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Р е з ю м е. По инициативе Российского национального гематологического общества, исследова-
тельской группой по изучению идиопатической тромбоцитопенической пурпуры (первичной иммунной 
тромбоцитопении) – ИТП разработаны клинические рекомендации по ее диагностике и лечению. Целью 
рекомендаций является стандартизация диагностических и лечебных подходов при ИТП в России. Ис-
пользуемые методологические подходы основаны на принципах доказательной медицины, в их осно-
ве лежат рекомендации Российского совета экспертов по диагностике и лечению больных первичной 
иммунной тромбоцитопенией и российский опыт ведения больных ИТП, а также руководство Между-
народной рабочей группы по изучению первичной иммунной тромбоцитопении (International Working 
Group), решения Международного консенсуса по диагностике и лечению ИТП и рекомендации европейских 
и американских обществ гематологов по изучению данного заболевания. Национальные клинические ре-
комендации разработаны многоцентровой исследовательской группой по изучению ИТП в России. В их 
разработке принимали участие ведущие специалисты 8 гематологических центров РФ.
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Методологическое изучение фокусировалось на особен-
ностях дизайна исследования, которые оказывали суще-
ственное влияние на качество результатов и выводов.

С целью исключения влияния субъективных факторов 
каждое исследование оценивалось независимо, как минимум 
двумя независимыми членами авторского коллектива. Раз-
личия в оценке обсуждались на совещаниях рабочей группы 
авторского коллектива данных рекомендаций.

На основании анализа доказательств последовательно бы-
ли разработаны разделы клинических рекомендаций с оцен-
кой силы в соответствии с рейтинговой схемой рекомендаций.

Методы, использованные для формулирования рекомендаций:
•  консенсус экспертов;
• оценка значимости рекомендаций в соответствии с 

уровнем доказательности (см. табл. 1).
Индикаторы доброкачественной клинической практики 

(Good Practice Points – GPPs):
Доброкачественная практика рекомендаций основывается 

на квалификации и клиническом опыте авторского коллектива.
1.3. Методология валидизации рекомендаций
Методы валидизации рекомендаций:
• внутренняя экспертная оценка;
• внешняя экспертная оценка. 

АА – апластическая анемия;
АДФ – аденозиндифосфат;
АЛПС – аутоиммунный лимфопролиферативный синдром;
АЛТ – аланинаминотрансфераза;
АСТ – аспартатаминотрансфераза;
ауто-ТГСК – трансплантация аутологичных гемопоэтических 

      стволовых клеток;
АФЛС – антифосфолипидный синдром;
АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время;
ВВИГ – внутривенный иммуноглобулин;
ВИЧ – вирус иммунодефицита человека;
ВОЗ – Всемирная организация здравоохранения;
ГКС – глюкокортикостероиды;
ДВС – диссеминированное внутрисосудистое свертывание;
ДНК – дезоксирибонуклеиновая кислота;
ЖКТ – желудочно-кишечный тракт;
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ИТП – идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура (или 
       первичная иммунная тромбоцитопения);

ЛПЗ – лимфопролиферативные заболевания;
МДС – миелодиспластический синдром;
МКЦ – мегакариоциты;
ОАК – общий анализ крови;
ПЦР – полимеразная цепная реакция;
Rh-фактор – резус фактор;
РКМФ – растворимые комплексы фибрин-мономера;
СЗП – свежезамороженная плазма;
СКВ – системная красная волчанка;
ТПО – тироидная пероксидаза;
ЭДТА – этилендиаминтетрауксусная кислота;
CMV – сytomegalovirus (цитомегаловирус);
HELLP-синдром – Hemolysis (гемолиз), Elеvated Liver enzymes 

   (повышение активности ферментов печени) и Lоw Plаtelet  
      соunt (тромбоцитопения).

СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ

1.1. Методология сбора доказательств
Методы, использованные для сбора/селекции доказа-

тельств:
– поиск публикаций в специализированных периодиче-

ских печатных изданиях с импакт-фактором более 0,3;
– поиск в электронных базах данных.
Методы, использованные для анализа доказательств:
• обзоры опубликованных мета-анализов;
• систематические обзоры с таблицами доказательств.
Методы, использованные для определения качества и 

силы доказательств:
• консенсус экспертов;
• оценка уровня доказательности (табл. 1). 
1.2. Методология разработки рекомендаций
Описание методики анализа доказательств и разра-

ботки рекомендаций
При отборе публикаций, как источников доказательств, 

использованная в каждом исследовании методология из-
учалась для того, чтобы убедиться в соответствии ее прин-
ципам доказательной медицины. Результат изучения влиял 
на уровень доказательности, присваиваемый публикации, 
что в свою очередь влияет на силу, вытекающих из нее ре-
комендаций.

Т а б л и ц а  1
Рейтинговая схема для оценки силы рекомендаций

Уровень  
доказательности А

Данные многочисленных  
рандомизированных клинических  
исследований или мета-анализов

Уровень  
доказательности В

Данные одного рандомизированного  
клинического исследования или крупных 
нерандомизированных исследований

Уровень  
доказательности С

Согласованное мнение экспертов  
и/или небольшие исследования, 
ретроспективные исследования, регистры

Для ситуации, если представленные доказательства являются 
менее значимыми, чем уровень доказательности С, возможно 
указание уровня доказательности D:
Уровень  
доказательности D

Строгие научные доказательства отсутству-
ют, соответствующие клинические исследо-
вания не проводились, сведения об эффек-
тивности основаны на мнениях экспертов

Методология разработки клинических рекомендаций

Введение
Идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура (ИТП) 

– это заболевание с изолированной иммунной тромбоцитопе-
нией ниже 100,0 • 109/л, сопровождающееся или нет геморра-
гическим синдромом различной степени выраженности [1–3]. 

В 2008 г. Международным консенсусом по диагностике и 
лечению ИТП идиопатическую тромбоцитопеническую пур-
пуру или болезнь Верльгофа предложено называть первич-
ной иммунной тромбоцитопенией [2].

Диагноз ИТП является диагнозом исключения. Для диа-
гностики ИТП необходимо проведение полного комплексного 
обследования, исключающего вторичную иммунную тром-
боцитопению при ряде других аутоиммунных заболеваний 
(СКВ, АФЛС, ЛПЗ), тромбоцитопению при неиммунной пато-
логии (например, острый лейкоз, МДС) и другие болезни и со-
стояния, сопровождающиеся снижением тромбоцитов [1–6].

Заболеваемость ИТП в мире составляет 1,6–3,9 случаев 
на 100 000 населения в год, распространенность колеблется 

от 4,5 до 20 случаев на 100 000 населения. ИТП не имеет гео-
графических особенностей. Мужчины болеют в 5–6 раз реже 
женщин. Чаще заболевают лица в возрасте от 20 до 40 лет – 
54% больных, от 40 до 60 лет – 30% и совсем редко моложе 
20 и старше 70 лет (5% и 11% соответственно) [7–9].

Пусковыми факторами ИТП могут быть инфекции (чаще 
вирусные) – у 59%, беременность – у 19%, стресс – у 15%, 
хирургические манипуляции – у 4%, физическая нагрузка –  
у 2%, прививки – у 1% больных [5–6, 10].
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ложнениями от ранее проводимого лечения, планируемыми 
хирургическими вмешательствами и др. [1, 9].

Синдром тромбоцитопении регистрируется у 10% бере-
менных женщин, и около 30% из них требует назначения до-
полнительной терапии. 

Беременность больным ИТП не противопоказана, но ее 
планирование является одним из важнейших условий ее бла-
гополучного течения. Начало беременности должно проис-
ходить в состоянии клинической компенсации, т.е. при отсут-
ствии геморрагического синдрома и количестве тромбоцитов 
выше 50,0 • 109/л [4–6, 12, 13].

Целью данных рекомендаций является улучшение диа-
гностики и проведение адекватной терапии, купирующей ге-
моррагические проявления болезни и повышающей качество 
жизни пациентов.

ДИАГНОСТИКА ИТП
Диагноз ИТП является диагнозом исключения [14]. 
Критерии диагностики
• изолированная тромбоцитопения менее 100,0 • 109/л в 

двух анализах крови;
• визуальная оценка количества и морфологии тромбо-

цитов;
• повышенное или нормальное количество МКЦ в мие-

лограмме;
• нормальные размеры селезенки;
• исключение других патологических состояний, вызыва-

ющих тромбоцитопению;
• антитромбоцитарные антитела в высоком титре.
Для диагностики ИТП необходимо проведение полного 

комплексного обследования, методы которого в связи с от-
сутствием «золотого стандарта» обследования разделяются 
на две группы: основная и потенциально информативная 
[1–6, 14] (табл. 2):

Основные методы обследования:
1. Анамнез заболевания: установление предшествующих 

развитию тромбоцитопении факторов, например, бактери-
альная или вирусная инфекция, вакцинация, стресс, лекар-
ственные препараты; анамнестические данные, а именно: 
наличие и длительность кровотечений после хирургических 

Клинические проявления болезни зависят от степени тром-
боцитопении. В основном это спонтанный или посттравма-
тический кожный геморрагический синдром (единичная или 
генерализованная петехиальная сыпь и экхимозы), петехии и 
экхимозы на слизистых, носовые и десневые кровотечения, ме-
но- и метроррагии, реже ‑ желудочно-кишечные кровотечения 
и гематурия. Частота жизнеугрожающих субарахноидальных 
кровоизлияний не превышает 0,5% [9, 10]. Тяжелый геморраги-
ческий синдром, развивающийся при количестве тромбоцитов 
более 30,0 • 109/л, требует поиска дополнительных причин кро-
воточивости (коагулопатия, патология сосудов).

Основная цель терапии ИТП – купирование геморрагиче-
ского синдрома путем нормализации или повышения тром-
боцитов до безопасного уровня [1–2, 4–6, 9–12].

Безопасным считается количество тромбоцитов от  
50,0 • 109/л и выше, что обеспечивает нормальное существо-
вание больного без спонтанной кровоточивости и не снижает 
качества жизни пациента.

Терапия больных ИТП должна быть основана на инди-
видуальном подходе, который обусловлен не только количе-
ством тромбоцитов, но и выраженностью геморрагического 
синдрома, коморбидностью, образом жизни пациента, ос-

Т а б л и ц а  2
Обязательные и потенциально полезные лабораторные тесты 

для диагностики ИТП

Обязательные тесты Потенциально полезные тесты

ОАК + ретикулоциты
Мазок периферической крови
Иммуноглобулины сыворотки 
(количественный анализ)
Биохимический анализ крови
Миелограмма
Прямая проба Кумбса
Helicоbacter pуlori
ВИЧ
Вирусы гепатитов В и С

Антитела к гликопротеинам  
(антитромбоцитарные)
Антитела к фосфолипидам,  
кардиолипину и волчаночный  
антикоагулянт
Антитела к ТПО и гормоны  
щитовидной железы
Антинуклеарные антитела
Антитела к нативной  
(двуспиральной) ДНК
ПЦР на парвовирус, и CMV  
и EBV

Т а б л и ц а  3
Дифференциальная диагностика ИТП

Приобретенные тромбоцитопении
вследствие повышенной деструкции тромбоцитов вследствие нарушения продукции тромбоцитов

Вторичная иммунная тромбоцитопения
Посттрансфузионная пурпура
Синдром диссеминированного внутрисосудистого свертывания,  
фаза истощения
Лекарственно-опосредованная тромбоцитопения
Синдром Кассабаха–Меррита у новорожденных
Сердечно-сосудистые аномалии и заболевания (аневризмы, пороки сердца,  
стентирование)
Системная красная волчанка
Антифосфолипидный синдром
Гестационная тромбоцитопения
Гемолитико-уремический синдром
Вирусная инфекция (герпесвирусы, хронические вирусные гепатиты, ВИЧ)
Инфекционные заболевания

Лекарственно-опосредованная тромбоцитопения
Инфекционные заболевания
Токсическая (алкоголь и др.)
Метастатическое поражение костного мозга при неоплазмах
Заболевания системы кроветворения (острый лейкоз, апластическая 
анемия, миелодиспластический синдром, лимфопролиферативные 
заболевания и др.)

Наследственные тромбоцитопении
Тромбастения Гланцмана Псевдотромбоцитопения
Синдром Бернара–Сулье
Синдром серых тромбоцитов
Синдром Вискотта–Олдрича
Врожденная амегакариоцитемия
Анемия Фанкони и другие



47

Гематология и трансфузиология. 2015; т. 60, № 1

13. УЗИ или КТ органов брюшной полости и забрюшин-
ного пространства [9, 14, 17].

14. Рентгенография или КТ органов грудной клетки [9, 
14, 17].

15. Онкопоиск [9].
Потенциально информативные методы лабораторно-

го обследования:
1. Специфические антитела к гликопротеинам тромбоци-

тов. Высокий титр указывает на иммунный генез тромбоци-
топении, но не является абсолютно информативным методом 
[1, 18–22].

2. Антифосфолипидные антитела (IgM и IgG), в том чис-
ле волчаночный антикоагулянт и антитела к кардиолипинам 
(для исключения АФЛС) [1, 20–23].

3. Антититела к ТПО и оценка функции щитовидной желе-
зы (для исключения аутоиммунного тиреоидита) [1, 20, 21, 23].

4. Антинуклеарные антитела, антитела к нативной (дву-
спиральной) ДНК (для исключения СКВ) [1, 20, 21].

5. ПЦР для определения парвовируса [1, 20].
6. Тест на беременность у женщин детородного возраста 

[9–10, 14].

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА ИТП
Для подтверждения диагноза ИТП следует проводить 

дифференциальную диагностику со следующими заболева-
ниями и состояниями, протекающими с тромбоцитопенией 
(табл. 3; рис. 1) [6]:

I. «Ложная» или псевдотромбоцитопения.
II. Повышенная деструкция тромбоцитов:
1. Аутоиммунная:
• ИТП;
• Вторичная: постинфекционная, у беременных, на фоне 

аутоиммунного тиреоидита, СКВ, АФЛС и других колла- 
генозах, при ЛПЗ, лекарственного и вирусного генеза и др.;

2. Аллоиммунная:
• Неонатальная тромбоцитопения;
• Посттрансфузионная пурпура.
3. Деструкция неиммунного генеза:
• ДВС;
• сердечно-сосудистые аномалии и заболевания (анев- 

ризмы, пороки сердца, стентирование); 
• тромботическая тромбоцитопеническая пурпура;
• гемолитико-уремический синдром;
• тромботическая микроангиопатия (микротромбозы).
III. Нарушение продукции тромбоцитов.
1. Лекарственно-опосредованная тромбоцитопения.
2. Инфекционные заболевания.
3. Токсическая (алкоголь и др.).
4. Метастатическое поражение костного мозга при  

неоплазмах.
5. Заболевания системы кроветворения (острый лейкоз, 

АА, МДС, ЛПЗ и др.).

вмешательств, варикозная болезнь, тромбозы, сер-
дечно-сосудистая патология и ее терапия антикоа-
гулянтами и дезагрегантами, другие соматические 
заболевания, протекающие с тромбоцитопенией, 
ДВС-синдромом, трансфузионный анамнез и др.;

2. Семейный анамнез: кровоточивость, тром-
боцитопения, тромбозы и болезни системы кровет-
ворения у кровных родственников;

3. Физикальное обследование: гипертермия, 
снижение массы тела и симптомы интоксикации, 
гепато- и спленомегалия, лимфоаденопатия, пато-
логия молочных желез, сердца, вен нижних конеч-
ностей, врожденные аномалии требуют дообследо-
вания для исключения заболеваний и синдромов, 
сопровождающихся тромбоцитопенией другого 
(вторичного) генеза (ВИЧ, СКВ, ЛПЗ и др.).

4. Общий анализ крови с оптическим подсчетом 
тромбоцитов и ретикулоцитов. Оптический контроль количе-
ства тромбоцитов («глазами», по Фонио) обязателен. Нестан-
дартный размер клеток, агрегаты тромбоцитов, например, при 
«ложной» тромбоцитопении при использовании консерванта 
ЭДТА при заборе крови не всегда дают объективные значения 
количества кровяных пластинок.

При ИТП наблюдается только изолированная тромбоци-
топения, другие показатели гемограммы – без отклонений. 
Допустимы признаки постгеморрагической ЖДА и ретику-
лоцитоз только после массивной кровопотери.

5. Биохимический анализ крови с определением всех ос-
новных параметров для оценки состояния внутренних орга-
нов и выявления соматических заболеваний. 

6. Иммунохимический анализ крови для диагностики 
общей вариабельной иммунной недостаточности (иммуно- 
дефицит), при которой противопоказано иммуносупрессивное 
лечение.

7. Цитологическое исследование костного мозга для 
исключения тромбоцитопении при острых лейкозах, ЛПЗ, 
МДС и АА, метастазов опухолей в костный мозг и др.

При ИТП число МКЦ чаще всего бывает повышенным 
или нормальным, присутствуют в основном нормальные и 
гигантские формы.

Проведение трепанобиопсии костного мозга показано 
при рецидивирующих и резистентных формах ИТП, особен-
но у пациентов старше 60 лет, при малом числе МКЦ в мие-
лограмме, подозрении на вторичный генез тромбоцитопении 
и при решении вопроса о спленэктомии.

8. Вирусологические исследования необходимы для ис-
ключения заболеваний вирусной природы, протекающих с 
тромбоцитопений. Это антитела к вирусам гепатитов А, В и С, 
проведение ПЦР-диагностики, диагностический мониторинг 
вирусов семейства простого герпеса (IgM и IgG к цитомегало-
вирусу, вирусу Эпштейна–Барр и других), а также IgM и IgG 
к ВИЧ [15].

9. Диагностика Helicobacter pylori с помощью дыхатель-
ного теста или определения антигенов H. pylori в кале у боль-
ных с отягощенным язвенным анамнезом и/или клиническими 
проявлениями язвенной болезни желудка и двенадцатиперст-
ной кишки [16].

10. Прямая проба Кумбса у пациентов с анемией и ре-
тикулоцитозом и у больных, которым планируется лечение 
антирезусным иммуноглобулином (анти-D) [14, 17]. 

11. При первичном обследовании и тромбоцитопении ниже 
50,0 • 109/л – исследование развернутой коагулограммы (АЧТВ, 
протромбиновое и тромбиновое время, фибриноген, антитром-
бин III, фибринолитическая активность, агрегация тромбоци-
тов с АДФ, ристомицином и адреналином, скорость агрегации 
тромбоцитов, активность фактора ХIII, РКМФ, активность  
протеина С) [14, 17].

12. Маркеры тромбофилий (при наличии в анамнезе 
тромбозов или ишемических атак) [9, 14, 17].

Рис 1. Дифференциальная диагностика вторичных ИТП.
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ответа после спленэктомии и необходимость медикаментоз-
ного лечения с целью минимизации клинически значимых 
кровотечений. При этом обязательно повторное обследова-
ние для исключения других причин тромбоцитопении и под-
тверждения диагноза ИТП [3, 6]. 

ЛЕЧЕНИЕ ВЗРОСЛЫХ БОЛЬНЫХ ИТП
Основные принципы
Основная цель терапии ИТП – достижение безопасного 

предупреждающего или купирующего геморрагический син-
дром количества тромбоцитов, а не коррекция их числа до 
нормальных показателей.

Нормальный уровень тромбоцитов колеблется в преде-
лах от 150,0 • 109/л до 450,0 • 109/л. Количество тромбоцитов 
100,0 • 109/л полностью обеспечивает гемостаз и позволяет 
проводить оперативные вмешательства и родоразрешение 
без риска развития кровотечений. 

Критическим, т. е. опасным для развития геморрагиче-
ского синдрома (не только кожного) является содержание 
тромбоцитов ниже 10,0 • 109/л. 

Безопасным считается количество тромбоцитов выше  
30–50 • 109/л, что обеспечивает нормальное существование 
больного без спонтанной кровоточивости и не снижает каче-
ства его жизни. При таком количестве тромбоцитов спонтан-
ный геморрагический синдром отсутствует. Если в этих слу-
чаях имеется спонтанная кровоточивость, то следует искать 
дополнительный фактор, провоцирующий такую ситуацию, 
или учитывать состояние сосудов у пациентов преклонного 
возраста [1‑6, 9–14, 24, 25].

Критерии оценки ответа на терапию
Результативность проводимой терапии оценивают по не-

скольким условным показателям [3] (схема 1):
Полный ответ: количество тромбоцитов более или равно 

100,0 • 109/л при отсутствии кровотечений.
Ответ: количество тромбоцитов менее или равно  

30,0 • 109/л или увеличение начального количества в 2 раза 
при отсутствии кровотечений.

Время ответа: срок от начала лечения до получения пол-
ного ответа или ответа.

Отсутствие ответа: количество тромбоцитов менее  
30,0 • 109/л или увеличение начального количества менее чем 
в 2 раза или продолжающееся кровотечение; зависимость от 
кортикостероидов или от другого вида терапии.

Потеря полного ответа: снижение количества тромбо-
цитов ниже 100,0 • 109/л или возобновление геморрагиче-
ского синдрома.

Потеря ответа: снижение количества тромбоцитов ниже 
30,0 • 109/л или ниже начального количества менее чем в 2 раза 
или начало кровотечения (при условии предшествующего от-
вета).

Длительность ответа – время, прошедшее от достиже-
ния ответа на лечение до его потери (ремиссия).

IV. Наследственные тромбоцитопении.
1. Тромбастения Гланцмана.
2. Синдром Бернара–Сулье.
3. Синдром серых тромбоцитов.
4. Синдром Вискотта–Олдрича.
5. Врожденная амегакариоцитопения.
6. Анемия Фанкони и другие.

КЛАССИФИКАЦИЯ ИТП
1. По течению заболевания (рис. 2) [1, 3, 6]: 
• впервые диагностированная с длительностью до 3 мес 

от момента диагностики;
• персистирующая (затяжная) с длительностью 3–12 мес 

от момента диагностики;
• хроническая с длительностью более 12 мес от момента 

диагностики.
2. По характеру и выраженности геморрагического син-

дрома (классификация ВОЗ) [6]:
• 0-й степени – отсутствие геморрагического синдрома;
• 1-й степени – петехии и экхимозы (единичные);
• 2-й степени – незначительная потеря крови (мелена, ге-

матурия, кровохарканье);
• 3-й степени – выраженная потеря крови (кровотечение, 

требующее переливания крови или кровезаменителей);
• 4-й степени – тяжелая кровопотеря (кровоизлияния в 

головной мозг и сетчатку глаза, кровотечения, заканчиваю-
щиеся летальным исходом).

По современной терминологии (с 2009 г.) к тяжелой 
ИТП относят случаи, сопровождавшиеся симптомами кро-
вотечения в дебюте заболевания, потребовавшие инициа-
ции терапии, или случаи возобновления кровотечений с по-
требностью в дополнительных терапевтических пособиях 
разными препаратами, повышающими число тромбоцитов, 
или в увеличении дозировки используемых лекарственных 
средств [3].

Диагноз рефрактерной ИТП устанавливают при нали-
чии следующих критериев: невозможность получения ответа 
или полного ответа на терапию после спленэктомии; потеря 

Рис 2. Классификация ИТП по длительности течения.

С х е м а  1
Критерии эффективности терапии

ПОЛНЫЙ ОТВЕТ Количество тромбоцитов > 30,0 . 109/л 
или 
увеличение начального количества в 2 раза + отсутствие кровотечений

ВРЕМЯ ОТВЕТА Срок от начала терапии до достижения полного ответа или ответа

ОТСУТСТВИЕ ОТВЕТА Количество тромбоцитов < 30,0 . 109/л 
или 
увеличение начального количества менее чем в 2 раза или продолжающееся кровотечение

ПОТЕРЯ ПОЛНОГО ОТВЕТА Снижение количества тромбоцитов ниже 100,0 . 109/л 
или 
возобновление геморрагического синдрома

ПОТЕРЯ ОТВЕТА Снижение количества тромбоцитов ниже 30,0 . 109/л 
или 
увеличение начального количества менее чем в 2 раза или наличие кровотечений

ДЛИТЕЛЬНОСТЬ ОТВЕТА Время, прошедшее от достижения ответа до его потери
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дят в виде исключения (при травме, оперативном вмешатель-
стве, необходимости антикоагулянтной терапии, профессии 
и образе жизни, связанных с травматизацией) [1, 6, 24, 25].

Последовательность в назначении различных лечебных 
средств при ИТП, разработанная на основании многолетнего 
клинического опыта, получила название линий терапии [2, 3]. 

Показаниями к назначению лечения при впервые диа-
гностированной ИТП являются геморрагический синдром и 
тромбоцитопения менее или равная 30‑50,0 • 109/л (схема 2).

Терапия 1-й линии [1, 17, 24, 26–32]. 
1. Глюкокортикостероиды:
• преднизолон в дозе 1 мг/кг массы тела внутрь в течение 

2–4 нед. Допустимы колебания дозы от 0,5 до 2 мг/кг в за-
висимости от возраста, состояния больного, сопутствующих 
заболеваний. Увеличение времени применения полной лечеб-
ной дозы недопустимо, так как оно, не увеличивая лечебного 
эффекта, приводит к значительному наращиванию побочного 
действия. После купирования геморрагического синдрома и 
повышения количества тромбоцитов выше 50,0 • 109/л необ-
ходимо начать постепенное снижение дозы препарата по схе-
ме: 1 таблетка в 3 дня (10 мг в неделю) при дозе выше 60 мг; 
по ½ таблетки в 3 дня (5 мг в неделю) при дозе от 60 до 40  
мг/сут; по 1/4 таблетки в 3 дня (2,5 мг в неделю) при дозе от 
40 до 20 мг/сут под контролем уровня тромбоцитов и степени 
геморрагического синдрома. При снижении количества тром-
боцитов и, особенно, появлении геморрагий обязателен воз-
врат к предыдущей дозировке. Поддерживающая терапия ма-
лыми дозами 10–15 мг/сут, затем через день длительностью  
4–8 мес не сопровождается выраженным побочным действи-
ем и стабилизирует достигнутый лечебный эффект, не нару-
шая качества жизни и трудоспособность больных. При от-
сутствии эффекта от терапии преднизолоном необходима его 
полная отмена к концу 5-й недели от начала терапии [26–32].

• метил-преднизолон (в таблетках по 4 мг), дексаметазон 
(в таблетках по 0,5 мг) назначают в полном количественном 
соответствии таблеток при терапии преднизолоном. Напри-
мер, 60 мг преднизолона (12 таблеток по 5 мг) соответствуют 
48 мг метипреда (12 таблеткам по 4 мг). Принципы проведе-
ния (длительность и медленная отмена) те же.

• дексаметазон 40 мг/сут внутрь в течение 4 дней (экви-
валентно 400 мг преднизолона в сутки) дает стойкий ответ у 
50% больных с впервые выявленной ИТП. 4 цикла терапии 
каждые 14 дней эффективны у 86% больных с сохранением 
ответа в течение 8 мес [28, 29]. Рандомизированных исследо-
ваний не проводилось. 

Эффективность ГКС ограничена дозозависимыми не-
желательными явлениями: снижение толерантности к глю-
козе, угнетение функции надпочечников, синдром Иценко– 
Кушинга, язва желудка и двенадцатиперстной кишки, эрозив-
ный гастрит и эзофагит, кровотечения и перфорация пище-
варительного тракта, метеоризм, артериальная гипертензия, 
гиперкоагуляция, бессонница, икота, эйфория, возбуждение, 
тревога, депрессия, развитие вторичных бактериальных, 
грибковых и вирусных инфекций, повышение массы тела, 
остеопороз, гипер/гипопигментация кожи, генерализован-
ные и местные аллергические реакции [1, 6].

Противопоказаниями для назначения ГКС являются: са-
харный диабет; тяжелые формы артериальной гипертензии 
и аритмий; активные инфекции; психические расстройства.

Кортикостероидная зависимость: необходимость по-
стоянного или многократного введения кортикостероидов по 
крайней мере в течение 2 мес для поддержания числа тром-
боцитов на уровне не менее 30,0 • 109/л и/или для купирова-
ния кровоточивости. 

Терапия в экстренных ситуациях
Экстренными ситуациями являются кровотечения  

(маточные, желудочно-кишечные, почечные, внутрибрюш-
ные, непрекращающиеся носовые) и кровоизлияния в жиз-
ненно важные органы (головной мозг, орбиту, яичники). 

Варианты терапии в экстренных ситуациях [6]:
• пульс-терапия метилпреднизолоном в дозе 500–1000 

мг/сут (внутривенная капельная инфузия в течение 1–2 ч) 
3–5 дней, 2–6 циклов с интервалом 14–21 день;

• дексаметазон по 40 мг ежедневно в течение 4 последова-
тельных дней, каждые 2–4 недели, 1–4 цикла;

• ВВИГ в дозе 2 г на 1 кг массы тела (курсовая доза), рас-
пределенная на 2–5 последовательных дней; суточная доза 
в зависимости от количества дней введения колеблется от 
0,4 г/кг (при 5-дневном введении) до 1 г/кг массы тела (при 
2-дневном); эта терапия «скорой помощи» обеспечивает в те-
чение суток купирование геморрагического синдрома; лече-
ние эффективно в 80% случаев, однако длительность ответа 
небольшая – от 1 до 4 нед;

• спленэктомия – наиболее радикальная мера в лечении 
острых тяжелых геморрагических осложнений ИТП взрос-
лых; применяется в экстренных ситуациях при недоступно-
сти или невозможности применения консервативных мето-
дов лечения;

• трансфузии тромбоцитов нежелательны из-за риска ал-
лоиммунизации, однако применяются в качестве исключения 
при массивном некупируемом кровотечении или оператив-
ном вмешательстве.

Терапия больных с впервые диагностированной ИТП 
(длительность болезни до 3 мес)

Терапия больных ИТП основана на индивидуальном под-
ходе, который определяется не только концентрацией тром-
боцитов, но и выраженностью геморрагического синдрома, 
коморбидностью, образом жизни пациента, осложнениями 
от ранее проводимого лечения, планируемыми хирургиче-
скими вмешательствами и др. [1, 6].

Ограниченное число рандомизированных исследований 
традиционных видов лечения ИТП, трудности оценки эф-
фективности терапии из-за несовпадения критериев в раз-
личных исследованиях, вызывает сложности прямого сопо-
ставления методов «стандартной» терапии ИТП. Из-за этого 
уровни достоверности данных рекомендаций попадают в 
категорию С и D.

При количестве тромбоцитов не менее 30–50,0 • 109/л 
и отсутствии геморрагического синдрома специфическую 
патогенетическую терапию проводить не рекомендуется. 
Целесообразно использовать сосудоукрепляющие средства: 
дицинон (этамзилат) по 0,25–0,5 г 3–4 раза в сутки внутрь 
или внутривенно, аскорутин по 1–2 таблетки 3 раза в день 
внутрь, фитотерапия (настой крапивы) курсами до 1–2 мес и 
в зависимости от геморрагических проявлений. Не следует 
стремиться к нормализации количества тромбоцитов любым 
путем, необходимо четко следовать показаниям к терапии. 
Назначение лечения при таком уровне тромбоцитов произво-

С х е м а  2
Лечение впервые диагностированной ИТП при низкой концентрации тромбоцитов

Тромбоциты < 30–50,0 • 109/л
Геморрагический синдром (+) Геморрагический синдром (-)

1-я линия
ГКС ВВИГ Сосудоукрепляющая терапия Лечение при подготовке к операциям и работа с повышенным травматизмом

2-я линия
Спленэктомия Сосудоукрепляющая терапия Лечение при подготовке к операциям и работа с повышенным травматизмом
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• тромбоцитопения менее 10–20,0 • 109/л даже без крово-
течений.

;При отсутствии этих показаний (20–30% больных)  
целесообразной является только сосудоукрепляющая те-
рапия: дицинон (этамзилат) по 0,25–0,5 г 3–4 раза в сутки 
внутрь или в/в, аскорутин по 1–2 таблетки 3 раза в день 
внутрь, настой крапивы курсами до 1–2 месяцев. Этот пери-
од очень вариабелен, длительность может колебаться от не-
скольких месяцев до нескольких лет при сохранении трудо-
способности и хорошем качестве жизни больных.

Терапия персистирующей ИТП 1-й линии
В случае отсутствия терапии в начальную фазу ИТП и по-

явлении показаний, лечение следует проводить по програм-
мам, рекомендованным при впервые диагностированной 
ИТП – ГКС и ВВИГ. Уровень доказательности С.

Терапия персистирующей ИТП 2-й линии
1) При потере ответа (рецидиве) заболевания возможно 

повторение курса ГКС в первоначальных дозах. При наличии 
частых редидивов (более 3 в год), сопровождающихся выра-
женной кровоточивостью, показана спленэктомия. 

2) Спленэктомия [1, 12, 17, 24, 34–38].
Частота ответов на спленэктомию составляет 80%. У 66% 

больных ответ сохраняется на протяжении 5 лет и более без 
какой-либо дополнительной терапии. В ряде случаев это свя-
зано с присутствием добавочной селезенки, что может быть 
установлено современными аппаратными методами еще до 
операции. Частота рецидивов в течение срока от нескольких 
недель до нескольких лет составляет 20%. У 14% больных 
спленэктомия неэффективна. Частота осложнений спленэк-
томии колеблется в широких пределах и наиболее высока у 
больных старше 65 лет. После лапаротомической спленэкто-
мии частота осложнений выше (12,9%), чем после лапаро-
скопической операции (9,6%), летальность составляет 1% и 
0,2% соответственно [1, 35–38]. Уровень доказательности В.

Показания к спленэктомии у больных с персистирующей 
ИТП:

• рецидив после терапии 1-й линии, требующий проведе-
ния лечения;

• неэффективность лечения ГКС и ВВИГ;
• выраженные побочные действия и противопоказания к 

ГКС и ВВИГ;
• необходимость получения быстрого эффекта в ургент-

ных ситуациях;
• недоступность ВВИГ.
В связи с постоперационным нарушением системы им-

мунологической защиты требуется профилактика бактери-
альных и вирусных инфекций введением следующих вакцин: 
поливалентной пневмококковой вакцины к Streptococcus 
pneumonia (Pneumovax 23) подкожно каждые 6 лет; противо-
гриппозной вакцины к Haemophilus influenza тип (HibTITER) 
внутримышечно без ревакцинации; четырехвалентной ком-
бинированной вакцины к Neisseria meningittidis (группы A, 
C, Y и W-135) с дифтерийным токсоидом (Menacta) внутри-
мышечно больным в возрасте от 16 до 55 лет с ревакцинаци-
ей каждые 3–5 лет; или четырехвалентной менингококковой 

Сопутствующая терапия при лечении ГКС:
• протекторы слизистой желудка с целью профилакти-

ки стероидассоциированных гастритов и язвенной болезни 
(омез по 1 капсуле на ночь или другие препараты этой же 
направленности);

• препараты калия (аспаркам, панангин и другие по 1–2 та-
блетки 3 раза в день внутрь) с целью профилактики стероид- 
ассоциированной гипокалиемии и, как следствие, отечного 
синдрома;

2. ВВИГ – внутривенное введение высоких доз иммуно-
глобулина обеспечивает более быстрое повышение количе-
ства тромбоцитов по сравнению с ГКС. Гемостатический эф-
фект наступает на 1–2-й день после введения [1, 24, 30–33]. 
Уровень доказательности С.

Показаниями к назначению препаратов ВВИГ при 
впервые диагностированной ИТП являются:

– ургентные ситуации (роды, неотложные хирургические 
вмешательства, перед спленэктомией и др.), как средство 
скорой помощи при массивных кровотечениях (маточных, 
желудочно-кишечных, при угрозе кровоизлияния в мозг, ор-
ганы зрения); 

– противопоказания к лечению ГКС при инсулинзависи-
мом диабете, тяжелой гипертензии и т. д.;

– лечение беременных женщин с ИТП.
Курсовая доза препарата составляет 2 г на 1 кг массы те-

ла. Распределение дозы возможно на 2–5 внутривенных (в/в) 
введений. Разовая доза на 2-дневный курс: 1 г на 1 кг массы 
тела. Разовая доза на 5-дневный курс: 400 мг на 1 кг массы 
тела. Препарат вводят в/в капельно: скорость введения 40–60 
капель в 1 мин. Лечение иммуноглобулином можно прово-
дить амбулаторно.

Терапия 2-й линии [1, 17, 24, 34–38]
Спленэктомия является основным способом терапии 

ИТП 2-й линии. При впервые выявленной ИТП (в течение 
3 мес после установления диагноза) спленэктомию (из-за 
малого срока болезни) проводят редко.

Показания к спленэктомии при впервые диагностирован-
ной ИТП:

• резистентность к ГКС терапии;
• потеря ответа или полного ответа после терапии 1-й  

линии (ГКС);
• непереносимость и противопоказания к лечению ГКС и 

ВВИГ при инсулинзависимом диабете, тяжелой гипертензии 
и т.д.);

• необходимость получения быстрого эффекта в ургент-
ных ситуациях при массивных кровотечениях (маточные, 
желудочно-кишечные, угроза кровоизлияния в мозг) и при 
тяжелых некупируемых обострениях ИТП у беременных 
женщин в I–II триместрах беременности.

Терапия персистирующей ИТП (длительность болезни 
от 3 до 12 мес) (схема 3).

Показаниями к назначению лечения при персистирую-
щей ИТП являются:

• геморрагический синдром;
• геморрагический синдром + тромбоцитопения менее 

30–50,0 • 109/л;

С х е м а  3
Лечение персистирующей ИТП при низкой концентрации тромбоцитов

Тромбоциты < 30–50,0 • 109/л
Геморрагический синдром (+) Геморрагический синдром (-)

1-я линия
ГКС ВВИГ Сосудоукрепляющая терапия Лечение при подготовке к операциям и работа с повышенным травматизмом

2-я линия

Спленэктомия
Ромиплостим (Энплейт)

Сосудоукрепляющая терапия Лечение при подготовке к операциям и работа с повышенным травматизмом

3-я линия
Ритуксимаб (Мабтера) Сосудоукрепляющая терапия Лечение при подготовке к операциям и работа с повышенным травматизмом
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понижение количества тромбоцитов. Первоначально до 
установления индивидуальной дозы необходим еженедель-
ный контроль ОАК, затем контроль можно проводить 1 раз 
в месяц. Введение препарата пациент может осуществлять 
самостоятельно.

Эффективность терапии при длительном применении не 
снижается. Возможны минимальные побочные действия: 
головная боль и артралгии, не снижающие качества жизни 
больных. 

Терапия персистирующей ИТП 3-й линии
Ритуксимаб (Мабтера)
Иммуносупресиивная терапия ритуксимабом эффектив-

на у 30–60% пациентов, полный ответ достигается у 40%. 
Время ответа 2‑8 нед. У 15–20% больных стабильный ответ 
сохраняется на протяжении 3–5 лет [1]. Уровень доказатель-
ности D.

Показаниями к назначению ритуксимаба является не-
эффективность предыдущих методов лечения, в том числе и 
категорический отказ пациента от спленэктомии. 

Разовая доза: по 375 мг/м2 (500 мг), однако в литературе 
имеются сообщения о снижении дозы до 100 мг, что связа-
но с уменьшенным общего плацдарма В-лимфоцитов, в ре-
зультате предыдущих этапов лечения [1]. Частота введения –  
1 раз в неделю; длительность курса – 4 введения. Противо- 
показания: хронический вирусный гепатит В.

В настоящее время препарат не зарегистрирован для ле-
чения ИТП, однако может использоваться по жизненным по-
казаниям по решению врачебной комиссии и при наличии 
информированного согласия пациента.

Терапия хронической ИТП (длительность болезни  
более 12 мес) (схема 4)

Хроническая форма ИТП – наиболее частая форма забо-
левания у взрослых пациентов, с которой приходится иметь 
дело гематологам. 

Ниже суммированы рекомендации по линиям терапии 
хронической формы болезни:

Терапия 1-й линии:
• ГКС в случаях хорошего ответа на препараты и редких 

эпизодов рецидива глубокой тромбоцитопении;
• ВВИГ (терапия «скорой помощи»).
Терапия 2-й линии:
•  спленэктомия; 
•  Ромиплостим (Энплейт).
Терапия 3-й линии:
• Миметики тромбопоэтина: Ромиплостим (Энплейт) и 

Элтромбопаг (Револейд); 
• Ритуксимаб (Мабтера);
• другая иммуносупрессивная терапия (азатиоприн, ци-

клофосфамид, винкристин, циклоспорин А и др.).
Терапия хронической ИТП 1-й линии
В случае отсутствия терапии в начальную и персистиру-

ющую фазы ИТП при наличии показаний лечение следует 
проводить по программам, рекомендованным при впервые 

вакцины к Neisseria meningittidis (Menomune-A/C/Y/W-135) 
подкожно больным старше 55 лет с ревакцинацией каждые 
3–5 лет [39–43].

3) Миметик тромбопоэтина (агонист рецепторов тром-
бопоэтина) – Ромиплостим (Энплейт).

Агонисты тромбопоэтиновых рецепторов или миметики 
тромбопоэтина – препараты с отличающимся от привычного 
иммуносупрессивного действия ГКС, ВВИГ и спленэктомии. 
Они активируют рецептор к тромбопоэтину и действуют ана-
логично ему, стимулируя выработку тромбоцитов [44–48].  
К этой группе препаратов в первую очередь относится  
Ромиплостим (Энплейт), совершивший революцию в лечении 
больных с ИТП, особенно при хронических рецидивирующих 
и резистентных формах болезни, предоставив возможность 
получения ответа благодаря высокой эффективности и скоро-
сти достижения результата из-за уникального, нового меха-
низма действия [49–57].

Показания к лечению Ромиплостимом (Энплейтом):
• неэффективность терапии 1-й линии; 
• выраженность побочных действий и противопоказания 

к ГКС и ВВИГ;
• отказ или невозможность проведения спленэктомии;
• необходимость уменьшения риска кровотечения перед 

плановым или экстренным хирургическим вмешательством 
(подготовка к спленэктомии или другой операции). 

Препарат прошел серьезные клинические испытания  
I–III фазы с плацебо-контролируемыми группами (уровень 
доказательности А) [51–58].

Ромиплостим (Энплейт) – препарат для подкожного вве-
дения 1 раз в неделю – эффективен у 79% больных после и 
у 88% до спленэктомии. Доза препарата индивидуальна и 
постепенно титруется из расчета 1–10 мкг/кг веса тела для 
установления минимальной дозы, повышающей количество 
тромбоцитов выше 50,0 • 109/л, и поддержания их количе-
ства в интервале от 50,0 • 109/л до 200,0 • 109/л. Начальная 
доза – 1 мкг/кг массы тела. Средняя дозировка – 4–5 мкг/кг 
массы тела. Среднее время до ответа 2 нед. При двукратном 
еженедельном стабильном количестве тромбоцитов менее  
50,0 • 109/л доза Ромиплостима (Энплейта) повышается на 
1 мкг/кг. Максимальная доза – 10 мкг/кг массы тела. Повы-
шение дозы осуществляется до концентрации тромбоцитов 
200,0 • 109/л. При двукратном (в течение 2 нед) количестве 
тромбоцитов 200,0 • 109/л и однократно от 200,0 • 109/л до 
400,0 • 109/л доза снижается на 1 мкг/кг до стабилизации 
тромбоцитов в интервале от 50,0 • 109/л до 200,0 •109/л. Это 
является индивидуальной дозой. При повышении тромбо-
цитов выше 400,0 • 109/л делается недельный и более пере-
рыв в лечении до момента снижения тромбоцитов менее  
150,0 • 109/л. При сочетанной терапии (например, глюко-
кортикостероиды и Ромиплостим) отмена сопутствующих 
ГКС препаратов начинается с момента достижения на Ро-
миплостиме (Энплейте) уровня тромбоцитов в интервале от  
100,0 • 109/л до 200,0 • 109/л. После этого ожидаемо некоторое 

С х е м а  4
Лечение хронической и рефрактерной ИТП при низкой концентрации тромбоцитов
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Геморрагический синдром (+) Геморрагический синдром (-)
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Сосудоукрепляющая терапия Лечение при подготовке к операциям и работа с повышенным травматизмом

3-я линия
Ритуксимаб (Мабтера)
Другая иммуносупрессивная  
терапия

Сосудоукрепляющая терапия Лечение при подготовке к операциям и работа с повышенным травматизмом
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интервал увеличивается до 4 ч. Невозможно совмещение 
терапии агонистами тромбопоэтина и статинами. Клини-
ко-гематологический эффект в виде купирования геморра-
гического синдрома и повышения содержания тромбоци-
тов выше безопасного (50,0 • 109/л) наступает через 2 нед 
после начала лечения у 80% больных [58, 59]. Побочные 
действия – головная боль и гепатобилиарные события в 
виде повышения концентрации трансаминаз различной 
степени в 13% случаев приводит к необходимости отме-
ны препарата. Регистрируется транзиторный ретикулино-
вый фиброз костного мозга при длительном применении 
[60–63].

Использование агонистов к тромбопоэтиновым рецепто-
рам дает возможность отмены предшествующей длительной 
ГКС терапии. Препараты сохраняют эффективность при по-
стоянном применении более 5 лет [62, 63]. Они более эффек-
тивны у больных хронической ИТП по сравнению с ритукси-
мабом и стандартной терапией [63]. Препараты назначают для 
постоянного приема для поддержания количества тромбоци-
тов на уровне, профилактирующем кровоточивость (не менее 
50,0 • 109/л). После прекращения лечения тромбоциты снижа-
ются до исходной концентрации и ниже, но в редких случаях 
отмечается стойкая ремиссия, и лечение может быть прекра-
щено [1, 63]. Ограничение применения агонистов рецептора 
тромбопоэтина связано в основном с их дороговизной.

3)Ритуксимаб (Мабтера)
Показания к назначению лечения ритуксимабом те же, 

что и при персистирующей форме ИТП, а именно: неэффек-
тивность предыдущих методов лечения и отказ больного от 
проведения операции спленэктомии. 

Уровень доказательности D.
Доза, схема, длительность курса лечения и противопока-

зания – те же, как при других формах ИТП [1].
Терапия больных хронической ИТП 3-й линии (другие 

иммуносупрессанты)
Варианты другой терапии 3-й линии больных хрониче-

ской ИТП представлены в табл. 4 [64–66]. Они применяются 
при неэффективности всей предшествующей терапии. Эти 
препараты, а также интерфероны α, плазмаферезы, повтор-
ные курсы ГКС и ВВИГ с вариантами дозировок, относятся 
к так называемой индивидуальной терапии при рецидивиру-
ющих тяжелых формах ИТП. Уровень доказательности D.

Терапия больных рефрактерной ИТП
Рефрактерность ИТП определяется неспособностью со-

хранения долгосрочного клинического эффекта после сплен-
эктомии и не может быть диагностирована до нее. Рефрак-
терная ИТП характеризуется тяжелым течением (или риском 
развития кровотечений) и постоянной потребностью в специ- 
фической терапии, регистрируется у 25% больных хрониче-
ской формой болезни [3].

диагностированной и персистирующей ИТП – ГКС, ВВИГ 
(см. «Терапию больных с впервые диагностированной и  
персистирующей ИТП»). Уровень доказательности В.

Показаниями к назначению лечения 1-й линии при хро-
нической ИТП являются:

• геморрагический синдром;
• геморрагический синдром + тромбоцитопения менее 

30–50,0 • 109/л;
• тромбоцитопения менее 10–20,0 • 109/л даже без крово-

течений;
• рецидив заболевания, требующий проведения лечения.
Препараты: ГКС, ВВИГ – все в дозах, как при впервые 

диагностированной и персистирующей ИТП.
Терапия больных с хронической ИТП 2-й линии
1) Спленэктомия (см. «Терапия персистирующей ИТП 

2-й линии») [1, 12, 17, 24, 34–38]. Уровень доказательности В.
Показания к спленэктомии у больных хронической ИТП:
• рецидив после терапии 1-й линии, требующий проведе-

ния лечения;
• неэффективность лечения ГКС и ВВИГ;
• выраженные побочные действия и противопоказания к 

ГКС и ВВИГ;
• необходимость получения быстрого эффекта в ургент-

ных ситуациях; 
• недоступность ВВИГ;
• тяжелые некупируемые обострения ИТП у беременных 

женщин в I–II триместрах беременности;
• непереносимость или недоступность миметиков тром-

бопоэтина.
Эффективность спленэктомии составляет: полный ответ – 

48%; ответ – 46%; отсутствие эффекта – 6%. Сохранение от-
вета или полного ответа в течение 5 лет зарегистрировано у 
32%, от 1 года до 5 лет – у 14%, до 6 мес – у 54% больных [9]. 

2) Миметики тромбопоэтина – Ромиплостим (Энплейт), 
Элтромбопаг (Револейд).

Помимо Ромиплостима (Энплейта), который разрешен к 
применению в качестве терапии 2-й линии у больных перси-
стирующей ИТП, при хронической форме заболевания также 
высоко зарекомендовал себя другой препарат этой группы 
– Элтромбопаг (Револейд). По эффективности и переноси-
мости, как при кратковременном, так и при долгосрочном 
лечении он конкурирует с Ромиплостимом (Энплейтом). Его 
отличием является таблетированная форма выпуска с раз-
личными дозировками и ежедневный прием. Препарат также 
прошел клинические испытания I–III фазы с плацебо-контро-
лируемыми группами (уровень доказательности А) [58–63].

Элтромбопаг (Револейд) используется в дозах 25, 50 
и 75 мг ежедневно внутрь за 2 ч до или после еды. При 
употреблении в пищу молочных продуктов или лекар-
ственных препаратов с обволакивающим действием этот 

Т а б л и ц а  4
Другая терапия 2-й линии (иммуносупрессанты) больных хронической ИТП

Вариант лечения Частота 
ответа Время ответа Побочные действия

Азатиоприн 1–2 мг/кг (максимально 150 мг/сут)
Курсами до 3–6 мес Индивидуально

До 60% Слабость, потливость, повышение трансаминаз,  
нейтропения с инфекционными осложнениями,  
токсический панкреатит

Циклофосфамид внутрь 1–2 мг/кг в сутки 16 нед 
или 0,3–1,0 г/м2 в/в 1–3 дозы каждые 2–4 нед

24–85% 1–16 нед Нейтропения, тромбоз глубоких вен, тошнота, рвота

Циклоспорин А 5 мг/кг в сутки 6 дней,  
далее по 2,5–3 мг/кг в сутки

10–20% 3–4 нед Повышение уровня креатинина, повышение АД,  
утомляемость, парестезии, миалгии, диспепсия,  
гипертрихоз, тремор

Винкристин разовая доза 1–2 мг,  
суммарная доза 6 мг

10–75%  
нестабиль-

ных ответов

5–7 дней Нейропатия, нейтропения, гипертермия, флебит  
и тромбофлебит в месте введения
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Беременность и ИТП
Синдром тромбоцитопении регистрируется у 5–10% бе-

ременных женщин и бывает обусловлен рядом причин, как 
гематологического, так и негематологического свойства. До 
начала проведения терапии следует проводить четкую диф-
ференциальную диагностику между ИТП и следующими за-
болеваниями и состояниями у беременных [2, 5, 6, 69]:

• гестационная тромбоцитопения (75%) вследствие со-
четания гемодилюции и повышения активности и клиренса 
тромбоцитов – лечения не требует;

• преэклампсия с HELLP-синдромом;
• бактериальные и вирусные инфекции (гепатиты и ВИЧ);
• тромбоцитопения потребления вследствие ДВС-

синдрома;
• тромботическая тромбоцитопеническая пурпура;
• гемолитико-уремический синдром;
• системная красная волчанка;
• антифосфолипидный синдром;
• лекарственно-опосредованная тромбоцитопения;
• заболевания системы кроветворения.
ИТП дебютирует у 1 из 1000–10 000 женщин во время 

беременности. У беременных с ИТП в анамнезе может раз-
виваться рецидив или обострение заболевания.

При выявлении любой тромбоцитопении, особенно ниже 
80,0 • 109/л у беременной женщины требуется проведение об-
следования по плану обследования при подозрении на ИТП. 
Особенностью является необходимость исключения состо-
яний, свойственных беременным, таких как гестационная 
тромбоцитопения, преэклампсия с HELLP-синдром, ДВС, 
АФЛС и др. Проведение трепанобиопсии не обязательно, а 
установление уровня антитромбоцитарных антител не явля-
ется диагностическим [2, 4, 6].

Беременность больным ИТП не противопоказана. При 
ИТП нельзя прерывать беременность без акушерских по-
казаний только из-за тромбоцитопении и геморрагического 
синдрома [6].

Планирование беременности – одно из важнейших ус-
ловий ее благополучного течения. Начало беременности 
должно проходить в состоянии клинической компенсации,  
т. е. при отсутствии геморрагического синдрома и количестве 
тромбоцитов выше 50,0 • 109/л. Оно должно достигаться на 
предыдущих этапах лечения, либо на поддерживающем ле-
чении малыми дозами ГКС, например, преднизолон в дозе 
10–15 мг с постепенной отменой.

Женщинами с тяжелой, резистентной формой ИТП не-
обходимо пройти адекватный курс терапии до беременности  

При количестве тромбоцитов, превышающем 30,0 • 109/л, 
у больных после спленэктомии риск кровоточивости мини-
мален, поэтому при отсутствии у них геморрагического син-
дрома лечение нецелесообразно. Кровоточивость при уровне 
тромбоцитов менее 30,0 • 109/л и у лиц после спленэктомии 
требует коррекции [1, 2, 6].

Терапия рефрактерной ИТП миметиками тромбо- 
поэтина

Препараты нового поколения – Ромиплостим (Энплейт) 
и Элтромбопаг (Револейд) высокоэффективны у больных с 
рефрактерной формой ИТП. Дозировки и принципы назначе-
ния этих препаратов те же, что при персистирующей и хро-
нической формах заболевания. При отсутствии возможности 
обеспечения пациентов этими лекарственными средствами 
применяются препараты 1-й или 2-й линии, рекомендован-
ные при хронической ИТП, так как после спленэктомии мо-
жет наблюдаться изменение чувствительности к ранее при-
менявшимся ГКС, Ритуксимабу и другим иммуносупресан-
там. В табл. 5 суммированы все возможные терапевтические 
подходы к лечению рефрактерной ИТП [1, 6, 53, 54, 56–63]. 

Терапия рефрактерной ИТП малыми дозами ГКС
Лечение малыми дозами ГКС больных после спленэкто-

мии (например, от 5 до 15 мг преднизолона в сутки или через 
день, метипред 4–12 мг/сут или через день или дексамета-
зоном 0,5–1,5 мг/сут или через день) не позволяет получить 
полный ответ, однако сильно уменьшает проявления гемор-
рагического синдрома на коже и слизистых и дает возмож-
ность жить без сильной кровоточивости, несмотря на глу-
бокую тромбоцитопению (менее 20,0 • 109/л). Такая терапия 
повышает качество жизни пациентов и может применяться и 
в хроническую фазу болезни [9]. Длительное лечение ведет 
к осложнениям, свойственным ГКС-терапии. Уровень дока-
зательности D.

У стойко рефрактерных больных может быть эффективно 
комбинированное применение препаратов 1-й и 2-й линий. 
Результаты достигаются при совместном или поперемен-
ном использовании ВВИГ (1–2 г/кг) и ГКС; анти-D ВВИГ  
(50–70 мкг/кг) и винкристина (до 1,5 мг) с переходом на под-
держивающую терапию азатиоприном (2 мг/кг) и даназолом  
(10–15 мг/кг). Возможна также комбинация даназола (200–400 мг), 
колхицина (0,6 мг) и преднизолона (10–15 мг/сут) [65–68].

Все это экспериментальные и индивидуальные програм-
мы терапии (уровень доказательности D).

В эксклюзивных случаях в последнее время стали прово-
дить высокодозную химиотерапию и трансплантация аутоло-
гичных гемопоэтических стволовых клеток.

Т а б л и ц а  5
Терапия рефрактерной ИТП

Препарат Доза/режим Токсичность Эффективность Примечание

Дексаметазон 30–40 мг/сут 4 дня 
(28 мг/м2 в сутки)

Гипертония
Гипергликемия

Временная Применяется при необходимости быстрого 
увеличения количества тромбоцитов. Мало 
данных об эффекте у пациентов с рефракторной 
болезнью

Азатиоприн 150 мг/сут Лейкопения
Гепатотоксичность

Длительный ответ Лучше используется в комбинации с даназолом

Ритуксимаб 375 мг/м2 в неделю 
4 нед

Инфузионная реакция в 
77% первых инфузий

Длительный ответ Снижает эффективность последующей спленэк-
томии

Энплейт  
(Ромиплостим)

1–10 мкг/кг  
подкожно 1 раз в 
неделю

Боли в мышцах
Дискомфорт в ЖКТ
Ретикулиновый фиброз 
костного мозга

Эффективен у 79–88% 
больных

Револейд  
(Элтромбопаг)

25–75 мг/сут Гепатотоксичность
Боли в мышцах
Дискомфорт в ЖКТ
Ретикулиновый фиброз 
костного мозга

Эффективен у 81% боль-
ных при наибольшей дозе; 
73% устойчивого ответа
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эффекта и отсутствия доказательств об их нетератогенности. 
Использование миметиков тромбопоэтина у беременных не 
разрешено. Алгоритм ведения беременности и родов при 
ИТП представлен в схеме 5.

Препаратами 1-й линии у женщин с впервые диагности-
рованной ИТП и рецидивах является ВВИГ и ГКС. ВВИГ 
вводится в однократной дозе 400 мг/кг массы тела. Суммар-
ная доза определяется непосредственным эффектом и коли-
чество процедур вариирует от 2 до 5. При отсутствии эффек-
та на максимальной курсовой дозе ВВИГ, составляющей 2 
г/кг массы тела, можно проводить спленэктомию трансто-
ракальным доступом. Лечение ГКС направлено на купиро-
вание геморрагического синдрома и минимальное повыше-
ние тромбоцитов до безопасной концентрации 30,0 • 109/л и 
выше в дозе 0,5 мг/кг или 10–30 мг преднизолона в сутки 
внутрь. Назначение ГКС нежелательно до срока 16 нед [6, 9].

Во II триместре беременности в качестве экстренной 
помощи при неэффективности ВВИГ и ГКС еще возможно 
проведение спленэктомии трансторакальным доступом. Со-
хранение или усугубление тромбоцитопении в III триместре 
и непосредственно перед родоразрешением требует интен-
сификации программ терапии: введение ВВИГ в дозе 2 г/кг  
(2–5 инфузий) или ГКС-терапия средними или малыми доза-
ми короткими курсами. Возможно проведение очень коротко-
го (7–10 дневного) курса лечения оральным преднизолоном 
(60 мг – 50 мг – 40 мг – 30 мг – 25 мг – 20 мг – 15 мг – 10 мг – 
5 мг – отмена), быстро купирующим геморрагический син-
дром и улучшающим состояние пациентки. Высокие дозы 
ГКС нежелательны из-за риска развития тяжелого гестоза. 
Спленэктомия в этот период неприменима [6].

При увеличении кровопотери в родах или ближайшем 
послеродовом периоде в 1,5 раза больше физиологической 
и при отсроченных кровотечениях показано введение СЗП в 
объеме не менее 1000 мл. Использование других препаратов, 
применяющихся при лечении ИТП, у беременных не разре-
шается [5, 6, 69].

Уровень доказательности D.
Выбор пути родоразрешения
Путь родоразрешения определяется только акушерски-

ми, а не гематологическими показаниями [5, 6, 13, 69]. Для 
нормального родоразрешения без кровопотери необходима 
концентрация тромбоцитов выше 50,0 • 109/л. ИТП при бе-
ременности не является противопоказанием для проведения 
Кесарева сечения.

и планировать ее наступление на период ремиссии или кли-
нико-гематологической компенсации основного заболевания. 
При тяжелых и рефрактерных формах ИТП беременность со-
пряжена с повышенным риском для матери и ребенка, о чем 
следует предупреждать пациентов.

Ведение беременных женщин с ИТП и другими тромбо- 
цитопениями

Все женщины с ИТП и другими тромбоцитопениями 
должны находиться под совместным наблюдением у гинеко-
лога и гематолога, а перед родами – еще акушера и анестези-
олога. В процессе наблюдения на первый план выходит аку-
шерским статус, затем состояние пациентки (геморрагиче-
ский синдром, количество тромбоцитов) и коморбидность [2, 
4, 6, 13, 69]. Частота динамического наблюдения беременной 
с тромбоцитопенией определяется клиническим состоянием 
пациентки. Она возрастает с приближением сроков родораз-
решения. При подозрении на гестационный генез тромбоци-
топении мониторинг показателей крови следует осуществлять 
с периодичностью наблюдения у гинеколога (в среднем 1 раз 
в месяц). При наличии ИТП или серьезном подозрении на это 
заболевание сроки уменьшаются до 2 нед. При тромбоцитопе-
нии ниже 80,0 • 109/л, особенно в III триместре беременности, 
необходим еженедельный контроль ОАК.

Показания к назначению терапии
Целью назначения лечения является повышение количе-

ства тромбоцитов до минимального уровня, обеспечивающе-
го безопасность вынашивания и проведения всех необходи-
мых процедур. В течение первых двух триметров беремен-
ности показаниями к назначению терапии являются [6, 12, 
13, 69]:

• геморрагический синдром различной степени выражен-
ности;

• количество тромбоцитов ниже 20–30,0 • 109/л.
Нет необходимости назначать какую-либо специфиче-

скую терапию беременным при уровне тромбоцитов выше 
50,0 • 109/л, а также при 30–50,0 • 109/л и отсутствии гемор-
рагического синдрома. Достаточно сосудоукрепляющее  
лечение дициноном, аскорутином и фитотерапия.

Лечение беременных с ИТП
Основные препараты, применяемые для терапии бере-

менных, – те же, что и у женщин без беременности. Это ГКС 
в различных дозировках, ВВИГ, их сочетание, спленэктомия 
проводится крайне редко [6, 12, 13, 69]. Ритуксимаб, цикло-
спорин, имуран нецелесообразны из-за отсроченности их 

С х е м а  5
Алгоритм ведения беременности и родов у больных ИТП

I триместр
ОТСУТСТВИЕ ГЕМОРРАГИЧЕСКОГО СИНДРОМА ГЕМОРРАГИЧЕСКИЙ СИНДРОМ или ТРОМБОЦИТЫ < 10,0 • 109/л

Наблюдение + сосудоукрепляющая терапия ВВИГ (0,4 г/кг); ГКС (0,5 мг/кг или малые дозы 10–30 мг)
II триместр

ОТСУТСТВИЕ ГЕМОРРАГИЧЕСКОГО 
СИНДРОМА

ГЕМОРРАГИЧЕСКИЙ СИНДРОМ  
или ТРОМБОЦИТЫ < 10,0 • 109/л

КРОВОТЕЧЕНИЕ

Наблюдение + сосудоукрепляющая терапия ВВИГ (0,4 г/кг); ГКС (0,5 мг/кг или 10–30 мг) Спленэктомия (трансторакальная)
III триместр

ОТСУТСТВИЕ ГЕМОРРАГИ- 
ЧЕСКОГО СИНДРОМА

ГЕМОРРАГИЧЕСКИЙ СИНДРОМ 
или ТРОМБОЦИТЫ < 10,0 • 109/л ПЕРЕД РОДОРАЗРЕШЕНИЕМ КРОВО-

ТЕЧЕНИЕ
Наблюдение +  
сосудоукрепляющая терапия

ВВИГ (0,4 г/кг);  
ГКС (0,5 мг/кг или 10–30 мг)

Интенсификация программ: ВВИГ (2 г/кг);  
ГКС (60–50–40–30–20–10–5 мг–отмена);  
ГКС парентерально; ВВИГ + ГКС

СЗП

РОДЫ
ГЕМОРРАГИЧЕСКИЙ СИНДРОМ или ТРОМБОЦИТЫ < 50,0 • 109/л (ПЕРЕД РОДОРАЗРЕШЕНИЕМ)

• ВВИГ (1 г/кг суммарно);
• ГКС парентерально;
• ВВИГ + ГКС;
• СЗП не менее 1 л
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