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В статье представлены рекомендации по диагностике и лечению первичной иммунной тромбоцитопении (ИТП) у 
взрослых и детей, которые были разработаны ведущими международными экспертами на основе современных пред-
ставлений о патогенезе заболевания и адаптированы с учетом возможностей гематологической практики в России. 
Предложены различные варианты лечения (1, 2 и 3-я линии терапии), включающие новые, эффективные лекарствен-
ные препараты, в частности агонисты тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим, элтромбопаг), применение кото-
рых значительно расширило возможности консервативного лечения заболевания. Представленные рекомендации 
могут помочь гематологу выработать тактику ведения каждого конкретного пациента и улучшить качество его жизни.
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В последние годы медицинская наука развивается стреми-
тельными темпами, открываются новые механизмы развития 
заболеваний, что зачастую приводит к изменению терминоло-
гии. Так, до недавнего времени аббревиатура ИТП означала 
идиопатическую тромбоцитопеническую пурпуру, однако в со-
ответствии с современными представлениями об иммунной 
опосредованности заболевания и в связи с отсутствием у боль-
шинства больных каких-либо клинических признаков кровоте-
чения терминология была пересмотрена. Это связано с тем, 
что наряду с традиционными представлениями о повышенной 
аутоиммунной деструкции тромбоцитов сложилось понимание 
более сложного патогенеза заболевания, включающего нару-
шения образования тромбоцитов на фоне поражения клеточно-
гуморального звена иммунитета.

В настоящее время аббревиатуру ИТП используют для обо-
значения первичной иммунной тромбоцитопении – самостоя-
тельного заболевания, представляющего собой изолирован-
ную иммунноопосредованную тромбоцитопению (количество 
тромбоцитов в периферической крови менее 100,0  × 109/л), 
возникающую и/или сохраняющуюся без каких-либо явных 
причин [1, 2].

Выделяют впервые диагностированную, персистирующую 
(продолжительностью 3–12 мес) и хроническую (продолжи-
тельностью более 12 мес) формы ИТП [2]. У взрослых, в отли-
чие от детей, начало ИТП, как правило, бессимптомное и не 
ассоциируется с наличием какого-либо предшествующего ви-
русного или иного заболевания; у большинства больных ИТП 
переходит в хроническую форму [3] с широкой вариабельно-
стью клинической картины: от отсутствия проявлений или на-
личия небольших геморрагий до тяжелых желудочно-кишечных 
кровотечений и внутричерепных кровоизлияний. Отмечена 
определенная связь тяжести тромбоцитопении и вероятности 
развития кровотечения [4, 5]. К факторам риска развития кро-
вотечения относят возраст, образ жизни больного, уремию и 
др. Все факторы риска следует тщательно анализировать и 
учитывать при выработке тактики лечения больного.

Отсутствие единого подхода к ведению больных ИТП и вне-
дрение в клиническую практику новых, эффективных лекар-
ственных препаратов, разработанных на основе современных 
представлений о патогенезе заболевания, побудили ведущих 
российских специалистов-гематологов к обсуждению между-
народных рекомендаций по диагностике и лечению ИТП, кото-
рые были предложены ведущими экспертами стран Европы, 
США и Канады и опубликованы в журнале “Blood” в январе 
2010 г. [1]. В результате обсуждения разработаны рекоменда-
ции, адаптированные к возможностям гематологической прак-
тики в России.

Диагностика ИТП
В связи с отсутствием «золотого стандарта» диагностики 

ИТП все методы обследования разделены на 3 группы: основ-
ные, потенциально информативные и тесты с недоказанной 

или неопределенной информативностью (табл. 1).
Предварительный диагноз ИТП может быть поставлен толь-

ко в том случае, когда данные анамнеза заболевания, физи-
кального осмотра, общего анализа крови и исследования 
мазка периферической крови позволяют исключить другую 
этиологию тромбоцитопении. Ответ на специфическую тера-
пию лишь подтверждает диагноз ИТП, но не исключает вторич-
ную тромбоцитопению, которая может быть обусловлена сле-
дующими патологическими состояниями: ВИЧ-инфекцией; ви-
русным гепатитом C и другими инфекциями; аутоиммунными 
заболеваниями (системная красная волчанка – СКВ); злокаче-
ственными новообразованиями (лимфопролиферативные за-
болевания); недавней вакцинацией; заболеваниями печени (в 
том числе алкогольным циррозом печени); приемом лекар-
ственных препаратов; злоупотреблением спиртными напитка-
ми и напитками, содержащими хинин; воздействием токсиче-
ских веществ окружающей среды; заболеваниями костного 
мозга (миелодиспластический синдром, лейкоз, миелофиброз, 
апластическая анемия, мегалобластная анемия); недавними 
гемотрансфузиями (посттрансфузионная пурпура); наслед-
ственными тромбоцитопениями.

Тщательный сбор анамнеза, как правило, позволяет избе-
жать многих ошибок в дифференциальной диагностике пер-
вичной и вторичной тромбоцитопении.

При физикальном осмотре больных ИТП обычно не удает-
ся обнаружить каких-либо изменений. При гипертермии, сни-
жении массы тела, гепатомегалии или лимфаденопатии необ-
ходимо провести дополнительное обследование для исключе-
ния других заболеваний (ВИЧ-инфекция, СКВ, лимфопроли-
феративное заболевание и др.).

При интерпретации результатов общего анализа крови 
следует помнить, что для ИТП характерна изолированная 
тромбоцитопения, остальные показатели – в пределах нормы. 
В ряде случаев возможна анемия, обусловленная кровопоте-
рей, однако она должна быть пропорциональна объему и про-
должительности кровотечения. Определение количества рети-
кулоцитов может помочь в определении причины анемии (на-
пример, вследствие недостаточного образования или повы-
шенного разрушения эритроцитов).

Исследование мазка периферической крови позволяет 
выявить аномалии, исключающие диагноз ИТП, например, 
тромботическую тромбоцитопеническую пурпуру (гемолитико-
уремический синдром) при обнаружении шизоцитов, болезни, 
обусловленные мутацией гена MYH9, – при включениях в лей-
коциты, наследственную тромбоцитопению – при чрезмерном 
количестве гигантских или мелких тромбоцитов. Также следу-
ет исключить псевдотромбоцитопению и другие состояния.

Исследование костного мозга информативно у больных 
старше 60 лет, у пациентов с признаками системного заболе-
вания, а также при решении вопроса о спленэктомии [6–9]. 
Рекомендуется проводить и аспирацию, и биопсию костного 
мозга. Дополнением к морфологической оценке может стать 
цитогенетическое исследование и проточная цитометрия, осо-
бенно информативная при хроническом лимфоцитарном лей-
козе [10].

Обследование на Helicobacter pylori рекомендуется прово-
дить с помощью мочевинного дыхательного теста или опреде-
ления антигенов Helicobacter pylori в кале [11]. Российские 
эксперты рекомендуют проводить обследование только паци-
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ентов с отягощенным анамнезом и/или клиническими проявле-
ниями язвенной болезни желудка и двенадцатиперстной 
кишки.

Диагностику ВИЧ-инфекции и вирусного гепатита C прово-
дят независимо от их распространенности в месте проживания 
пациента и наличия индивидуальных факторов риска. 
Клинические проявления первичной ИТП и тромбоцитопении, 
ассоциированной с ВИЧ-инфекцией и вирусным гепатитом C, 
нередко аналогичны и могут на несколько лет опережать дру-
гие симптомы этих инфекций [12].

Определение исходной концентрации иммуноглобулинов 
(IgG, IgA и IgM) помогает диагностировать общую вариабель-
ную иммунную недостаточность, при которой иммуносупрес-
сивное лечение ИТП относительно противопоказано.

К основным методам обследования в международных 
рекомендациях отнесен также прямой антиглобулиновый 
тест. По данным литературы, он положителен у 22% боль-
ных ИТП [13]. Российские эксперты рекомендуют проводить 
его только в двух случаях: больным с анемией, сопрово-
ждающейся ретикулоцитозом, и пациентам, у которых пла-
нируется лечение антирезусным иммуноглобулином 
(анти-D). У последних необходимо определять и Rh-фактор, 
так как препарат эффективен только у резус-положительных 
больных.

К потенциально информативным диагностическим те-
стам относят: определение специфических антител (АТ) к 
гликопротеинам (GP) тромбоцитов, антифосфолипидных 
АТ, антитиреоидных АТ и оценку функции щитовидной же-
лезы, тест на беременность у женщин детородного возрас-
та, исследование антинуклеарных АТ, определение парво-
вируса B19 и цитомегаловируса (ЦМВ) методом полиме-
разной цепной реакции (ПЦР) [14–17], а к диагностическим 
тестам с недоказанной или неопределенной информатив-
ностью – определение тромбопоэтина, ретикулярных тром-
боцитов, связанного с тромбоцитами IgG, исследование 
выживаемости тромбоцитов, определение времени крово-
течения, исследование системы комплемента (см. табл. 1). 
В связи с отсутствием или малым числом научных исследо-
ваний результаты тестов, включенных в 3-ю группу, в на-
стоящее время не могут служить основанием для постанов-
ки диагноза ИТП.

Проанализировав все диагностические исследования, ис-
пользуемые в нашей стране, члены российского совета экс-
пертов рекомендуют исключить из плана обследования сле-

дующие тесты, обладающие низкой чувствительностью и 
малой доступностью:

•	 определение тромбоцитассоциированных АТ;
•	 определение антитромбоцитарных АТ в сыворотке крови;
•	 определение гликокалицина в сыворотке крови.

Лечение ИТП у взрослых
Лечение ИТП должно быть индивидуализированным и обу-

словлено не только количеством тромбоцитов, но и выражен-
ностью геморрагического синдрома, наличием сопутствующих 
заболеваний, активностью и образом жизни пациента, ослож-
нениями специфических видов лечения и их переносимостью, 
возможными вмешательствами, которые могут вызвать крово-
течение, доступностью медицинской помощи, ожиданиями 
больного и его беспокойством по поводу болезни, а также 
приемом других лекарственных средств, которые могут вы-
звать кровотечение. Лечение ИТП не рекомендовано при коли-
честве тромбоцитов более 50,0 × 109/л. Исключением являются 
кровотечение, травма, оперативное вмешательство, необходи-
мость антикоагулянтной терапии, профессия или образ жизни 
больного, предрасполагающие к травмам [18].

Наиболее часто применяемые в лечении ИТП препараты 
представлены в табл. 2. Ограниченное число рандомизирован-
ных исследований, в которых сравниваются традиционные 
методы лечения ИТП, и использование различных критериев 
оценки ответа затрудняют прямое сопоставление результатов 
отдельных видов лечения.

1-я линия терапии ИТП
1-я линия терапии (см. табл. 2) впервые диагностированной 

ИТП включает глюкокортикостероиды (дексаметазон, метил-
преднизолон, преднизолон), внутривенное введение высоких 
доз поливалентных иммуноглобулинов (ВВИГ) и анти-D [3, 13, 
19–35].

Глюкокортикостероиды – первый стандарт 1-й линии те-
рапии ИТП. Рекомендованная доза преднизолона составляет 
0,5–2 мг/кг в сутки. Длительность терапии составляет от не-
скольких дней до нескольких недель, до тех пор, пока количе-
ство тромбоцитов не составит более 30,0–50,0 × 109/л. 
Дексаметазон назначают в дозе 40 мг в сутки (эквивалентно 
приблизительно 400 мг преднизолона в сутки) в течение 
4 дней, что дает возможность получить стойкий ответ у 50% 
больных с впервые выявленной ИТП. Ответ удается получить у 
86% пациентов в результате 4 циклов терапии, проводимых 

Таблица 1. Рекомендации по диагностике ИТП у взрослых

Основные методы обследования Потенциально информативные тесты Тесты с недоказанной/неопределенной 
информативностью

Сбор анамнеза заболевания
Выяснение наследственной предрасположенности
Физикальный осмотр
Общий анализ крови с определением количества 
ретикулоцитов
Мазок периферической крови
Определение концентрации иммуноглобулинов
Исследование костного мозга
Определение Rh-фактора
Прямой антиглобулиновый тест*
Обследование на Helicobacter pylori**
Обследование на ВИЧ
Определение анти-HCV

Определение специфических АТ к GP тромбоцитов 
Определение антифосфолипидных АТ (в том числе 
антикардиолипина и волчаночного антикоагулянта)
Определение антитиреоидных АТ и оценка функции 
щитовидной железы
Тест на беременность у женщин детородного 
возраста
Определение антинуклеарных АТ
Определение парвовируса В19 и ЦМВ методом 
ПЦР

Определение тромбопоэтина Определение 
ретикулярных тромбоцитов
Определение IgG, связанного с тромбоцитами
Исследование выживаемости тромбоцитов
Определение времени кровотечения
Исследование системы комплемента

*У больных с анемией, сопровождающейся ретикулоцитозом, или если планируется лечение анти-D;
**У пациентов с отягощенным анамнезом и/или клиническими проявлениями язвенной болезни желудка или двенадцатиперстной кишки.
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Таблица 2. Принципы лечения ИТП у взрослых

Вариант лечения Частота ответа 
(количество больных, у 
которых получен ответ)

Время до ответа Длительность стойкого 
ответа

Нежелательные явления

1-я линия терапии
Глюкокортикостероиды:
дексаметазон 40 мг в 
сутки ежедневно, 4 дня, 
каждые 2–4 нед, 1–4 
цикла

Первоначально ответ 
наблюдается у 90% 
больных

От нескольких дней до 
нескольких недель

У 50–80% больных  
после 3–6 циклов 
терапии ответ 
сохраняется  
в течение 2–5 лет

Снижение толерантности к глюкозе, угнетение 
функции надпочечников, синдром Иценко–
Кушинга, «стероидная» язва желудка  
и двенадцатиперстной кишки, эрозивный 
эзофагит, кровотечения и перфорация 
желудочно-кишечного тракта, метеоризм, икота, 
гиперкоагуляция, бессонница, эйфория, 
возбуждение, тревога, депрессия, развитие 
вторичных бактериальных, грибковых, вирусных 
инфекций, прибавка массы тела, остеопороз, 
петехии, гипер-/гипопигментация, общие  
и местные аллергические реакции 

метилпреднизолон 30 мг/
кг в сутки, 7 дней

До 95% больных 4,7 дня (при высокой 
дозе)

39 мес у 23% больных

преднизолон 0,5–2 мг/кг 
в сутки, 2–4 нед

Первоначально ответ 
наблюдается у 70–80% 
больных

От нескольких дней до 
нескольких недель

10-летняя безрецидивная 
выживаемость 13–15%

ВВИГ 0,4 г/кг в сутки, 5 
дней или 1 г/кг в сутки 
1–2 дня

Первоначально ответ 
наблюдается у 80% 
больных

От 24 ч до 2–4 дней От 2–4 нед  
до нескольких месяцев

Головные боли, преходящая нейтропения, 
почечная недостаточность, асептический 
менингит, тромбоз, гиперемия, гипертермия, 
озноб, утомляемость, тошнота, диарея, 
колебания артериального давления, тахикардия

Анти-D 50–75 мкг/кг Первоначально ответ 
наблюдается у 80% 
больных; зависит от 
дозы

4–5 дней От 3–4 нед  
до нескольких месяцев

Гемолитическая анемия (дозолимитирующая), 
гипертермия, озноб

2-я линия терапии
Спленэктомия 80% больных 1–24 дня У 2/3 пациентов  

ответ сохраняется на 
протяжении 5–10 лет без 
дополнительной терапии

Кровотечение, перипанкреатические гематомы, 
поддиафрагмальные абсцессы, раневые 
инфекции, пневмококковая инфекция, 
гипертермия, сепсис, тромбоз, летальный исход

Агонисты тромбопоэтиновых рецепторов:
ромиплостим 1–10 мкг/кг 
подкожно, еженедельно

У 88% больных без 
спленэктомии и у 79% 
больных после 
спленэктомии

1–4 нед (достижение 
количества тромбоцитов 
более 50,0 × 109/л у 
пациентов с количеством 
тромбоцитов  
менее 30,0 × 109/л)

До 5 лет  
при продолжении 
лечения

У 20% больных головная боль, утомляемость. 
Связанные с лечением серьезные 
нежелательные явления: повышение ретикулина 
костного мозга, усугубление тромбоцитопении 
после прекращения лечения, тромбоз

элтромбопаг 25–75 мг 
перорально, ежедневно

У 70% больных при дозе 
50 мг и у 81% больных 
при дозе 75 мг

К 15-му дню более чем у 
80% больных, 
получающих 
элтромбопаг в дозе 
50–75 мг

До 1,5 лет  
при продолжении 
лечения

У 20% больных головная боль. Связанные  
с лечением серьезные нежелательные явления: 
повышение ретикулина костного мозга, 
усугубление тромбоцитопении после 
прекращения лечения, тромбоз, нарушения 
функции печени (у 13% больных)

Азатиоприн 1–2 мг/кг 
(максимум 150 мг  
в сутки)

До 60% больных Медленный ответ; 
лечение может быть 
продолжено еще 3–6 мес

У 25% больных ответ 
сохраняется после 
окончания лечения

Слабость, потливость, повышенная активность 
печеночных трансаминаз, тяжелая нейтропения  
с инфекционными осложнениями, панкреатит

Циклоспорин A 5 мг/кг 
 в сутки, 6 дней, затем 
2,5–3 мг/кг в сутки

Зависит от дозы 3–4 нед Более чем  
у 50% больных ремиссия 
сохраняется  
в течение 2 лет

Повышение концентрации креатинина, 
повышение артериального давления, 
утомляемость, парестезии, миалгии, диспепсия, 
гипертрихоз, тремор

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

24–85% больных 1–16 нед У 50% наблюдается 
стойкий ответ

Нейтропения, острый тромбоз глубоких вен, 
тошнота, рвота

Даназол по 200 мг  
2–4 раза в сутки 
ежедневно

40–67% больных 3–6 мес У 46% пациентов 
сохраняется ремиссия  
в течение 119 ± 45 мес 
при длительности 
терапии даназолом  
в течение 37 мес

Угри, повышение концентрации холестерина, 
аменорея

Дапсон 75–100 мг До 50% больных 3 нед У 60% больных 
наблюдается стойкий 
ответ после окончания 
лечения

Кожная сыпь, метеоризм, анорексия, тошнота, 
метгемоглобинемия, гемолитическая анемия  
при дефиците глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы

Микофенолата мофетил 
по 1000 мг 2 раза  
в сутки, 3–4 нед

До 75% больных; у 45% 
больных полный ответ

4–6 нед Непродолжительное 
время после 
прекращения лечения 

Головные боли, боли в спине, метеоризм, 
анорексия, тошнота

Ритуксимаб 375 мг/м2 

еженедельно, 4 введения
60% больных; у 40% 
больных полный ответ

1–8 нед У 15–20% больных 
стойкий ответ в течение 
3–5 лет

Гипертермия, сыпь или саднение в горле после 
первой инфузии, сывороточная болезнь, 
бронхоспазм, эмболия легочной артерии, 
окклюзия ретинальных артерий, инфекции
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каждые 14 дней, причем в 74% случаев ответ сохраняется в 
среднем в течение 8 мес [20, 29, 34]. Полученные результаты 
являются весьма обнадеживающими, однако эффективность 
пульс-терапии следует подтвердить в ходе рандомизирован-
ных исследований.

Для глюкокортикостероидов характерны дозозависимые не-
желательные явления. Для их профилактики рекомендуется 
постепенно снижать дозы препаратов: при эффективном лече-
нии интервал от начала редукции до полной отмены составля-
ет примерно 2 мес. При резистентности к глюкокортикостерои-
дам длительность терапии не должна превышать 4 нед.

Введение ВВИГ обеспечивает более быстрое повышение 
количества тромбоцитов при сопоставимой с глюкокортикосте-
роидами частоте ответа [7]. ВВИГ вводят в дозе 1 г/кг в сутки, 
1–2 инфузии (повторное введение назначают на следующий 
день при количестве тромбоцитов менее 50,0 × 109/л). В связи 
с возможностью плохой переносимости инфузии ВВИГ за 1–2 
дня можно использовать классический режим – 0,4 г/кг в сутки 
в течение 5 дней.

Анти-D может быть альтернативным методом лечения ИТП 
у больных с положительным Rh-фактором, у которых не прово-
дили спленэктомию. Поскольку в настоящее время в России не 
зарегистрированы препараты для внутривенного введения, то 
в нашей стране (в отличие от международного консенсуса) 
рекомендуется использовать только подкожное введение 
анти-D в тех случаях, когда не требуется быстрого повышения 
количества тромбоцитов.

2-я линия терапии ИТП
Основная цель 2-й линии терапии ИТП – достижение дли-

тельной ремиссии и уменьшение риска кровотечений. В на-
стоящее время 2-я линия терапии включает спленэктомию, 
агонисты тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим, эл-
тромбопаг), азатиоприн, даназол, дапсон, микофенолата мо-
фетил, ритуксимаб, циклоспорин А, циклофосфамид [13, 36–
61] (см. табл. 2). Все эти средства могут быть подразделены на 
средства, назначаемые однократно или одним курсом (спле-
нэктомия, ритуксимаб), и средства, требующие продолжитель-
ного или постоянного введения (глюкокортикостероиды, имму-
нодепрессанты, агонисты тромбопоэтиновых рецепторов).

Длительное время спленэктомия оставалась стандартом 
2-й линии терапии взрослых больных ИТП. Как показали про-
веденные исследования [49, 60, 61], ответ на спленэктомию 
отмечается у 80% пациентов. У 66% больных ремиссия сохра-
няется в течение 5 лет и более без какой-либо дополнительной 
терапии [62]. При отсутствии полного ответа у многих больных 
наблюдается частичный или транзиторный ответ [6, 45]; реци-
див развивается через несколько недель, месяцев и даже лет 
примерно у 20% больных [60]. Приблизительно у 14% больных 
спленэктомия оказывается неэффективной. По данным раз-
личных исследований [42, 48, 49, 56, 59, 60], частота осложне-
ний спленэктомии колеблется в широких пределах и наиболее 
высока у больных 65 лет и старше. После лапаротомии ослож-
нения возникают у 12,9% пациентов, после лапароскопии – у 
9,6%; летальность составляет 1,0 и 0,2% соответственно [49]. 

Таблица 2. Продолжение.
Винкаалкалоиды:
винкристин в суммарной 
дозе 6 мг (разовая доза 
1–2 мг еженедельно)

Транзиторный ответ у 
10–75% больных

5–7 дней 3–36 мес (в среднем 10 
мес)

Нейропатия, особенно при многократных 
введениях и у пожилых больных; нейтропения, 
гипертермия, воспаление или тромбофлебит  
в месте введениявинбластин в суммарной 

дозе 30 мг (разовая доза 
10 мг еженедельно)
3-я линия терапии
Категория A: варианты лечения, подтвержденные достаточным количеством данных
Агонисты тромбопоэтиновых рецепторов:
ромиплостим 1–10 мкг/кг 
подкожно, еженедельно

У 88% больных  
без спленэктомии  
и у 79% больных  
после сплен эктомии

1–4 нед (достижение 
количества тромбоцитов 
более 50,0 × 109/л 
у пациентов  
с количеством 
тромбоцитов менее  
30,0 × 109/л)

До 5 лет при 
продолжении лечения

У 20% больных головная боль, утомляемость. 
Связанные с лечением серьезные 
нежелательные явления: повышение ретикулина 
костного мозга, усугубление тромбоцитопении  
после прекращения лечения, тромбоз

элтромбопаг 25–75 мг 
перорально, ежедневно

У 70% больных при дозе 
50 мг и у 81% больных 
при дозе 75 мг

К 15-му дню более чем у 
80% больных, 
получающих 
элтромбопаг в дозе 
50–75 мг

До 1,5 лет при 
продолжении лечения

У 20% больных головная боль. Связанные  
с лечением серьезные нежелательные явления: 
повышение ретикулина костного мозга, 
усугубление тромбоцитопении после 
прекращения лечения, тромбоз, нарушения 
функции печени (у 13% больных)

Категория Б: варианты лечения, подтвержденные минимальным количеством данных, и варианты с потенциально серьезными нежелательными явлениями
Алемтузумаб Первоначально ответ 

наблюдается у 67% 
пациентов

От 1 нед до 9 мес В течение 24 мес 
рецидив заболевания  
у всех, кроме одного 
больного

Гипертермия, озноб, внутричерепные 
кровоизлияния, тромбоз церебральных вен, 
тяжелый внутрисосудистый гемолиз, инфекции, 
летальный исход 

Комбинированная 
химиотерапия

Более чем у 60% 
больных

2–3 мес Длительная ремиссия  
у 2/3 больных, у которых 
была достигнута полная 
ремиссия (полная 
ремиссия у 40% 
больных)

Вторичные злокачественные новообразования 
(острый лейкоз), незначительные тошнота  
и рвота, алопеция, угри, геморрагический цистит, 
нейропатия, панцитопения

ТГСК 43% больных 5 нед Полная продолжительная 
ремиссия у 1/3 больных. 
Поздние (через 2 года) 
рецидивы

Частые серьезные нежелательные явления  
в пери- и посттрансплантационном периодах: 
инфекции, кровотечения, миелосупрессия, 
анорексия, реакция «трансплантат против 
хозяина», летальный исход
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Развитие таких осложнений спленэктомии, как кровотечение, 
инфекция и тромбоз, требует проведения дополнительных хи-
рургических и терапевтических вмешательств, а также про-
должительных и повторных госпитализаций [49]. Одним из 
осложнений спленэктомии является тромбоэмболия [54], поэ-
тому все пациенты после операции длительное время должны 
получать соответствующее профилактическое лечение. Кроме 
того, на протяжении всей жизни у больных, которым выполне-
на спленэктомия, сохраняется угроза развития неконтролируе-
мой инфекции, вызванной Streptococcus pneumoniae, Neisseria 
meningitidis, Haemophilus influenzae [36, 43], для профилактики 
которой необходимо проведение вакцинации и постоянной ре-
вакцинации [41], что создает дополнительные неудобства и 
снижает качество жизни больных.

Альтернативой спленэктомии является назначение аго-
нистов тромбопоэтиновых рецепторов, внедрение кото-
рых в клиническую практику значительно расширило воз-
можности консервативного лечения ИТП. На сегодняшний 
день Управление по контролю за продуктами питания и ле-
карственными средствами США (Food and Drug Administration 
– FDA) одобрило только 2 препарата, повышающих выработ-
ку тромбоцитов, – ромиплостим (Энплейт®, «Амджен», США) 
и элтромбопаг (Револейд®, «ГлаксоСмитКляйн», 
Великобритания). В отношении обоих препаратов проведе-
ны рандомизированные клинические исследования с уча-
стием контрольных групп [37–40, 44, 50–52, 57]. Оба препа-
раты зарегистрированы в России.

Ромиплостим применяют в дозе 1–10 мкг/кг в виде ежене-
дельных подкожных инъекций [40, 52]. В двух рандомизиро-
ванных двойных слепых плацебо-контролируемых исследова-
ниях (III фаза) ромиплостим вводили в течение 6 мес 125 боль-
ным, из них у 63 ранее была выполнена спленэктомия [52]. 
Ответ (количество тромбоцитов более 50,0 × 109/л в течение 
4 нед и более) был получен у 88% неоперированных пациен-
тов и у 79% больных, которым была выполнена спленэктомия. 
В контрольных группах (пациенты, получавшие плацебо) ко-
личество больных, у которых был получен ответ, было гораз-
до меньше – 14% и 0% соответственно [52]. По данным обоих 
исследований, у 87% больных, которые получали ромипло-
стим, удалось снизить дозы или полностью прекратить дру-
гую терапию ИТП, в том числе прием глюкокортикостероидов 
и введение ВВИГ [52]. Длительные наблюдения свидетель-
ствуют о том, что ответ на ромиплостим сохраняется в тече-
ние как минимум 5 лет [63]; полученные результаты являются 
важными и обнадеживающими, поскольку они получены у 
больных, ранее получавших иммуносупрессивную терапию в 
течение длительного времени.

Элтромбопаг – таблетированный непептидный агонист 
тромбопоэтиновых рецепторов – назначают в дозе 25, 50 или 
75 мг ежедневно [37, 40, 44]. J.Bussel и соавт. [40] доказали 
дозозависимую эффективность короткого курса (6 нед) тера-
пии элтромбопагом: ответ был получен у 70% пациентов при 
использовании препарата в дозе 50 мг в сутки и у 81% пациен-
тов при использовании препарата в дозе 75 мг в сутки. По 
окончании курса терапии (43-й день) ответ (количество тром-
боцитов более 50,0 × 109/л) сохранялся у 59% больных хрони-
ческой рецидивирующей или рефрактерной ИТП, получавших 
элтромбопаг, по сравнению с 16% пациентов, которые получа-
ли плацебо. Более чем у 80% пациентов, получавших элтром-

бопаг в дозах 50 и 75 мг в сутки, повышение количества тром-
боцитов отмечалось уже к 15-му дню терапии. У больных, по-
лучавших элтромбопаг, также отмечалось снижение частоты 
развития кровотечений. В другом исследовании в течение 6 
мес терапии количество тромбоцитов 50,0–400,0 × 109/л на-
блюдалось у 75% пациентов, получавших элтромбопаг, и у 
25% пациентов, получавших плацебо. У больных, получавших 
элтромбопаг, частота развития кровотечений 2–4-й степени 
тяжести (согласно классификации ВОЗ) была на 65% ниже, 
чем в группе пациентов, получавших плацебо. У 59% больных, 
принимавших элтромбопаг, удалось уменьшить дозы препара-
тов стандартной терапии или отменить таковую (по сравнению 
с 32% пациентов, которые принимали плацебо) [64]. При оцен-
ке результатов повторяющихся курсов элтромбопага было по-
казано, что его эффективность сохраняется при каждом по-
следующем курсе [65].

Агонисты тромбопоэтиновых рецепторов назначают по-
стоянно для поддержания количества тромбоцитов, предо-
храняющего от кровоточивости и/или кровотечений. После 
прекращения лечения у большинства больных количество 
тромбоцитов снижается до исходного значения, а в ряде 
случаев становится меньше исходного, однако у некоторых 
больных наблюдается стойкая ремиссия, и лечение может 
быть успешно прекращено [52].

3-я линия терапии ИТП
Варианты 3-й линии терапии ИТП представлены в табл. 2 

[37–40, 52, 66–73]. Для взрослых пациентов рекомендованы 
агонисты тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим, эл-
тромбопаг). Комбинации препаратов 1-й и 2-й линий терапии, 
комбинированная химиотерапия, трансплантация гемопоэти-
ческих стволовых клеток (ТГСК) и алемтузумаб (Кэмпас®, 
«Шеринг АГ», Германия) могут рассматриваться в качестве 
терапии 3-й линии только после тщательного анализа соотно-
шения риск/польза.

Агонисты тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим и 
элтромбопаг) являются единственными терапевтическими 
средствами, эффективность которых при рефрактерной ИТП 
доказана в ходе рандомизированных клинических исследова-
ний. С учетом низкой токсичности и хорошей переносимости 
этих препаратов многие больные могут предпочесть прини-
мать эти препараты неопределенно долгое время. Дли
тельность наблюдения за пациентами, получающими ромипло-
стим, на настоящее время составляет 5 лет; положительный 
эффект лечения сохраняется, пополнения списка нежелатель-
ных явлений не происходит [37–40, 63, 52].

В заключение целесообразно остановиться на конкретных 
рекомендациях по лечению взрослых больных хронической 
ИТП: для 1-й линии терапии показаны те же препараты, что и 
для 1-й линии лечения впервые выявленной ИТП. При их недо-
статочной эффективности (отсутствие ответа или рецидиви-
рующее течение) или неприемлемых нежелательных явлениях 
(главным образом это относится к глюкокортикостероидам) 
можно использовать варианты 2-й линии терапии, большин-
ство из которых являются иммуносупрессивной терапией.

По данным исследований, выполненных у больных тяжелой 
хронической ИТП, лишь 2 метода обладают высокой эффек-
тивностью: спленэктомия и консервативное лечение агониста-
ми тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим, элтромбо-
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паг). Спленэктомия – метод, не требующий поддерживающей 
терапии для обеспечения безопасного количества тромбоци-
тов, однако риск оперативного вмешательства, послеопераци-
онных осложнений (например, тромбоз печеночных вен) и по-
жизненный риск развития инфекции ограничивают его приме-
нение. Альтернативой спленэктомии является консервативное 
лечение агонистами тромбопоэтиновых рецепторов, главное 
преимущество которых – альтернативный механизм действия, 
не вызывающий иммуносупрессию.

С учетом невозможности прогнозирования ответа на тот 
или иной вид традиционного медикаментозного лечения 
2-й линии терапии, высокой вероятности рецидива и потенци-
ально смертельных осложнений множественных попыток им-
муносупрессии, российские эксперты категорически возра-
жают против «ожесточенного» поиска иммуносупрессивной 
терапии 2-й линии, эффективной для конкретного пациента, и 
рекомендуют сразу рассматривать возможность лечения аго-
нистами тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим, эл-
тромбопаг) или спленэктомии у больных тяжелой хрониче-
ской ИТП, резистентной к терапии 1-й линии.

Рассмотрев рекомендации по диагностике и лечению ИТП у 
детей, члены российского совета экспертов выделили следую-
щие положения:

•	 при постановке первичного диагноза ИТП у детей следует 
принимать во внимание всю историю болезни, результаты фи-
зикального осмотра, расширенного анализа крови и квалифи-
цированную оценку мазков периферической крови. Наличие 
изолированной тромбоцитопении и отсутствие отклонений при 
физикальном осмотре или в мазке периферической крови яв-
ляются основанием для отказа от аспирационной биопсии 
костного мозга у детей;

•	 у детей с острой ИТП и мягким течением заболевания 
можно использовать выжидательную тактику при гарантиро-
ванной возможности круглосуточного обращения за медицин-
ской помощью. Для исключения вторичной ИТП такие пациен-
ты нуждаются в повторных клинических и лабораторных об-
следованиях, частота которых зависит от проявлений заболе-
вания и направленности сдвигов количества тромбоцитов;

•	 детям с повышенной физической активностью можно 
проводить периодическое профилактическое лечение, направ-
ленное на увеличение количества тромбоцитов, однако при 
этом необходимо тщательно взвесить риск и пользу (включая 
материальные затраты и нежелательные явления медикамен-
тозной терапии);

•	 рекомендации по терапии 1-й линии у детей должны учи-
тывать высокую вероятность спонтанного повышения количест
ва тромбоцитов до гемостатически достаточного, поэтому 
длительность лечения глюкокортикостероидами независимо 
от его эффективности должна быть ограничена 4 нед;

•	 можно назначить короткий курс преднизона (1–2 мг/кг 
в сутки) со снижением дозы в зависимости от количества тром-
боцитов и быстрой отменой лечения. В качестве альтернативы 
можно использовать метилпреднизолон (4 мг/кг в сутки) в те-
чение 4–7 дней;

•	 у детей стандартным подходом к терапии ВВИГ является 
однократное введение препарата в дозе 0,8–1 г/кг. Повторное 
введение препарата проводится на следующий день при коли-
честве тромбоцитов менее 50,0 × 109/л;

•	 неотложная терапия у детей с внутричерепными кровоиз-

лияниями или иными серьезными кровотечениями включает 
трансфузии тромбоцитов в сочетании с внутривенным введе-
нием глюкокортикостероидов и ВВИГ;

•	 в качестве терапии 2-й линии у детей успешно использу-
ется ритуксимаб, который в некоторых случаях может стать 
альтернативой спленэктомии. Однако необходимо провести 
дополнительные исследования для оценки безопасности ри-
туксимаба у детей в долгосрочной перспективе;

•	 в период ожидания самопроизвольной ремиссии или ре-
шения вопроса о проведении лечения, изменяющего течение 
заболевания, кровотечения можно сдерживать с помощью 
пульс-терапии высокими дозами глюкокортикостероидов или 
регулярным введением ВВИГ;

•	 спленэктомия редко показана детям с ИТП и должна про-
водиться только после консультации гематолога, имеющего 
опыт лечения детей, больных ИТП. Одним из показаний к спле-
нэктомии может быть кровотечение, угрожающее жизни, и тя-
желое течение хронической ИТП (более 12–24 мес) без ремис-
сий и с кровотечениями, существенно ухудшающее качество 
жизни больного.

Российские эксперты по ИТП настоятельно рекомендуют 
всем специалистам ознакомиться с полным текстом междуна-
родного консенсуса, опубликованного в журнале “Blood” [1], и 
подчеркивают, что и международные, и российские рекомен-
дации являются лишь подспорьем в диагностике и лечении 
ИТП. Окончательное решение о тактике ведения каждого кон-
кретного больного остается за лечащим врачом, который несет 
полную ответственность за жизнь и здоровье пациента.
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