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Введение. Иммунная тромбоцитопеническая пурпура (ИТп) – аутоиммунное заболевание, характеризующееся 
антитело-опосредованным разрушением тромбоцитов и нарушением их продукции, которое проявляется изолиро-
ванной тромбоцитопенией, риском спонтанных кровоизлияний и кровотечений различной степени тяжести. ИТп – 
орфанное гематологическое заболевание с частотой встречаемости 1–4 случая на 100 тыс. населения. В современной 
литературе выделяют первичную и вторичную иммунную тромбоцитопению. первичная иммунная тромбоцитопения 
является диагнозом исключения. Для его верификации необходим определенный диагностический поиск.
Цель исследования – оценка клинических характеристик, эффективности проводимой терапии у пациентов с под-
твержденным диагнозом первичной иммунной тромбоцитопении в Московской области.
Материалы и методы. проанализированы данные более 2400 амбулаторных карт пациентов с диагнозом тромбо-
цитопении (за период с 2010 по 2022 г.). Из них в регистр ИТп Московской области вошли более 400 подтвержден-
ных клинических случаев различных форм заболевания. Все пациенты проживают в Московской области, получают 
лечение и наблюдаются в Центре орфанных заболеваний МОНИКИ им. М. ф. Владимирского.
Результаты. В Центре орфанных заболеваний МОНИКИ им. М. ф. Владимирского наблюдаются 415 пациентов с ве-
рифицированным диагнозом ИТп (121 (29 %) мужчина, 294 (71 %) женщины). У 69,8 % (n = 290) пациентов на 
момент манифестации заболевания был зафиксирован геморрагический синдром. В качестве 1-й линии терапии  
92,8 % (n = 385) пациентов получали глюкокортикостероиды (преднизолон, метилпреднизолон, дексаметазон). 
Во 2-й линии 82 % (n = 340) пациентов рекомендована терапия агонистами тромбопоэтиновых рецепторов (роми-
плостим, элтромбопаг). Опциями 3-й линии явились монотерапия ритуксимабом, спленэктомия, внутривенный им-
муноглобулин. Спленэктомия была выполнена 3,37 % (n = 14) пациентов с ИТп.
Заключение. при анализе данных регистра наблюдается наибольшая эффективность агонистов тромбопоэтиновых 
рецепторов (ромиплостим, элтромбопаг) – частота объективного ответа составляет 84,1 %.

Ключевые слова: иммунная тромбоцитопеническая пурпура, ромиплостим, элтромбопаг, геморрагический синдром, 
тромбоцитопения
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Management of patients with immune thrombocytopenia in the Moscow region
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Background. Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITp) is an autoimmune disease characterized by antibody-mediated 
platelets destruction and impairment of their production, which manifests itself as: isolated thrombocytopenia, risk of spon-
taneous hemorrhage and bleeding of varying severity. ITp is a hematological, orphan disease with an incidence of 1–4 cases 
per 100,000 population. In modern literature, primary and secondary immune thrombocytopenias are distinguished. primary 
immune thrombocytopenia is a diagnosis of exclusion. To verify it, a certain diagnostic search is required.
Aim. To evaluate clinical characteristics and treatment efficacy in patients with a confirmed primary immune thrombo-
cytopenia in the Moscow region.
Materials and methods. This article presents the results of an analysis of more than 2,400 outpatient records of pa-
tients diagnosed with thrombocytopenia (for the period from 2010 to 2022). Of these, about 400 confirmed clinical 
cases of various ITp forms were included in the ITp registry of the Moscow Region. All patients live in the Moscow re-
gion, receive treatment and are observed at the Center for Orphan diseases of the M. f. vladimirskiy Moscow Regional 
Research Clinical Institute.
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7 Results. There are 415 patients with a verified diagnosis of ITp in the register of the Moscow Region Center for Orphan 

diseases of the M. f. vladimirskiy Moscow Regional Research Clinical Institute (71 % (n = 294) are female). In 69.8 % (n = 290) 
of patients at the time of disease manifestation, hemorrhagic syndrome was recorded. As a first-line therapy, 92.8 %  
(n = 385) of patients received corticosteroids (prednisolone, methylprednisolone, dexamethasone), in the second-line 
therapy, 82 % (n = 340) of patients were recommended therapy with thrombopoietin receptor agonists (romiplostim, 
eltrombopag). The options for third-line therapy in patients with ITp are rituximab monotherapy, splenectomy, and in-
travenous immunoglobulin. Splenectomy was performed in 3.37 % (n = 14) of patients.
Conclusion. when evaluating this register, the highest efficiency of thrombopoietin receptor agonists (romiplostim, 
eltrombopag) is observed – 84.1 % of the objective response.

Keywords: idiopathic thrombocytopenic purpura, romiplostim, eltrombopag, hemorrhagic syndrome, thrombocytopenia
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Введение
Иммунная тромбоцитопеническая пурпура (ИТП) – 

аутоиммунное заболевание, характеризующе еся изо­
лированной тромбоцитопенией (˂100 × 109 / л) и ча­
сто наличием геморрагического синдрома различной 
степени выраженности. При ИТП отсутствуют дру­
гие причины или нарушения, которые могут сопро­
вождаться снижением количества тромбоцитов [1, 
2]. ИТП – орфанное гематологическое заболевание 
с час тотой встречаемости 1–4 случая на 100 тыс. 
населения. Этиологический фактор до сих пор не­
известен.

Патогенетический механизм развития данной па­
тологии представляет собой многоступенчатый цикли­
ческий иммунный процесс, в котором принимают 
участие В­лимфоциты, Т­лимфоциты, NK­клетки, 
макрофаги, цитокины [3]. Данная иммунная реакция 
обусловлена выработкой антител к структурам мембра­
ны тромбоцитов и их предшественников – мегакарио­
цитов, что вызывает не только повышенную деструкцию 
тромбоцитов, но и неадекватный тромбоцитопоэз, ха­
рактеризующийся изолированной тромбоцитопенией. 
Как уже было сказано, иммунная система вырабаты­
вает антитела против собственных антигенов. Данный 
процесс реализуется через выработку иммуноглобули­
нов G к гликопротеинам мембраны тромбоцитов, 
в основном к гликопротеинам IIb / IIIa, реже к глико­
протеинам Ib­IX­V, Ia / IIa, IV или VI, и формировани­
ем комплекса антиген–антитело, фиксирующегося 
своим FAB­фрагментом к тромбоциту, а Fc­фрагмен­
том иммуноглобулина – к Fc­рецепторам макрофагов 
и дендритных клеток ретикулоэндотелиальной систе­
мы. Поскольку мегакариоциты экспрессируют глико­
протеины IIb / IIIa, Ib и другие антигены тромбоцитов, 
они также являются мишенью для аутоантител. Разру­
шение патологического комплекса антиген–антитело 
идет путем его деструкции в основном в селезенке, 
реже в печени и лимфатических узлах, также антитела 
способствуют активации апоптоза тромбоцитов (за­
программированная клеточная гибель), т. е. гибель 
тромбоцитов идет не только по макрофагальному пу­
ти, но и реализуется через систему апоптоза. Помимо 

антителообразования большую роль в патогенезе ИТП 
играют субпопуляции Т­лимфоцитов, дисбаланс Т­хел­
перов (Th) 1­го и 2­го типов, подтипов цитотокси­
ческих CD8+­клеток и регуляторных Т­лимфоцитов, 
цитокинов [4, 5].

В современной литературе выделяют такое поня­
тие, как вторичная иммунная тромбоцитопения, ко­
торая является симптомом других заболеваний (сис­
темной красной волчанки, антифосфолипидного 
синдрома, ревматоидного артрита и др.). По последним 
данным, доля первичной тромбоцитопении составля­
ет 80 %, вторичной тромбоцитопении – 20 % [6–8].

Клиническая картина первичной иммунной 
тромбоцитопении представлена геморрагическим 
синдромом, а именно петехиальным типом крово­
точивости.

Современная классификация выделяет 3 формы 
ИТП в зависимости от течения:

• впервые выявленная (длительностью до 3 мес);
• персистирующая (от 3 до 12 мес);
• хроническая (более 12 мес) [2].

диагностика иммунной тромбоцитопении
Первичная иммунная тромбоцитопения является 

диагнозом исключения. Для его верификации необ­
ходим определенный диагностический поиск.

Диагноз ИТП устанавливают при выполнении сле­
дующих критериев:

• изолированная тромбоцитопения ˂100 × 109 / л как 
минимум в 2 последовательных анализах крови;

• отсутствие морфологических и функциональных 
аномалий тромбоцитов;

• отсутствие патологии лимфоцитов, гранулоцитов 
и эритроцитов;

• нормальные показатели гемоглобина, эритроцитов 
и ретикулоцитов, если не было существенной кро­
вопотери;

• повышенное или нормальное количество мегака­
риоцитов в миелограмме;

• нормальный размер селезенки;
• отсутствие других патологических состояний, вы­

зывающих тромбоцитопению;
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• наличие тромбоцит­ассоциированных антител 
в вы со ком титре (нормальный титр не исключа­
ет ИТП) [9].

лечение иммунной тромбоцитопении
На сегодняшний день в лечении первичной им­

мунной тромбоцитопении выделяют 3 линии. Несмо­
тря на существующие клинические рекомендации 
и разнообразие терапевтических опций, решение в вы­
боре дальнейшей тактики лечения зависит от профес­
сионального мнения врача­гематолога и клинических 
особенностей пациента.

При современных методах терапии ИТП неизле­
чима, но возможно достижение ремиссии различной 
длительности [10].

Основная цель терапии – достижение безопасно­
го, купирующего геморрагический синдром количе­
ства тромбоцитов и обеспечение хорошего качества 
жизни больных.

Терапия 1­й линии ИТП имеет преимуществен­
но иммуносупрессивное действие и направлена 
на снижение синтеза антитромбоцитарных антител, 
угнетение фагоцитоза в селезенке, печени и костном 
мозге [11].

Терапия 1­й линии представлена глюкокорти­
костероидами (преднизолон, метилпреднизолон, 
дексаметазон) и внутривенным иммуноглобулином. 
Терапия 2­й линии – спленэктомия, агонисты тром­
бопоэтиновых рецепторов (ромиплостим, элтромбо­
паг). Терапия 3­й линии включает ритуксимаб и другие 
иммуносупрессанты (азатиоприн, циклофосфамид, 
циклоспорин А, винкристин, винбластин, даназол 
и др.); индивидуальные методы лечения применяются 
только при рефрактерных формах заболевания.

При безопасном уровне тромбоцитов (˃30 тыс.) 
и отсутствии геморрагического синдрома I степени 
терапия не проводится [12].

Цель исследования – оценка клинических харак­
теристик, эффективности проводимой терапии у па­
циентов с ИТП в Московской области.

Материалы и методы
За период с 2008 по 2022 г. были проанализиро­

ваны данные более 2400 амбулаторных карт пациен­
тов с диагнозом тромбоцитопении, из них в регистр 
ИТП Мос ковской области вошли более 400 подтвер­
жденных клинических случаев различных форм 
ИТП. Все пациенты проживают в Московской об­
ласти, получают лечение и наблюдаются в Центре 
орфанных заболеваний МОНИКИ им. М. Ф. Влади­
мирского.

Выделяли следующие критерии ответа:
• полный ответ (количество тромбоцитов ≥100 × 109 / л 

при отсутствии кровоточивости);
• ответ (количество тромбоцитов ≥30 × 109 / л или дву­

кратное их повышение от начального уровня при 
отсутствии кровоточивости);

• отсутствие ответа (количество тромбоцитов <30 × 
109 / л, или менее чем двукратное их повышение от 
начального уровня, или наличие кровоточивости).

Результаты
По данным регистра Московской области, на 

 сегодняшний день в Центре орфанных заболеваний 
МОНИКИ им. М. Ф. Владимирского наблюдаются 
415 пациентов с ИТП (впервые выявленная форма): 
121 (29 %) мужчина и 294 (71 %) женщины. Медиана 
возраста составляет 50 (18–81) лет. Медиана наимень­
шего количества тромбоцитов на момент включения 
в регистр Московской области составляла 18 × 109 / л 
(Q

25
–Q

75
 9–32 × 109 / л; 95 % доверительный интервал 

21,89–26,88 × 109 / л).
На момент включения в регистр у 290 (69,8 %) па­

циентов зафиксирован геморрагический синдром, 
у 125 (30,1 %) пациентов он отсутствовал. Время на­
блюдения за пациентами составило от нескольких не­
дель до 14 лет.

В качестве терапии 1­й линии 92,8 % (n = 385) па­
циентов получали глюкокортикостероиды (преднизо­
лон, дексаметазон), 1,4 % (n = 6) больных – агонисты 
тромбопоэтиновых рецепторов (ромиплостим, элтром­
бопаг) в связи с наличием противопоказаний для при­
менения глюкокортикостероидов или внутривенного 
иммуноглобулина, 4,1 % (n = 17) пациентов выполне­
на спленэктомия (по данным анамнеза), 1,7 % (n = 7) 
получали монотерапию ритуксимабом.

Во 2­й линии терапии 340 пациентов получали 
лечение агонистами тромбопоэтиновых рецепторов 
(ромиплостим, элтромбопаг). Монотерапию риту­
ксимабом в 3­й линии терапии получали 7 пациентов, 
14 больным выполнена спленэктомия.

После 1­й линии терапии в 19,5 % случаев зафик­
сировано отсутствие ответа, в 31,2 % – ответ, полный 
ответ достигнут у 49,3 % пациентов (табл. 1).

Таблица 1. Ответ на 1-ю линию терапии глюкокортикостероидами

Table 1. Response to 1st line glucocorticosteroid therapy

Результат 
results

n  %

Отсутствие ответа 
No response

75 19,5

Ответ 
Response

120 31,2

Полный ответ 
Complete response

190 49,3

После 2­й линии терапии полный ответ достигнут 
у 69,7 % больных, ответ – у 14,4 %, отсутствие ответа 
отмечено в 15,9 % случаев (табл. 2).

При оценке эффективности 3­й линии терапии 
ритуксимабом полный ответ зафиксирован у 85,7 % па­
циентов, отсутствие ответа – у 14,3 % (табл. 3).
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После спленэктомии полный ответ был достигнут 
у 35,8 % пациентов, ответ – у 14,2 %, отсутствие отве­
та зарегистрировано у 50,0 %. Частота рецидива после 
спленэктомии составила 36,8 % (n = 7) (табл. 4).

Таблица 2. Ответ на 2-ю линию терапии агонистами тромбопоэти-
новых рецепторов

Table 2. Response to 2nd line thrombopoietin receptor agonist therapy

Результат 
results

n  %

Отсутствие ответа 
No response

54 15,9

Ответ 
Response

49 14,4

Полный ответ 
Complete response

237 69,7

Таблица 3. Ответ на лекарственную терапию ритуксимабом

Table 3. Response to rituximab therapy

Результат 
results

n  %

Отсутствие ответа 
No response

1 14,3

Полный ответ 
Complete response

6 85,7

Обсуждение
Полученные результаты сопоставимы с данными 

исследований, проведенных в других центрах России 
и за рубежом. Эффективность терапии глюкокор­
тикостероидами составляет 80,5 % (n = 310) что, не­
сомненно, делает эту группу препаратов в качестве 
1­й линии наиболее эффективными и доступными при 
лечении ИТП.

При оценке эффективности агонистов тромбопо­
этиновых рецепторов ответ составил 84,1 % (n = 286), 
что демонстрирует высокую эффективность терапии 
2­й линии данной группы препаратов.

Относительно 3­й линии терапии ритуксимабом 
обращает на себя внимание хорошая эффективность 
у 6 (85,7 %) больных, но ограничение в применении, 
которое связано с назначением препаратов офф­лейбл, 

быстрыми рецидивами после проведения данной про­
граммы и необходимостью продолжения лечения пре­
паратами других групп.

Применение агонистов тромбопоэтиновых рецеп­
торов является эффективным и безопасным видом 
терапии, который позволяет избежать назначения дли­
тельной гормонотерапии, выполнения спленэктомии 
или отодвинуть спленэктомию на более поздние сро­
ки, а в большинстве случаев – добиться продолжитель­
ного тромбоцитарного ответа или дождаться отсрочен­
ной ремиссии.

Заключение
Назначение глюкокортикостероидов в 1­й линии 

терапии, агонистов тромбопоэтиновых рецепторов 
во 2­й линии и ритуксимаба в 3­й линии – «золотой 
стандарт» лечения ИТП, которого мы придерживаем­
ся в нашем центре, что доказывают результаты прове­
денного исследования эффективности лечения паци­
ентов с ИТП в Московской области. Однако вопросы, 
касающиеся определения показаний к началу лечения, 
режимов дозирования, критериев эффективности, 
длительности применения и сроков прекращения те­
рапии, а также их безопасности остаются актуальными 
и дискутабельными.

Тем не менее при анализе данных регистра отме­
чается наибольшая эффективность агонистов тромбо­
поэтиновых рецепторов (ромиплостим, элтромбо­
паг) – частота объективного ответа составляет 84,1 % 
(n = 286). Назначение агонистов тромбопоэтиновых 
рецепторов в 1­й линии терапии требует уточнения 
по результатам дальнейших наблюдений и получения 
соответствующего опыта.

Таблица 4. Ответ на спленэктомию

Table 4. Response to splenectomy

Результат 
results

n %

Отсутствие ответа 
No response

7 50,0

Ответ 
Response

2 14,2

Полный ответ 
Complete response

5 35,8
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