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ТЕРАПИЯ ИДИОПАТИЧЕСКОЙ ТРОМБОЦИТОПЕНИИ,  
ИЛИ ИММУННОЙ ТРОМБОЦИТОПЕНИИ  

(Обзор литературы)

Эсенгелди к. Айжамал, А.А. Садыкова, Г.Т. Каратаева,...
Мурзабек к. Асел, С.М. Маматова, О.Э. Эсенгелдиева, Ж.Б. Мадалбекова 

Представлены данные мировой литературы по тактике и выбору терапии иммунной тромбоцитопении, которая 
оказалась сложной и требующей поэтапного подхода. Предложены различные варианты лечения 1-, 2- и 3-й 
линий, включающие как существующие, так и новые эффективные лекарственные препараты, недавно появив-
шиеся на рынке, в частности агонисты тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим, элтромбопаг), значитель-
но расширившие возможности консервативного лечения заболевания. Представленные рекомендации могут 
помочь специалистам-гематологам выработать индивидуальную тактику ведения каждого конкретного больного  
с иммунной тромбоцитопенией и улучшить качество жизни пациентов.
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ИДИОПАТИЯЛЫК ТРОМБОЦИТОПЕНИЯНЫ  
ЖЕ ИММУНДУК ТРОМБОЦИТОПЕНИЯНЫ ДАРЫЛОО   

(Адабияттарга сереп салуу)

Эсенгелди к. Айжамал, А.А. Садыкова, Г.Т. Каратаева,  
Мурзабек к. Асел, С.М. Маматова, О.Э. Эсенгелдиева, Ж.Б. Мадалбекова 

Бул макалада өтө татаал жана этап-этап менен мамиле кылууну талап кылган, иммундук тромбоцитопения 
тактикасы жана аны дарылоо боюнча дүйнөлүк адабияттардын маалыматтары берилди. 1, 2 жана 3-линия-
ларды дарылоонун ар кандай варианттары сунушталды, алардын катарында  рынокто мурда болгон жана жа-
кында эле пайда болгон, жаңы натыйжалуу дары-дармектер, атап айтканда, ооруну консервативдүү дарылоо 
мүмкүнчүлүктөрүн кыйла кеңейтүүчү ромбопоэтиндик рецепторлордун агонисттери (ромиплостим, элтромбопаг) 
да бар. Берилген сунуштар гематологдорго ар бир конкреттүү иммундук тромбоцитопения менен ооруган бей-
тапты дарылоо үчүн жеке башкаруу тактикасын иштеп чыгууга жана бейтаптардын жашоо сапатын жакшыртууга 
көмөк көрсөтөт. 

Түйүндүү сөздөр: идиопатиялык тромбоцитопения; иммундук тромбоцитопения; балдар; чоңдор; дарылоо. 

THERAPY FOR IDIOPATHIC THROMBOCYTOPENIA  
OR IMMUNE THROMBOCYTOPENIA  

(Literature review)

Esengeldi k. Aizhamal, A.A. Sadykova, G.T. Karataeva, Murzabek k. Asel,  
S.M. Mamatova, O.E. Esengeldieva, Zh.B. Madalbekova 

The article presents data from the various resources of global literature on the strategies and choice of therapy for 
immune thrombocytopenia, which turned out to be difficult and required a step-by-step approach. Various treatment 
options for the 1st, 2nd, and 3rd lines have been proposed, including new effective drugs that have recently appeared 
on the market, in particular, thrombopoietin receptor agonists (romiplostim, eltrombopag), which significantly expanded 
the possibilities of conservative treatment of the disease. The presented recommendations can help hematologists 
develop individual management strategies for each specific patient with immune thrombocytopeniа and improve 
the patients’ quality of life.
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Введение.  Идиопатическая  тромбоцитопе-
ния,  или  иммунная  тромбоцитопения  (ИТП),  – 
это гематологическое состояние, которое характе-
ризуется низким количеством тромбоцитов менее 
100  ×  109/л.  Этот  дефицит  тромбоцитов  может 
быть  вызван  снижением  производства  клеток, 
иммуноопосредованным разрушением или повы-
шенной секвестрацией тромбоцитов в селезенке, 
но  чаще  включает  аутоантитела  к  гликопротеи-
нам, экспрессируемым на мегакариоцитах, клет-
ках-предшественниках тромбоцитов [1].

Эпидемиология  ИТП  разнообразна  и  не-
однородна. Первичная ИТП имеет распростра-
ненность  у  детей  9,5:100000,  у  взрослых  за-
болеваемость встречается 3,3:100000 в год  [2]. 
Хотя клинические проявления могут отличать-
ся,  преобладающим  симптомом  является  кро-
вотечение,  тяжесть  проявления  может  варьи-
роваться  от  бессимптомной  до  трудноизлечи-
мого  кровотечения.  Течение  ИТП  может  быть 
острым,  продолжительно  менее  трех  месяцев, 
стойким, от 3 до 12 месяцев или хроническим, 
длящимся более 12 месяцев  [3]. Рекомендации 
по лечению, описанные ниже, обычно предна-
значены для первичной ИТП [4], поскольку ле-
чение вторичной ИТП основывается на основ-
ном заболевании.

Тромбоцитопении  относятся  к  разряду  тя-
желых  заболеваний,  что,  зачастую,  приводит 
к существенной психологической и социальной 
дезадаптации пациента со значительным сниже-
нием качества  его жизни. Несвоевременное ле-
чение или его неэффективность зачастую сопро-
вождается  развитием  массивных  кровотечений 
и ишемических повреждений внутренних орга-
нов, в том числе и головного мозга. “Профузные 
кровотечения” с развитием тяжёлой постгемор-
рагической анемии представляют опасность для 
жизни ребенка. 

Цель	исследования – изучить данные лите-
ратуры,  касающиеся  вопросов  тактики  терапии 
ИТП на современном этапе.

Материал	 и	 методы.  Проведен  систе-
матический  обзор  литературы  в  базе  данных 
Pubmed, Medline, Kohrain library и др., где клю-
чевыми  словами  поиска  явились  –  идиопати-
ческая  тромбоцитопения,  иммунная  тромбо-
цитопения, дети, взрослые, патогенез, лечение. 
Поиск охватывал исследования зарубежных ав-
торов за последние 10 лет.

Результаты.  В  основе  развития  заболева-
ния,  согласно  последним  литературным  дан-
ным, лежит повышенная деструкция тромбоци-
тов  макрофагами  вследствие  выработки  ауто-
антител  к  структурам  мембраны  тромбоцитов 
и  мегакариоцитов,  и  неадекватный мегакарио-
цитопоэз  в  костном  мозге  [5,  6].  Именно  им-
муноопосредованный  механизм  развития ИТП 
послужил  основанием  для  рекомендованного 
использования  термина  “иммунная”  вместо 
“идиопатическая” [7]. 

Большая роль в патогенезе заболевания от-
водится  профилю  провоспалительных  цитоки-
нов, представленных увеличенным уровнем ин-
терлейкина-2,  интелейкина-17  и  уменьшенным 
содержанием  интерлекина-10,  интерлейкина-4, 
которые  способствуют  возникновению  аутоан-
тител  [8,  9].  На  рисунке  1  представлены  меха-
низмы клеточного патогенеза ИТП [6].

Важной  целью  лечения  является  достиже-
ние гемостатического уровня тромбоцитов, когда 
его  количество  составляет  около 20–30 ×  109/л,  
хотя  это  зависит  от  индивидуальностей  паци-
ента.  По  данным  Американского  общества  ге-
матологов  (1996  г.),  при  назначении  терапии 
ИТП, основанной на фактических данных, лече-
ние  следует  назначать  для  всех  вновь  диагнос-
тированных  пациентов  с  тромбоцитами  менее  
30  ×  109/л.  Руководящие  принципы  2011  г.  до 
сих  пор  также  придерживаются  вышеизложен-
ных  критериев,  но  решение  о  лечении  должно, 
в  конечном итоге,  определяться  предпочтением 
пациента,  тяжестью  симптомов  и  симптомами 
риска кровотечения [10].

Основным  лечением ИТП  являются  корти-
костероиды.  Дексаметазон  и  преднизолон  спо-
собны модулировать активацию B-клеток и денд-
ритных клеток, что приводит к снижению имму-
ноопосредованного  разрушения  тромбоцитов 
[2]. До 80 % пациентов отвечают на глюкокорти-
костероиды, хотя у многих из них наблюдается 
рецидив после лечения. Преднизолон в стандарт-
ной дозе 1 мг/кг/сут в течение двух-четырех не-
дель долгое время оставался основной терапией 
ИТП. Однако несколько недавних исследований 
показали, что дексаметазон в высоких дозах еще 
более  эффективен.  Исследование,  проведенное  
в  Гонконге  на  125  пациентах  с  исходным  ко-
личеством  тромбоцитов  менее  20  ×  109/л,  
продемонстрировало,  что  один  короткий  курс 
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дексаметазона,  40 мг  в  день  в  течение четырех 
дней,  привел  к  стабильному  росту  числа  тром-
боцитов, превышающему 50 ×109/л у 50 % рес-
пондентов и оставался стабильным через шесть 
месяцев  [11].  По  результатам  нескольких  ис-
следований  итальянских  ученых,  четыре-шесть 
курсов дексаметазона с двухнедельными интер-
валами  показали  эффективность  80–90  %  дли-
тельностью 15 месяцев [12].

Кортикостероиды  считаются  безопасными 
в выборе терапии ИТП для беременных, которые 
также  нуждаются  в  лечении  [10].  По  данным 
литературы, кортикостероиды, в частности дек-
саметазон в высоких дозах, являются эффектив-
ным начальным лечением ИТП. Профиль побоч-
ных  эффектов  кортикостероидов,  включая  уве-
личение веса, гипертонию и диабет, может быть 
проблемой  для  некоторых  пациентов.  Однако 
кортикостероиды  по-прежнему  являются  в  це-
лом  безопасным  и  легко  доступным  лечением, 
и подходящим выбором в первую очередь [13].

Если у пациента развилась резистентность 
к  стероидам,  для  усиления  лечебного  эффекта 
можно использовать  внутривенный иммуногло-
булин (ВВИГ) или анти-резус иммуноглобулин 
Rhₒ (D) (anti-RhD). Кроме того, эти два метода 
лечения можно применять пациентам, которым 
противопоказаны  кортикостероиды  [10]. Внут-
ривенный  иммуноглобулин  также  назначается 

при  необходимости  быстрого  подъема  коли-
чества  тромбоцитов,  например,  в  случаях  вы-
раженного  кровотечения  или  при  проведении 
оперативных  вмешательств  у  отдельных паци-
ентов.  Типичная  дозировка  составляет  1  г/кг/
день инфузии в течение одного-двух дней, хотя 
схемы  лечения  могут  варьироваться  в  зависи-
мости  от  предпочтений  врача  [14]. Исследова-
ние 19 пациентов с хронической ИТП, которым 
было назначено  внутривенное  введение  имму-
ноглобулина (ВВИГ) в течение одного часа по-
сле введения, показало, что на терапию ответи-
ли 53 % пациентов, через 12 часов – 75 %, ответ 
сопровождался  прекращением  активного  кро-
вотечения  и  повышением  числа  тромбоцитов 
[15]. Однако стойкая ремиссия случается редко. 
Кроме  того,  ВВИГ  отличаются  дороговизной 
и  могут  вызывать  такие  побочные  эффекты, 
как  анафилаксия,  почечная  и  легочная  недос-
таточность  [4].  Anti-RhD  может  быть  полезен 
в  сочетании  с  кортикостероидами у пациентов 
с  RhD-положительным  статусом.  В  одном  ис-
следовании сообщается об эффективности пре-
парата у 50–70 % пациентов, в другом – у 37 % 
[13,  14]. В  этих же исследованиях  сообщается 
о побочных эффектах, таких как тяжелый гемо-
лиз, тошнота, лихорадка, головная боль, поэто-
му при приеме этого препарата следует соблю-
дать осторожность [13, 14].

Рисунок 1 – Механизмы клеточного патогенеза ИТП [6]  
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Лечение	 второй	 линии.  Если  пациенту  не 
удается провести начальную терапию и достичь 
полной  ремиссии,  что  происходит  в  70–90  % 
случаев, пациентам показано назначение второй 
линии  терапии  ИТП  –  это  спленэктомия,  или 
удаление  селезенки  для  уменьшения  секвестра-
ции  тромбоцитов  селезенкой  [16].  Фактически 
рекомендации Американской школы гематологов 
от  2011  г.  по-прежнему  рекомендуют  спленэк-
томию  как  следующий  вариант  терапии  после 
неудачной  терапии  кортикостероидами,  ВВИГ 
и анти-RhD [10]. Это объясняется тем, что у па-
циентов  с  ИТП  дисфункциональные  тромбоци-
ты  преждевременно  разрушаются  селезенкой, 
и  теоретически  спленэктомия может предотвра-
тить такое разрушение. По данным литературы, 
полностью ответить положительно на спленэкто-
мию могут 65–70 % пациентов с долгосрочным 
ответом  [14]. Одно  ретроспективное  исследова-
ние показало,  что 60 % пациентов достигли ре-
миссии после спленэктомии [13]. В другом рет-
роспективном  исследовании  из  174  пациентов  
88  %  имели  положительный  ответ  пос ле  тера-
пии, но у 20 % случился рецидив. Исследование 
также  показало,  что  более  молодые  пациенты, 
принимающие кортикостероиды, имеют тенден-
цию  получить  больше  шансов  на  ответ  после 
спленэктомии  [17].  Спленэктомию  необходимо 
как  можно  дольше  откладывать  у  детей  ИТП,  
поскольку  большинство  случаев  разрешается 
спонтанно, а также из-за присоединения инфек-
ции в связи с отсутствием селезенки. Эти инфек-
ции после спленэктомии имеют тенденцию быть 
тяжелыми. Тем не менее операция все еще может 
быть  выполнена при  тяжелом и  длительном  те-
чении заболевания, длящегося у детей более од-
ного года. Показатели ответа для детей аналогич-
ными для взрослых, где полная ремиссия также 
составляет 70–80 % случаев [4]. 

Моноклональное антитело против антигена 
CD20  (анти-CD20)  ритуксимаб  является  одним 
из  новых  вариантов  для  лечение  хронической 
и  стойкой ИТП. Стандартная  доза  ритуксимаба 
при  лечении ИТП  составляет  375 мг/м2/в  неде-
лю внутривенно в течение четырех недель [18]. 
В  нескольких  исследованиях  сравнивалась 
эффективность  спленэктомии  и  ритуксимаба 
в  лечении  ИТП.  В  одном  ретроспективном  ис-
следовании у 105 пациентов с первичной ИТП, 
в группе спленэктомии были лучшие результаты 

по  сравнению  с  группой  ритуксимаба.  Полный 
ответ составил 82,8 % против 39,5 % через три 
месяца и 81,0 % против 35,9 % – через 12 меся-
цев, соответственно [19]. 

Квазиэкспериментальное исследование, про-
веденное на 143 пациентах, показало, что суще-
ственной разницы в скорости ответа между теми, 
кто перенес спленэктомию и лечение ритуксима-
бом не было [20].

Ретроспективное исследование 222 пациен-
тов в США показало, что пациенты, получавшие 
спленэктомию,  имели  большую  пятилетнюю 
свободу  от  рецидива,  чем  пациенты,  получав-
шие ритуксимаб  (53,7 % против 14,96 %,  соот-
ветственно) [16]. В одном исследовании у 50 % 
пациентов был начальный ответ на ритуксимаб, 
который длился не менее шести месяцев у 30 % 
пациентов  и  сохранялся  через  пять  лет  у  20 % 
[2].  В  другом  обзоре  обсуждалось  комбиниро-
вание ритуксимаба с высокими дозами дексаме-
тазона в качестве альтернативы терапии первой 
линии ИТП. При таком подходе частота ремис-
сии была выше при использовании комбинации: 
63 % по сравнению с 35 % при монотерапии че-
рез шесть месяцев и 53 % против 33 % – за один 
год.  В  этом  исследовании  также  описывалась 
эффективность  одного  ритуксимаба  и  сообща-
лась частота первоначального ответа – 40–60 %,  
с  устойчивым  уровнем  ответа  20  %  в  течение 
пяти  лет  [18].  Кратковременная  токсичность 
ритуксимаба  включает  инфузионные  реакции, 
сывороточную  болезнь  и  сердечную  аритмию 
[15]. Обзор нескольких исследований продемон-
стрировал, что у 21,6 % пациентов наблюдались 
легкие  или  умеренные  нежелательные  явления, 
обычно  реакции  на  инфузию,  3,7  %  сообщили 
о тяжелых событиях, а 2,9 % – умерли. Это гово-
рит о том, что ритуксимаб является потенциаль-
но  опасным  лечением  и  его  следует  назначать 
с осторожностью [21]. Таким образом, ритукси-
маб остается вариантом для пациентов, которым 
противопоказана спленэктомия, а также у детей 
со стойкой и тяжелой ИТП [10]. 

Третья	линия	терапии	ИТП. Пациенты, ко-
торые не ответили на терапию первой линии и все 
еще  не  получили  ответа  после  спленэктомии,  
относятся к так называемой “хронической реф-
рактерной  ИТП”  [4].  Эти  пациенты  получают 
лечение только в том случае, если они подверже-
ны риску сильного кровотечения. 
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Многих  из  этих  пациентов  повторно  лечат 
преднизолоном, хотя длительное использование 
кортикостероидов  недопустимо  из-за  множе-
ственных  побочных  эффектов  [4]. В  последние 
годы  внедрение  множества  новых  препаратов 
расширило выбор лечения хронической рефрак-
терной ИТП. Кроме  того,  эти  препараты могут 
быть  альтернативой  у  пациентов  с  ИТП,  кото-
рым  спленэктомия  противопоказана  или  имеет 
более высокий риск, например, у детей и бере-
менных пациенток. 

Исследования все еще продолжаются, также 
следует  учесть,  что  есть  доказательства  ответа 
тромбоцитов  после  лечения  такими  препарата-
ми, как азатиоприн, циклофосфамид, циклоспо-
рин  А,  даназол,  дапсон,  микофенолатмофетил, 
винбластин, винкристин и агонисты рецепторов 
тромбопоэтина (ТПО-РА) – элтромбопаг и роми-
плостим [10].  

Агонисты  рецепторов  тромбопоэтина  
(TPO-RA)  являются  одной  из  последних  кли-
нических  разработок,  изменивших  картину 
хронической  рефрактерной  ИТП.  Наиболее 
широко  используемым  препаратом  являет-
ся  ромиплостим,  пептидное  антитело,  слитое  
с  Fc-пептидом,  которое  стимулирует  мегакарио-
поэз,  и  элтромбопаг,  нафталинсульфоновая  кис-
лота, которая также стимулирует выработку тром-
боцитов  [22].  Оба  препарата  одобрены  Управ-
лением  по  санитарному  надзору  за  качеством 
пищевых продуктов и медикаментов США (FDA) 
для взрослых с хронической ИТП. Элтромбопаг 
одобрен для детей с таким же заболеванием. Не-
давний мета-анализ, в котором изучали элтромбо-
паг при хронической ИТП у взрослых и у детей, 
показал, что данный препарат значительно улуч-
шил  количество  тромбоцитов  с  относительным 
риском по сравнению с группой больных, не по-
лучавших  лечения,  и  снизили  частоту  кровоте-
чений на  относительный риск  0,56. Также было 
продемонстрировано  снижение  потребности 
в более поздних методах лечения ИТП [23].

Изучение 292 взрослых с хронической ИТП 
показало,  что  ромиплостим помогает  поддержи-
вать  среднее  количество  тромбоцитов  на  уров-
не  50–200  ×  109/л,  реакция  тромбоцитов  более  
50 × 109/л была достигнута хотя бы один раз на  
95 % пациентов [24]. В долгосрочном исследова-
нии 80 пациентов с хронической ИТП, получав-
ших  ромиплостим,  тромбоцитарный  ответ  бо-

лее 50 × 109/л первоначально наблюдался у 74 %  
пациентов и сохранялся два года спустя – у 65 % 
[25].  Профиль  побочных  эффектов  этих  новых 
методов  лечения  все  еще  находится  под  вопро-
сом. В некоторых отчетах упоминаются незначи-
тельные  побочные  эффекты,  включая  головную 
боль,  ринофарингит,  инфекцию  верхних  дыха-
тельных путей и усталость, хотя имеются и более 
серьезные побочные эффекты. Сообщалось также 
о таких событиях, как гепатотоксичность, артрал-
гии, изменения зрения и сильная усталость [26]. 

Заключение.  Лечение  ИТП  представляет 
собой  сложную  проблему  и  требует  поэтапного 
подхода.  В  результате  литературного  поиска  мы 
пришли  к  выводу,  что  лучшей  терапией  первой 
линии  для  ИТП  остается  использование  корти-
костероидов. У пациентов со стероидорезистент-
ной  ИТП.  При  переходе  на  кортикостерои ды 
или  добавление  кортикостероидов  с  ВВИГ  или 
анти-RhD  отмечены  столь  же  значимые  пока-
затели  ответа.  Терапия  второй  линии  включает  
спленэктомию  или  использование  ритуксимаба. 
Хотя многие пациенты получают ответ после тра-
диционных терапий первой и второй линий, хро-
нические  и  рефрактерные  случаи  по-прежнему 
вызывают  потребность  в  новых  и  улучшенных 
вариантах лечения. Однако до сих пор не  суще-
ствует  общепризнанной  и  эффективной  терапии 
третьей линии лечения на практике. 
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