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Иммунная тромбоцитопения (ИТП) является самой частой иммунной гемопатией у взрослых и детей. В ста- 
тье содержатся рекомендации по терминологии, диагностике и лечению ИТП, разработанные международной 
группой экспертов. Рекомендуется выделять впервые выявленную ИТП при длительности заболевания до трех 
месяцев, персистирующую ИТП при длительности 3-12 месяцев; хроническую ИТП при длительности более 12 
месяцев. 
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Immune thrombocytopenia (ITP) is the most common immune hemopathy in adults and children. In this article the 

recommendations for terminology, diagnostics, and therapy of ITP, developed by an international group of experts are 
considered. It is recommended to differentiate between newly diagnosed ITP with duration up 3 months, persistent ITP 
(lasting for 3-12 months) and chronic ITP (persisting for more than 12 months). 
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Иммунная тромбоцитопеническая пурпура (ИТП), 
известная как идиопатическая тромбоцитопеническая 
пурпура, является иммунообусловленным приобретен- 
ным заболеванием взрослых и детей, характеризуется 
преходящим или персистирующим снижением уровня 
тромбоцитов периферической крови ниже 100,0 . 109/л и, 
в зависимости от степени тромбоцитопении, повышен- 
ным риском кровотечения [1]. 

Концепция понимания механизмов ИТП сдвинулась 
от традиционного мнения о повышенной деструкции 
тромбоцитов, обусловленной аутоантителами (аутоАТ), 
к более комплексному механизму, в котором играют роль 
как нарушение продукции тромбоцитов, так и эффект, 
обусловленный Т-лимфоцитами. Эпидемиологические 
исследования показывают, что заболеваемость у взрос- 
лых примерно одинакова у мужчин и женщин, за исклю- 
чением возрастного периода 30-60 лет, где соотношение 
заболевших мужчин и женщин составляет 1:5 [1, 2]. 

Диагноз «первичной ИТП» выставляется при отсут- 
ствии других причин, которые могут быть ассоциирова- 
ны с тромбоцитопенией. Диагноз «вторичной ИТП» 
включает широкий спектр иммунообусловленных тром- 
боцитопений, исключая первичную ИТП. Вторичные 
формы включают тромбоцитопению вследствие приема 
медикаментов или при ассоциации с другими заболева- 
ниями [системная красная волчанка (CКВ), ВИЧ-инфек- 
ция].Сюда же относятся некоторые редкие формы вто- 
ричных ИТП: неонатальная аллоиммунная тромбоцито- 
пеническая пурпура и посттрансфузионная пурпура. Для 
других вторичных форм ИТП необходимо указывать их 
причину. Например, «СКВ-ассоциированная или ВИЧ- 
ассоциированная». В случаях тромбоцитопении, развив- 
шейся при приеме медикаментов (за исключением мие- 
лосупрессивной терапии) выставляется диагноз медика- 
ментозно обусловленной ИТП с указанием препарата 
[3]. Особое место среди лекарственных тромбоцитопе- 
ний этой группы занимает гепарин-индуцированная 
тромботическая тромбоцитопения, которая возникает у 
1-3% больных на 6-14 день лечебного или профилакти- 
ческого применения нефракционированного или любо- 
го низкомолекулярного гепарина (крайне редко при при- 
менении дальтепарина). Эта форма связана с образова- 
нием АТ к комплексу «гепарин-антигепариновый тром- 

боцитарный фактор 4», под влиянием чего развивается 
выраженная тромбоцитопения. В 20-30% случаев она 
осложняется тяжелыми тромбозами магистральных со- 
судов, преимущественно артерий конечностей. Гепарин- 
индуцированная тромбоцитопения чаще возникает у 
больных при наличии иммунных заболеваний (СКВ, ан- 
тифосфолипидный синдром – АФС и др.). В случаях воз- 
никновения тромбоцитопении в процессе гепариноте- 
рапии препарат отменяется и больной переводится на 
другие антитромботические средства – синтетические 
пентасахариды, ксимелаготран, сулодексид. Дополни- 
тельно в терапию включают этапный плазмаферез и при- 
ем глюкокортикостероидов (ГКС) (преднизолон в дозе 40- 
60 мг/день) [3, 4]. 

В клинике необходимо различать первичную и вто- 
ричную ИТП, поскольку они различны по генезу и тре- 
буют различной терапии: для вторичной ИТП на первом 
месте стоит лечение имеющихся заболеваний. При ме- 
дикаментозно обусловленной ИТП выздоровление на- 
ступает быстро после отмены препарата и в большин- 
стве случаев требуются только трансфузии тромбокон- 
центрата без применения иммуномодуляторов, которые 
часто применяются при первичной ИТП. Сосущество- 
вание антинуклеарных АТ и/или АФС-АТ при отсутствии 
значимых клинических проявлений СКВ и/или АФС не 
дает возможность считать эти случаи вторичной ИТП, 
хотя наличие АФС-АТ не меняет тактики лечения у дан- 
ных пациентов с ИТП [4]. 

Фазы и степени тяжести заболевания. ИТП подраз- 
деляются по продолжительности на первично диагнос- 
тированную, персистирующую и хроническую формы. 
Термин «первично диагностированная ИТП» применя- 
ется для всех случаев ИТП при отсутствии видимых пред- 
шествующих клинических или лабораторных данных. 
Диагноз «персистирующая тромбоцитопения» выстав- 
ляется пациентам с продолжительностью течения ИТП в 
период от 3 до 12 месяцев после установления диагноза. 
Эта категория включает пациентов, у которых не достиг- 
нута спонтанная ремиссия или ремиссия не сохраняется 
после прекращения лечения в период между 3 и 12 меся- 
цами после установления диагноза [3, 5]. Отсутствие спон- 
танной ремиссии в течение этого периода является пока- 
занием к проведению более активной терапии, включая 
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спленэктомию. Термин «хроническая ИТП» применяет- 
ся у пациентов, у которых ИТП сохраняется более 12 ме- 
сяцев. Поскольку ИТП у взрослых обычно не связана с 
предшествующим вирусным или другими заболевания- 
ми, она имеет чаще всего хроническое течение. У детей 
ИТП обычно быстро протекающая, со спонтанным выз- 
доровлением в 2/3 случаев в срок до 6 месяцев. Степени 
тяжести ИТП – легкая, умеренная, тяжелая – коррелиру- 
ются с выраженностью тромбоцитопении, поскольку 
снижение уровня тромбоцитов сочетается с повышен- 
ным риском кровотечения. Однако многие пациенты 
вообще не имеют проявлений геморрагического синд- 
рома или имеют минимальную кровоточивость, и тяжесть 
тромбоцитопении не обусловливает риск кровотечений. 
Дополнительными факторами риска являются возраст, 
образ жизни, сопутствующая соматическая патология. 
Следует учесть, что в неевропейской популяции у здоро- 
вых людей уровень тромбоцитов часто находится в пре- 
делах 100,0-150,0.109/л. Снижается количество тромбоци- 
тов у женщин в третьем триместре беременности при 
отсутствии клинических проявлений. 

Термин «ИТП тяжелой степени» применяется у боль- 
ных только при наличии клинически значимых кровоте- 
чений. Это является показанием к проведению терапии 
или к изменению терапии – применению различных пре- 
паратов, повышающих количество тромбоцитов, в по- 
вышенных дозах. Например, пациенты с хронической 
ИТП при уровне тромбоцитов 2,0.109/л при отсутствии 
петехий или экхимозов не могут быть отнесены к катего- 
рии «ИТП тяжелой степени»[3]. 

Диагностика ИТП. В процессе диагностики при по- 
дозрении на ИТП необходимы тщательный сбор анам- 
нестических данных, физикальное и лабораторное обсле- 
дование [1, 4, 5]. 

Дифференциальная диагностика ИТП и потенциаль- 
но альтернативных тромбоцитопений при сборе анамне- 
за заболевания должна проводиться со следующими 
состояниями [1, 5]: 

- Ранее диагностированный или возможный высокий 
риск состояний, которые могут быть ассоциированы с 
ИТП: ВИЧ, гепатит С (HCV) или другие инфекции; ауто- 
иммунные заболевания, включая СКВ; злокачественные 
новообразования; повторные вакцинации; заболевания 
печени, включая алкогольный цирроз печени. 

- Прием медикаментов, хронический алкоголизм, 
употребление тонизирующих напитков. 

- Заболевания костного мозга (КМ), включая миело- 
диспластический синдром (МДС), лейкозы и другие зло- 
качественные новообразования; фиброз КМ, апластичес- 
кие, мегалобластные анемии; повторные трансфузии (воз- 
можность посттрансфузионной пурпуры) и повторные 
иммунизации. 

- Врожденная т ромбоцитопения:  ТАР-синдром 
(тромбоцитопения с аплазией лучевой кости); радиоуль- 
нарный синостоз, врожденная амегакариоцитарная тром- 
боцитопения, синдромы Вискотт-Олдрича и Бернара- 
Сулье, болезнь фон Виллебранда IIB типа. 

Примерно в 60% ИТП у детей выявляется предше- 
ствующая инфекция. Повышенный риск развития ИТП 
ассоциирован с вакцинацией против кори-паротита-крас- 
нухи. Врожденная тромбоцитопения может быть запо- 
дозрена у пациентов с длительно сохраняющейся тром- 
боцитопенией при отсутствии эффекта от лечения, а так- 
же с семейным анамнезом, отягощенным тромбоцито- 
пенией или наличием кровотечений у кровных родствен- 
ников [1]. 

Физикальное обследование обычно должно быть без 
отклонений от нормы, исключая наличие геморрагичес- 
кого синдрома. У пациентов молодого возраста может 
выявляться незначительное увеличение селезенки, но 
умеренная или массивная спленомегалия согласуется с 
наличием других причин для ИТП. Лихорадка, потеря 
массы тела, гепатомегалия или лимфоаденопатия могут 
указывать на наличие других заболеваний, таких, как СКВ, 
ВИЧ или лимфопролиферативные заболевания [1]. 

Лабораторные исследования, рекомендуемые для 
диагностики ИТП. 

Общий анализ крови с подсчетом количества тром- 
боцитов и ретикулоцитов. При ИТП наблюдается изо- 
лированная тромбоцитопения при нормальных других 
показателях гемограммы. Может наблюдаться постге- 
моррагическая анемия, но степень ее тяжести пропор- 
циональна частоте и длительности кровотечений; при 
этом в результате может быть снижение уровня сыворо- 
точного железа. При анемии количество ретикулоцитов 
может помочь определить, является ли она результатом 
снижения продукции или повышенной деструкции эрит- 
роцитов [1, 5]. 

Оценка мазка периферической крови. В нем можно 
выявить аномалии, не характерные для ИТП: шизоциты у 
пациентов с тромботической тромбоцитопенической 
пурпурой – гемолитико-уремическим синдромом; из- 
быточное наличие гигантских или малых тромбоцитов 
бывает при врожденной тромбоцитопении. Псевдотром- 
боцитопения бывает при использовании растворов эти- 
лендиаминотетрауксусной кислоты (ЭДТА) вследствие 
агглютинации тромбоцитов при приготовлении мазка 
крови [1, 3, 5]. 

Исследование КМ может быть информативно у па- 
циентов старше 60 лет, у которых имеется системная или 
аномальная симптоматика, или в тех случаях, когда пред- 
полагается спленэктомия. Обычно выполняется аспира- 
ция КМ и его биопсия. В дополнение к морфологическо- 
му исследованию должна выполняться проточная цито- 
метрия и цитогенетическое исследование. Проточная 
цитометрия, в частности, помогает идентифицировать 
пациентов с вторичной ИТП при хроническом миело- 
лейкозе. 

Количественное определение уровня иммуноглобу- 
линов (IgG, IgA, IgM) проводится у взрослых больных и у 
детей с персистирующей или хронической ИТП. Сниже- 
ние их уровня может наблюдаться при различных имму- 
нодефицитах или селективном дефиците IgA. В таких слу- 
чаях иммуносупрессивная терапия ИТП противопока- 
зана. Хотя в целом уровень Ig должен быть определен до 
начала лечения IVIg, часто необходимо начинать ургент- 
ную терапию пациентов до получения результатов об- 
следования [1, 6]. 

Прямая проба Кумбса положительна более чем у 20% 
больных с ИТП. Выполнение ее показано, если анемия 
ассоциирована с высоким уровнем ретикулоцитов или 
планируется терапия анти-D-Ig [1, 5, 6]. 

Типирование резус-формулы только при планирова- 
нии терапии анти-D-Ig. 

Исследование на ВИЧ и носительство HCV. Тром- 
боцитопения, ассоциированная с ВИЧ или вирусом ге- 
патита С, клинически неотличима от первичной ИТП и 
может наблюдаться в течение нескольких лет до развития 
у пациента других симптомов. Поэтому рекомендуется 
обычное серологическое обследование на ВИЧ и/или 
HCV инфекцию у взрослых пациентов с подозрением на 
ИТП. Лечение инфекций может вызвать полную гемато- 
логическую ремиссию [5]. 
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Другие потенциально значимые исследования 
Определение антитромбоцитарных антител (АТ): 

исследование на гликопротеин-специфические АТ в 
обычной практике не рекомендуется, поскольку уровень 
тромбоцит-ассоциированного IgG повышен как иммун- 
ной, так и неиммунной тромбоцитопении. Определение 
АФС-АТ: в обычной практике при отсутствии симпто- 
мов АФС не рекомендуется [1,5]. 

Антиядерные АТ: положительный результат может 
предопределить хроническое течение ИТП. 

Антитиреоидные АТ и исследование функции щи- 
товидной железы. Легкая степень тромбоцитопении 
может быть у пациентов как при гипертиреозе (возмож- 
ное укорочение времени жизни тромбоцитов), так и при 
гипотиреозе (возможное снижение продукции тромбо- 
цитов); часто сочетается с изменениями функции щито- 
видной железы. Можно рекомендовать исследование на 
наличие АТ к тиреоглобулину и тиреотропному гормо- 
ну. 

Исследование на парвовирус и цитомегаловирусную 
инфекцию как возможную причину тромбоцитопении 

Исследование уровня тромбопоэтина, наличия незре- 
лых тромбоцитов, времени жизни тромбоцитов, тром- 
боцит-ассоциированного IgG (PaIgG), длительности кро- 
вотечения и комплемента сыворотки не играют суще- 
ственной роли в дифференциальной диагностике ИТП и 
других форм тромбоцитопений[1]. 

Лечение ИТП у взрослых 
В большинстве случаев при лечении ИТП чаще ста- 

вится цель достичь уровня тромбоцитов, достаточного 
для предупреждения кровотечений, нежели достижение 
их нормального уровня. Лечение пациентов с ИТП зави- 
сит от степени тяжести болезни и возраста пациента, по- 
скольку риск кровотечений и летальность вследствие ге- 
моррагических проявлений повышается с возрастом: 
большинство летальных исходов вследствие кровотече- 
ний наблюдается у взрослых с ИТП при количестве тром- 
боцитов менее 30,0.109/л. Терапия редко показана паци- 
ентам с уровнем тромбоцитов около 5,0.109/л и, согласно 
современным рекомендациям, должна начинаться при 
наличии геморрагического синдрома, или при наличии 
дисфункции тромбоцитов или другого дефекта гемоста- 
за, травмы, хирургического вмешательства, антикоагу- 
лянтной терапии, а также у пациентов, профессия или 
образ жизни которых предрасполагает к травматизму [1, 
3, 5]. 

Терапия первой линии: начальная терапия у пациен- 
тов с первичной ИТП 

Кортикостероидная терапия. ГКС являются стандар- 
том для начала терапии. Они могут предотвращать кро- 
вотечения независимо от уровня тромбоцитов благода- 
ря прямому действию на стенку сосудов. К сожалению, 
побочные эффекты при длительном применении ГКС 
часто перевешивают их лечебный эффект. 

Преднизолон является стандартом начальной терапии 
первой линии у пациентов с ИТП. Доза препарата со- 
ставляет обычно 0,5-2,0 мг/кг/день постоянно до дости- 
жения уровня тромбоцитов выше 50,0.109/л; терапия мо- 
жет продолжаться в течение нескольких недель. Хотя ле- 
чение эффективно, пациенты имеют риск развития ГКС- 
обусловленных осложнений в зависимости от дозы и дли- 
тельности терапии. Для предупреждения осложнений 
дозу преднизолона быстро ступенчато снижают по 5 мг 
каждые 5 дней до отмены при достижении ремиссии, а 
также при отсутствии эффекта после четырех недель те- 
рапии [1, 4, 5]. 

Дексаметазон рекомендуется для лечения пациентов 
с хронической рефрактерной ИТП, однако применение 
его в качестве препарата терапии первой линии является 
высокоэффективным. Применение дексаметазона в дозе 
40 мг/день в течение 4-х дней (что эквивалентно 400 мг 
преднизолона в день) позволяет достичь ремиссии у 50% 
больных с первичной ИТП. Четыре цикла терапии декса- 
метазоном (40 мг/день в течение 4-х дней) каждые 14 дней 
оказываются эффективными у 86% больных с ИТП со 
средней продолжительностью ремиссии около 8 меся- 
цев. Позже может быть необходимым проведение еще 3- 
6 курсов такой же терапии в течение последующих 2-5 
лет. Побочные эффекты могут наблюдаться в виде повы- 
шения веса, повышения аппетита, кушингоидного синд- 
рома, сахарного диабета, задержки жидкости, остеопо- 
роза, уплотнения кожи, алопеции, гипертензии, дистрес- 
са ЖКТ с образованием язв, аваскулярного некроза, над- 
почечниковой недостаточности, развития оппортунис- 
тических инфекций [1, 5, 7]. 

Метилпреднизолон при парентеральном применении 
в высоких дозах (30 мг/кг/день в течение 7 дней) эффекти- 
вен у 80-95% больных с достижением эффекта через 5-8 
дней от начала лечения. Однако вследствие кратковре- 
менности повышения количества тромбоцитов требует- 
ся поддерживающая терапия ГКС (преднизолон в дозе 
15-20 мг/день с коррекцией дозы в зависимости от прояв- 
ления геморрагического синдрома), иногда в течение 4-6 
месяцев. Побочные эффекты сходны с таковыми при 
лечении дексаметазоном[1,5]. 

Внутривенный анти-D-Ig (IV анти- D-Ig) обычно ре- 
комендуется применять у Rh(D)+ неспленэктомирован- 
ных пациентов в дозе 50-74 мкг/кг; эффект наблюдается 
через 4-5 дней и сохраняется в течение 3-4недель, хотя у 
некоторых пациентов повышение уровня тромбоцитов 
сохраняется в течение нескольких месяцев. Препарат 
противопоказан при наличии аутоиммунной гемолити- 
ческой анемии (может вызывать дополнительный гемо- 
лиз, повышение температуры тела). Перед применени- 
ем препарата необходимо определить группу крови, 
выполнить прямую пробу Кумбса и определить количе- 
ство ретикулоцитов периферической крови. Препарат 
может быть эффективной альтернативой IVIg, посколь- 
ку вводится быстро, изготавливается из малого пула до- 
норской плазмы, оказывает более длительный эффект и 
может снижать необходимость спленэктомии. При вве- 
дении более высокой дозы рекомендуется премедикация 
парацетамолом или ГКС (преднизолон в дозе 20 мг) для 
предупреждения риска повышения температуры тела. 
Побочными эффектами могут являться доза-зависимая 
гемолитическая анемия и в редких случаях – ДВС-синд- 
ром с поражением почек. Введение анти-D-Ig внутри- 
мышечно или подкожно переносится более удовлетво- 
рительно взрослыми и детьми с хронической ИТП. У 
большинства пациентов повышение количества тромбо- 
цитов наблюдается к концу первой недели от начала те- 
рапии [1, 5]. 

IVIg. Применение препарата в течение последних 20 
лет показало наличие первичного эффекта, сравнимого 
с таковым при терапии ГКС, но более короткой продол- 
жительности. Пациенты с ИТП при иммунодефицитах, 
помимо лечения высокими дозами препарата, требуют 
проведения поддерживающей терапии в дозе 0,3-0,4 г/кг 
каждые 3-4 недели. Поскольку введение препарата ассо- 
циировано с высокой токсичностью (часто головные 
боли, иногда сильные), инфузия препарата продолжитель- 
ная, иногда в течение нескольких часов. У пациентов с 
ИТП после введения IVIg наблюдается повышение уров- 
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ня тромбоцитов в течение 24 часов при введении в дозе 1 
г/кг (1-2 введения в течение 2 дней) и в течение 5 дней при 
введении в обычном режиме (0,4 г/кг/день в течение 5 
дней). Редкими побочными эффектами являются пора- 
жение почек и тромбозы, транзиторная нейтропения, 
лихорадка, тошнота, рвота, диарея, тахикардия. Повыше- 
ние количества тромбоцитов обычно кратковременное, 
снижение до исходных показателей происходит через 2-4 
недели после окончания лечения. У некоторых пациен- 
тов более выраженный результат достигается сочетани- 
ем препарата с ГКС. Препараты IVIg могут содержать 
небольшие количества IgA, что может вызывать анафи- 
лактоидные реакции у пациентов с дефицитом IgA; в та- 
ких случаях рекомендуется применение IgA-деплециро- 
ванного IVIg [1, 2, 3, 7]. 

Для быстрого купирования и предотвращения тяже- 
лых геморрагий при всех видах ИТП показано внутри- 
венное введение рекомбинантного фактора VIIa (Ново- 
Сэвен) по 30-50 мкг/кг 3 раза в день. Этот препарат обла- 
дает «обходным» действием на гемостаз (коагуляция по 
внешнему механизму), образуя в местах повреждения 
сосудистой стенки большое количество тромбина, в свя- 
зи с чем и связан его высокий гемостатический эффект 
при различных нарушениях гемостаза, хотя он не оказы- 
вает прямого влияния на количество тромбоцитов [1]. 

 

Варианты терапии второй линии у взрослых 
пациентов с ИТП 

Медикаментозная терапия. Азатиоприн применяет- 
ся в дозе 1-2 мг/кг/день (максимальная доза 150 мг/день) 
длительно в течение 1-2 лет. Достижение приемлемого 
уровня тромбоцитов происходит обычно через 3-6 ме- 
сяцев от начала терапии. Часто достаточно эффективно 
применение более низких доз препарата. Азатиоприн 
малотоксичен, примерно у 25% больных после достиже- 
ния ремиссии поддерживающая терапия не требуется [1, 
4, 5]. 

Циклоспорин А в дозе 2,5-3 мг/кг/день эффективен у 
пациентов с ИТП как в качестве монотерапии, так и в 
сочетании с ГКС, хотя у некоторых пациентов может раз- 
виться поражение почек. Клиническое улучшение на- 
блюдается у 80% пациентов, резистентных к терапии пер- 
вой линии с достижением полной ремиссии в 40% слу- 
чаев Побочные эффекты выражены умеренно и вклю- 
чают тошноту, ОПН (крайне редко), гипертензию, миал- 
гии, нейропатию, гингивальную гиперплазию, гипертри- 
хоз[1,5,7]. 

Циклофосфамид является иммуносупрессором и 
применяется или перорально в дозе 1-2 мг/кг/день ежед- 
невно на протяжении не менее 16 недель, или внутривен- 
но в дозе 0,3-1,0 г/м2 1-3 раза каждые 2-4 недели у пациен- 
тов с резистентностью к ГКС и/или при отсутствии эф- 
фекта от спленэктомии. Из редких осложнений отмеча- 
ется азооспермия, тошнота, рвота, нейтропения, тром- 
бозы глубоких вен и развитие острого миелобластного 
лейкоза [1, 5]. 

Даназол является препаратом группы андрогенов и 
применяется перорально в дозе 10-15 мг/кг/день в 2-4 
приема, оказывает хороший эффект у спленэктомиро- 
ванных пациентов. Частыми побочными эффектами яв- 
ляются гипертрихоз лица, аменорея, повышение уровня 
трансаминаз и холестерина. Ремиссия достигается у 46% 
пациентов с продолжительностью 6-13 лет при условии 
приема даназола не менее 37 месяцев [3, 7, 9]. 

Дапсон является резервным кортикостероидом, кото- 
рый обычно применяется в дозе 75-100 мг/день. Его при- 
менение позволят отсрочить спленэктомию до 32 меся- 

цев у пациентов с ИТП, резистентных к терапии ГКС пер- 
вой линии, однако он малоэффективен у пациентов пос- 
ле спленэктомии. Побочными эффектами являются ге- 
молитическая анемия и метгемоглобинемия [3, 7, 9]. 

Микофенолат мофетил, антипролиферативный им- 
муносупрессант, применяется в постепенно повышаю- 
щихся дозах (от 250 мг до оптимума в 1000 мг/день 2 раза 
в неделю в течение 2 недель). Применяется при рефрак- 
терной форме ИТП, повышение уровня тромбоцитов 
выше 80,0.109/л отмечено у 78% больных [2, 3, 7, 9]. 

Ритуксимаб (мабтера) является химерным монокло- 
нальным антителом с высокой специфичностью к анти- 
гену CD20, который экспрессируется только зрелыми В- 
лимфоцитами. Он вызывает значительную, хотя и вре- 
менную, деплецию В-клеток, и этот эффект дает обнаде- 
живающие результаты при лечении тяжелых аутоиммун- 
ных заболеваний. Принципиальный механизм действия 
ритуксимаба при ИТП обусловлен деплецией В-лимфо- 
цитов и последующим ингибированием патологической 
активности В-клеток, таких как продукция аутоАТ, спе- 
цифических для гликопротеинов тромбоцитов и мегака- 
риоцитов (гликопротеины IIb/IIIa и Ib/IX), секреция ци- 
токинов и активность антиген-презентирующих клеток. 
Он также оказывает непрямой регуляторный эффект на 
Т-лимфоциты [6]. Это воздействие подтверждается быс- 
трым повышением уровня тромбоцитов у большинства 
леченных ритуксимабом пациентов с ИТП. При приме- 
нении в дозе 375 мг/м2  внутривенно 1 раз в неделю на 
протяжении 4-х недель он вызывает повышение количе- 
ства тромбоцитов выше 50,0.109/л у 60% больных с ИТП 
без дополнительной поддерживающей терапии, причем 
у 40% больных наблюдается полная клинико-гематоло- 
гическая ремиссия. Эффективна также доза 100 мг/м2 

внутривенно еженедельно в течение 4-х недель, однако 
положительный эффект наступает медленнее. Повыше- 
ние уровня тромбоцитов наблюдается спустя 2-8 недель 
от начала терапии. Большинство пациентов с длительной 
ремиссией в случае рецидива положительно отвечают 
на повторную терапию ритуксимабом. Весьма эффек- 
тивна комбинация ритуксимаба с высокими дозами дек- 
саметазона в качестве терапии первой линии. Ритукси- 
маб противопоказан для пациентов с признаками актив- 
ного гепатита В. Побочным эффектом терапии ритукси- 
мабом является развитие прогрессирующей многооча- 
говой лейкоэнцефалопатии, особенно при комбинации 
с иммуносупрессорами [11]. 

Агонисты рецепторов тромбопоэтина (ТПО) – эльт- 
ромбопаг и ромиплостим (энплейт). Терапевтическое 
действие состоит в большей степени в стимуляции про- 
дукции тромбоцитов, нежели в иммуномодуляции. ТПО 
является первичным фактором регуляции продукции 
тромбоцитов, и агонисты рецепторов ТПО, активируя 
рецепторы, повышают продукцию тромбоцитов. Энп- 
лейт применяется в дозе 1-10 мкг/кг подкожно еженедель- 
но; эльтромбопаг применяется перорально в дозе 25-50- 
75 мг/день. Оба препарата являются высокоэффективны- 
ми при лечении пациентов с хронической или рецидиви- 
рующей ИТП и повышают уровень тромбоцитов как у 
здоровых людей, так и у пациентов с ИТП через 2 недели 
после начала терапии. Курс лечения длится до 6 месяцев, 
причем эффект при лечении энплейтом выше, чем при 
лечении эльтромбопагом. Полные ремиссии наблюда- 
ются в течение 4-х лет; у большинства пациентов нет не- 
обходимости в поддерживающей терапии ГКС и/или IVIg. 
Побочными эффектами терапии являются развитие ре- 
тикулинового фиброза КМ и нарушение функции пече- 



7 Журнал Г род ненского госуд арственного медицинского университет а  № 2  2011 г. 

Лек ции  и  о бзо ры 

 

 
ни, редко – тромбозы. В дальнейшем требуется проведе- 
ние длительной поддерживающей терапии [2, 4, 5, 10]. 

Винкристин в дозе 1,0 мг/м2 внутривенно один раз в 
неделю в течение одного месяца может вызвать повы- 
шение уровня тромбоцитов в течение 3-х недель тера- 
пии, эффект более выражен у больных после спленэкто- 
мии [1, 3, 9]. 

Спленэктомия при ИТП эффективна у 80% больных 
с сохранением ремиссии до 5 лет, у 60% пациентов без 
проведения поддерживающей терапии, однако у 20% 
пациентов через разные сроки развивается рецидив за- 
болевания. В зависимости от клинических данных, спле- 
нэктомию рекомендуется проводить не ранее, чем через 
6 месяцев после установления диагноза, поскольку спон- 
танное улучшение или поздняя ремиссия может наблю- 
даться спустя 6-12 месяцев после установления диагно- 
за. Поскольку ИТП и спленэктомия ассоциируются с 
риском тромбоэмболии, необходима послеоперацион- 
ная профилактика тромбозов применением низкомоле- 
кулярных гепаринов. Необходимо также учитывать воз- 
можность наличия дополнительной доли селезенки при 
подготовке к спленэктомии. Через две недели после спле- 
нэктомии рекомендуется проведение вакцинации про- 
тив пневмококка, менингококка  С и Haemoph ilus 
influenzae. Вакцинация неэффективна у пациентов, кото- 
рые получали ритуксимаб в предыдущие 6 месяцев [1, 7, 
8]. 

Варианты терапии у больных с рецидивом ИТП пос- 
ле проведения терапии первой и второй линии. Около 
20% пациентов не достигают достаточного уровня тром- 
боцитов (сохраняется тромбоцитопения тяжелой степе- 
ни) после спленэктомии или после проведения терапии 
первой и второй линии. В таких случаях применяются 
следующие варианты терапии [1, 7, 8]. 

Комбинированная химиотерапия может быть эффек- 
тивной у некоторых пациентов с хронической рефрак- 
терной ИТП. Применяется следующая схема: 

• циклофосфан 100-200 мг/день внутривенно 1-7 дни; 
• преднизолон 0,5-1,0 мг/кг/день перорально 1-7 дни; 
• винкристин 2 мг внутривенно 1-й день. 
Схема может быть дополнена назначением азатиоп- 

рина в дозе 100 мг/день перорально или этопозида в дозе 
50 мг/день перорально 1-7 дни. Терапия хорошо перено- 
сится, но есть определенный риск развития вторичных 
новообразований [7, 9]. 

Campath-1H является альтернативным вариантом те- 
рапии у пациентов тяжелой рефрактерной ИТП, однако 
может вызывать тяжелую иммуносупрессию, тромбо- 
зы мозговых вен, внутрисосудистый гемолиз и требует 
дополнительной длительной антибактериальной, антиви- 
русной и антифунгоидной терапии [7]. 

Трансплантация гемопоэтических стволовых клеток 
(ТГСК) показана только пациентам с тяжелой хроничес- 
кой рефрактерной ИТП, осложненной кровотечениями, 
при отсутствии эффекта от других методов лечения [1, 7]. 

Агонисты рецепторов ТПО ромипластим (энплейт) и 
эльтромбопаг эффективны у пациентов после спленэк- 
томии при рефрактерной ИТП. Энплейт может приме- 
няться на протяжении 4 месяцев с хорошим эффектом 
без кумулятивной токсичности [3, 4, 5, 6]. 

Неотложная терапия. Срочное повышение уровня 
тромбоцитов у некоторых пациентов с ИТП необходимо 
в случаях оперативного вмешательства, при высоком 

риске кровотечения или при кровоизлиянии в головной 
мозг, желудочно-кишечных кровотечениях и кровотече- 
ниях из мочеполовых путей. Хотя переход от ГКС к IVIg 
или анти-D-Ig может быть в таких случаях эффективным, 
рекомендуется проведение комбинированной терапии 
первой линии: преднизолон и IVIg; эффективны также 
высокие дозы метилпреднизолона (не менее 30 мг/кг/ 
день). Дополнительная терапия включает трансфузии 
тромбоконцентрата при возможности в комбинации с 
IVIg и неотложную спленэктомию. Быстрый эффект мо- 
жет наступить после введения винкристина в комбина- 
ции с другими препаратами. 

Пероральное применение эпсилон-аминокапроно- 
вой кислоты (1-4 г каждые 4-6 часов) или транексамовой 
кислоты (1 г 3 раза в день) может оказывать эффект у 
пациентов при экстракции зубов или малых хирургичес- 
ких процедурах. Плазмаферез применяется у небольшо- 
го количества больных с острой ИТП и неэффективен у 
пациентов с хронической ИТП [1, 2, 3, 7]. 
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