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ментов г л у т а тионово го цикла в э ритроцит а х 407 

На сл е д с т в енный д ефици т ак тивности у - г л у т амилцист еинсинте т а зы в эритроцитах . 408 

На с л е д с т в енный д ефицит ак тивности г л у т а тионсинт е т а зы в эритроцитах . . . . 409 

Д е ф и ц и т ак тивнос ти глу т а тионредукта зы в э ри т роци т а х 409 

Д е ф и ц и т ак тивнос ти глу т а тион-Б-трансферазы в э ри троцит а х 409 

На с л е д с т в енные г емолитиче ские анемии , о б у с ло вл енные и зменениями активности фер­

ментов , у ч а с т в ующих в ме т аболизме нуклеотидов в э ритроцит а х 410 

На с л е д с т в енный д ефици т ак тивности а д енил а ткина зы в э ритроцит а х 410 

На сл е д с т в енная гиперак тивнос т ь а д ено зинде з амина зы в э ри троцит а х 411 

На с л е д с т в енный д ефицит ак тивности пиримидин - 5 ' - н укл ео тид а зы в эритроцитах . 412 

В р о ж д е н н ы е г емолитиче ские ан емии вследс твие аномалий г емо глобина 413 

З аболевания , с в я з анные с аномалией с трук т уры г емо г лобина 414 
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Гемо г лобинопа тии с ерповидно-кле точные 414 

Серповидно-кле точная анемия ( дрепаноцито з ) 415 

Гомози го тная форма др епаноцито з а 415 

Серповидно -кле точные синдромы 418 

Г емо г лобино з С 419 

Г емо г лобино з Е 419 

Не с т а бил ьные г емо глобины 420 

На сл е д с т в енно е п ерсис тирование Hb F 420 

С и н д р о м ы т а л а с с емии 421 

а -Т а л а с с емии 422 

а
+

-Талассемия ( г е терозиготная ) , или тип 2 422 

а ° -Таласс емия г е терозиготная и а
4
- т а л а с с емия г омо зи го тная 422 

Г емо глобиноз Н 422 

Синдром Hb Barth 423 

р -Талас с емии 423 

Р ° -Талассемия г омозиготная 423 

Р-Талассемия п ромежу точная 426 

Р-Талассемия г е т ерозиготная 426 

5Р-Талассемия 427 

Г емо г лобинопа тия Lepore 427 

Приобр е т енные г емолитиче ские ан емии 427 

И м м у н н ы е г емолитиче ские а н емии 429 

А у т оиммунные г емолитиче ские анемии 429 

А у т оиммунн а я г емолитическая анемия в следс твие наличия т епловых 

антител 431 

А у т оиммунн а я г емолитическая ан емия в следс твие н аличия Холодовых 

а у тоантит ел 433 

Парок си змал ьная холодовая г емо глобинурия 433 

Иммуно - алл ер гич е ск ая г емолитическая ан емия , с вя з анная с п ри емом лекарств 434 

Г емоли тич е ск а я болезнь но ворожд енных 435 

Г емоли тич е ски е анемии ( «механические» ) с фр а гм ен т аци ей эритроцитов . . 443 

Парок си змал ьная ночная г емо глобинурия (боле знь М а р к ь я ф а в ы — Микел е ) 443 

Приобр е т енн а я пароксизмальная ночная г емо г лобинурия 444 

Врожд енн а я пароксизмальная ночная г емо г лобинурия 447 

Г емоли тич е ск а я анемия , с вя занная с д ефици том ви т амина Е 448 

Г емоли тич е ск а я анемия , связанная с недос т а точной а к ти вно с т ью г емокси г ена зы 1 

в э ритроцит а х 448 

Жел т у хи при у в е лич ении с од ержания н еконъюгиров анно го билир у бин а 449 

Синдром Кри гл ер а — Найяр а 450 

Синдром Жил ь б е р а 451 

Насл е д с т в енные и п риобр е т енные п о р ф и р и и 452 

Эри тропоэ тич е ски е п о рфирии ' 457 

В р ожд енн а я эритропоэ тиче ская п о рфирия 457 

Эритропоэ тич е ск ая про т опорфирия 459 

П е ч ен о чные п о р ф и р и и 460 

Острая п е р ем еж ающая с я порфирия 460 

Вариа г е тная п о рфирия 460 

Насл ед с т в енная к опропорфирия 462 

Л е ч ени е и профилак тик а клинико -л абора торных проя вл ений п о рфирии . . . . 463 

П о р ф и р и я DOSS 464 

Поздняя к ожна я п о рфирия 464 

Гепатоэритроггоэтическая п о рфирия 466 

Приоб р е т е нные п о р ф и р и и 466 

Ан емия при о тр авл ении с винцом 466 

Сидеробл а с тные ан емии 468 

Врожденная сид еробл а с тн ая ан емия 468 

Приобр е т енные сид еробл а с тные ан емии 470 

Аплазия кос тно го мо з г а 47 

Кон с ти т уцион а л ьные ан емии 471 

Ан емия Ф а н к о н и 471 

Врожд енная эри тробла с топения 475 

Синдром Ш в а х м а н а — Дай емонд а 478 

В р о ж д е н н ы й дискера то з 482 

Апла зии кос тного мозга , с опро в ожд ающие дру гие г ен е тиче ские синдромы . . . 486 

Приоб р е т е нные апл а зии кос тного мозга 486 

Аплас тиче ская анемия 486 

Эри т робл а с т оп ении 492 

Физиоло гич е ск а я ( анемия) эритробла с топения у мл а д енце в 493 

Прио б р е т е нные т р ан зи торные э ри тробл а с т оп ении 493 

Эритробл а с топения , вызв анная п а р в о вир у с ом В1 9 494 
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Идиопа тич е ск ая тр анзиторная эри тробла с топения 496 

Эритробл а с т опения иммунно г о генеза 496 

Эритробл а с т оп ении , с вя з анные с д р у гими п ричин ами 496 

Эритробл а с т опения при тимоме 497 

Г емохрома то з и г емосидеро з 497 

На с л е д с т в енные ф о р м ы г емохромато з а 498 

На с л е д с т в енный (п ервичный) г емохромато з 498 

На с л е д с т в енные не hfe ф о р м ы г емохромато з а и г ип е рферри тин смии 502 

На сл е д с т в енный г емохромато з , не с в я з анный с м у т ациями в гене HFE . . 503 

Насл е д с т в енная гиперферритинемия с р анним ра з витием катаракты . . . . 504 

Ю в е н и л ь н ы й г емохромато з 504 

Г емохрома то з у но ворожденных 506 

На с л е д с т в енный п ерина т а л ьный (н еона т ал ьный ) г емохромато з 506 

Насл е д с т в енная а т р ансферринемия 507 

Нена с л е д с т в енные ф о р м ы аккумуляции желе з а в о р г ани зме 508 

П О Л И Ц И Т Е М И И 509 

Полици т емия у н о ворожд енных 509 

Относит ел ьная и в торичная полицит емия 510 

Идиопа тич е с кий э ри троцито з 512 

Врожд енные п о лици т емии 512 

Г Е М О Р Р А Г И Ч Е С К И Е Д И А Т Е З Ы 513 

Значение к линиче ских д анных в ди а гнос тике г еморра гических диат е зов 513 

Л а бор а т о рные и с сл е дов ания для ди а гно с тики н а р ушений в сис т еме г емоста з а 516 

Кла с сификация г еморр а гич е ски х диа т е зов 524 

Насл е д с т в енные и п риобр е т енные коа г улопатии 524 

И зм ен ения фибрино г ен а 525 

Структура , ф ункция и биосинте з фибрино г ен а 525 

На с л е д с т в енные афибрино г ен емии и г ипофибрино г ен емии 526 

На с л е д с т в енные д и сфибрино г е н емии 527 

И зм ен ения ви т амин К- з ависимых факторов с в ер тывания крови 528 

Структура , ф ункци я и биосинте з ви т амина К 528 

На с л е д с т в енные и приобре т енные д ефици ты и аномалии ви т амин К-зависимых факто­

ров с в е р тыв ания крови 530 

П р о т р о м б и н 530 

На с л е д с т в енный д ефици т про тромбина 530 

Приобр е т е нный д ефици т про тромбина 531 

Фак т о р V I I 531 

На сл е д с т в енный д ефици т фактора V I I 532 

На сл е д с т в енные аномалии фак тора V I I ( д и спроконв е р тинсмии ) 533 

Приобр е т е нный д ефици т фактора V I I 533 

Фак т о р X 533 

Струк т ура , ф ункция и биосинте з фак тор а X 533 

На с л е д с т в енный д ефици т и аномалии фак тор а X 535 

Прио б р е т е нный д ефицит фактора X 536 

П р о т е и н Z 537 

Структура , ф ункция и биосинте з прот еина Z 537 

Д е ф и ц и т прот еина Z 538 

В р о ж д е н н ы й комбиниров анный д ефици т ви т амин К- з а висимых факторов свертыва­

ния крови 538 

И зм ен ени я в с од ержании пл а зменно -ко а г у ляционных фак торов вследствие приобре­

т енно г о д ефици т а ви т амина К 538 

А ви т амино з и г ипови т амино з К 539 

Г еморра гич е ск ая боле знь но ворожд енных 541 

Измен ения фак тора V 543 

Струк т ура , ф ункция и биосинте з фак тора V 543 

На с л е д с т в енный д е ф и ц и т фактора V в пла зме крови 545 

На с л е д с т в енные аномалии фактора V 546 

Приобр е т енный д ефици т фактора V в пла зме крови 546 

Измен ения фак торов V I I I и IX 546 

Структура , биосинт е з и функция фактора V I I I 546 

Структура , биосинте з и функция фактора IX 548 

На с л е д с т в енный д ефици т факторов V I I I и IX ( г емофилия А и В) 549 

Приобр е т енный д ефици т фактора V I I I , с в я з анный с н а личи ем ау тоантител 559 

Комбиниро в анный д е ф и ц и т факторов V и V I I I 561 

Изменения фак тора Вилл ебр анд а 561 

Структура , ф ункци я и биосинте з фактора Виллебранда 561 

Боле знь Вилл е бр анд а 564 

Приобр е т е нный синдром Виллебранда 571 

Изменения фак тора X I 572 
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Структура , ф ункция и биосинте з фактора XI 572 

На с л е д с т в енный д ефици т и аномалии фактора XI 573 

Прио б р е т е нный д е ф и ц и т фактора X I 575 

Измен ения фак тора X I I I 576 

Структура , ф ункци я и биосинте з фактора X I I I 576 

На с л е д с т в енный д ефици т фактора X I I I 577 

Прио б р е т е нный д ефици т фак тора X I I I 578 

На сл е д с т в енный и приобр е т енный д ефицит фактора X I I 579 

Насл е д с т в енный д ефици т прекалликреина 580 

На сл е д с т в енный д ефици т кининог ена 581 

Изменения физиоло гич е ских антикоа г улянтов крови 582 

Насл е д с т в енные аномалии a i - а н т и т рип син а 582 

Наследс т в енный д ефици т а г -м акро г лоб у лина 583 

Насл е д с т в енные н а р ушения в сис т еме фибриноли з а 583 

Изменение а к тивнос ти ак тива тора пла змино г ена 584 

Ин гиби торы актива тора пл а змино г ена 584 

Д ефици т и а номалии а г - а н типл а змина 586 

На с л е д с т в енный д ефици т а г - ан типл а змина 586 

На с л е д с т в енные аномалии а г - ан типл а змина ( д и сфункцион а л ьные формы ) 587 

Прио б р е т е нный д ефици т а г - ан типл а змина 587 

Наследс т в енные и п риобр е т енные н а р ушения в т р омбоци т а рном звене г емоста з а 588 

Врожденные , н а с л е д с т в енные и приобр е т енные т р омбоци т оп ении 588 

Пс е в д о т р омбоци т оп ения 590 

Врожд енная аме г ак ариоцит арная т р омбоци топ ения 592 

Приобр е т енн а я аме г ак ариоцит арная т р омбоцитоп ения 593 

Т р омбоци т оп ения с о т с у т с т вием лучевой кости 593 

На с л е д с т в енные ф о р м ы т р омбоци т оп ении 595 

С емейн а я т р омбоци топ ения с ги г ант скими т р омбоци т ами и ци топл а зма тич е скими 

в к люч ениями в г р анулоцитах 595 

Анома ли я М е я — Хе г глина 595 

Синдром Альпорт а 596 

С и н д р о м Фех тн ер а 597 

С емейн а я д оминан тн а я форма т р омбоци т оп ении с м а к р о ф о р м а м и тромбоци­

тов без в к лючений в гранулоцитах п е риферич е ской крови 598 

Х-связанная т р омбоци топ ения с м а к р оформ ами т р омбоци т о в , обусловленная 

му т аци ей в гене GATA- 1 599 

С емейн а я т р омбоци топ ения в соче т ании с ди з э ри т ропоэ тич е с кой анемией , 

с вя з анная с му т ацией в гене GATA - 1 599 

С ем ейн а я т р омбоци т оп ения с п р е д р а сположенно с т ью к р а з ви тию острого миело-

бла с тно го л ейко з а 599 

На сл е д с т в енная недос т а точнос т ь т ромбопоэ тина . . . . - 600 

С и н д р о м Чеди ак а — Хигаси 600 

Т р омбоци т оп ения при в рожденных синих пороках с ердца 606 

А у т оиммунн а я т ромбоцитопениче ск ая пурпура 606 

Приобр е т енная т р омбоци т оп ения новорожденых 617 

А л л оиммунн а я т р омбоцитоп енич е ск а я п урпур а плод а и н о в орожд енно г о . . . 617 

Ал л оиммунн а я т ромбоцитопениче ск ая пурпура плода 617 

Ал л оиммунн а я т ромбоцитопениче ск ая п урпура н о в о р ожд енных 618 

Л ек ар с т в енно -инд уциров анная т р омбоци топ ения 619 

Пос т т р ан сфу зионна я т р омбоцитоп енич е ск а я пурпура 624 

Т ромбоци т оп ения , с вя занная с а номал ьным р а спр е д е л ением т р омбоци т о в 624 

Т р омбоци т оп ения при ма с сивных т р ансфу зиях крови и п л а з м о з а м е щ а ю щ и х р а с т воров . 625 

Т р омбоци т оп ении при инфекция х 625 

Врожденные , н а с л е д с т в енные и приобр е т енные т р омбоци т оп а тии 626 

На с л е д с т в енный синдром Бернара — Сулье 628 

Прио б р е т е нный синдром Бернара — Сулье 632 

Тромб а с т ения Г л анцманн а 632 

На с л е д с т в енный д е ф и ц и т фактора V в т ромбоцит а х 636 

Синдром Х е рман ско г о — Пудлака 637 

На с л е д с т в енный и приобр е т енный синдром «пула х р анения» ( п ло тных гранул) . . . 640 

Сел ек тивное н а р ушени е выдел ения А Д Ф из п ло тных гранул т р омбоци т о в 641 

Д ефици т и аномалии р ецепторов А Д Ф на т ромбоцит а х 641 

Тромбоци топ а тия вследс твие д ефици т а с екр еции а д г е зивных белков , с индром «серых» 

т р омбоци т о в 642 

Тромбоци топ а тия вследс твие н а р ушения р е ак тивнос ти т р омбоци т о в на адреналин . 642 

Т р о м б о ц и т а р н ы й тип , или псевдоболе знь Вилл е бр анд а 643 

Р едкие ф о р м ы т р омбоци т оп а тии 643 

Приоб р е т е нные ф о р м ы т р омбоци топ а тии 645 

Г еморра гиче ские диа т е зы , с в я з анные с пор ажением кров еносных сосудов и см ешанно г о генсза 647 
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Врожд енные и н а сл ед с т в енные ф о р м ы г еморра гич е ско го диатеза , с вя з анные с пораже­

нием к ро в ено сных сосудов , и см ешанно г о генеза 647 

На сл е д с т в енная г еморра гическая т ел е ан гиэкта зия (боле знь Р андю — Ослера , гемор­

ра гич е с кий ангиоматоз ) 647 

С и н д р о м Элер с а — Данло с а 649 

Пс е в д ок с ан т ома эла с тичной т к ани 653 

С и н д р о м Каз аба х а — Мерри т а ( солитарная г ем ан гиома с т ромбоцитопенией и коа-

г у л я ционными н а р ушениями ) 654 

Приоб р е т е нные формы г еморра гическо го диатеза , с в я з анные с поражением кровеносных 

сосудов и см ешанно г о г енеза 655 

С и н д р о м ди с с еминиров анно г о вну трисосудис то го с в е р тыв ания крови 655 

Г емоли тико - у р емич е с кий с индром 666 

Тромбо тич е с к а я т р омбоцитоп енич е ск а я пурпура 669 

С и н д р о м Эванс а 673 

В а с к у ли тные с ин д р омы , 675 

Бол е зн ь Ш е н л е й н а — Геноха 676 

Со с у ди с т а я пурпура в виде ос тро го г еморра гиче ско го отека 678 

Со с у ди с тые в о спали т е л ьные п урпуры на фон е и н ф е к ц и о н н ы х з аболеваний . 678 

Медикамен то зно - опо ср с до в анная сосудистая п урпур а 679 

С и н д р о м Гарднера — Дай емонд а 679 

Со с у ди с ты е п урпуры при а у т оиммунных з аболев аниях 679 

Пу рп у р а при сис т емной красной волчанке 679 

Сосудис т ая пурпура при синдроме Кав а с аки 679 

Пу рп у р а при скл еродермии 680 

Гр анул ема то з Ве г енера 680 

Т Р О М Б О Ф И Л И И 680 

Насл е д с т в енные и в р ожд енные ф ак т о ры риска т р омбофилии 682 

Свя з ь т р омбо з о в с э н д о т е ли а л ьными клетками 682 

Свя з ь т р омбо з о в с и зм ен ениями функцион а л ьных с войс тв т р омбоци т о в 683 

Ди сфиб рино г е н емии 684 
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