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Список сокращений 

 

АДФ – аденозин 5′-дифосфат, индуктор агрегации тромбоцитов 

АЛТ – аланинаминотрансфераза 

АСТ – аспартатаминотрансфераза 

АФЛС – антифосфолипидный синдром 

АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время 

ВВИГ – внутривенный иммуноглобулин  

ВИЧ – вирус иммунодефицита человека  

ГГТП – гамма-глютамилтранспептидаза 

ГКС – глюкокортикостероиды  

ИПТ – идеопатическая тромбоцитопеническая пурпура (первичная иммунная 
тромбоцитопения) 

ЛПЗ – лимфопролиферативное заболевание 

МКЦ – мегакариоциты  

СКВ – системная красная волчанка  

СЭ – спленэктомия  

ПЦР – полимеразная цепная реакция  

HELLP-синдром – Н-Hemolisis (гемолиз), EL - Elevated liver enzymes 
(повышение уровня ферментов печени), LP - Low platelets (низкое число 
тромбоцитов); редкая и опасная акушерская патология 
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ВВЕДЕНИЕ 

 Идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура или первичная 
иммунная тромбоцитопения (ИТП) - это заболевание, представляющее собой 
изолированную иммуноопосредованную тромбоцитопению (количество 
тромбоцитов в периферической крови менее 100х109/л), возникающую и/или 
сохраняющуюся без каких-либо явных причин, с геморрагическим 
синдромом различной степени выраженности или без него (3,56,58).  

 Диагноз ИТП является диагнозом исключения. Для диагностики ИТП 
необходимо проведение полного комплексного обследования, методы 
которого в связи с отсутствием «золотого стандарта» обследования 
разделяются на 3 группы: основные, потенциально информативные и тесты с 
недоказанной информативностью (3,18,50,56,58):   

 Основная цель терапии ИТП – достижение безопасного 
предупреждающего или купирующего геморрагический синдром уровня 
тромбоцитов, а не коррекция числа тромбоцитов до нормальных показателей 
(1,3,18,35,50,56,58).   
 Безопасным считается уровень тромбоцитов 30-50,0х109/л, что 
обеспечивает нормальное существование больного без спонтанной 
кровоточивости и не снижает качества жизни пациента.  
 Терапия больных с ИТП должна быть основана на индивидуальном 
подходе, который должен быть обусловлен не только уровнем тромбоцитов, 
но и выраженностью геморрагического синдрома, коморбидностью, образом 
жизни пациента, осложнениями от ранее проводимого лечения, 
планируемыми хирургическими вмешательствами и др. (3).    

 Синдром тромбоцитопении регистрируется у 10% беременных 
женщин, и около 1/3 из них требует назначения дополнительной терапии.  

 Беременность больным ИТП не противопоказана (18,50,68).    При ИТП 
нельзя прерывать беременность без акушерских показаний только из-за 
тромбоцитопении и геморрагического синдрома. 

 Планирование беременности – одно из важнейших условий ее 
благополучного течения. Начало беременности должно происходить в 
состоянии клинической компенсации больных, т.е. при отсутствии 
геморрагического синдрома и количестве тромбоцитов выше критического 
уровня (30-50,0х109/л).  
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 Целью данных рекомендаций является улучшение диагностики ИТП и 
проведение адекватной оправданной и показанной терапии, удлиняющей 
жизнь пациентов и повышающей качество их жизни. 

 Рекомендации предназначены для врачей-гематологов, онкологов, 
терапевтов, хирургов, акушеров-гинекологов, работающих в амбулаторных и 
стационарных условиях. 

 

1. Определение. 

 Идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура или первичная 
иммунная тромбоцитопения (ИТП) - это заболевание, представляющее собой 
изолированную иммуноопосредованную тромбоцитопению (количество 
тромбоцитов в периферической крови менее 100х109/л), возникающую и/или 
сохраняющуюся без каких-либо явных причин, с геморрагическим 
синдромом различной степени выраженности иди без него (3,56,58).         

 В 2008г. по решению Международного консенсуса по диагностике и 
лечению ИТП на основании обобщения  данных по изучению патогенеза 
болезни идиопатическую тромбоцитопеническую пурпуру или болезнь 
Верльгофа предложено называть первичной иммунной тромбоцитопенией 
(56). 

 Термин тромбоцитопения подразумевает обязательное изолированное 
снижение уровня тромбоцитов ниже 100 000, что может сопровождаться или 
не сопровождаться геморрагическим синдромом. 

 Определения иммунная и первичная указывают на то, что в развитии 
тромбоцитопении лежат нарушения в иммунной системе пациента, 
проявляющиеся в дефектах распознавания собственных рецепторов 
тромбоцитов и их предшественников мегакариоцитов (МКЦ), выработке к 
ним аутоантител и, как следствие, в повышенной деструкции тромбоцитов 
макрофагальными клетками. Новейшие данные по исследованию патогенеза 
ИТП продемонстрировали, что в основе болезни также лежит и неадекватный 
тромбоцитопоэз в костном мозге (3,35,50). 

 Процесс образования иммунных комплексов 
тромбоцит/МКЦ+аутоантитело наблюдается также при ряде аутоиммунных 
заболеваний: системная красная волчанка (СКВ), антифосфолипидный 
синдром (АФЛС), лимфопролиферативные заболевания (ЛПЗ), при других 
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неиммунных патологиях, которые необходимо исключить для установления 
диагноза ИТП. В связи с этим существует термин «вторичная иммунная 
тромбоцитопения». 

2. Распространенность и заболеваемость: 

 Заболеваемость ИТП в мире составляет 1,6-3,9 на 100 000 населения в 
год. Среди взрослых и детей распространенность колеблется от 4,5 до 20 на 
100000 населения. ИТП не имеет географических особенностей 
распространения (49,56,58). Мужчины болеют ИТП в 3-4 раза реже, чем 
женщины, в репродуктивном возрасте эта разница еще больше - в 5-6 раз 
(24).  

3. Возраст: 

 Чаще всего болеют лица в возрасте от 20 до 40 лет (54%), в 20% позже - 
в возрасте от 40 до 60 лет, редко болезнь наблюдается у пожилых лиц старше 
70 лет (2%) и моложе 20 (24).  

 

4. Пусковые факторы. 

 Пусковыми факторами ИТП могут быть инфекции (чаще вирусные) - 
59%, беременность - 20%, стресс - 15%, хирургические манипуляции - 4%, 
физическая нагрузка - 1% и прививки в 1% случаев (2).     
 

5. Клинические проявления. 

Клинически заболевание характеризуется геморрагическим синдромом, 
спонтанным или посттравматическим, с преимущественной локализацией на 
коже и слизистых (петехии и экхимозы, носовые и десневые кровотечения), 
что зависит от степени тромбоцитопении. Наиболее опасными являются 
петехиальные проявления на коже лица, шеи и слизистых полости рта, 
настораживая врача в плане наличия петехиальной сыпи на мозговых 
оболочках. Маточные, желудочно-кишечные кровотечения и гематурия 
встречаются реже и, как правило, имеют место при глубокой 
тромбоцитопении. Частота жизнеугрожающих кровотечений 
(субарахноидальные кровоизлияния) при ИТП не превышает 0,5% ((1,2,69). 
Если таковые развиваются при количестве тромбоцитов более  30х109/л, 
необходим поиск дополнительных причин кровоточивости (коагулопатия, 
патология сосудов).  
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6. Диагностика. 

 Диагноз ИТП является диагнозом исключения. ИТП - изолированная 
тромбоцитопения менее 100,0х109/л  в  2 и более анализах крови без наличия 
какого-либо заболевания, которое может сопровождаться снижением 
тромбоцитов (3,56,58).  

 Для диагностики ИТП необходимо проведение полного комплексного 
обследования, методы которого в связи с отсутствием «золотого стандарта» 
обследования разделяются на 3 группы: основные, потенциально 
информативные и тесты с недоказанной информативностью (3,18,50,56,58):   

Основные методы обследования: 

1) Анамнез заболевания (предшествующие развитию тромбоцитопении 
факторы – бактериальный и вирусные инфекции, вакцинации, стрессы, 
прием различных  лекарственных препаратов, наличие и длительность 
кровотечений в анамнезе после хирургических вмешательств,  наличие 
варикозной болезни, тромбозов, сердечно-сосудистая патология, 
требующая лечения антикоагулянтами и дезагрегантами, наличие других 
соматических заболеваний, протекающих с тромбоцитопенией, ДВС-
синдромом и др.); 

2) Наследственная предрасположенность (наличие у кровных родственников 
эпизодов кровоточивости и  тромбоцитопении, тромбозов и других 
заболеваний системы кроветворения); 

3) Физикальное обследование у больных ИТП не должно выявлять 
никаких отклонений. Однако гипертермия, снижение массы тела, гепато- 
и спленомегалия и/или лимфоаденопатия требует безотлагательного 
проведения дообследования для исключения ВИЧ-инфекции, СКВ, ЛПЗ и 
др. Оценка состояния молочных желез, сердца, вен нижних конечностей, 
аномалий строения лица и конечностей позволит исключить другие 
заболевания и синдромы, сопровождающиеся тромбоцитопенией другого 
генеза.  

4) Общий анализ крови с определением количества ретикулоцитов. Для 
ИТП характерна изолированная тромбоцитопения с нормальными 
показателями гемоглобина, эритроцитов и ретикулоцитов, а также 
нормальные показатели лейкоцитов и лейкоцитарной формулы и 
отсутствие морфологических и функциональных аномалий тромбоцитов. 
При предшествовавшей кровопотере допустимы признаки 
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постгеморрагической железодефицитной анемии и небольшой 
ретикулоцитоз.  

5) Исследование мазков периферической крови позволяет выявить 
аномалии, исключающие диагноз ИТП, например, шизоциты, чрезмерное 
количество гигантских или мелких тромбоцитов при наследственной 
тромбоцитопении, псевдотромбоцитопении и др.  
«Ложная» или псевдотромбоцитопения, обусловленная образованием 
агрегатов тромбоцитов при заборе крови с консервантом ЭДТА может 
быть подтверждена при повторном подсчете количества тромбоцитов на 
автоматическом анализаторе в пробе крови с цитратом. 

6) Биохимический анализ крови с определением всех основных 
параметров (уровня общего белка, альбуминов и глобулинов, уровня 
общего билирубина с фракциями, активности АСТ, АЛТ, щелочной 
фосфатазы, ГГТП, креатинина, мочевины, мочевой кислоты, параметров 
обмена железа) для оценки состояния внутренних органов и выявления 
соматических заболеваний.  

7) Определение уровня иммуноглобулинов классов А, М и G в сыворотке 
крови – для диагностики иммунодефицита, при котором противопоказано 
иммуносупрессивное лечение. 

8) Цитологическое исследование костного мозга необходимо для 
исключения тромбоцитопении при острых лейкозах, 
лимфопролиферативных заболеваниях, миелодиспластическом синдроме 
и апластической анемии, метастазов опухолей в костный мозг и др.  
Для диагностики непосредственно ИТП чрезвычайно значимым является 
количество мегакариоцитов и их морфология. При ИТП число МКЦ чаще 
всего бывает повышенным или нормальным. Сниженное их число 
нехарактерно для ИТП.  Морфология МКЦ разнообразна. Для ИТП более 
характерны нормальные и гигантские формы.   
Проведение трепанобиопсии костного мозга показано при 
рецидивирующих и резистентных формах ИТП, особенно у пациентов 
старше 60 лет, при малом числе МКЦ в миелограмме, подозрении на 
вторичный генез тромбоцитопении, при редидивах и при решении вопроса 
о спленэктомии (3,25,26,27,43).  

9) Вирусологические исследования, включающие антитела к вирусам 
гепатитов  А, В и С, и в случае положительного результата – проведение 
ПЦР диагностики, необходимы для исключения или оценки степени 
активности гепатитов, способных протекать с тромбоцитопенией. 
Необходимо проведение диагностического мониторинга (определение 
антител к цитомегаловирусу, вирусу Эпштейна-Барр и других вирусов 
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семейства простого герпеса, способных вызывать тромбоцитопению, в 
том числе и как первичный симптом заболевания) (3,42).  

10)  Определение антител классов М и G к ВИЧ.  
11)  Диагностика Hellicobacter pylori различными методами (3,62) у 
больных в отягощенным язвенным анамнезом и/или клиническими 
проявлениями язвенной болезни желудка и двенадцатиперстной кишки 
(3).   

12) Прямая проба Кумбса у больных с анемией и ретикулоцитозом (3,4).    
13) При первичном обследовании и тромбоцитопении ниже 50,0х109/л 
обязательным является исследование развернутой коагулограммы (АЧТВ, 
протромбиновое и тромбиновое время, фибриноген, антитромбин III, 
фибринолитическая активность, агрегация тромбоцитов с АДФ, 
ристомицином и адреналином, скорость агрегации тромбоцитов, 
активность фактора ХIII, РКМФ, активность протеина С).  

14) Маркеры тромбофилий (при наличии в анамнезе тромбозов или 
ишемических атак).  
 
Потенциально информативные методы обследования: 
1) Специфические антитела к гликопротеинам тромбоцитов (высокий 
титр указывает на иммунный генез тромбоцитопении, но не является 
абсолютно информативным методом) (3,10,21,48,50,65);     

2) Антифосфолипидные антитела, в том числе волчаночный 
антикоагулянт (для исключения антифосфолипидного синдрома) 
(3,41,48,64);    

3) Антитиреоидные антитела и оценка функции щитовидной железы (для 
исключения аутоиммунного тиреоидита) (3,41,48);     

4) антинуклеарные антитела, антитела к нативной ДНК (для исключения 
СКВ) (3,41,48);  

5) ПЦР для определения парвовируса и цитомегаловируса (3,41);    
6) Тест на беременность у женщин детородного возраста. 

Тесты с недоказанной информативностью: уровень тромбопоэтина, 
ретикулярные тромбоциты, связанный с тромбоцитами IgG, выживаемость 
тромбоцитов, комплемент сыворотки и время кровотечения – не могут 
служить основанием для постановки диагноза ИТП. 

 
7. Классификация. 

 
1) По длительности заболевания: 
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• Впервые диагностированная с длительностью до 3 месяцев; 
• Персистирующая (затяжная) с длительностью от 3 до 12 месяцев от 
момента диагностики.  

• Хроническая с длительностью более 12 месяцев. 
 

2) По характеру и выраженности геморрагического синдрома 
(классификация ВОЗ): 
• Градация 0 – отсутствие кровоточивости; 
• Градация 1 – единичные петехии и единичные экхимозы; 
• Градация 2 – умеренная кровоточивость (диффузные петехии + >2 
экхимозов в 1 регионе (туловище, голова и шея, верхние или 
нижние конечности); 

• Градация 3 – выраженная кровоточивость (кровоточивость 
слизистых оболочек и другие виды); 

• Градация 4 – изнуряющая кровопотеря. 
 

3) По тяжести течения при первичном обращении пациента выделяют 3 
степени тяжести болезни: 
• Легкая форма – без тромбоцитопенических геморрагических 
проявлений или с ними, но не чаще 1 раза в год  (градация 0 или 1 
по ВОЗ);  

• Средней тяжести – выраженный геморрагический синдром 1-2 раза 
в год, быстро купирующийся терапией (градация 2 по ВОЗ); 

• Тяжелая форма – 3 и более обострений в год, приводящих к 
инвалидизации пациента (градации 3-4 по ВОЗ). 
 

 По современной терминологии (с 2009г.) к тяжелой ИТП относятся 
случаи, сопровождавшиеся симптомами кровотечения в дебюте заболевания, 
потребовавшие инициации терапии, или случаи возобновления кровотечений 
с потребностью в дополнительных терапевтических пособиях разными 
препаратами, повышающих число тромбоцитов или увеличения дозировки 
используемых лекарственных средств (58).  
 
 Диагноз рефрактерной ИТП устанавливается при наличии следующих 
критериев: невозможность получения ответа или полного ответа на терапию 
после спленэктомии или потеря ответа после спленэктомии, а также  
необходимость медикаментозного лечения с целью минимизации клинически 
значимых кровотечений. При этом обязательно повторное обследование для 
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исключения других причин тромбоцитопении и подтверждения диагноза 
ИТП (58).  

8. Дифференциальная диагностика ИТП. 

 Для подтверждения диагноза ИТП следует проводить 
дифференциальную диагностику со следующими заболеваниями и 
состояниями, протекающими с тромбоцитопенией: 

I. Псевдотромбоцитопения. 
II. Приобретенные тромбоцитопении вследствие повышенной деструкции 

тромбоцитов. 
1) Вторичная иммунная тромбоцитопения. 
2) Посттрансфузионная пурпура. 
3) Синдром диссеминированного внутрисосудистого свертывания, 
фаза истощения. 

4) Лекарственно-опосредованная тромбоцитопения. 
5) Синдром Кассабаха-Меррита у новорожденных. 
6) Сердечно-сосудистые аномалии и заболевания (аневризмы, 
пороки сердца, стентирование). 

7) Инфекционные заболевания. 
8) Системная красная волчанка. 
9) Антифосфолипидный синдром. 
10) Гестационная тромбоцитопения. 
11) Гемолитико-уремический синдром. 
12) Вирусная инфекция (герпесвирусы, хронические вирусные 
гепатиты). 
 

III.  Приобретенные тромбоцитопении вследствие нарушения 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, 
апластическая анемия, миелодиспластический синдром, 
лимфопролиферативные заболевания и др.). 
 

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

 

9. Лечение взрослых больных ИТП. 

9.1. Основные принципы. 

 Основная цель терапии ИТП – достижение безопасного 
предупреждающего или купирующего геморрагический синдром уровня 
тромбоцитов, а не коррекция числа тромбоцитов до нормальных показателей 
(1,3,18,35,50,56,58).   
 
 Нормальное количество тромбоцитов колеблется в пределах от 
150,0х109/л до 450,0х109/л. Тромбоциты на уровне 100,0х109/л полностью 
обеспечивают гемостаз и позволяют проводить даже оперативные 
вмешательства и родоразрешения без риска развития кровотечений.  

 Критическим, т.е. опасным для развития тяжелого геморрагического 
синдрома является уровень тромбоцитов ниже 10,0х109/л.  

 Безопасным считается уровень тромбоцитов выше 30-50,0х109/л, что 
обеспечивает нормальное существование больного без спонтанной 
кровоточивости и не снижает качества жизни пациента. Если имеется 
спонтанная кровоточивость, то следует искать дополнительный фактор, 
провоцирующий такую ситуацию, или учитывать состояние сосудов у 
пациентов преклонного возраста. 

 

9.2. Критерии оценки ответа на терапию. 

 Результативность проводимой терапии оценивают  по нескольким 
условным показателям (3,35,50):      

Полный ответ – количество тромбоцитов ≥100х109/л при отсутствии 
кровотечений. 
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Ответ на терапию: количество тромбоцитов ≥30,0х109/л или по крайней 
мере двухкратное повышение их базального уровня при отсутствии 
кровотечений. 

Отсутствие ответа на терапию: количество тромбоцитов <30,0х109/л или 
ниже двухкратного повышения их базального уровня, либо развитие 
кровотечений. 

Время до ответа: срок от начала лечения до получения ответа на  терапию. 

Потеря ответа на терапию (полного ответа или ответа): число 
тромбоцитов<100х109/л, либо возникновение кровотечения (при условии 
предшествующего полного ответа) или число тромбоцитов<30х109/л, либо 
ниже двухкратного повышение их базального уровня, либо развитие 
кровотечений (при условии предшествующего ответа)  

Длительность ответа – время, прошедшее от достижения ответа на лечение 
до его потери. 

Кортикостероидная зависимость: необходимость постоянного или 
многократного введения кортикостероидов по крайней мере в течение 2 
месяцев для поддержания числа тромбоцитов на уровне > 30,0х109/л и/или 
для купирования кровоточивости.  

Зависимость от кортикостероидов или зависимость от другого вида терапии 
должна интерпретироваться как отсутствие ответа. 
 
9.3. Терапия в экстренных ситуациях. 

 Экстренными ситуациями являются кровотечения (маточные, 
желудочно-кишечные, почечные, внутрибрюшные,  непрекращающиеся 
носовые) и кровоизлияния в жизненно важные органы (головной мозг, 
яичники). Уровень доказательности С. 

• Пульс-терапия метилпреднизолоном в дозе 500-1000 мг в день 
(внутривенная капельная инфузия в течение 1 часа), 3-5 дней, 2-6 
циклов с интервалом 10-21 день. 

• Дексаметазон по 40 мг ежедневно в течение 4 последовательных дней; 
каждые 2-4 недели, 1-4 цикла. 

• Внутривенный иммуноглобулин (ВВИГ) в дозе 2 грамма на 1 кг веса 
тела (курсовая доза), распределенная на 2-5 последовательных дней. 
Суточная доза в зависимости от количества дней введения будет 
колебаться от 0,4  (при 5-дневном введении) до 1 г/кг массы тела (при 
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двудневном). У взрослых пациентов эта терапия является средством 
«скорой помощи», обеспечивая в течение суток купирование 
геморрагического синдрома. Лечение эффективно в 80% случаев, 
однако длительность ответа небольшая – от 1 до 4 недель.  

• Спленэктомия - наиболее радикальная мера в лечении острых тяжелых 
геморрагических осложнений ИТП взрослых. Применяется в 
экстренных ситуациях при недоступности или невозможности 
использования консервативных методов лечения. 

• Трансфузии тромбоцитов нежелательны из-за риска аллоиммунизации, 
однако в виде исключения применяются при массивном и/или 
некупируемом кровотечении (особенно в головной мозг) или 
оперативном вмешательстве. 

9.4. Терапия больных с впервые диагностированной ИТП (длительность 
болезни до 3 месяцев). 

 Терапия больных с ИТП должна быть основана на индивидуальном 
подходе, определяющимся не только уровнем тромбоцитов, но и 
выраженностью геморрагического синдрома, коморбидностью, образом 
жизни пациента, осложнениями от ранее проводимого лечения, 
планируемыми хирургическими вмешательствами и др. (3).    

 Ограниченное число рандомизированных исследований традиционных 
видов лечения ИТП, трудности оценки эффективности терапии из-за 
несовпадения критериев различных исследований, вызывает сложности в 
прямом сопоставлении методов «стандартной» терапии ИТП. Из-за этого 
уровни достоверности данных рекомендаций попадают в категорию С и D. 

 При количестве тромбоцитов > 30-50,0х109/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, препараты кальция, сборы кровоостанавливающих трав курсами до 
1-2 месяцев 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 производится в виде исключения, а именно: 
травмы, оперативные вмешательства, необходимость антикоагулянтной 
терапии, профессия или образ жизни, связанный с травматизацией  (3,70).    
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 Показаниями к назначению лечения при впервые диагностированной 
ИТП являются: 

А) геморрагический синдром;; 

Б) тромбоцитопения < 10-20,0х109/л. 

Рекомендуемые препараты (3,4,8,11,12, 26,44,51,54,59,61,63).  

1) Глюкокортикостероиды:  
 
• Преднизолон в дозе 1 мг/кг массы тела в течение 2 (максимум 4) 
недель внутрь.  Допустимы колебания дозы 0,5-2мг/кг в 
зависимости от возраста, состояния больного, сопутствующих 
заболеваний. Увеличение времени применения полной лечебной 
дозы недопустимо, так как оно, не увеличивая лечебного эффекта, 
приводит к значительному наращиванию побочного действия. 
После купирования геморрагического синдрома и повышения 
тромбоцитов > 30-50,0х109/л необходимо начать постепенное 
снижение дозы препарата (по 5-10 мг в неделю): по ½ таблетки в 3 
дня (10 мг в неделю) при дозе выше 60 мг; по ¼  таблетки (2,5 мг) в 
3 дня (5 мг в неделю) при дозе от 60 до 40 мг в сутки; по ¼  таблетки 
(2,5 мг) в неделю при дозе от 40 до 20 мг в сутки под контролем 
количества тромбоцитов и геморрагического синдрома. При 
снижении уровня тромбоцитов и, особенно, появлении геморрагий 
обязателен возврат к предыдущей дозировке. Поддерживающая 
терапия малыми дозами 10-20 мг в сутки, затем через день 
длительностью 4-6-8 месяцев не сопровождается выраженным 
побочным действием и не нарушает качество жизни и 
трудоспособности больных, но позволяет стабилизировать 
достигнутый лечебный эффект. При отсутствии эффекта от терапии 
преднизолоном необходима его полная отмена к концу 5 недели от 
начала терапии. 

• Метил-преднизолон (в таблетках по 4 мг), Дексаметазон (в 
таблетках по 0,5 мг) назначаются в полном количественном 
соответствии таблеток при терапии преднизолоном. Например, 60 
мг преднизолона – 12 таблеток по 5 мг – соответствуют 48 мг 
метипреда - 12 таблеткам по 4 мг.  Принципы проведения 
(длительность, медленная отмена) та же.  
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• Дексаметазон 40 мг в сутки внутрь в течение 4 дней (эквивалентно 
400 мг преднизолона в сутки) дает стойкий ответ у 50% больных с 
впервые выявленной ИТП. 4 цикла терапии каждые 14 дней 
эффективны у 86% пациентов с сохранением ответа в течение 8 
месяцев. Рандомизированных исследований не проводилось.  

 Эффективность ГКС ограничена дозозависимыми нежелательными 
явлениями: снижение толерантности к глюкозе, угнетение функции 
надпочечников, синдром Иценко-Кушинга, язва желудка и 12-перстной 
кишки, эрозивный эзофагит, желудочно-кишечные кровотечения, метеоризм, 
артериальная гипертензия, икота, гиперкоагуляция, бессонница, эйфория, 
возбуждение, тревога, депрессия, развитие вторичных бактериальных, 
грибковых и вирусных инфекций, повышение массы тела, остеопороз, 
петехии, гипер-/гипопигментация, генерализованные и местные 
аллергические реакции (3).     

 В связи с этим длительность ГКС терапии в лечебной (полной) дозе не 
должна превышать 4 недель, так как при удлинении лечения побочное 
действие препарата будет превышать лечебное.  Снижение дозы должно 
происходить постепенно. 

Противопоказаниями для назначения ГКС являются: 

1) Сахарный диабет; 
2) Тяжелые формы артериальной гипертензии и аритмий; 
3) Активные инфекции; 
4) Психические расстройства. 

Сопутствующая терапия при лечении ГКС. 

• протекторы слизистой желудка с целью профилактики стероид-
ассоциированных 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 таблетки 3 
раза в день внутрь) с целью профилактики стероид-
ассоциированной гипокалиемии и, как следствие, отечного 
синдрома. 
 

2) Внутривенный иммуноглобулин (ВВИГ). Внутривенное введение 
высоких доз поливалентного иммуноглобулина обеспечивает более 
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быстрое повышение количества тромбоцитов по сравнению с ГКС 
(3,26).  Уровень доказательности С. 

Показаниями к назначению препаратов внутривенного иммуноглобулина 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, органы зрения);  

• Противопоказания к лечению ГКС при инсулинзависимом диабете, 
тяжелой гипертензии и т.д.); 

• Первичное лечение у беременных женщин; 

Гемостатический эффект наступает на 1-2 день после введения («на игле», 
т.е. в конце первой капельницы). 

Курсовая доза препарата составляет 2 г на 1 кг веса тела. Распределение дозы 
возможно на 2-5 в/в введений. Разовая доза на 2-дневный курс: 1 грамм на 1 
кг массы тела. Разовая доза на 5-дневный курс: 400 мг на 1 кг массы тела. 
Препарат вводится внутривенно капельно: скорость введения 40-60 капель в 
минуту. Лечение иммуноглобулином может осуществляться амбулаторно.   

3) Спленэктомия является  так называемой «второй линией» терапии ИТП, 
в случае резистентности к кортикостероидам. Редко, когда 
спленэктомия проводится при впервые выявленной ИТП (в течение 3 
месяцев после установления диагноза). Это просто не успевают сделать 
по срокам. Поэтому чаще этот метод лечения применяется при 
персистирующей и в основном при хронической ИТП.  
Проведение спленэктомии на данной стадии болезни возможно в 
следующих ситуациях: 
• Непереносимость ГКС; 
• Противопоказания к лечению ГКС и ВВИГ при инсулинзависимом 
диабете, тяжелой гипертензии и т.д.); 

• Необходимость получения быстрого эффекта в ургентных 
ситуациях при массивных кровотечениях (маточных, желудочно-
кишечных, при угрозе кровоизлияния в мозг) и при тяжелых 
некупируемых обострениях ИТП у беременных женщин в I-II 
триместрах беременности; 

• Недоступность ВВИГ при противопоказаниях к ГКС терапии. 
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Более подробная информация о спленэктомии будет представлена в 
разделе «Лечение больных с персистирующей ИТП». 

9.5. Терапия персистирующей ИТП (длительность болезни от 3 до 12 
месяцев). 

 В связи с тем, что взрослые пациенты с начальной ИТП редко 
обращаются к специалистам, врачи-гематологи имеют дело с заболеваниями, 
имеющими длительность течения более 3 месяцев, т.е. с персистирующей и 
хронической формами болезни. 

 Активная специфическая терапия сразу после установления диагноза  
проводится только у 70%-80% больных. У остальных пациентов можно 
ограничиться поддерживающими сосудоукрепляющими средствами: 
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, препараты кальция, отвар крапивы и 
сборы других трав с гемостатическим эффектом курсами до 1-2месяцев и в 
зависимости от геморрагических проявлений.  Этот период  очень 
вариабелен, длительность его колеблется  от нескольких месяцев до 
нескольких лет и даже десятилетий, при сохранении трудоспособности и 
вполне хорошем качестве жизни больных.  

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

9.5.1. Терапия персистирующей ИТП первой линии. 

 В случае отсутствия терапии в начальную фазу ИТП и  появлении 
показаний лечение следует проводить по программам, рекомендованным при 
впервые диагностированной ИТП - ГКС, ВВИГ и спленэктомия (см. п. 13.4. 
«Лечение больных с впервые диагностированной ИТП»). Уровень 
доказательности С. 

 Показаниями к назначению лечения при персистирующей ИТП 
являются: 

А) геморрагический синдром;; 

Б) тромбоцитопения < 10-20,0х109/л. 

9.5.2. Терапия персистирующей ИТП второй линии. 
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 При возникновении рецидива заболевания после полученного на 
первом этапе лечения ответа возможно повторение курса ГКС в 
первоначальных дозах. При наличии частых редидивов (> 3 в год, 
сопровождающихся выраженной кровоточивостью), показана спленэктомия 
(3,4,7,13,14,15,16,17,22,25,27,28,29,31,32,33,34,36,37,38,39,45,52,53,55,60, 66).     

9.5.2.1. Спленэктомия.  

 Частота ответов на спленэктомию составляет 80% (3,34,60,66). У 66% 
больных ответ сохраняется на протяжении 5 лет и более без какой-либо 
дополнительной терапии (3,25,27,29). В ряде случаев это связано 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% 
(3,60). У 14% пациентов спленэктомия неэффективна. Частота осложнений 
спленэктомии колеблется в широких пределах и наиболее высока у больных 
старше 65 лет (3,33,34,55,60). После спленэктомии обычным доступом 
частота осложнений выше (12,9%), чем после лапароскопической операции 
(9,6%), летальность составляет 1,0% и 0,2% соответственно (3,34). Уровень 
доказательности В. 

Показания к спленэктомии у больных с персистирующей ИТП: 

1) Рецидив после терапии 1 линии, требующий проведения лечения; 
2) Неэффективность лечения глюкокортикостероидами и ВВИГ;  
3) При выраженном побочном действии ГКС и ВВИГ, превышающим 
лечебный эффект, 

4) Противопоказания к лечению ГКС и ВВИГ при инсулинзависимом 
диабете, тяжелой гипертензии и т.д.); 

5) Необходимость получения быстрого эффекта в ургентных ситуациях 
при массивных кровотечениях (маточных, желудочно-кишечных, при 
угрозе кровоизлияния в мозг) и при тяжелых некупируемых 
обострениях ИТП у беременных женщин в I-II триместрах 
беременности; 

6) Недоступность ВВИГ. 

 В связи с нарушением системы иммунологической защиты требуется 
профилактика бактериальных и вирусных инфекций введением следующих 
вакцин: поливалентной пневмококковой вакцины к Streptococcus pneumonia 
(Pneumovax 23) подкожно каждые 6 лет; противогриппозной вакцины к 
haemophilus influenza тип (HibTITER) внутримышечно без ревакцинации; 
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четырехвалентной комбинированной вакцины к Neisseria meningittidis 
(группы A, C, Y, и W-135) с дифтерийным токсоидом (Menacta) 
внутримышечно больным в возрасте от 16 до 55 лет с ревакцинацией каждые 
3-5 лет; или четырехвалентной менингококковой вакцины к Neisseria 
meningittidis (Menomune-A/C/Y/W-135) подкожно больным старше 55 лет с 
ревакцинацией каждые 3-5 лет (3,7,17,22,31,53).   

9.5.2.2. Агонисты тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим). 

 Применение препарата нового поколения с неиммуносупрессивным, а 
стимулирующим продукцию тромбоцитов действием – ромиплостима было 
успешно апробировано уже в качестве терапии 2 линии при персистирующей 
ИТП, резистентной к ГКС (Boccia R. 2010). Данный препарат зарекомендовал 
себя более эффективным по сравнению со «стандартной» терапией и 
ритуксимабом (67). Назначение ромиплостима на более ранних стадиях 
течения ИТП дает возможность отсрочить проведение операции 
(спленэктомии), а также является методом выбора при наличии 
противопоказаний для ее проведения и категорическом отказе больного.  

Показания: 

1) Неэффективность терапии первой линии;  
2) Противопоказания к лечению ГКС, ВВИГ и спленэктомии; 
3) Отказ пациента от спленэктомии или невозможность проведения 
операции; 

4) При необходимости быстрого уменьшения риска кровотечения у 
пациентов перед хирургическим вмешательстве.  

Схема назначения такая же, как указана в пп. 9.7. Терапия хронической ИТП 
третьей линии.  

 

9.5.2.3. Ритуксимаб. 

 Лечение ритуксимабом эффективно в 30-60% случаев, однако только у 
40% пациентов удается достичь полного ответа (3). Время ответа – от 2 до 8 
недель. У 15-20% больных стабильный ответ сохраняется на протяжении 3-5 
лет (3).  Уровень доказательности D. 

 Показаниями к назначению Ритуксимаба является неэффективность 
предыдущих методов лечения и отказ пациента от спленэктомии.  
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 Разовая доза Ритуксимаба: по 375мг/м2 (500 мг), однако в литературе 
имеются сообщения о снижении дозы до 100 мг, что связано с уменьшенным 
общего плацдарма В-лимфоцитов, в результате предыдущих этапов лечения 
(3). Частота введения: 1 раз в неделю; длительность курса: 4 введения; 
скорость введения: 50 мл в 1 час, далее 100 мл в час. Премедикация: за 40 
минут до начала следует ввести гидрокортизон 2-3 мг/кг веса тела или 
преднизолон 0,5 мг/кг веса тела, парацетамол 15 мг/кг веса тела, 
антигистаминные препараты.  

Противопоказания: хронический вирусный гепатит В. 

 В настоящее время применение ритуксимаба при ИТП не 
зарегистрировано. Его использование возможно только по жизненным 
показаниям по решению врачебной комиссии и при наличии 
информированного согласия пациента.  

9.6. Терапия хронической ИТП (длительность болезни более 12 месяцев). 

 Хроническая форма ИТП – наиболее частая форма заболевания, с 
которой приходится иметь дело «взрослым» гематологам. Если ранее терапия 
не проводилась, последовательность действий во многом неизменна. 

Ниже суммированы рекомендации по линиям терапии хронической формы 
болезни: 

Терапия 1 линии: 

• Глюкокортикостероиды (ГКС) в случаях хорошего ответа на 
препараты и редких эпизодов рецидива глубокой тромбоцитопении; 

• Внутривенный иммуноглобулин (ВВИГ); 

Терапия 2 линии: 

• Спленэктомия (СЭ) 
• Ромиплостим 
• Ритуксимаб 
• Иммуносупрессивная терапия (Азатиоприн, Циклофосфамид, 
Винкристин, Циклоспорин А и другие) 

Терапия 3 линии: 

• Ромиплостим 
• Элтромбопаг 
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9.6.1. Терапия хронической ИТП первой линии. 

 В случае отсутствия терапии в начальную и персистирующую фазы 
ИТП при наличии показаний лечение следует проводить по программам, 
рекомендованным в при впервые диагностированной ИТП - ГКС, ВВИГ (см. 
п. 13.4. «Лечение больных с впервые диагностированной ИТП»). Уровень 
доказательности В. 

Показаниями к назначению лечения при персистирующей ИТП являются: 

А) геморрагический синдром;; 

Б) тромбоцитопения < 10-20,0х109/л. 

В) 1 рецидив заболевания, требующий проведения лечения; 

Препараты: ГКС, ВВИГ – все в дозах, как при впервые диагностированной и 
персистирующей ИТП. 

9.6.2. Терапия больных с хронической ИТП второй линии. 

9.6.2.1. Спленэктомия (См. раздел 13.5.2. «Терапия персистирующей ИТП 
второй линии») (3,7,17,22,25,27,29,31,33,34,45,53,55,60,66)  Уровень 
доказательности В. 

Показания: 

1) Неэффективность терапии 1 линии (ГКС и ВВИГ);  
2) Выраженное побочное действие ГКС и ВВИГ, превышающим 
лечебное, 

3) Противопоказания к лечению ГКС и ВВИГ; 
4) Необходимость получения быстрого эффекта в ургентных ситуациях 
при массивных кровотечениях (маточных, желудочно-кишечных, при 
угрозе кровоизлияния в мозг); 

5) Тяжелые некупируемые обострения ИТП у беременных женщин в I-II 
триместрах беременности; 

6) Недоступность ВВИГ; 
7) Недоступность агонистов тромбопоэтиновых рецепторов. 

9.6.2.2. Агонисты тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим) (См. 
раздел 9.5.2.2. «Терапия персистирующей ИТП второй линии») (Boccia R. 
2010, 67)  Уровень доказательности А. 

Показания: 
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1) Неэффективность терапии первой линии;  
2) Противопоказания к лечению ГКС, ВВИГ и спленэктомии; 
3) Отказ пациента от спленэктомии или невозможность проведения 
операции; 

4) При необходимости быстрого уменьшения риска кровотечения у 
пациентов перед хирургическим вмешательстве.  

Схема назначения такая же, как указана в пп. 9.7. Терапия хронической ИТП 
третьей линии.  

9.6.2.3. Ритуксимаб. 

 Показания к назначению лечения Ритуксимабом те же, что и при 
персистирующей форме ИТП, а именно: неэффективность предыдущих 
методов лечения и отказ пациента от проведения операции спленэктомии. 
Уровень доказательности D. 

 Разовая доза, схема и скорость введения, премедикация, длительность 
курса лечения и противопоказания – те же (см. пп. 9.5.2.3. Ритуксимаб 
(Мабтера) при лечении персистирующей ИТП – стр. 17). 

 В настоящее время применение ритуксимаба при ИТП не 
зарегистрировано. Его использование возможно только по жизненным 
показаниям по решению врачебной комиссии и при наличии 
информированного согласия пациента.  

9.6.2.4. Другая терапия второй линии (иммуносупрессанты) больных 
хронической ИТП. 

 Варианты другой терапии второй линии больных хронической ИТП 
представлены в таблице 1 (3,9,20,23,46,47,57).  Применяются при 
неэффективности всей предшествующей терапии. Эти препараты, а также 
альфа-интерфероны, плазмаферезы, повторные курсы ГКС и ВВИГ с 
вариантами дозировок, относятся к так называемой индивидуальной терапии 
при рецидивирующих тяжелых формах ИТП. Уровень доказательности D. 

Таблица 1. 

Вариант 
лечения 

Частота 
ответа 

Время 
ответа 

Продолжит

ельность 
ответа 

 
Побочные 
действия 

Азатиоприн 
1-2 мг/кг 

До 60% курсами до 
3-6 месяцев 

У 25% 
ответ 

Слабость, 
потливость, 
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(максимально 
150 мг в сутки) 

(индивидуал
ьно) 
медленно 

сохраняетс

я после 
окончания 
лечения 

повышение 
трансаминаз, 
нейтропения с 
инфекционными 
осложнениями, 
токсический 
панкреатит 

Циклофосфами

д внутрь 1-2 
мг/кг/сутки 16 
недель или 0,3-
1,0 г/м2 в/вт1-3 
дозы каждые 2-
4 недели 

24-85% 1-16 недель 50% 
ответов 

Нейтропения, 
тромбоз глубоких 
вен, тошнота, 
рвота 

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

Зависит от 
дозы 

3-4 недели >50% 
ремиссий в 
течение 2 
лет 

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 3-36 
месяцев (в 
среднем – 
10 месяцев) 

Нейропатия, 
нейтропения, 
гипертермия, 
флебит и 
тромбофлебит в 
месте введения 

 

 В качестве терапии 2 линии у пациентов, имеющих противопоказания к 
спленэктомии или при категорическом отказе больных  от операции могут 
применяться агонисты тромбопоэтиновых рецепторов (см. пп. 9.7. Терапия 
хронической ИТП третьей линии). 

 

9.7. Терапия хронической ИТП третьей линии.  

 Агонисты тромбопоэтиновых рецепторов – препараты, активирующие 
рецептор к тромбопоэтину, действующие аналогично ему и стимулирующие 
выработку тромбоцитов.  
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Показания: 

1) Неэффективность терапии первой и второй линий;  
2) При выраженном побочном действии ГКС и ВВИГ, превышающим 
результативность лечения; 

3) Противопоказания к лечению ГКС и ВВИГ при инсулинзависимом 
диабете, тяжелой гипертензии и т.д.); 

4) Отказ от спленэктомии или невозможность проведения операции; 
5) При необходимости быстрого уменьшения риска кровотечения у 
пациентов перед плановым хирургическом (в том числе и 
стоматологическом вмешательстве).  

Препараты препараты прошли серьезные клинические испытания I-III фазы с 
плацебо-контролируемыми группами (уровень доказательности А) 
(3,13,14,15,16,28,36,37,39,52):  

• Энплейт (Ромиплостим) - препарат для подкожного введения 1 раз в 
неделю - эффективен у 79% спленэктомированных и 88% 
неспленэктомированных больных (3,16,39).  Доза препарата 
постепенно титруется из расчета 2-10 мкг/кг веса тела до 
установления индивидуальной, повышающей количество 
тромбоцитов выше 50,0х109/л. Возможные побочные действия: 
головная боль и артралгии, а также и ретикулиновый фиброз 
костного мозга.  

• Револейд (Элтромбопаг) – таблетированный препарат для приема 
внутрь – применяется в средних дозах 50 мг (от 25 до 75 мг) 
ежедневно внутрь за 2 часа до или после еды. При употреблении в 
пищу молочных продуктов или лекарственных препаратов с 
обволакивающим действием этот интервал увеличивается до 4 
часов. Невозможно совмещение терапии агонистами тромбопоэтина 
и статинами. Клинико-гематологический эффект в виде 
купирования геморрагического синдрома и повышения уровня 
тромбоцитов выше безопасного (50,0х109/л) наступает через 2 
недели после начала лечения у 80% больных. Побочные действия – 
головная боль (легкая), гепатобилиарные события в виде повышения 
уровня трансаминаз различной степени у 13% пациентов, лишь в 
отдельных случаях приводящая к необходимости отмены препарата 
и обратимый ретикулиновый фиброз костного мозга при 
длительном применении (3,16).    
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 Использование агонистов к тромбопоэтиновым рецепторам позволяет 
отменить глюкокортикостероидную терапию, которую ранее получали 
пациенты. Препараты сохраняют эффективность при длительном (более 5 
лет) постоянном применении (3,16,38).  Ромиплостим (энплейт) значительно 
более эффективен у больных хронической ИТП по сравнению с 
ритуксимабом и стандартной терапией (67).  Препараты назначают для 
постоянного приема для поддержания количества тромбоцитов на уровне, 
профилактирующем кровоточивость (>50,0х109/л).  После прекращения 
лечения тромбоциты снижаются до исходного уровня и ниже, но в редких 
случаях отмечается стойкая ремиссия, и лечение может быть прекращено 
(3,39). Ограничение применения агонистов к тромбопоэтиновым рецепторам 
связано в основном с их дороговизной. 

 

9.8. Терапия больных рефрактерной ИТП. 

 Рефрактерность ИТП определяется неспособностью достижения 
долгосрочного клинического эффекта после спленэктомии и не может быть 
диагностирована до нее. Рефрактерная ИТП характеризуется тяжелым 
течением (или риском развития кровотечений) и постоянной потребностью в 
специфической терапии, регистрируется у 25% больных с хронической 
формой болезни. 

 При уровне тромбоцитов, превышающем 30,0х109/л, у 
спленэктомированных больных риск кровоточивости минимален, смертность 
составляет 5,3% в основном от осложнений от терапии ИТП. Поэтому при 
отсутствии кровоточивости при тромбоцитах >30,0х109/л у 
спленэктомированных пациентов лечение не целесообразно.  

 При уровне тромбоцитов <30,0х109/л и геморрагическом синдроме у 
лиц после спленэктомии рекомендуются следующие линии терапии. 

9.8.1. Терапия рефрактерной ИТП малыми дозами ГКС. 

 Лечение малыми дозами ГКС (например, 5-10 мг преднизолона в сутки 
или через день или метил-преднизолоном или дексаметазоном в дозе 1-2 
таблетки в сутки или через день) не позволяет получить гематологический 
эффект, однако сильно уменьшает проявления геморрагического синдрома на 
коже и слизистых и дает возможность жить без сильной кровоточивости, 
несмотря на глубокую тромбоцитопению (< 20,0х109/л). Такая терапия 
повышает качество жизни больных и может применяться и в хроническую 
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фазу болезни (2). Терапия, сопровождающая лечение высокими дозами ГКС 
(протекторы слизистой желудка и препараты калия), должна применяться и 
при лечении малыми дозами гормонов. Длительность проведения ведет к 
осложнениям, свойственным ГКС терапии. Уровень доказательности D. 

 

9.8.2. Терапия рефрактерной ИТП первой линии. 

 Пациенты с рецидивом после спленэктомии могут отреагировать на 
препараты первой или второй линии при хронической ИТП. В таблице 2 
суммированы все возможные терапевтические подходы к лечению 1 линии 
рефрактерной ИТП (3).  

 опять ГКС?Таблица 2. Терапия рефрактерной ИТП первой линии. 

Препарат Доза/реж
им 

Токсичность Эффективност

ь 
Примечание 

Дексаметазон 30-40 мг 
в день×4 
дня  

(28 мг/м2 
в день) 

Гипертония 

Гипергликемия 

Временная Применяется 
при 
необходимост

и быстрого 
увеличения 
количества 
тромбоцитов. 
Мало данных 
об эффекте у 
пациентов с 
рефракторной 
болезнью 

Азатиоприн 150 мг в 
день 

Лейкопения 

Гепатотоксичнос

ть 

Длительный 
ответ 

Лучше 
используется 
в комбинации 
с даназолом 

Ритуксимаб 375мг/м2 
в неделю 
× 4 
недели 

Инфузионная 
реакция в 77% 
первых инфузий  

 

Длительный 
ответ 

Снижает 
эффективност

ь 
последующей 
спленэктомии  
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Ромиплостим 1-10 
мкг/кг  
подкожн

о 1 раз 
неделю 

Боли в мышцах 

Дискомфорт в 
ЖКТ 

Ретикулиновый 
фиброз  костного 
мозга 

Эффективен в 
79-88% 
случаев 

 

Элтромбопаг 25-75мг в 
день 

Гепатотоксичнос

ть 

Боли в мышцах 

Дискомфорт в 
ЖКТ 

Ретикулиновый 
фиброз  костного 
мозга 

Эффективен в 
81% случаев 
при 
наибольшей 
дозе 

73% 
устойчивого 
ответа 

 

 

Основная надежда возлагается на препараты нового поколения – 
Ромиплостим и Элтромбопаг. 

 

9.8.3. Терапия больных рефрактерной ИТП второй линии. 

 Комбинированное применение препаратов 1 и 2 линий может быть 
эффективно у рефрактерных больных. Это было достигнуто при 
использовании вместе и попеременно ВВИГ (1 – 2 г/кг), метил-преднизолона 
(30 мг/кг), анти-D ВВИГ (50-70 мкг/кг) и винкристина (до 1,5 мг) с 
переходом на поддерживающую терапию азатиоприном (2 мг/кг) и 
даназолом (10-15 мг/кг). Применялась также комбинация даназола (200-400 
мг), колхицина (0,6 мг) и преднизолона (10-15 мг в сутки). 

 Все эти схемы в настоящее время относятся к экспериментальным и 
индивидуальным программам терапии.  

9.8.4. Терапия рефрактерной ИТП третьей линии. 

 В исключительных случаях при ИТП в последнее время стали 
проводить высокодозную химиотерапию с пересадкой аутологичных 
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стволовых клеток (при резистентности ко всем линиям терапии, включая 
агонисты ТПО-рецепторов). 

 

10. Беременность и ИТП. 

 Синдром тромбоцитопении регистрируется у 10% беременных женщи, 
но только у примерно 1/3 из них требуется назначение дополнительной 
терапии.  

10.1. Основные положения. 

 Беременность больным ИТП не противопоказана (18,50,68).     

 При ИТП нельзя прерывать беременность только из-за 
тромбоцитопении и геморрагического синдрома, без наличия акушерских 
показаний. 

 Планирование беременности – одно из важнейших условий ее 
благополучного течения. Беременные женщины с ИТП должны наблюдаться 
у акушеров-гинекологов и гематологов. 

 Планирование беременности возможно только в состоянии 
клинической компенсации больных, т.е. при отсутствии геморрагического 
синдрома и количестве тромбоцитов выше критического уровня (30,0х109/л).  

 Состояние клинической компенсации должно достигаться на 
предыдущих этапах лечения, либо на поддерживающем лечении малыми 
дозами ГКС, например, преднизолон в дозе 15 мг с постепенной отменой. 

 Женщинами с тяжелой, резистентной формой ИТП необходимо пройти 
адекватный курс терапии до беременности и планировать ее наступление на 
период ремиссии или клинико-гематологической компенсации основного 
заболевания. 

 При тяжелых и рефрактерных формах ИТП беременность сопряжена с 
повышенным риском для матери и ребенка, о чем следует предупреждать 
пациентов.  

 

10.2. Диагностика и дифференциальная диагностика ИТП у беременных. 
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 Тромбоцитопения у беременных наблюдается чаще, чем у 
небеременных женщин и бывает обусловлена рядом причин, как 
гематологического, так и негематологического свойства. До начала 
проведения терапии следует проводить четкую дифференциальную 
диагностику между ИТП и следующими заболеваниями и состояниями: 

1) Гестационная тромбоцитопения; 
2) Преэклампсия; 
3) HELLP-синдром; 
4) Острый жировой гепатоз; 
5) Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура; 
6) Гемолитико-уремический синдром; 
7) Системная красная волчанка; 
8) Антифосфолипидный синдром; 
9) Вирусная инфекция; 
10) Нарушения питания; 
11) Лекарственно-опосредованная тромбоцитопения; 
12) Тромбоцитопения потребления; 
13) Заболевания системы кроветворения. 

 ИТП дебютирует у 1 из 1000-10000 женщин во время беременности, у 
беременных с ИТП в анамнезе может развиваться рецидив или обострение 
заболевания. 

 

 

 

10.3. Лабораторная диагностика у беременных с тромбоцитопенией. 

 При выявлении любой тромбоцитопении, особенно ниже 80,0х109/л, у 
беременной женщины с наличием или отсутствием ИТП в анамнезе 
требуется проведение обследования и консультации гематолога. 

 План обследования беременной при тромбоцитопении аналогичен 
таковому при обследовании небеременной женщины. Особенностью является 
необходимость исключения состояний, свойственных беременным, таких 
как: гестационная тромбоцитопения, преэкмпсия, HELLP-синдром, ДВС, 
острый жировой гепатоз, АФС, состояние после массивного акушерского 
кровотечения и др. 
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 Для установления диагноза ИТП у беременных проведение 
трепанобиопсии не обязательно. Определение уровня антитромбоцитарных 
антител не является диагностическим у беременной женщины.  

10.4. Ведение беременности у женщин с ИТП и другими 
тромбоцитопениями. 

 Наиболее адекватным является совместное ведение беременной 
женщины с ИТП или другими тромбоцитопениями гинекологом, 
гематологом, а перед родами – еще акушером и анестезиологом. 

 Порядок наблюдения регулируется рядом факторов. На первый план 
выходит акушерским статус, затем состояние пациентки (геморрагический 
синдром, уровень тромбоцитов) и коморбидность. 

 Частота динамического наблюдения беременной  с тромбоцитопенией 
определяется клиническим состоянием пациентки. При подозрении на 
гестационный генез тромбоцитопении мониторинг показателей крови 
следует осуществлять с периодичностью наблюдения у гинеколога (в 
среднем – 1 раз в месяц). При наличии ИТП или при подозрении на это 
заболевание сроки уменьшаются до 2-3 недель. При тромбоцитопении ниже 
80,0х109/л, особенно в 3 триместре беременности, необходим еженедельный 
контроль.  

 Частота динамического клинического и лабораторного контроля 
возрастает с приближением сроков родоразрешения. 

 

 

10.5. Показания к назначению терапии. 

 Целью назначения лечения является повышение количества 
тромбоцитов до минимального уровня, обеспечивающего безопасность 
вынашивания и проведения всех необходимых процедур. В течение первых 2 
триместров беременности показаниями к назначению терапии являются: 

• Геморрагический синдром различной степени выраженности; 
• Уровень тромбоцитов ниже 20-30,0х109/л. 

 При уровне тромбоцитов выше 30,0х109/л и при отсутствии 
геморрагического синдрома специфическая терапия беременным во время 
всего периода беременности до родоразрешения не назначается. Достаточно 
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проведения сосудоукрепляющей терапии дициноном и аскорутином, 
фитотерапии.  

10.6. Лечение беременных с ИТП.  

 В 1 и 2 триместры беременности препаратами первой линии у женщин 
с впервые диагностированной ИТП является ВВИГ и ГКС. Терапия ГКС 
проводится в малых дозах 10-30 мг преднизолона  в сутки внутрь и 
направлена на купирование геморрагического синдрома и минимальное 
повышение тромбоцитов до безопасного уровня 30,0х109/л и выше. 
Назначение ГКС нежелательно до срока 16 недель (2). 

 ВВИГ вводится в однократной дозе - 400 мг/кг массы тела. Суммарная 
доза определяется непосредственным эффектом, от 2-3 до максимальных 5. 
При отсутствии эффекта на максимальной курсовой дозе ВВИГ, 
составляющей 2 г/кг веса тела, можно проводить спленэктомию 
трансторакальным доступом. 

 Аналогичные препараты используются в терапии беременных с 
геморрагическим синдромом, обусловленным  тромбоцитопенией, и ИТП в 
анамнезе.  

 При возникновении рецидива или дебютировании ИТП во 2 и 3 
триместрах беременности для купирования геморрагического синдрома 
допустимо назначение половинных доз ГКС (например, преднизолон в дозе 
0,5 мг/кг массы тела) не более чем на 2 недели с последующей постепенной 
отменой по 0,5-1 таблетке в сутки под контролем выраженности 
геморрагического синдрома и реверсией дозы при его усилении.  

 При отсутствии эффекта необходимо назначение ВВИГ в дозах и по 
принципу, описанному выше.  

 Во 2 триместре беременности в качестве экстренной помощи при 
неэффективности ГКС терапии и ВВИГ еще возможно проведение 
спленэктомии по индивидуальным показаниям хирургами, владеющими 
операцией через трансторакальный доступ.  

 Сохранение или усугубление тромбоцитопении в 3 триместре и 
непосредственно перед родами может значительно ухудшить состояние 
женщины и плода перед родами, в связи с чем требуется интенсификация 
программ лечения. Рекомендуется проведение лечения ВВИГ в дозе 2 г/кг за 
2-5 введений или ГКС терапия средними или малыми дозами короткими 
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курсами. Возможно проведение очень короткого (7-10 дневного) курса 
лечения преднизолоном внутрь (60 мг – 50 мг- 40 мг- 30 мг- 25 мг – 20 мг – 
15 мг – 10 мг – 5 мг – отмена), быстро купирующего геморрагический 
синдром и улучшающим состояние пациентки. 

 В 3 триместре беременности при отсутствии эффекта от ГКС 
женщинам назначается только ВВИГ (дозы те же, как и во 2 триместре) или 
комбинация ВВИГ + ГКС. Высокие дозы ГКС нежелательны из-за риска 
развития тяжелого гестоза. Спленэктомия в этот период в качестве 
стандартного метода неприменима, однако в качестве «терапии отчаяния» 
доспустимо хирургическое родоразрешение с безотлагательным на том же 
операционном столе спленэктомией. 

 Использование ритуксимаба, циклоспорина, имурана нецелесообразно 
из-за отсроченности эффекта и отсутствия положительных рекомендаций 
экспертов, т.к. не исключается тератогенное действие препаратов. 
Использование других препаратов, применяющихся при лечении ИТП у 
беременных не разрешается (26,35,50). Уровень доказательности D. 

10.7. Выбор пути родоразрешения. 

 Путь родоразрешения определяется только акушерскими, а не 
гематологическими показаниями (26,50).   

 Для нормального родоразрешения без кровопотери необходимы 
тромбоциты хотя бы на уровне 50,0х109/л. 

 ИТП при беременности не является противопоказанием для проведения 
кесарева сечения. 

 

10.8. Обезболивание. 

 Эпидуральная анестезия возможна при уровне тромбоцитов выше 75-
80,0х109/л (26,50).  

 

10.9. Кормление ребенка. 

 Кормление ребенка грудью допустимо после лечения матери ВВИГ, 
парентеральном введении ГКС до родов и в процессе родовой деятельности, 
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а также пероральном применении остаточных малых доз ГКС (например, 
преднизолона 10-15 мг в сутки) (26). 

10.10. Состояние новорожденного. 

 Тромбоцитопения < 50,0х109/л регистрируется у 10% новорожденных 
от матерей с ИТП, а < 20,0х109/л - у 5% (50). Частота внутричерепных 
кровоизлияний составляет 0-1,5%. Связи между количеством тромбоцитов 
матери в родах и у новорожденного не отмечается. Необходимость в 
проведении лечебных мероприятий новорожденному должна оцениваться по 
уровню тромбоцитов в пуповинной крови. Всем новорожденным с 
тромбоцитопенией < 30-50,0х109/л в периферической крови даже без 
геморрагического синдрома целесообразно проводить терапию 
внутривенным иммуноглобулином. 
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Приложение 1. 

Таблица « Уровни доказательности». 

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 отсутствуют, 

соответствующие клинические исследования не 

проводились, сведения об эффективности 

основаны на мнениях экспертов 
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