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Мебелова И.И., Нароган М.В., Романенко В.А., Сапун О.И., Строева Л.Е.

ОПРЕДЕЛЕНИЕ, КЛАССИФИКАЦИЯ, ЭТИОЛОГИЯ, ПАТОГЕНЕЗ 
И ФАКТОРЫ РИСКА

 Геморрагическая болезнь новорожденных (ГрБН) (код по МКБ-10 — 
Р53), или витамин К-зависимый геморрагический синдром — приоб-
ретенное или врожденное заболевание, проявляющееся повышенной 
кровоточивостью у новорожденных и детей первых месяцев жизни 
вследствие недостаточности факторов свертывания крови (II, VII, IX, 
X), активность которых зависит от витамина К [5, 7, 10, 26, 29, 41, 32].
Классификация геморрагической болезни новорожденных

1. Ранняя форма — симптомы появляются в течение 24 ч после рождения. 
Ранняя форма часто связана с приемом матерью препаратов, нарушаю-
щих метаболизм витамина К. Эта форма болезни не может быть пред-
упреждена путем назначения витамина К после родов. Характерны кро-
вавая рвота, легочное кровотечение, мелена, кровоизлияние в органы 
брюшной полости, надпочечники [5, 10, 27, 35, 43, 44, 48].

2. Классическая форма проявляется кровоточивостью на 2–7-е сутки жиз-
ни. Наиболее часто развивается у новорожденных при недостаточном 
поступлении молока и отсутствии профилактического применения 
витамина К сразу после рождения. Характерны желудочно-кишечные 
кровотечения, кожные геморрагии, кровотечения из пупочной ранки, 
кровотечения из носа и нарушение свертывания крови в местах инъек-
ций. Внутричерепные кровоизлияния менее типичны для классической 
формы ГрБН [5, 10, 27, 35, 43, 44, 48].

3. Отсроченная, или поздняя, форма характеризуется появлением сим-
птомов в период с 8-го дня до 6 мес жизни [19, 41], хотя, как правило, 
манифестация приходится на возраст 2–12 нед [5, 27, 41, 46]. Заболе-
вание встречается у детей, находящихся на исключительном грудном 
вскармливании и не получивших профилактику витамином К после 
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рождения. В половине случаев поздняя форма ГрБН развивается на 
фоне заболеваний и состояний ребенка, способствующих нарушению 
синтеза и всасывания витамина К (холестаз, синдром мальабсорбции). 
При этой форме часто регистрируются внутричерепные кровоизлия-
ния (50–75%), кожные геморрагии, кровотечения из мест инъекций, 
пупочной ранки и желудочно-кишечного тракта (ЖКТ) и т.д. [11, 35, 
42, 43, 46].  

Без профилактики частота ранней и классической ГрБН составляет 
0,25–1,7%, поздней — 4,4–7,2 на 100 000 новорожденных [43]. В стра-
нах, где витамин К назначается парентерально непосредственно после 
рождения, частота ГрБН равна 0,01% и менее. Частота заболевания не 
зависит от пола и расы ребенка.
Этиология и патогенез

 Биологическая роль витамина К состоит в активировании 
γ-карбоксилирования остатков глутаминовой кислоты в протромбине 
(фактор II), проконвертине (фактор VII), антигемофильном глобулине 
В (фактор IX) и факторе Стюарта–Прауэра (фактор Х), а также в анти-
протеазах С и S плазмы, играющих важную роль в антисвертывающей 
системе [31, 51], а также остеокальцине и других белках. При недостатке 
витамина К в печени происходит синтез неактивных факторов II, VII, IX 
и X, неспособных связывать ионы кальция и полноценно участвовать в 
свертывании крови [5].

В природе встречаются два типа витамина К: витамин К1, или филло-
хинон, широко представленный в продуктах питания (зеленые овощи, 
растительные масла, молочные продукты), и витамин К2, или менахи-
нон, который синтезируется кишечной микрофлорой и всасывается в 
малых количествах.

Менадион℘ — синтетический водорастворимый аналог витамина К, 
иногда называемый витамином К3, в настоящее время не используется 
для профилактики ГрБН в развитых зарубежных странах [45]. Мена-
дион℘ действует не сам, а проходит метаболический путь превращения в 
печени в филлохинон (К1) и менахинон (К2), поэтому эффект его после 
поступления в организм развивается медленно [3].

Перенос витамина К через плаценту ограничен, поэтому его запасы в 
печени новорожденных, как и концентрация в крови пуповины, очень 
низкие [43, 52]. Кроме того, витамин К относится к группе жирораство-
римых, поэтому всасывание его из кишечника возможно только при на-
личии солей желчных кислот. Возможности депонирования витамина К 
в организме очень низкие, а период полураспада витамин К-зависимых 
факторов свертывания очень короткий. Вследствие всего вышеперечис-
ленного дефицит витамина К при недостаточном его поступлении раз-
вивается очень быстро.

У здоровых новорожденных содержание в плазме крови вита-
мин К-зависимых факторов свертывания составляет 30–60% уров-
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ня взрослых. Их концентрация увеличивается постепенно и достигает 
уровня взрослых к 6-й неделе жизни. Практически у всех здоровых до-
ношенных новорожденных в первые 5 дней жизни отмечается сопря-
женное снижение уровня прокоагулянтов, физиологических антикоагу-
лянтов и плазминогена [4].

Для новорожденного единственным источником витамина К являет-
ся его экзогенное поступление: с женским молоком, искусственной пи-
тательной смесью или в виде лекарственного препарата. Количество ви-
тамина К, получаемого ребенком, зависит от характера вскармливания. 
Уровень витамина К1 в грудном молоке составляет от 1 до 10 мкг/л [21, 
26], в среднем 2,0–2,5 мкг/л [22, 33], что существенно ниже, чем в искус-
ственных молочных смесях (около 50 мкг/л — в смесях для доношенных 
детей, 60–100 мкг/л — в смесях для недоношенных).

Таким образом, новорожденные в силу своих физиологических ха-
рактеристик свертывающей системы и метаболизма витамина К имеют 
предрасположенность к развитию витамин К-зависимого геморраги-
ческого синдрома. При этом значимыми факторами, способствующи-
ми развитию ГрБН, являются исключительное грудное вскармливание 
и отсутствие профилактического назначения витамина К сразу после 
рождения [25, 27].
Факторы риска развития геморрагической болезни новорожденных 
[5, 8, 19, 27, 52]

1. Исключительно грудное вскармливание.
2. Отсутствие профилактического введения витамина К сразу после рож-

дения ребенка.
3. Хроническая гипоксия плода и асфиксия при рождении.
4. Родовая травма.
5. Задержка внутриутробного развития.
6. Роды путем кесарева сечения.
7. Недоношенность.
8. Применение антибиотиков широкого спектра действия.
9. Длительное парентеральное питание (ПП) в условиях неадекватного 

снабжения витамином К.
10. Заболевания и состояния ребенка, способствующие нарушению син-

теза и всасывания витамина К:
 � синдром мальабсорбции (муковисцидоз, диарея с мальабсорбцией 

жиров, продолжающаяся более 1 нед) [8, 14];
 � синдром короткой кишки;
 � холестаз.

11. Прием матерью во время беременности лекарственных средств:
 � антикоагулянтов непрямого действия (из группы неодикумаринов, 

варфарин);
 � противосудорожных препаратов (барбитураты, карбамазепин, фени-

тоин  и др.);
 � больших доз антибиотиков широкого спектра действия (особенно 

цефалоспорины);
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 � противотуберкулезных средств (изониазид, рифампицин);
 � нестероидных противовоспалительных средств непосредственно 

перед родами (ацетилсалициловая кислота, индометацин и другие 
тромбоцитарные ингибиторы).

12. Преэклампсия.
13. Заболевания матери (заболевания печени и кишечника).
Вклад перечисленных факторов риска в развитие болезни будет, соот-

ветственно, различаться в зависимости от формы ГрБН (см. классифи-
кацию ГрБН).  

КЛИНИКО-ЛАБОРАТОРНАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА
 Клиническая картина ГрБН характеризуется появлением спонтан-

ных кровотечений любой локализации:
 � кровотечения из ЖКТ (мелена, гематемезис);
 � из пупочной ранки (в том числе при отпадении остатка пуповины);
 � кожные геморрагии (экхимозы, петехии);
 � кровоточивость из мест инвазий;
 � легочные и носовые кровотечения;
 � кровоизлияния в органы брюшной полости;
 � кровоизлияния в надпочечники;
 � на фоне дефицита витамина К могут прогрессировать гематомы в месте 
травмы (кефалогематома, экхимозы);

 � для поздней формы характерны внутричерепные кровоизлияния: суб-
дуральные гематомы (40%), паренхиматозные (40%), внутрижелудоч-
ковые (10%) и субарахноидальные (10%) кровоизлияния [56]. Более 
чем у 1/3 детей за несколько недель до кровоизлияния в мозг могут 
появляться экхимозы [46]. Как правило, внутричерепные кровоизлия-
ния регистрируются у детей, находящихся на исключительно грудном 
вскармливании.

Другие проявления ГрБН:
 � при значительных кровотечениях развивается анемия;
 � тромбоцитопения не характерна, однако она может возникать вторич-
но, в результате массивной кровопотери;

 � дефицит витамина К может сопровождаться тромбозами, так как при 
К-гиповитаминозе в печени также происходит нарушение синтеза ан-
тикоагулянтов — протеинов С и S [31, 51].

Лабораторная диагностика
 Обследование при подозрении на ГрБН.
1. Общий анализ крови с определением тромбоцитов.
2. Коагулограмма: фибриноген, протромбиновое время [или протромбино-

вый индекс (ПТИ), или международное нормализованное отношение], ак-
тивированное частичное тромбопластиновое время, тромбиновое время.

3. Ультразвуковое исследование органов брюшной полости, почек, над-
почечников.

4. НСГ.
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Для ГрБН характерно следующее [5, 10, 27, 43].
1. Удлинение протромбинового времени, часто в 4 раза и более, снижение 

ПТИ, повышение международного нормализованного отношения.
2. Удлинение активированного частичного тромбопластинового времени 

(АЧТВ).
3. Нормальное тромбиновое время.
4. Как правило, нормальный уровень фибриногена и тромбоцитов.
Первыми при ГрБН изменяются показатели протромбиновых тестов, 

а в более тяжелых случаях присоединяется удлинение АЧТВ.
При оценке коагулограммы необходимо учитывать, что нормативные 

значения показателей гемостаза у новорожденных и детей первых меся-
цев жизни отличаются от референсных значений взрослых и подверже-
ны существенным изменениям сразу после рождения.

У недоношенных детей имеются свои особенности гемостаза, в зави-
симости от ГВ характеризующиеся значительным размахом значений.

Для новорожденных и недоношенных детей характерна гипокоагуля-
ционная направленность плазменно-коагуляционного звена гемостаза 
на фоне повышения внутрисосудистого свертывания крови и активности 
фибринолиза (повышение уровня ПДФ и D-димеров) [9, 16, 17, 37–40].

Абсолютные значения показателей гемостаза зависят от реагента и 
анализатора, поэтому в каждой лаборатории рекомендуется определять 
собственные референсные значения для новорожденных и недоношен-
ных детей в соответствии с используемой методикой [2, 39, 40].

Референсные значения гемостаза для новорожденных и недоношен-
ных детей из различных источников информации представлены в при-
ложении 1.

Прямые лабораторные тесты, которые могли бы отвергнуть или под-
твердить в клинической практике дефицит витамина К, практически от-
сутствуют.

Определение витамина К не представляет собой диагностической 
ценности вследствие его низкой концентрации у новорожденных [42].

В диагностике дефицита витамина К может помочь определение 
уровня PIVKA (Protein Induced by Vitamin K Absence or Antagonism). Дефи-
цит витамина К сопровождается повышением уровня аномальных форм 
К-зависимых факторов свертывания крови, к которым относится декар-
боксилированная форма протромбина — PIVKA-II. В разных исследова-
ниях показано, что от 10 до 52% новорожденных независимо от ГВ име-
ют повышенный уровень PIVKA-II в пуповинной крови. К 3–5-му дню 
жизни высокий уровень PIVKA-II обнаруживается у 50–60% детей, на-
ходящихся на грудном вскармливании и не получивших профилактиче-
ского введения витамина К. В случае адекватного обеспечения ребенка 
витамином К уровень PIVKA-II снижается к 2–3-й неделе жизни. Дан-
ный тест может помочь в диагностике скрытого дефицита витамина К, 
однако он не отнесен к основным диагностическим маркерам ГрБН на 
практике [27, 28, 34, 58].
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NB! Для ГрБН характерно удлинение протромбинового времени на фоне 
нормального уровня тромбоцитов и фибриногена [42]. Диагноз подтверж-
дается нормализацией протромбинового времени и прекращением крово-
течения после введения витамина К (уровень доказательности А) [44].

Дифференциальная диагностика
 Дифференциальную диагностику ГрБН проводят с заболеваниями, 

проявляющимися геморрагическим синдромом у новорожденных, а 
также с рядом заболеваний, не связанных с нарушением гемостаза.

 � Синдром проглоченной крови. Для исключения кровотечения из ЖКТ 
показано проведение пробы Апта–Даунера: кровянистые рвотные мас-
сы или кал разводят водой и получают розовый раствор, содержащий 
гемоглобин. После центрифугирования 4 мл надосадочной жидкости 
смешивают с 1 мл 1% раствора натрия гидроксида. Изменение цвета 
жидкости (оценка через 2 мин) на коричневый свидетельствует о на-
личии в ней гемоглобина А (свойственного материнской крови), а со-
хранение розового цвета — о наличии гемоглобина ребенка (щелочно-
резистентный фетальный гемоглобин) [5].

 � Врожденные коагулопатии.
 � Тромбоцитопении/тромбоцитопатии.
 � Диссеминированное внутрисосудистое свертывание.
 � Другие причины кровотечений (травмы, эрозии, папилломы ЖКТ, ан-
гиоматоз кишечника, мальформации сосудов и др.).

ЛЕЧЕНИЕ
 �  Главная цель лечения — прекратить кровотечение!
 � Любому новорожденному с подозрением на ГрБН незамедлительно 
должен быть введен витамин К, не дожидаясь лабораторного подтверж-
дения.

 � Если заболевание манифестировало вне стационара, показана срочная 
госпитализация.

 � При кровоточивости рекомендуется одновременное введение СЗП и 
менадиона натрия бисульфита (Викасола♠) [5]. Эта рекомендация об-
условлена тем, что менадион натрия бисульфит является в настоящее 
время единственным зарегистрированным в нашей стране препаратом 
для лечения витамин К-зависимых кровотечений, и его действие начи-
нается только через 8–24 ч после введения (приложение 2).

 � Правила применения 1% раствора менадиона натрия бисульфита.
 � Вводится только внутримышечно [59].
 � Суточная доза препарата составляет:

 j для новорожденных — 1,0–1,5 мг/кг в сутки (0,1–0,15 мл/кг в сутки) 
[5], но не более 4 мг/сут [59];

 j для детей до 1 года — 2–5 мг/сут [59].
 � Кратность введения: возможно как однократное введение, так и 

2–3 раза в сутки [5, 59].
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 � Длительность курса лечения — от 2–3 [3, 5, 10] до 3–4 [59] дней. При 
необходимости курс лечения можно повторить после 4-дневного 
перерыва [59].

 � Противопоказания: гиперкоагуляция, тромбоэмболия, ГБН. C осто-
рожностью — при дефиците глюкозо-6-фосфатдегидрогена зы [59].

 � Токсическое действие. Менадион℘ обладает окисляющим действи-
ем на фетальный гемоглобин, приводя к гемолизу, образованию 
метгемоглобина и телец Гейнца в эритроцитах. По-видимому, это 
связано с нарушением метаболизма глютатиона и усиливается недо-
статочной антиоксидантной защитой у новорожденных и особенно 
недоношенных детей [28, 45, 47]. В связи с этим высокие дозы (более 
10 мг) и длительное назначение препарата (более 3 дней) не рекомен-
дуются [3, 10].

 � Необходимо использовать менадион натрия бисульфит тех про из-
водителей, которые разрешают его применение у новорожден ных. 
Например, препарат «Викасол♠», произведенный ООО «Эллара», со-
гласно оригинальной инструкции к нему, противопоказан для ново-
рожденных и детей до 1 года, в отличие от аналогичного препарата 
других производителей.

 � Свежезамороженная плазма вводится в дозе 10–15 мл/кг [5]. Трансфу-
зия СЗП должна быть начата в течение 1 ч после ее размораживания и 
продолжаться не более 4 ч [6].

 � Вместо плазмы возможно использование концентрированного препа-
рата протромбинового комплекса [5, 27]. Назначение его должно быть 
мониторировано из-за риска тромбоэмболических осложнений [13].

 � Следует помнить, что, согласно Приказу Минздрава России от 2 апреля 
2013 г. № 183н «Об утверждении правил клинического использования 
донорской крови и/или ее компонентов», не допускается переливание 
вирусинактивированной (патогенинактивированной) СЗП реципи-
ентам детского возраста, находящимся на ФТ [6]. Связано это с тем, 
что одна из технологий обеспечения вирусинактивации плазмы вы-
полняется путем добавления в плазму метиленового синего, который 
связывается с нуклеиновыми кислотами вирусов, а затем активируется 
светом с длиной волны 590 нм с выделением синглетного кислорода, 
разрушающего нуклеиновые кислоты вируса. Далее метиленовый си-
ний из плазмы удаляется абсорбирующим фильтром. Длина волны све-
та, активирующего метиленовый синий, не очень отличается от длины 
волны света, используемого при ФТ. Тогда теоретически при ФТ есть 
риск дальнейшей активации остатков метиленового синего с образова-
нием атомарного кислорода и соответствующими последствиями уже 
в организме ребенка, поэтому на время трансфузии вирусинактивиро-
ванной плазмы следует прекратить ФТ.

ПРОФИЛАКТИКА
 Учитывая токсичность менадиона℘ у новорожденных, особенно не-

доношенных детей, с 1960-х гг. этот препарат не рекомендуется для про-
филактики и лечения ГрБН [28, 45].
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В развитых зарубежных странах профилактическое введение витами-
на К проводится всем новорожденным, при этом используются препара-
ты витамина К1, которые лишены токсического действия на эритроциты 
новорожденных, более эффективны и предпочтительны для примене-
ния (могут вводиться внутривенно, внутримышечно, внутрь; действие 
их начинается быстро: после внутривенного введения — в течение часа, 
после внутримышечного — в течение 2–3 ч). Однократная парентераль-
ная доза витамина К1

℘ в первые сутки жизни профилактирует как клас-
сическую, так и позднюю форму ГрБН (уровень доказательности А) [25, 
30, 42, 43, 44, 46, 50].

Учитывая отсутствие в настоящее время зарегистрированного 
в нашей стране препарата витамина К1

℘, для профилактики вита-
мин К-зависимого геморрагического синдрома рекомендуется внутри-
мышечное введение 1% раствора менадиона натрия бисульфита (прило-
жение 3). С этой целью препарат вводят внутримышечно однократно в 
первые часы после рождения, из расчета 1 мг/кг (0,1 мл/кг), но не более 
0,4 мл/кг [3, 10, 59]. При хирургических вмешательствах с возможным 
сильным паренхиматозным кровотечением рекомендуется профилакти-
ческое назначение в течение 2–3 дней перед операцией [59].

В проведенных исследованиях применение менадиона℘ показало свою 
эффективность для профилактики классической формы ГрБН у доношен-
ных детей. Введение менадиона℘ внутримышечно (в том числе в дозе 1 мг) 
приводило к существенному повышению ПТИ, снижению АЧТВ, ПВ, 
уровня PIVKA-II и частоты кровотечений, при этом токсических влияний 
зарегистрировано не было (уровень доказательности С) [9, 20, 23, 44].

Хотя профилактическое введение витамина К в настоящее время ре-
комендовано всем новорожденным, вопрос о режиме и дозах витамина К 
для недоношенных детей все еще остается открытым [15, 18, 27, 28, 32].

Для адекватной нутритивной поддержки и предотвращения разви-
тия витамин К-зависимого геморрагического синдрома ориентируются 
на потребность новорожденных и недоношенных детей в витамине К 
(табл. 1).
Таблица 1. Суточная потребность в витамине К у новорожденных 

 При энтеральном питании При парентеральном питании
Доношенные и дети 
первых месяцев жизни

2 мкг/кг в сутки [33, 36, 53] 200 мкг в сутки [1, 27, 55]

Недоношенные 8–10 мкг/кг в сутки [27]
4,4–28,0 мкг/кг в сутки [12]

10 мкг/кг в сутки [55]*
80 мкг/кг в сутки [1, 27]

* Рекомендуется, но пока невозможно, так как жирорастворимые витамины вводят 
в виде препарата «Виталипид Н детский♠». Стандартная доза «Виталипида Н детского♠» 
(4 мл/кг в сутки) обеспечивает бóльшие дозы поступления витамина К (80 мкг/кг в сутки). 
Побочных действий в настоящее время не зарегистрировано, однако отмечается, что эта 
доза для недоношенных детей чрезмерна, особенно если сочетается с дополнительным па-
рентеральным введением витамина К в первые сутки жизни [15, 28].
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При ПП показано назначение витаминного комплекса «Виталипид Н 
детский♠». Содержание витамина К1 в нем составляет 20 мкг в 1 мл. При 
полном ПП стандартной дозой является 4 мл/кг в сутки для новорож-
денных с массой тела менее 2,5 кг и 10 мл/сут для остальных детей [60]. 
На фоне перехода на ЭП доза соответственно уменьшается.

При отсутствии использования комплексного витаминного препара-
та на протяжении полного ПП целесообразно применение менадиона 
натрия бисульфита с учетом возрастной потребности в витамине К под 
контролем ПТИ.

Синдром мальабсорбции и синдром холестаза относятся к особым 
состояниям, требующим дотации витамина К, так как в этих случаях 
нарушается всасывание витамина К из кишечника [14]. При ПП вита-
мин К можно вводить парентерально в соответствии с возрастной по-
требностью. При полном ЭП единых подходов к дотации витамина К 
для данных пациентов нет. В зарубежных странах рекомендуется допол-
нительное введение витамина К1

℘ внутрь в дозе от 1 мг 1 раз в неделю до 
2,5–5,0 мг 2 раза в неделю или ежедневно; парентерально витамин К1

℘ 
добавляется в дозе 1–5 мг при ухудшении показателей свертывания кро-
ви. Для индивидуального подбора дозы и пути введения контролируется 
протромбиновое время (или ПТИ, или международное нормализован-
ное отношение) [24, 27, 49, 54]. Поскольку в нашей стране разрешенным 
для детей первого года жизни является только раствор для внутримы-
шечного введения менадиона натрия бисульфита, по-видимому, целе-
сообразно его назначение в данных группах пациентов в дозе 1 мг/кг 
(не более 4 мг/кг) для новорожденных или 2–5 мг/кг для детей 1–12 мес 
1 раз в неделю под контролем ПТИ.

Для повышения концентрации витамина К в грудном молоке кор-
мящим женщинам необходимо рекомендовать продукты, богатые ви-
тамином К1 (приложение 4), а также поливитаминные комплексы, со-
держащие витамин К1, так как суточное потребление матерью 2,5–5,0 мг 
филлохинона приводит к значительному повышению концентрации ви-
тамина К в грудном молоке (в 20 раз) и плазме новорожденного (уровень 
доказательности D) [10, 28, 48].
ДАЛЬНЕЙШЕЕ ВЕДЕНИЕ (GPPS)

 � Новорожденный с геморрагической болезнью после стабилизации со-
стояния и прекращения кровотечения должен быть переведен на вто-
рой этап выхаживания для дальнейшего обследования и лечения.

 � Вакцинация (против гепатита В и туберкулеза) детям с ГрБН в периоде 
новорожденности не рекомендуется.

 � Новорожденные, перенесшие ГрБН, подлежат стандартной диспансе-
ризации на амбулаторном этапе.

 � Пример формулировки клинического диагноза: «геморрагическая бо-
лезнь новорожденного, клаcсическая форма, желудочно-кишечное 
кровотечение (Р53)». 
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ПРОГНОЗ
 � При отсутствии легочного кровотечения и внутричерепных кровоизли-
яний прогноз, как правило, благоприятный [5].

 � При наличии внутричерепного кровоизлияния прогноз определяется 
локализацией и выраженностью кровоизлияния.

 � Смертность при поздней ГрБН в случае развития внутричерепных кро-
воизлияний составляет 15–20%, а неблагоприятные отдаленные по-
следствия (двигательный и интеллектуальный дефицит) отмечаются у 
20–50% детей [56, 57].

МЕДИКО-ЮРИДИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ
 � Обязательно получение от законного представителя ребенка согласия 
на медицинские вмешательства (в том числе на профилактическое вве-
дение витамина К).

 � В случае отказа родителей от профилактических мер следует зафикси-
ровать это в информированном согласии.

 � В медицинской документации должны быть указаны доза введенного 
витамина К, путь и дата введения препарата.

 � Если после рождения ребенку не введен витамин К, а в последующем 
развилось кровотечение, это может быть поводом для судебного иска.

ПЕРСПЕКТИВЫ
После регистрации в России препарата витамина К1

℘ клинические 
рекомендации по профилактике и лечению витамин К-зависимого син-
дрома у детей должны быть пересмотрены.
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ПРИЛОЖЕНИЯ

Приложение 1
Таблица 2. Референсные значения показателей гемостаза у доношенных детей в 
зависимости от возраста и взрослых, по данным разных источников [16, 17, 37, 39]

Показа-
тель

Автор 30 мин 1-е 
сутки

3-и 
сутки

5-е 
сутки

30-е 
сутки

90-е 
сутки

Взрос-
лые

ПВ, с Mitsiakos G., 
2009

15,5 
(13,4–19,0)

Andrew M., 
1987, 1988

13 
(10,1–
15,9)

12,4 
(9,5–
15,3)

11,8 
(9,3–
14,3)

11,8 
(9,3–
14,3)

12,4 
(10,8–
13,9)

Monagle P., 
2006

15,6 
(14,4–
16,4)

14,9 
(13,5–
16,4)

13,1 (11,5–15,3) 13,0 
(11,5–
14,5)

АЧТВ, с Mitsiakos G., 
2009

42 
(30–57)

Andrew M., 
1987, 1988

42,9 
(31,3–
54,5)

42,6 
(25,4–
55,2)

40,4 
(25,6–
55,2)

37,1 
(24,1–
50,1)

33,5 
(26,6–
40,3)

Monagle P., 
2006

38,7 
(34,3–
44,8)

36,3 
(29,5–
42,2)

39,3 (35,1–46,3) 33,2 
(28,6–
38,2)

МНО Mitsiakos G., 
2009

1,23 
(1,01–
1,60)

Monagle P., 
2006

1,26 
(1,15–
1,35)

1,2 
(1,05–
1,35)

1,00 (0,86–1,22) 1,00 
(0,8–
1,2)

ТВ, с Andrew M., 
1987, 1988

23,5 
(18,7–
28,3)

23,1 
(17,0–
29,2)

24,3 
(19,4–
29,2)

25,1 
(20,5–
29,7)

25,0 
(19,7–
30,3)

Monagle P., 
2006

17,1 (16,3–17,6) 16,6 
(16,2–
17,2)

Фибри-
ноген, 
г/мл

Mitsiakos G., 
2009

1,85 
(0,65–3,24)

Andrew M., 
1987, 1988

2,8 
(1,7–
4,0)

3,1 
(1,6–
4,6)

2,7 
(1,6–
3,8)

2,4 
(1,1–
3,8)

2,78 
(1,56–
4,00)

Monagle P., 
2006

2,8 
(1,92–
3,74)

3,3 
(2,03–
4,01)

2,42 (0,82–3,83) 3,1 
(1,9–
4,3)

Примечание. Представлены средние значения (95% доверительный интервал).
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Таблица 3. Референсные значения показателей гемостаза у недоношенных детей, 
30–36 нед гестации в зависимости от возраста, по данным разных источников [17, 38]

Пока-
затель

Автор 30 мин 1-е сутки 5-е сутки 30-е сутки 90-е сутки

ПВ, с Mitsiakos G., 
2010

16,4 
(13,3–21,4)

Andrew M., 
1988

13 
(10,6–16,2)

11,8 
(10,0–13,6)

12,3 
(10,0–14,6)

13 
(10,6–16,2)

АЧТВ, 
с

Mitsiakos G., 
2010

51 
(34,2–102,9)

Andrew M., 
1988

53,6 
(27,5–79,4)

50,5 
(26,9–74,1)

44,7 
(26,9–62,5)

39,5 
(28,3–50,7)

МНО Mitsiakos G., 
2010

1,32 
(1,02–1,85)

ТВ, с Andrew M., 
1988

24,8 
(19,2–30,4)

24,1 
(18,8–24,4)

24,4 
(18,8–29,9)

25,1 
(19,4–30,8)

Фибри-
ноген, 
г/мл

Mitsiakos G., 
2010

1,83 
(0,64–4,78)

Andrew M., 
1988

2,43 
(1,5–3,7)

2,8 
(1,6–4,2)

2,5 (1,5–4,1) 2,46 
(1,5–3,5)

Примечание. Представлены средние значения (95% доверительный интервал).

Таблица 4. Референсные значения протромбинового индекса по Квику 
у новорожденных [7]

Недоношенные 
30–36 нед

Доношенные Значения, как у взрослых, 
достигаются

ПТИ, 
%

46 (35–115) 72 (50–95) К 1–4 нед
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Приложение 2. Лечение геморрагической болезни новорожденных

Приложение 3. Профилактика геморрагической болезни 
новорожденных

Внутримышечно 1% раствор менадиона

натрия бисульфита

• для новорожденных:

  0,1–0,15 мл/кг в сутки (но не более 0,4 мл/сут);

• для детей 1–12 мес: 0,2–0,5 мл/сут

  1 раз в день, в течение 3 дней

Незамедлительно! Свежезамороженная плазма:
• стандартная доза: 10–15 мл/кг;

• при гиповолемическом шоке: 20 мл/кг.

Трансфузия плазмы должна быть начата

в течение 1 ч после размораживания

и продолжаться не более 4 ч

+

Лечение витамин К-зависимого геморрагического
синдрома у детей первых месяцев жизни

* Может рассматриваться 3-кратное введение (1 раз в сутки) в случае наличия геморрагического синдрома у детей

     первых месяцев жизни, имеющих факторы риска по развитию геморрагической болезни.

Профилактика витамин К-зависимого геморрагического
синдрома у детей первых месяцев жизни

Новорожденные
без гемолитической болезни*

Новорожденные
с гемолитической болезнью

Дети первых месяцев жизни с холестазом
или синдромом мальабсорбции

Новорожденные, которым
показана операция с возможным

сильным паренхиматозным
кровотечением

В/м

1% раствор

менадиона натрия бисульфита

0,1 мл/кг* 1 раз в сутки

(но не более 0,4 мл/сут)

в течение 2–3 дней до операции

В/м

1% раствор

менадиона натрия бисульфита

0,1 мл/кг* 1 раз в сутки

(но не более 0,4 мл/сут)

в первые часы жизни

Рутинное применение

1% раствора

менадиона натрия бисульфата

противопоказано –

применение по жизненным

показаниям

На энтеральном питании

В/м 1% раствор

менадиона натрия бисульфита

• для новорожденных: 0,1 мл/кг в сутки;

  (но не более 0,4 мл/сут);

• для детей 1–12 мес: 0,2–0,5 мл/сут;

1 раз в неделю под контролем ПТИ

На парентеральном питании

Виталипид Н

• для новорожденных с массой менее

  2,5 кг – 4 мл/кг в сутки;

• для остальных детей – 10 мл/сут



56
Клинические рекомендации

Приложение 4. Содержание витамина К1 в пищевых продуктах [15]
Продукты Содержание, мкг/100 г

Листовые овощи
Петрушка сырая 1640,0
Свекла листья, зеленые, вареные 484,0
Шпинат свежий 483,0
Лук зеленый, перо и луковица 207,3
Салат, сырые зеленые листья 174,0
Брокколи 101,0
Капуста сырая белокочанная 60,0
Капуста цветная 16,0

Прочие овощи
Горох зеленый консервированный 21,4
Огурцы свежие 16,4
Морковь 13,2
Помидоры красные 7,9
Горох дробленый вареный 5,0
Перец сладкий 4,9–7,4
Фасоль вареная 3,5
Редис сырой 2,2
Картофель отварной 2,1

Растительное масло
Оливковое масло 48,5
Масло соевое для салатов (гидрогенизированное) 25,0
Масло растительное подсолнечное 5,1

Мясо, птица, колбасы
Цыплята 4,0
Баранина постная 3,8
Говядина постная тушеная 1,6
Сосиска говяжья 1,6

Молочные продукты
Масло соленое сливочное 7,0
Сливки цельные 3,3
Сыр чеддер, швейцарский 2,4
Йогурт низкой жирности 0,2
Молоко 1% жирности 0,08

Яйцо
Яйцо вареное 0,4
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Рыба, морепродукты
Тунец, консервированный без добавления масла 0,3
Лосось копченый 0,15

Хлеб и мучные изделия
Хлеб белый 3,2
Печенье овсяное обезжиренное 1,0
Хлеб ржаной пониженной калорийности 0,4
Макароны 0,1

Блюда из круп
Гречневая крупа приготовленная 1,9
Овсяная каша быстрого приготовления 0,5
Рис белый 0,0

Фрукты
Чернослив 59,5
Сливы 6,4
Груша 4,5
Изюм без косточек 3,5
Абрикосы 3,4
Яблоки 2,2
Бананы 0,5

Ягоды
Ежевика 19,8
Черника 19,3

Орехи, семечки
Тыквенные семечки 47,3
Орехи кешью 34,5
Орехи фундук 14,1
Орехи грецкие 2,8
Подсолнечника семечки 2,8
Арахис 0,0

Напитки
Какао, сухой порошок без сахара 1,9
Чай 0,0

Конфеты, сахар, мед
Молочный шоколад 9,2
Карамель 2,0
Зефир, мармелад, мед, сахар 0,0

Окончание приложения 4
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