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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.



Эпидемиология
Ежегодная заболеваемость: 1,6-3 новых случаев на 100 000

Распространенность колеблется от 4,5 до 10,5 на 100 000 у 
взрослых, у детей- 4,6 на 100 000.



Патогенез

4 механизма:

� Продукция аутоантител к GPIIb/IIIa и GPIb/IX
� Повышенная деструкция комплекса АГ+АТ в селезенке
� Лизис тромбоцитов Т-ЛФ
� Неадекватная продукция тромбоцитов



Vagner Castro. Rev Bras Hematol Hemoter. 2017 Apr-Jun;39(2):95-97.



Zufferey A., Kapur R., Semple JW Pathogenesis and Therapeutic Mechanisms in  Immune Thrombocytopenia (ITP). J Clin Med. 2017 Feb 9   



 Классификация(1)
По длительности течения:

� 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.

*Включает пациентов, не достигших спонтанной ремиссии или не 
поддерживающих полный ответ на терапию



Классификация(2)
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.



Классификация(3)
По степени тяжести:

� 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).   



Клинические проявления

� Геморрагическая сыпь
� Тромбозы
� Повышенная утомляемость

Петехии и экхимозы



Диагностика
ИТП –диагноз-исключение!



Zainal A, Salama A, Alweis R Immune thrombocytopenic purpura. J Community Hosp Intern Med Perspect. 2019 Feb 11;9(1):59-61



Дифференциальная диагностика

� Псевдотромбоцитопения
� Приобретенные тромбоцитопении вследствие повышенной 

деструкции тромбоцитов
� Приобретенные тромбоцитопении вследствие нарушения 

продукции тромбоцитов
� Наследственные тромбоцитопении



Лечение
� Основная цель - достижение безопасного 

предупреждающего или купирующего геморрагический 
синдром уровня тромбоцитов, а не коррекция числа 
тромбоцитов до нормальных показателей.

� Безопасным считается уровень тромбоцитов выше 
30-50х109/л, что обеспечивает нормальное существование 
больного без спонтанной кровоточивости и не снижает 
качества жизни пациента.



Показания к терапии
� Геморрагический синдром
� Тромбоцитопения < 10-20,0х109/л.



Первая линия: ГКС
� Преднизолон 1 мг/кг 2 недели с постепенным снижением 

дозы
� Дексаметазон 40 мг/сут 4 дня

Не более 4 недель ВВИГ
1 г/кг 2-дневный курс либо 400 мг/кг 5-дневный курс 

Anti-D-Ig
50 мг/кг. Эффективен только у резус-положительных людей с 
интактной селезенкой.



Zufferey A., Kapur R., Semple JW Pathogenesis and Therapeutic Mechanisms in  Immune Thrombocytopenia (ITP). J Clin Med. 2017 Feb 9   



Переход ко второй линии

Adam Cuker. Transitioning patients with immune thrombocytopenia to second-line therapy: Challenges 
and best practices. Am J Hematol. 2018 Jun; 93(6): 816–823.



Агонисты ТПО-рецепторов
� Ромиплостим-2-10 мг/кг 1 раз/нед подкожно
� Элтромбопаг-50 мг ежедневно

Постоянный прием для поддержания количества тромбоцитов 
на уровне, профилактирующем кровоточивость

Ритуксимаб
375 мг / м2 еженедельно в течение 4 недель



Zufferey A., Kapur R., Semple JW Pathogenesis and Therapeutic Mechanisms in  Immune Thrombocytopenia (ITP). J Clin Med. 2017 Feb 9   



Спленэктомия
Частота ответа-70%. 

Rui Liao, Pei-Yuan Tang. Plateletcount on preoperative day 1 predicts the longterm responses to  laparoscopicsplenectomy for patients with medically
refractory idiopathic thrombocytopenic purpura. BMC Surg. 2018; 18: 108
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Третья линия







ИТП и беременность
� 3-5% случаев связанной с беременностью тромбоцитопении 
� Встречается в 50 раз реже, чем случайная тромбоцитопения
� Наиболее частая причина изолированной тромбоцитопении в 

первом триместре
� У беременных с ИТП в анамнезе может развиваться рецидив 

или обострение заболевания
� Консультация гематолога при уровне Tr<80х109/л
� Необходимо исключить:гестационная тромбоцитопения, 

преэкмпсия, HELLP-синдром, ДВС, АФС 
� Показания к назначению лечения: геморрагический синдром, 

Tr<20-30,0х109/л



1 и 2 триместры: 
� Преднизолон 10-20 мг (нежелательно до 16 недели)
� ВВИГ 400 мг/кг
� Спленэктомия

3 триместр: 
� Курс преднизолона (60мг-50мг….-5мг-отмена)
� ВВИГ 2 г/кг 2-5 введений

Не назначать  А-ТПО и цитостатики!



Неотложная терапия
Терапия направлена на максимально быстрое увеличение 
количества тромбоцитов:
� Комбинация ГКС и ВВИГ
� Переливание тромбоцитарной массы (+ВВИГ)
� Спленэктомия



Спасибо за внимание!


