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Резюме
Терапевтический плазмообмен (ПО) – это процедура, которая представляет собой процесс удале-

ния большого объема плазмы с последующим замещением, при этом происходит удаление различных 
биологически активных веществ, которые оказывают патологическое воздействие на организм 
пациента. Плазмообмен при некоторых заболеваниях является одним из звеньев патогенетической 
терапии (АНКА-ассоциированный системный васкулит, антифосфолипидный синдром, синдром 
Гудпасчера, тромботическая микроангиопатия и др.), удаляя циркулирующие иммунные комплексы, 
повреждающие ткани и органы-мишени, восстанавливает нарушенную систему свертывания крови. 
В 2016 году вышли последние практические рекомендации американского общества афереза, в ко-
тором ведущие специалисты в области аферезной терапии на основании анализа многочисленных 
клинических исследований, дают врачам всех специальностей, занимающихся экстракорпоральной 
детоксикацией, четкие рекомендации по применению аферезных технологий. Также разработаны 
4 категории показаний и противопоказаний, оценивающих пользу проведения процедур афереза 
для конкретной нозологии. Внесен ряд новых заболеваний, таких как атопический (нейро) дерма-
тит (атопическая экзема), кардиальная неонатальная волчанка, энцефалопатия Хашимото, HELLP 
синдром, при которых ПО является одним из ведущих лечебных мероприятий наряду с цитоста-
тической и глюкокортикостероидой терапией. Однако остается ряд заболеваний, при котором ис-
пользование ПО остается спорным, как например сепсис, это заставляет проводить дальнейшие 
исследования в этом направлении.

Abstract
Therapeutic plasma exchange (PE) is a procedure of  removing and replacing a large volume of  

plasma with various biologically active substances that have a pathological effect on the patient. Plasma 
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exchange in some diseases is one of  the components of  pathogenetic therapy (ANCA-associated systemic 
vasculitis, antiphospholipid syndrome, Goodpasture’s syndrome, thrombotic microangiopathy, etc.). PE 
removes circulating immune complexes damaging tissues and organs and restores the coagulation system. 
In the practical recommendations of  the American Apheresis Society (2016) leading experts in the fi eld 
of  apheresis therapy, based on an analysis of  numerous clinical studies, gave clear recommendations 
to use the apheresis technologies for extracorporeal detoxifi cation. Also 4 categories of  indications and 
contraindications, assessing the benefi ts of  carrying out apheresis procedures for a specifi c nosology 
were specifi ed. A number of  new diseases have been introduced, such as atopic (neuro) dermatitis (atopic 
eczema), cardiac neonatal lupus, Hashimoto encephalopathy, HELLP syndrome, in which PE is one of  
the leading therapeutic approaches as well as cytotoxic and glucocorticosteroid therapy. However, the 
use of  plasma exchange in the treatment of  some diseases remains controversial, for example, sepsis. So 
further research is needed.

Key words: therapeutic plasma exchange, autoantibodies, immunoglobulins, coagulation factors, sepsis, multiorgan failure

Плазмаферез – термин, которым обозначают 
процедуры экстракорпорального разделения компо-
нентов крови с последующей фильтрацией плазмы. 
Фильтрацию плазмы из цельной крови осуществля-
ется двумя способами: центрифугирование или плаз-
мообмен через полупроницаемую мембрану.
При центрифугировании происходит разделение 

крови на клеточные элементы и плазму, после чего 
плазму удаляют, а клеточные элементы реинфузи-
руют пациенту, смешивая с донорской плазмой или 
другим замещающим раствором [1].
Терапевтический плазмообмен (ПО) – это про-

цедура, которая представляет собой процесс забора 
большого объема плазмы c последующим замеще-
нием. Удаление плазмы может достигать значитель-
ного объема и, если не проводится одновременное 
её замещение, то развивается гиповолемия и сосу-
дистый коллапс. При ПО происходит разделение 
компонентов крови путем фильтрации через вы-
сокопроницаемую мембрану. Кровь через поры 
в мембране разделяется на клеточные и неклеточ-
ные компоненты, при этом происходит удаление 
крупномолекулярных веществ, таких как антитела, 
иммунные комплексы, криоглобулины, легкие цепи, 
эндотоксины, липопротеины, содержащие холесте-
рин, при этом сохраняются клеточные элементы 
крови. Удаленная плазма замещается донорской 
плазмой или раствором альбумина (как правило, это 
5% раствор). Плазмаферез удаляет меньшее коли-
чество плазмы, обычно менее 15% от объема крови 
пациента, и поэтому не требует замены удаленной 
плазмы. В процессе ПО из-за разбавления плазмы 
замещающей жидкостью удаляемые вещества пол-
ностью не элиминируются. При каждом обмене 
от 1 до 1,5 литров плазмы, удаляется только 60%-
70% патологического вещества, присутствующего 
в плазме к моменту начала ПО. Эффективность про-
цедуры зависит от объема плазмы (ОП), удаленной 
по отношению к общему объёму циркулирующей 
плазмы (ОЦП), от распределения патогенного ве-
щества между внутрисосудистым и внесосудистым 
пространствами, а также скорости образования 
и распределения патологического субстрата между 

секторами. За один объем плазмы удаляется лишь 
65% патологических веществ из внутрисосудистого 
пространства. При обработке 1,5 ОП удаляется 
около 75%, а при замещении двух ОП удаляется 
около 85% патологического субстрата [2]. Пере-
распределение веществ большой молекулярной 
массы между внесосудистым и внутрисосудистым 
пространством будет происходить относительно 
медленно (от 1% до 3% в час). Таким образом, для 
удаления патологической субстанции может потре-
боваться несколько последовательно проведенных 
плазмообменов с интервалом от 24 до 48 часов. Если 
ресинтез патологического вещества происходит мед-
ленно (т.е. медленно формирующееся антитело), то 
понадобится, по меньшей мере, 5 процедур ПО в те-
чение 7-10 дней для удаления 90% первоначального 
объема патологической субстанции. Если скорость 
синтеза высокая (то есть, быстро формируя анти-
тело, компоненты комплемента), то могут потребо-
ваться дополнительные процедуры. При некоторых 
аутоиммунных заболеваниях скорость образования 
аутоантител может значительно превышать общее 
количество иммуноглобулинов. Это характерно для 
синдрома Гудпасчера, при котором отмечается бы-
стрый рост антител к гломерулярной базальной мем-
бране (анти-ГБМ) после проведенного ПО. Таким 
образом, абсолютное снижение на 70% патогенных 
аутоантител требует, по меньшей мере, 3 ОП и го-
раздо более интенсивный график лечения и при-
меняется при отсутствии эффекта от иммуносупрес-
сивной терапии [3].
Механизм действия плазмообмена основан 

на объемном удалении и замене плазмы, при ко-
тором удаляются патологические вещества, такие 
как иммуноглобулины, иммунные комплексы и ци-
токины. Предполагалось, что удаление этих веще-
ства представляют собой основной механизм дей-
ствия ПО. Однако это не объясняет отсроченное 
действие плазмообмена в некоторых случаях. До-
полнительные исследования свидетельствуют о том, 
что ПО может обладать иммуномодулирующим эф-
фектом после удаления иммуноглобулинов. При ис-
следовании in vitro выявлен эффект ПО на Т-клетки, 
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при котором отмечен сдвиг в балансе Th1/Th2 
со сдвигом к Th2/Th3, что в свою очередь приво-
дило к подавлению выработки IL-2 и IFN [4]. Про-
цедура ПО является неселективной, поэтому одно-
временно происходит удаление как нормальных, так 
и патологических компонентов плазмы. Например, 
при использовании в качестве замещающего рас-
твора – раствор альбумина снижается активность 
многих факторов свертываемости и выявляются 
патологические сдвиги в коагулограмме. Значи-
тельно снижается концентрация факторов V (FV), 
FVII, FVIII, FIX, FX и VWF [5, 6, 7]. Восстановле-
ние нормальной активности FVIII, FIX и фактора 
Виллебранда происходит не ранее чем через 4 часа 
после процедуры ПО, в то время как остальные 
факторы свертывания крови восстанавливают свою 
активность только через 24 часа после процедуры, 
например фибриноген достигает 66 % уровня от ис-
ходного только через 72 часа после процедуры [8].
Плазмообмен был впервые использован 

в 1952 году у больных с множественной миело-
мой с целью уменьшения гипервязкости крови. 
В 1970-х годах ПО стал применяться как метод 
лечения неврологических заболеваний [9, 10].
Впервые 1982 году Совет Американской медицин-

ской ассоциации по научным вопросам принял ре-
шение о систематизации показаний к плазмообмену 
и способам его проведения. Была создана экспертная 
группы из 10 специалистов по разным клиническим 
направлениям для анализа имеющихся на тот период 
времени данных об эффективности ПО.
Полученные результаты позволили выделить 

4 категории показаний/противопоказаний для каж-
дой конкретной нозологии, где использовался дан-
ный метод экстракорпоральной гемокоррекции:
I.  Состояния, когда аферез – это первая линия те-
рапии (монотерапия или в сочетании с другим 
лечением).

II.  Вторая линия терапии – либо как самостоятель-
ное лечение, либо в сочетании с другими режи-
мами лечения.

III.  Оптимальная роль аферезной терапии не уста-
новлена. Принятие решений должно быть 
индиви дуальным.

IV.  Нарушения, в которых опубликованные до-
казательства демонстрируют или предпола-
гает, что аферез является неэффективным или 
вредным.
С 1982 года по настоящее время уже выпущено 

несколько руководств по аферезной терапии, где 
на сегодняшний день имеются четко прописан-
ные положения по плазмообмену. Последнее ру-
ководство американского общества афереза издано 
в 2016 году [11]. В этом руководстве представлены 
три обязательных условия для адекватного прове-
дения ПО, чтобы плазмообмен был обоснованным 
методом лечения, необходимо соблюдать как мини-
мум одно из этих условий:

I.  удаляемое вещество имеет более высокую молеку-
лярную массу (≥15000 d), которое не может быть 
удалено другими методами экстракорпоральной 
детоксикации (гемофильтрация или диализ с вы-
соким потоком).

II.  экзогенное отравляющее вещество, требующего 
быстрого выведения из организма, что невоз-
можно при общепринятой терапии.

III.  длительно циркулирующее в организме пациента 
патологическое вещество с длительным перио-
дом полувыведения может с успехом удалено 
при ПО, что соответственно уменьшит повреж-
дающее действие на органы и ткани.
Примером последнего положения может служить 

удаление аутоантител. Естественный период полувы-
ведения иммуноглобулина G (IgG) составляет при-
близительно 21 день, а иммуносупрессивная терапия 
не может немедленно приостановить их выработку, 
что может оказаться фатальным у больных с АНКА-
ассоциированным васкулитом (ААВ) [12].
Терапевтический эффект ПО достигается путем 

восстановления реологии крови (снижение вяз-
кости), улучшение микроциркуляции, нормали-
зации функции эндотелия сосудов, эритроцитов, 
тромбоцитов, повышения оксигенации тканей, 
снижения активности аутоантител. Основными 
показаниями к плазмообмену в практике интен-
сивного терапевта, могут являются – атопический 
(нейро-) дерматит (атопическая экзема), синдром 
Стивенса-Джонсона, токсический эпидермальный 
некролиз (синдром Лайелла), АНКА-ассоцииро-
ванный системный васкулит с поражением почек, 
легких, кожи, ЦНС, системы крови (гранулематоз 
Вегенера), синдром Гудпасчера, системная красная 
волчанка, эритропоэтическая порфирия, энцефа-
лопатия Хашимото (чувствительная к стероидам эн-
цефалопатия), острая печеночная недостаточность, 
HELLP синдром, тромботическая микроангиопа-
тия (ТМА), тромботическая тромбоцитопеническая 
пурпура ТТП (болезнь Мошковиц), атипичный 
гемолитико-уремический синдром (аГУС), анти-
фосфолипидный синдром (АФС) и как его крайне 
тяжелая форма – катастрофический АФС (КАФС), 
сепсис [12].

Острая печеночная недостаточность

Острая печеночная недостаточность (ОПчН) – 
острое повреждение печени возникает под дей-
ствием гепатотоксических веществ, аутоиммунного 
гепатита, в критических состояниях, при неопласти-
ческой инфильтрации, острым синдромом Бадд-
Киари. Смертность достигает 50-90% вследствие 
острых метаболических нарушений, печеночной 
энцефалопатии и тяжелой коагулопатии. Системы 
поддержки печени включают клеточные и неклеточ-
ные методы терапии, такие как ПО, альбуминовый 
диализ, MARS (система рециркуляции молекуляр-
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ных адсорбентов), фракционированное разделение 
и адсорбция плазмы, селективная плазменно-обмен-
ная терапия. Другие новые перспективные подходы 
включают трансплантацию гепатоцитов и тканевую 
инженерию [13, 14]. ПО при ОПчН удаляет связан-
ные с альбумином токсины, а также несвязанные 
токсины, включая ароматические аминокислоты, 
аммиак, эндотоксин, индолы, меркаптаны, фенолы 
и другие факторы, которые могут быть причиной 
печеночной комы, гиперкинетического синдрома 
и снижения системного сосудистого сопротивление. 
ПО также может восстанавливать гемостаз, обеспе-
чивая факторы коагуляции и удаление активирован-
ных факторов свертывания крови, тканевого актива-
тора плазминогена, продуктов разложения фибрина 
и фибриногена. У некоторых пациентов может вос-
станавливаться функция печени при лечении ПО. 
У других пациентов в процессе лечения требуется 
трансплантация печени, и в этом случае ПО яв-
ляется подготовкой к данной операции. Недавнее 
рандомизированное контролируемое исследование 
(РКИ) у пациентов с ОПчН и печеночной энцефа-
лопатией показало, что терапия MARS и ПО/MARS 
эквивалентны в отношении клинических исходов 
(30-дневная смертность). В 2014 году Li сообщил, 
что комбинированное использование ПО, гемо-
перфузии и обычной непрерывной вено-венозной 
гемофильтрации удаляли токсичные метаболиты, 
особенно билирубин, более эффективно, чем другое 
лечение без ПО [15]. Высокообъемный плазмооб-
мен (ВОПО) – использовался для лечения ОПчН 
у 183 пациентов. Это исследование показало стати-
стически значимую общую выживаемость (58,7% 
при ВОПО) по сравнению со стандартным лечением 
(47,8%) (P<0,001) [16].
В качестве замещающего раствора предпочтение 

отдается плазме из-за умеренной или тяжелой коа-
гулопатии; однако использование альбумина также 
приемлемо.
Объем замещения: ПО: 1-1,5 ОП; ВОПО – це-

левая доза 15% идеальной массы тела. Частота: еже-
дневно до тех пор, пока не будет выполнена транс-
плантация печени или восстановление функции. 
Биохимический ответ на фоне проведения плаз-
мообмена следует оценивать на следующий день 
(или через 12 часов или более после ПО).

Синдром Гийена-Барре

Синдром Гийена-Барре (СГБ) – это острая ауто-
иммунная воспалительная полирадикулонейропа-
тия, проявляющаяся вялыми парезами, нарушениями 
чувствительности, вегетативными расстройствами.
СГБ является острой прогрессирующей парали-

тической болезнью, затрагивающей как моторные, 
так и сенсорные периферические нервы. В пато-
генезе СГБ играет огромную роль аутоиммунный 
компонент. Предшествующее инфекционное забо-

левание, такое как Campylobacter, предполагает выра-
ботку кросс-реактивных антител против различных 
ганглиозидов, включая GM1, GD1a, GalNAc-GD1a, 
GD1b, GQ1b, GD3 и GT1a, особенно в подтипах 
синдрома AMAN и Miller Fisher [17]. Осложнения 
сохраняются у 20% пациентов, причем около по-
ловины из них остаются инвалидами. Смертность 
оценивается в 3% [18]. Проведение сеансов плазмо-
обмена благоприятно воздействует на течение бо-
лезни, и несколько основных РКИ подтвердили его 
эффективность при СГБ [19].
Режим проведения ПО: 1-1,5 ОП. Частота: еже-

дневно. Замещающий раствор – плазма и возможен 
альбумин. Длительность лечения обычно составляет 
5-6 ПО, хотя некоторым пациентам может потребо-
ваться дополнительное лечение ПО [20].

Криоглобулинемия

Криоглобулины – это иммуноглобулины, кото-
рые обратимо осаждаются при низких температу-
рах. Агреганты криоглобулинов могут осаждаться 
в сосудах мелкого калибра и повреждать стенку со-
суда путем активации системы комплемента. Это 
чаще всего происходит на коже нижних конечно-
стей из-за воздействия более низких температур. 
Криоглобулинемия связана с широким спектром 
заболеваний, включая лимфопролиферативные за-
болевания, аутоиммунные нарушения и вирусные 
инфекции (например, гепатит В и С). Эти расстрой-
ства приводят к пролиферации В-клеток, возможно, 
из-за увеличения BAFF (B-клеточный фактор) или 
связанны с IgG HCV. Клиническая картина заболе-
вания включает: геморрагические высыпания раз-
личные по форме и размерам, вплоть до некроза, 
артралгию и полинейропатию [21, 22, 23]. Плазмо-
обмен эффективно удаляет криоглобулины, что под-
тверждают многочисленные РКИ, уменьшение кли-
нических проявлений болезни отмечается у 70-80% 
пациентов, получавших ПО [24, 25, 26]. ПО может 
проводиться либо самостоятельно, либо в сочета-
нии с иммуносупрессивной терапией и используется 
как в краткосрочном, так и в долгосрочном плане 
лечения.
Техника проведения ПО при криоглобулине-

мии имеет свои особенности. Рекомендуют про-
водить ПО в теплом помещении, согревая замеща-
ющий раствор, кровопроводящие магистрали, что 
препятствует осаждению криоглобулинов внутри 
сосудов.
Режим проведения ПО: 1-1,5 ОП. Частота: каж-

дые 1-3 дня. Замещающий раствор: плазма, альбу-
мин. Длительность терапии: 3-8 процедур, после 
которых проводится оценка клинического состояния 
больного и решается вопрос о необходимости про-
ведения поддерживающих процедур ПО.
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HELLP syndrome (Hemolysis, Elevated Liver 
Enzymes and Low Platelets) – 

Гемолиз, Повышение Печеночных 
Ферментов, и Низкие Тромбоциты

HELLP – это перипортальный тромбоз, микроан-
гиопатический синдром с развитием гемолиза, тром-
боцитопении и дисфункции печени. Он развивается 
обычно в 3 триместре беременности, но возможно 
его развитие и в послеродовом периоде (в 1,0-4% 
случаев). В 70-80% случаев HELLP сопровождается 
преэклампсией, артериальной гипертонией, про-
теинурией. Необходимо проводить дифференци-
альный диагноз с тромботической тромбоцито-
пенической пурпурой (ТТП), системной красной 
волчанкой, аГУС и серповидно-клеточной анемией. 
В отличие от TTП, при HELLP синдроме фак-
тор ADAMSTS-13 остается низким, но в пределах 
20-50%. Патогенез остается неясным – считается, что 
это результат эндотелиальной дисфункции и воспа-
лительного ответа, которые приводит к тромботиче-
ской микроангиопатии. Диагноз основан на наличии 
тромботической микроангиопатии – повышение 
уровня лактатдегидрогеназы (ЛДГ), непрямого би-
лирубина, тромбоцитопении, наличие шизоцитов 
в периферическом мазке крови и повышение пече-
ночных ферментов [27, 28, 29].
Режим проведения процедуры ПО: 1-1,5 ОП. Ча-

стота: Ежедневно. Замещающий раствор: Плазма. 
Длительность лечения: ПО в послеродовом HELLP 
обычно проводят до тех пор, пока количество тром-
боцитов не будет >100×109/л или нормализуется 
уровень ЛДГ.

Тромботическая микроангиопатия (ТМА)

Тромботическая микроангиопатия (ТМА) – это 
процесс, обусловленный развитием тромбоза арте-
риол ассоциированный с набуханием интимы и фи-
бриноидным некрозом стенки сосуда. В настоящее 
время классифицируются различные варианты ТМА 
в зависимости от этиологии этого синдрома.

Антифосфолипидный синдром

Антифосфолипидный синдром (АФС) является 
аутоиммунным гиперкоагуляционным состоянием, 
характеризующимся одним или несколькими эпи-
зодами венозного и/или артериального тромбоза, 
и/или акушерскими осложнениями у больных с вы-
явленными лабораторными признаками АФС – вол-
чаночным антикоагулянтом, антителами к кардиоли-
пину (АКЛ) и/или антителами к b2-гликопротеину I 
(анти-b2GPI). Катастрофический АФС (КАФС) 
определяется как остро возникшие множественные 
тромбозы микроциркулярного русла, по меньшей 
мере в трех органных системах, в течение несколь-
ких дней или недель, у пациентов с антифосфоли-

пидными антителами [30, 31]. Наиболее часто под-
вержены тромбозам мелкие сосуды почек, легких, 
мозга, сердца и кожи, хотя может произойти тромбоз 
и крупных сосудов. Общие проявления КАФС вклю-
чают почечную недостаточность, острый респира-
торный дистресс-синдром, легочную эмболию, эн-
цефалопатию, инсульт, сердечную недостаточность, 
инфаркт миокарда и некроз кожи.
Терапевтический подход имеет три четкие цели: 

лечение органных нарушений, предотвращение 
и контроль продолжающегося тромбоза и подавле-
ние избыточного производства цитокинов. Анти-
коагуляция с гепарином служит для ингибирования 
сгустка и стимулирования фибринолиза. Показано 
введения глюкокортикостероидов (ГКС) в обычной 
дозе 1000 мг метил-преднизолона в течение 3-5 дней 
для контроля аутоиммунного воспаления [32]. Ле-
чебная тактика АФС состоит в сочетание антикоа-
гулянтной терапии, ГКС с проведением ПО и введе-
нием иммуноглобулинов. TPE начинают при АФС, 
когда отсутствует ответ на антикоагулянты и ГКС. 
TPE может быть терапией первой линии у больных 
с тяжелыми проявлениями (КАФС) и микроангиопа-
тической гемолитической анемией [33]. Иммуногло-
булины следует вводить после ПО, чтобы избежать 
их удаления во время процедуры.
Режим проведения ПО: 1-1,5 ОП. Частота: еже-

дневно или через день. Замещающий раствор: 
только плазма или в сочетании с альбумином (аль-
бумин используется редко). Длительность лечения: 
ПО проводят в течение одной-трех недель. Клини-
ческая картина заболевания определят продолжи-
тельность ПО [34, 35].

Атипичный гемолитико-уремический синдром

Известно, что атипичный гемолитический уре-
мический синдром (aГУС) в основном обусловлен 
генетическими мутациями комплемента, которые 
ведут к неконтролируемой активации альтернатив-
ного пути комплемента, что приводит к поврежде-
нию эндотелиальных клеток.
В настоящее время нет четких рекомендаций 

для использования плазматерапии при аГУС. Хотя 
плазма содержит дефицитные факторы коагуля-
ции, которые отсутствуют или их недостаточно 
у пациентов с аГУС. В международной литера-
туре продолжаются споры в отношении примене-
ния ПО при данной патологии [36]. Наибольшая 
серия случаев включала девять пациентов с aГУС. 
Этим пациентам проводилось до 8 сеансов ПО. 
Из них у 5 достигнута полная ремиссия, у двоих 
частичная, один пациент умер и один переведен 
на программный гемодиализ. Авторы не находят 
никакой разницы в инфузии плазмы по сравне-
нию с ПО [11]. Однако есть работы, где описано 
использование инфузии плазмы и проведение ПО. 
Плазменный обмен и/или введение плазмы прово-
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дили эмпирически и применяли как первую линию 
борьбы с аГУСом [37, 38, 39]. ПО обычно проводили 
ежедневно, используя 1-2 ОП за сеанс у взрослых 
и 50-100 мл/кг у детей.
Как правило, ПО проводят ежедневно в начале 

заболевания, затем продолжительность и частота 
лечения определяются клинической картиной. 
Теоретическое преимущество плазмообмена над 
инфузией плазмы особенно актуально у детей, так 
как в детском возрасте имеет место риск быстрого 
прогрессирования почечной недостаточности [40]. 
Инфузия плазмы проводится ежедневно, но ее вве-
дение может быть ограничено нарушением функции 
почек и артериальной гипертонией. Положитель-
ный эффект от проводимого ПО будет проявляться 
в регрессе гемолитической анемии, тогда доза 
и частота ПО могут быть уменьшены до недельных 
или двухнедельных интервалов. Различные паци-
енты реагируют на плазма-терапию по-разному, не-
которым требуется ежедневная трансфузия плазмы 
в течение длительного времени. Ряд исследований 
показали хорошую корреляцию генотипа-фенотипа 
в ответе пациента на введение плазмы. Например, 
пациенты с аномалиями в растворимых регуляторах, 
таких как H-фактор, лучше реагируют на ПО, чем 
пациенты с аномалиями в трансмембранном регу-
ляторе CD46 [41]. Клинический прогноз больного 
с аГУС остается серьезным. Летальность в начале за-
болевания достигает 25% и у 50 % выживших не вос-
станавливается функция почек [42].

Тромботическая 
тромбоцитопеническая пурпура

Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура 
(ТТП) – это тяжелое, редко встречающееся заболе-
вание, характеризующееся следующими основными 
синдромами: микроангиопатической гемолитиче-
ской анемией, тромбоцитопенией, неврологиче-
скими нарушениями и лихорадкой [G. Neid, 1994].
В основе заболевания лежит резкое повыше-

ние агрегации тромбоцитов с образованием 
тромбо цитарных (или гиалиновых) тромбов, со-
стоящих из тромбоцитов и фактора фон Вилле-
бранда, в мелких сосудах большинства органов, 
что определяет клиническую картину заболева-
ния и тяжесть полиорганной дисфункции. В пер-
вую очередь поражаются головной мозг, почки, 
сердце, лёгкие. У больных ТТП выявлен дефицит 
металлопротеазы, уменьшающей размеры мульти-
меров фактора фон Виллебранда посредством их 
расщепления. В 1998 году у взрослых пациентов 
с приобретённой ТТП были обнаружены аутоан-
титела класса IgG, ингибирующие активность ме-
таллопротеазы. В 2001 году металлопротеаза была 
очищена и идентифицирована как ADAMTS-13 
(A Disintegrin And Metalloprotease with Thrombo 
Spondin type 1 motif). Описаны единичные случаи 

выявления антител к ADAMTS-13 класса IgA/IgM. 
При наследственной ТТП дефицит ADAMTS-13 
вызван мутацией гена ADAMTS-13, известно более 
80 мутаций.
Поскольку ТТП – это смертельное заболевание, 

характеризующееся стремительным развитием по-
лиорганной недостаточности в течение ближай-
ших 48 часов, а патогенез связан с тяжелыми нару-
шениями в системе гемостаза, основным методом 
лечения является плазмотерапия и кортикостероиды.
Плазмообмен с замещением плазмы значи-

тельно улучшает прогноз болезни (ремиссии 
на фоне ПО достигают 70-80%). Одна из гипотез 
заключается в том, что при ПО удаляются анти-
ADAMTS-13 (аутоантитела) при замене активности 
протеазы ADAMTS-13.
Режим проведения ПО: 1-1,5 ОП. Частота: еже-

дневно. Замещающий раствор: Плазма. Продолжи-
тельность и прекращение/количество процедур – 
ПО обычно проводят ежедневно до тех пор, пока 
количество тромбоцитов не станет >150×109/л, 
а уровень ЛДГ не снизится почти до нормы.

АНКА-ассоциированные системные 
васкулиты

Системные васкулиты, ассоциированные (AAВ) 
с антинейтрофильными цитоплазматическими 
антителами (АНКА), это группа заболеваний, ха-
рактеризующихся хроническим мало-иммунным 
воспалением стенки мелких и средних сосудов, по-
лиморфной клинической картиной с частым вовле-
чением легких и почек и наличием циркулирующих 
аутоантител к цитоплазме нейтрофилов (с-АНКА, 
р-АНКА).
Основными показаниями к ПО при AAВ явля-

ются экстраренальные проявления – это поражение 
легких с угрозой развития легочного кровотечения, 
цереброваскулит и быстропрогрессирующий гломе-
рулонефрит (БПГН). Наличие аутоантител АНКА 
указывает на гуморальный компонент в патогенезе 
болезни, таким образом ПО является одним из ос-
новных компонентов терапии AAВ. ПО применяют 
при всех формах AAВ, в том числе при PR3-АНКА 
и МРО-АНКА.
Роль ПО у пациентов с AAВ с имеющимися 

нарушениями функции почек была показана в иссле-
довании MEPEX (Европейская группа исследования 
васкулитов). В этом проспективном исследовании 
137 пациентов с первоначальным диагнозом AAВ 
с креатинином плазмы >5,7 мг/дл, получавшие 
стандартную терапию кортикостероидами и ци-
клофосфамидом, были разделены на две группы. 
Пациентам первой группы со стандартной тера-
пией проводили сеансы ТРЕ, а больные из второй 
группы получали дополнительно к стандартному 
лечению пульс-терапию метилпреднизолоном 
(1000 мг/сут 3 дня). Средний исходный уровень 
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креатинина составил 8,3 мг/дл и 69% больных нуж-
дались в гемодиализе. Из группы больных, которые 
получали ПО (7 сеансов в течение 14 дней), у 54% 
пациентов восстановилась функция почек; во второй 
группе произошло восстановление функции почек 
лишь в 29% случаев. Высокая смертность (около 
25%) наблюдалась в обеих группах в течение всего 
исследования [43]. MEPEX было самым большим 
исследованием, в которое входило 387 пациентов 
с показателями креатинина от 3,2 до 13,5 мг/дл. 
Добавление ПО к стандартной иммуносупрессии 
оказало влияние на восстановление функции почек 
и снижение летальности [11, 12].
В октябре 2018 года окончено рандомизирован-

ное исследование PEXIVAS (Plasma exchange and 
glucocorticoid dosing in the treatment of  anti-neutrophil 
cytoplasm antibody associated vasculitis). Исследова-
ние включало в два раза больше пациентов (n=704), 
по сравнению с РКИ MEPEX. Это больные с PR3-
АНКА, с MPO-АНКА, имевшие в 98% случаев по-
чечную недостаточность и у 27% больных альвео-
лярное повреждение. В качестве патогенетической 
терапии 15% пациентов получали ритуксимаб, 85% 
циклофосфамид.
Все больные находились на терапии метилпред-

низолоном и далее были разделены на две группы: 
с ПО (7 сеансов в течение 14 дней) и вторая группа 
без ПО. Дизайн исследования включал оценку про-
водимой терапии, в том числе ПО, исход заболевания 
и развития вторичных инфекционных осложнений. 
В группе пациентов, получавших ПО, летальность 
составила 28% по совокупности всех причин, в то 
время как у пациентов без ПО летальность составила 
по тем же оценочным категориям 31%. Полученные 
результаты были статистически не достоверны и со-
мнительны в отношении применения ПО у данной 
категории больных. Это предварительные данные, 
требующие более детального изучения [44]. В слу-
чае развития у пациентов с ААВ угрожающих жизни 
осложнений, таких как геморрагический альвеолит 
с развитием кровохарканья и/или легочного крово-
течения, цереброваскулит с клиникой нарастания 
неврологического дефицита ПО является обязатель-
ным показанием в комплексной терапии.
Режим проведения ПО: объём плазмы – 1-1,5 

(максимально до 3,0) ОП. Частота: ежедневно или 
через день. Замещающий раствор: альбумин; плазма. 
Длительность лечения: ежедневно при тяжелых фор-
мах AAВ, затем каждые 2-3 дня, в общей сложности 
6-9 процедур.

Синдром Гудпасчера

Синдром Гудпасчера – это заболевание, обуслов-
ленное наличием специфических антител к базаль-
ной мембране капилляров клубочков и/или альвеол. 
Соответственно, основными клиническими проявле-
ниями заболевания будут поражение легких (дыха-

тельная недостаточность, кровохарканье, лёгочное 
кровотечение) и быстропрогрессирующий гломе-
рулонефрит с острым почечным повреждением. 
В патогенезе этого аутоиммунного заболевания клю-
чевую роль играет антительный механизм повреж-
дения почек и легких, что служит обоснованием для 
проведения плазмообмена, целью которого будет 
удаление антител из организма больного.
Режим проведения ПО: объём плазмы – 

1,5-3,0 ОП. Частота: ежедневно или через день. За-
мещающий раствор: плазма. Длительность лечения: 
10-20 дней. При наличии тяжелого легочного пора-
жения – до его полного разрешения [11].

Сепсис с полиорганной недостаточностью

Сепсис является системным воспалительным отве-
том на инфекцию, при которой множественные ме-
диаторы воспаления вызывают повреждение тканей 
и, как следствие, полиорганную дисфункцию/недо-
статочность (ПОН). Это состояние сопровождается 
развитием диссеминированной внутрисосудистой 
коагулопатии и относительной иммуносупрессии. 
Сепсис – это наиболее распространенная причина 
смерти в отделениях интенсивной терапии, достига-
ющая от 28 до 50% случаев, а при развитии шока – 
70% и выше. Частота сепсиса усугубляется появле-
нием резистентных бактерий.
К факторам риска относятся возраст, хрониче-

ские заболевания, снижение иммунитета, длительно 
стоящие центральные венозные катетеры и другие 
устройства, нарушающие естественный защитный 
барьер. Сепсис – сложный процесс, состоящий из ак-
тивации множества систем защиты организма. Цито-
кины и другие медиаторы сепсиса включают фактор 
некроза опухоли (ФНО), интерлейкины, лейкотри-
ены, простагландины, эндотоксин и являются частью 
воспалительного каскада. Коагулопатия, микрососу-
дистая окклюзия и тканевая ишемия связаны с нару-
шениями баланса фактора ADAMTS-13 и мульти-
пликаторов фактора фон Виллебранда [45].
Лечение сепсиса включает – противомикроб-

ные средства, санация источника инфекции, гемо-
динамическая поддержка, инфузионная терапия 
и вазопрессоры, механическая вентиляция легких, 
иммуномодулирующая терапия. Обычно при сеп-
сисе применяются различные методы экстракорпо-
ральной детоксикации, включающие в себя прод-
ленную гемофильтрацию, сорбцию эндотоксина, 
экстракорпоральную мембранную оксигенацию. 
Применение ПО в комплексной терапии сепсиса 
в течение многих лет остаётся спорным.
Обоснование проведения ПО при сепсисе: плаз-

мообмен при сепсисе проводится для уменьшения 
органной дисфункции путем удаления воспалитель-
ных и анти-фибринолитических медиаторов и вос-
полнения антикоагулянтов и фактора ADAMTS-13, 
таким образом, происходит прерывание воспали-
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тельного каскада и восстанавливается система ге-
мостаза [11]. Многие исследования, посвященные 
применению ПО при сепсисе, выявили увеличение 
выживаемости до 60-87% по сравнению с контроль-
ной группой с выживаемостью 20-40%. При приме-
нении ПО отмечалась стабилизация гемодинамики.
В крупнейшем рандомизированном контроли-

руемом исследовании ПО проводили однократно, 
при отсутствии положительного эффекта ПО по-
вторяли на следующий день. Авторы обнаружили, 
что 28-дневная летальность составила 33% (с при-
менением ПО) и 53,8% в контрольной группе 
(Р<0,05) [46]. В исследовании Reeves 1999 года ис-
пользовали ПО у 22 взрослых пациентов и 8 детей. 
Хотя не было выявлено разницы в летальности 
в группах с ПО и без таковой, отмечали снижение 
острофазовых маркеров воспаления, таких как С3, 
C-РБ, гаптоглобин и aльфа1-антитрипсин [47]. 
Кратность проведения сеансов ТРЕ различается 
в представленных ниже исследованиях: Busund 
в своем исследовании 2002 года рекомендует огра-
ничиться 1-2 процедурами плазмообмена, Nguyen 
с коллегами выполнял до 14 сеансов ПО [46, 48]. 
Рекомендованный режим ПО при сепсисе: объем 
плазмы – 1-1,5 ОП. Частота: ежедневно. Замещаю-
щий раствор: плазма.
Таким образом, ПО еще не является частью меж-

дународных руководящих принципов лечения сеп-
сиса [49], однако, по мнению экспертов (2005 год), 
в вопросах лечения сепсиса имеется указание, что 
всем пациентам должно быть проведено экстра-
корпоральное очищение крови [50]. В руководстве 
2016 года по использованию терапевтического афе-
реза в клинической практике ПО с точки зрения до-
казательной медицины у больных с сепсисом рассма-
тривается как уровень III 2B (слабая рекомендация, 
доказательство умеренного качества) [11]. Учитывая 
неоднозначность выводов в рекомендациях различ-
ного срока давности, вопрос о применении ПО при 
сепсисе остается открытым для дальнейших иссле-
дований.
Плазмотерапия может и должна активно приме-

няться в интенсивной терапии для лечения самой 
тяжелой категории пациентов с ПОН, развившейся 
на фоне различных заболеваний, при которых плаз-
мообмен является жизнесохраняющей процедурой.
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