуля-
ции – гене фибриногена FGB455 G > A 
(гетерозигота).

В представленном клиническом слу-
чае пусковым инфекционным агентом, 
вероятно, является стрептококк, так как 
имеются данные о повышении в анализе 
крови уровня антистрептолизина-О – 
539 МЕ/мл (РИ < 200). В свою очередь 
наличие выявленной мутации Лейдена 

является отягощающим фактором раз-
вития тромботических событий у дан-
ного ребенка. В свете представленного 
клинического случая следует подчер-
кнуть слаженность, оперативность 
и преемственность оказания медицин-
ской помощи ребенку. К сожалению, 
редкость развития этого жизнеугрожа-
ющего состояния и недостаток знаний 
о клинике ФП у большинства врачей 
затрудняют своевременную постанов-
ку диагноза и назначение адекватного 
лечения. Важно отметить, что своевре-
менно установленный правильный диа-
гноз и корректное вовремя назначенное 
лечение ФП, направленное на снижение 
активности тромбообразования на фоне 
проводимой заместительной терапии, 
позволили остановить прогрессирова-
ние тромбозов, ограничить зоны фор-
мирования некрозов и сохранить жизнь 
и здоровье пациента. На наш взгляд, 
крайне важной является возможность 
быстрого консультирования пациентов 
с подозрением на ФП специалистами 
в области патологии гемостаза. 
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