
Êëàññèôèêàöèÿ òðîìáîöèòîïàòèé è äèñôóíêöèé 
òðîìáîöèòîâ (Ç.Ñ.Áàðêàãàí)

À. Íàñëåäñòâåííûå è âðîæäåííûå ôîðìû
I. Îñíîâíûå ïàòîãåíåòè÷åñêèå ãðóïïû

1. Ñâÿçàííûå ñ ìåìáðàííûìè àíîìàëèÿìè (âñå âàðèàíòû òðîìáîàñòåíèè Ãëàíöìàíà, ýññåíöèàëüíàÿ 
àòðîìáèÿ, àíîìàëèÿ Áåðíàðà-Ñóëüå è äð.).
2. Âíóòðèêëåòî÷íûå àíîìàëèè:

     à) áîëåçíè íåäîñòàòî÷íîãî ïóëà õðàíåíèÿ:
-äåôèöèò ïëîòíûõ (áåçáåëêîâûõ) ãðàíóë (áîëåçíü Õåðæìàíñêîãî-Ïóäëàêà, ÒÀÐ-ñèíäðîì è 
äð.);
-äåôèöèò á-ãðàíóë (áåëêîâûõ) - ñèíäðîì ñåðûõ òðîìáîöèòîâ è äð.;

     á) íàðóøåíèå ðåàêöèè âûñâîáîæäåíèÿ ãðàíóë è èõ êîìïîíåíòîâ:
- äåôèöèò öèêëîîêñèãåíàçû;
- äåôèöèò òðîìáîêñàí-ñèíòåòàçû;
- äðóãèå ïàòîãåíåòè÷åñêèå ôîðìû.

3. Ñìåøàííûå òðîìáîöèòàðíûå íàðóøåíèÿ (àíîìàëèè Ìåÿ-Õåããëèíà, Âèñêîòòà-Îëäðè÷à è äð.).
4. Äèñôóíêöèè ïëàçìåííîãî ãåíåçà:
     à) äåôèöèò è àíîìàëèè ôàêòîðà Âèëëåáðàíäà;
     á) àôèáðèíîãåíåìèÿ;

     â) äðóãèå ïëàçìåííûå íàðóøåíèÿ (ñèíäðîì Áàðòåðà è äð.).
5. Íàðóøåíèÿ âçàèìîäåéñòâèÿ ñ êîëëàãåíîì è ñóáýíäîòåëèåì:
     à) ïëàçìåííîãî ãåíåçà - áîëåçíü Âèëëåáðàíäà;
     á) àíîìàëèè êîëëàãåíà - áîëåçíü Ýëëåðñà-Äàíëî è äðóãèå ìåçåíõèìàëüíûå äèñïëàçèè.

II.Ôóíêöèîíàëüíî-ìîðôîëîãè÷åñêèå ôîðìû
1. Ôîðìû ñ ïðåèìóùåñòâåííûì íàðóøåíèåì àãðåãàöèîííîé ôóíêöèè è ñîõðàíåííîé ðåàêöèåé 
âûñâîáîæäåíèÿ:

     à) ñ ðàçâåðíóòûì íàðóøåíèåì àãðåãàöèîííîé ôóíêöèè:
- òðîìáîöèòîàñòåíèÿ (òðîìáîàñòåíèÿ) Ãëàíöìàíà I è II òèïîâ (ìîëåêóëÿðíûé ìàðêåð: 

îòñóòñòâèå â ìåìáðàíå ãëèêîïðîòåèíà ñ ìîë. ìàññîé 135000);
- ýññåíöèàëüíàÿ àòðîìáèÿ I òèïà (äèçàãðåãàöèîííàÿ òðîìáîöèòîïàòèÿ ðàçâåðíóòîãî òèïà áåç 

äåôèöèòà ãëèêîïðîòåèíà ñ ìîë. ìàññîé 135000);
- ôîðìû ñ îñëàáëåíèåì ðåàêöèè íà òðîìáîêñàí À2;
- äðóãèå ôîðìû;

     á) ïàðöèàëüíûå äèçàãðåãàöèîííûå òðîìáîöèòîïàòèè;
- ñ èçîëèðîâàííûì íàðóøåíèåì êîëëàãåíàãðåãàöèè áåç ìàêðîöèòîçà è äðóãèõ íàðóøåíèé;
- àíîìàëèè Ìåÿ-Õåãëèíà;
- ôîðìû ñ èçîëèðîâàííûì íàðóøåíèåì ÀÄÔ- è/èëè òðîìáèíàãðåãàöèè;
- àíîìàëèÿ Ïèðñîí-Ñòîáà;
- ïðè íàñëåäñòâåííîé àôèáðèíîãåíåìèè;
- äðóãèå ôîðìû.

2. Ôîðìû ñ íàðóøåíèåì ðåàêöèè âûñâîáîæäåíèÿ è îòñóòñòâèåì âòîðîé âîëíû àãðåãàöèè - 
àñïèðèíîïîäîáíûé ñèíäðîì, ýññåíöèàëüíàÿ àòðîìáèÿ II òèïà è äð.
3. Áîëåçíè íåäîñòàòî÷íîãî ïóëà õðàíåíèÿ (äåôèöèò ãðàíóë è èõ êîìïîíåíòîâ) ñ îòñóòñòâèåì âòîðîé 
âîëíû àãðåãàöèè:
     à) ñ íåäîñòàòêîì ïëîòíûõ òåëåö I òèïà è èõ êîìïîíåíòîâ - ÀÄÔ, ñåðîòîíèíà, àäðåíàëèíà:

-ñ àëüáèíèçìîì (ñèíäðîì Õåðæìàíñêîãî-Ïóäëàêà è äð.);
-ñ àïëàçèåé ëó÷åâîé êîñòè;
-ïðè ñèíäðîìå ×åäèàêà-Õèãàñè;
-ôîðìû áåç àëüáèíèçìà è àíîìàëèé ñêåëåòà;

     á) ñ íåäîñòàòêîì ïëîòíûõ òåëåö II òèïà (á-ãðàíóë è èõ êîìïîíåíòîâ - ôàêòîðà 4 
(àíòèãåïàðèíîâîãî) è åãî íîñèòåëÿ, â-òðîìáîãëîáóëèíà, ðîñòîâîãî ôàêòîðà - ñèíäðîì ñåðûõ 
òðîìáîöèòîâ è äð.];

     â) ñ èçîëèðîâàííûì íàðóøåíèåì õðàíåíèÿ ëèçîñîì è êèñëûõ ãèäðîëàç.



4. Ôîðìû ñ ïðåèìóùåñòâåííûì íàðóøåíèåì àäãåçèè òðîìáîöèòîâ ê êîëëàãåíó è ñòåêëó (áåç 
çàêîíîìåðíîãî íàðóøåíèÿ ôèçèîëîãè÷åñêèõ âèäîâ àäãåçèè):
ôîðìû ñ íàðóøåííîé àãðåãàöèåé íà ðèñòîìèöèí;
     à) ïëàçìåííîãî ãåíåçà - áîëåçíü Âèëëåáðàíäà (îñíîâíàÿ ôîðìà), îáóñëîâëåííàÿ ïàðåçîì ñèíòåçà 
ôàêòîðà Âèëëåáðàíäà, è íåêîòîðûå àíîìàëüíûå ôîðìû);
     á) äèñïëàñòè÷åñêîãî òðîìáîöèòàðíîãî ãåíåçà - ìàêðîöèòàðíàÿ òðîìáîöèòîäèñòðîôèÿ Áåðíàðà-Ñóëüå, 
òðîìáîöèòàðíûé ïñåâäîâèëëåáðàíäîâñêèé ñèíäðîì;
     â) ïëàçìåííî-ïëàñòèíî÷íîãî ãåíåçà  ñèíäðîì Âèëëåáðàíäà-Þðãåíñà, III âèä áîëåçíè Âèëëåáðàíäà;
ôîðìû ñ íîðìàëüíîé ðèñòîìèöèíàãðåãàöèåé:
     ã) íåêîòîðûå ìîëåêóëÿðíûå âàðèàíòû áîëåçíè Âèëëåáðàíäà;
     ä) ôîðìû ñ èçîëèðîâàííûì íàðóøåíèåì àäãåçèè òðîìáîöèòîâ ê êîëëàãåíû.
5. Ôîðìû ñ äåôèöèòîì è ñíèæåíèåì äîñòóïíîñòè ôàêòîðà 3 (áåç ñóùåñòâåííîãî íàðóøåíèÿ àäãåçèâíî-
àãðåãàöèîííîé ôóíêöèè):
     à) ñ ãåíåòè÷åñêè îáóñëîâëåííûì äåôèöèòîì ôàêòîðà 3 - âðîæäåííûå äåôèöèòíûå òðîìáîïàòèè ïî 
Áîóå è Îâåíó;
     á) ñ íàðóøåíèåì äîñòóïíîñòè (îñâîáîæäåíèÿ) ôàêòîðà 3 ïðè àäãåçèè è àãðåãàöèè - ôóíêöèîíàëüíûå 
òðîìáîïàòèè ïî Áîóå è Îâåíó.
6. Ñëîæíûå àíîìàëèè è äèñôóíêöèè òðîìáîöèòîâ, ñî÷åòàþùèåñÿ ñ äðóãèìè ãåíåòè÷åñêèìè äåôåêòàìè:
     à) ïðè èììóííûõ íàðóøåíèÿõ - ñèíäðîì Âèñêîòòà-Îëäðè÷à (ñ ìèêðîòðîìáîöèòîïåíèåé);
     á) ïðè ôåðìåíòîïàòèÿõ - ãëèêîãåíîçû I è II òèïà è äð.;
     â) ïðè äèñïëàçèÿõ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè (ñèíäðîì Ýëåðñà-Äàíëî, Ìàðôàíà è äð.);
     ã) ïðè âðîæäåííûõ ïîðîêàõ ñåðäöà (ñì. òàêæå ôîðìû 1 è Çà).
7. Íåäîñòàòî÷íî èäåíòèôèöèðîâàííûå ôîðìû:
     à) ñðåäèçåìíîìîðñêàÿ ìàêðîòðîìáîöèòîïàòè÷åñêàÿ òðîìáîöèòîïåíèÿ ñ âðîæäåííûìè íåôðèòîì è 
ãëóõîòîé;
     á) òðîìáîöèòîïåíè÷åñêàÿ òðîìáîöèòîàñòåíèÿ;
äðóãèå ôîðìû.

Á. Ïðèîáðåòåííûå òðîìáîöèòîïàòèè

1. Ïðè ãåìîáëàñòîçàõ:
     à) äèçàãðåãàöèîííûå ãèïîðåãåíåðàòîðíûå;
     á) ôîðìû ïîòðåáëåíèÿ (ïðè ðàçâèòèè ÄÂÑ-ñèíäðîìà);
     â) ñìåøàííîãî òèïà.
2. Ïðè ìèåëîïðîëèôåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèÿõ è ýññåíöèàëüíîé òðîìáîöèòåìèè.3. Ïðè Â12-äåôèöèòíîé 
àíåìèè.
4. Ïðè óðåìèè (íàðóøåíèå ÀÀÔÒ, äîñòóïíîñòè ôàêòîðà 3, ðåæå - ðåòðàêöèè ñãóñòêà).
5. Ïðè ÄÂÑ-ñèíäðîìå è àêòèâàöèè ôèáðèíîëèçà - áûñòðîå ïîòðåáëåíèå òðîìáîöèòîâ è áëîêàäà èõ 
ôóíêöèé ïðîäóêòàìè ðàñùåïëåíèÿ ôèáðèíîãåíà.
6. Ïðè öèððîçàõ, îïóõîëÿõ è ïàðàçèòàðíûõ çàáîëåâàíèÿõ ïå÷åíè (íàðóøåíèÿ ÀÀÔÒ âñëåäñòâèå 
ìåòàáîëè÷åñêèõ íàðóøåíèé, ñåêâåñòðàöèè òðîìáîöèòîâ â ïîðòàëüíîé ñèñòåìå, ïîòðåáëåíèå èõ ïðè 
ðàçâèòèè äèññèìèíèðîâàíèÿ âíóòðèñîñóäèñòîãî ñâåðòûâàíèÿ êðîâè - ÄÂÑ-ñèíäðîìà).
7. Áëîêàäà òðîìáîöèòîâ ìàêðî- è ïàðàïðîòåèíàìè (ìèåëîìíàÿ áîëåçíü, áîëåçíü Âàëüäåíñòðåìà, ìîíî- è 
ïîëèêëîíîâûå ãàììàïàòèè è äð.).
8. Ïðè öèíãå (íàðóøåíèå ÀÄÔ-àãðåãàöèè).
9. Ïðè ãîðìîíàëüíûõ íàðóøåíèÿõ - ãèïî- è äèñòðåîçàõ, ãèïîýñòðîãåíèè è äð.
10. Ëåêàðñòâåííûå è òîêñèãåííûå (ïðè ëå÷åíèè íåñòåðîèäíûìè ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíûìè ñðåäñòâàìè, 
àöåòèëñàëèöèëîâîé êèñëîòîé, ïèðàçîëîíîâûìè ïðîèçâîäíûìè, áóòàçîëèäèíàìè, áðóôåíîì 
èíäîìåòàöèíîì, â-àäðåíîáëîêàòîðàìè, äèïèðèäàìîëîì, áîëüøèìè äîçàìè ïàïàâåðèíà è íåêîòîðûìè 
àíòèáèîòèêàìè - êàðáåíèöèëëèíîì ïåíèöèëëèíîì, òðàíêâèëèçàòîðàìè, ìî÷åãîííûìè ïðåïàðàòàìè, 
íèòðîôóðàíàìè, àíòèãèñòàìèíàìè, öèòîñòàòèêàìè è äðóãèìè ñðåäñòâàìè), ïîñëå ïðèåìà àëêîãîëÿ.
11. Ïðè ëó÷åâîé áîëåçíè.
12. Ïðè ìàññèâíûõ ãåìîòðàíñôóçèÿõ, èíôóçèÿõ ðåîïîëèãëþêèíà.
13. Ïðè áîëüøèõ òðîìáîçàõ è ãèãàíòñêèõ àíãèîìàõ (òðîìáîöèòîïàòèÿ ïîòðåáëåíèÿ).
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