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Summary. We present a ten-year follow-up of a patient 
with severe congenital thrombotic thrombocytopenic purpura 
(TTP), who received permanent replacement therapy with 
freshly frozen plasma (FFP) transfusions. At presentation, 
the patient had no activity of plasma ADAMTS-13 and 
an increased concentration of von Willebrand factor 
multimers. During treatment, the disease was complicated 
by occasional acute renal failure and hepatic dysfunction. 
These complications developed when the intervals between 
plasmapheresis were extended, and were partially reversible.
Given the absense of ADAMTS-13 inhibitor and the early 
childhood history of the signs of the disease (petechiae 
during infections), the patient was diagnosed with congenital 
TTP. After the nature of the disease was thus established, 
plasmapheresis was replaced with regular transfusions of 
FFP. The intervals between transfusions were determined 
by monitoring the falling platelet counts and ADAMTS-13 
activity. As a result of the treatment over the past 6 years, 
there have been no serious complications, and the patient 
leads an active lifestyle, studies and works.
Over the course of the treatment, the patient received over 
150 transfusions of FFP (amounting to over 100 liters of 
FFP), but despite the numerous transfusions, the patient has 
not contracted viral hepatitis or HIV.

Резюме. Представлен клинический случай десятилетне-
го наблюдения пациента с тяжелой формой врожденной 
тромботической тромбоцитопенической пурпуры (ТТП), ко-
торому проводилась постоянная заместительная терапия пе-
реливаниями свежезамороженной плазмы (СЗП). При пер-
вом обследовании активность ADAMTS-13 в плазме крови 
пациента не выявлялась, содержание мультимеров фактора 
фон Виллебранда было повышено. В процессе лечения те-
чение заболевания периодически осложнялось острой по-
чечной недостаточностью и печеночной дисфункцией.
Все осложнения возникали при удлинении интервалов меж-
ду процедурами плазмафереза и носили частично обрати-
мый характер. На том основании, что при обследовании не 
был обнаружен ингибитор ADAMTS-13, а симптомы забо-
левания появились в раннем детстве (петехии на коже при 
инфекциях), была установлена врожденная форма ТТП. 
После уточнения формы заболевания процедуры плазма-
фереза были заменены на плановое переливание СЗП. 
Оценивая динамику снижения числа тромбоцитов, опреде-
ляли необходимые интервалы между трансфузиями. Иссле-
довали динамику снижения активности ADAMTS-13 после 
трансфузии СЗП. В результате лечения на протяжении по-
следних 6 лет тяжелых осложнений заболевания не было, 
пациент ведет активный образ жизни, учится и работает.
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За время наблюдения больному проведено более 150 
трансфузий СЗП, перелито более 100 л СЗП. Несмо-
тря на большой объем трансфузий донорской плазмы 
от многих доноров, у пациента не выявляются маркеры 
вирусного гепатита и ВИЧ.
Таким образом, индивидуально спланированная за-
местительная терапия переливаниями СЗП больному с 
врожденной формой ТТП позволила избежать развития 
тяжелых осложнений, приводящих пациентов к инвалид-
ности. При этом использование карантинизированной 
или вирусинактивированной СЗП значительно снижает 
риск инфицирования.
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Thus, a tailored replacement therapy with FFP administered 
to a patient with congenital TTP helped to avoid severe 
debilitating complications, while the use of quarantine 
or virus-inactivated FFP minimized the risk of transfusion-
related infections.
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Введение
Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура 
(ТТП) — редкое заболевание, которое встречается с 
частотой 4:1 000 000 населения, характеризуется бы-
стро прогрессирующим течением и высокой летально-
стью при отсутствии лечения (до 90%) [1].

В 1924 г. Е. Moschcowitz впервые описал у 16-лет-
ней девушки заболевание, сопровождавшееся высо-
кой лихорадкой, острым внутрисосудистым гемоли-
зом, геморрагической пурпурой, комой и смертью 
через 2 нед от дебюта заболевания. На вскрытии 
были выявлены множественные гиалиновые (тром-
боцитарные) тромбы в терминальных артериолах и 
капиллярах [2].

Первый шаг к пониманию патогенеза заболевания 
был сделан в 1982 г., когда J. Moake обнаружил «нео-
бычно крупные» мультимеры фактора фон Виллебран-
да (vWF) в сыворотке пациентов с семейной формой 
ТТП и выдвинул гипотезу об отсутствии у них проте-
азы или дисульфидной редуктазы, расщепляющей эти 
макромолекулы [3].

vWF синтезируется в клетках эндотелия и мега-
кариоцитах, производящих тромбоциты. Основное 
количество секретируется в кровь эндотелием из спе-
циализированных везикул — телец Вейбеля—Паладе. 
vWF представляет собой группу высокомолекуляр-
ных гликопротеинов плазмы крови — мультимеров, 
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беременностью [17]. Врожденная форма болезни, или 
синдром Апшо—Шульмана (Upshaw—Schulman), со-
ставляет около 2% всех случаев заболевания и обуслов-
лена мутациями в гене ADAMTS-13 [12]. Диагноз под-
тверждается при активности ADAMTS-13 менее 10% и 
отсутствии ингибитора ADAMTS-13 [18]. В литературе 
описано более 150 различных мутаций, сопровождаю-
щих это заболевание. Большинство из них (86%) приво-
дит к снижению секреции ADAMTS-13 [19].

Важное значение имеет раннее начало лечения, по-
скольку в отсутствие адекватной терапии летальность 
может достигать 90% [1]. Лечение высокообъемными 
плазмообменами с замещением удаляемых объемов пе-
реливаниями донорской свежезамороженной плазмы 
(СЗП) снизило смертность при ТТП до 10—20% [20].

Плазмаферез в лечении ТТП позволяет: а) элими-
нировать антитела к ADAMTS-13 из крови пациента, 
б) элиминировать ультрамультимеры vWF, в) вос-
полнить дефицит ADAMTS-13 за счет трансфузии 
донорской плазмы. Однако, несмотря на проведение 
лечебного плазмафереза, у одной трети пациентов воз-
никает рецидив заболевания [21].

Аутоиммунный генез приобретенной формы ТТП 
дает возможность использования в лечении иммуно-
супрессивных препаратов. С этой целью применяют 
глюкокортикостероидные гормоны, внутривенный 
нормальный человеческий иммуноглобулин, цитоста-
тики (винкристин) и анти-CD20 моноклональные ан-
титела (ритуксимаб).

В последние годы в лечении ТТП все чаще исполь-
зуют анти-CD20 моноклональные антитела, особенно 
в тех случаях, когда болезнь характеризуется мно-
жественными рецидивами. Ритуксимаб применяют с 
целью блокирования производства анти-ADAMTS13 
антител вследствие истощения пула В-лимфоцитов. 
Froissart et al. [22] опубликовали результаты проспек-
тивного исследования эффективности ритуксимаба 
(1 раз в неделю по  375 мг/м2 — от 2 до 13 введений) 
у больных с ТТП. В исследование были включены 
22 взрослых пациента без эффекта или с рецидивом 
ТТП после терапии плазмаферезами. Показано досто-
верное уменьшение периода от начала лечения до на-
ступления ремиссии заболевания и отсутствие рециди-
вов в первый год терапии.

Единственными методами терапии ТТП, получив-
шими доказательства эффективности в больших ран-
домизированных исследованиях, остаются плазмооб-
мен и трансфузии СЗП.

При подозрении на ТТП, обусловленном наличием 
тромбоцитопении и микроангиопатической гемоли-
тической анемии, необходимо срочное лечение, по-
скольку позднее начало терапии приводит к ранней 
смертности пациентов. В 1991 г. рабочая группа по 
аферезу из Канады (Canadian Apheresis Group) проде-
монстрировала преимущество выживаемости пациен-
тов, получавших лечение плазмаферезом, перед паци-

образованных из разного числа одинаковых белко-
вых субъединиц (мономеров). Масса наиболее круп-
ных мультимеров (гипермультимеров) доходит до 
20 тыс. кДа. Перед поступлением в кровь предшествен-
ник зрелого белка проходит стадию частичного про-
теолитического расщепления под воздействием метал-
лопротеазы. В результате в плазме vWF представлен в 
виде набора мультимеров массой от нескольких сот до 
нескольких тысяч килодальтонов. Каждый мультимер 
способен связываться с тромбоцитами или клетками 
поврежденного эндотелия. Наибольшей тромбогенной 
активностью обладают гипермультимеры. Сдвиг муль-
тимерного состава в сторону накопления гипермуль-
тимеров приводит к развитию тромботических микро-
ангиопатий. Напротив, сниженная масса мультимеров 
характерна для болезни фон Виллебранда.

В 1996 г. у больных, страдающих ТТП, был выявлен 
дефицит протеазы [4—5], что подтвердило гипотезу 
J. Moake. В 1997 г. Furlan et al. сообщили о наблюде-
нии 4 больных с ТТП и глубоким дефицитом металло-
протеазы, отвечающей за расщепление vWF [6].

В 1998 г. в двух независимых ретроспективных 
исследованиях было показано, что в 20 из 24 [7] и 37 
из 37 [8] случаях рецидивирующей ТТП в сыворотке 
больных наблюдался дефицит протеазы. В 2001 г. эта 
металлопротеаза была выделена и идентифицирована 
как ADAMTS-13 (a disintegrin-like and metalloproteinase 
with thrombospondin type 1 motif, member 13) [9—10].

Таким образом, в основе развития ТТП лежит глу-
бокий дефицит (<10%) ADAMTS-13 [6, 11—14], что 
приводит к нарушению нормального расщепления 
vWF. Циркуляция в кровотоке гипермультимеров 
vWF приводит к образованию тромбоцитарных тром-
бов в мелких сосудах различных органов.

В 1966 г. E. L. Amorosi была предложена диагности-
ческая пентада симптомов:
1) тромбоцитопения;
2) микроангиопатическая гемолитическая анемия;
3) лихорадка;
4) транзиторные неврологические нарушения;
5) повреждение почек [1].

Однако все 5 клинических симптомов заболевания 
встречаются далеко не всегда. Наличия тромбоцитопе-
нии и микроангиопатической гемолитической анемии, 
не связанных с другой патологией или клинической 
причиной, достаточно для того, чтобы заподозрить 
ТТП и незамедлительно начать лечение [15—16].

Выделяют врожденную и приобретенную формы 
ТТП. Приобретенную форму ТТП подразделяют на им-
мунную и вторичную (неиммунную). Иммунная форма 
составляет 50—55% случаев ТТП и вызвана ингибиро-
ванием ADAMTS-13 аутоантителами, преимуществен-
но класса G. Вторичная форма ТТП может быть связана 
с онкологическими заболеваниями, трансплантацией 
органов и тканей, аутоиммунными и инфекционными 
заболеваниями, приемом лекарственных препаратов, 



194        | ГЕМАТОЛОГИЯ  И  ТРАНСФУЗИОЛОГИЯ  | 02.2018 |

| КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ | CASE REPORTS |

ентами, получавшими только трансфузии СЗП [15]. 
В настоящее время одобренная большинством экспертов 
базисная терапия ТТП включает ежедневный плазмо-
обмен [24—26]. При отсутствии возможности экстрен-
ного плазмообмена показано переливание больших доз 
СЗП (20—30 мл/кг массы тела в сутки). Достижением 
ремиссии заболевания считается регресс клинических 
симптомов, нормализация числа тромбоцитов, стаби-
лизация уровня гемоглобина, уменьшение сывороточ-
ной концентрации лактатдегидрогеназы (ЛДГ) [27]. 
Наиболее важным признаком ответа на лечение счи-
тается увеличение числа тромбоцитов до нормального 
значения. Терапию следует продолжать как минимум в 
течение 2 дней после достижения эффекта [21].

После отмены лечения необходим тщательный мо-
ниторинг динамики показателей тромбоцитов. По дан-
ным различных авторов, в 20—50% случаев заболева-
ние приобретает рецидивирующее течение [21, 28, 29].

Врожденная ТТП — более редкая форма заболева-
ния. Всего описано около  100 пациентов во всем мире. 
Для больных с врожденной формой ТТП характерно 
устойчиво низкое содержание ADAMTS-13 в сыворот-
ке крови. Заболевание может протекать бессимптом-
но до развития провоцирующих событий (инфекции, 
прививки, употребление алкоголя, беременность).

Радикальных методов лечения врожденной формы 
ТТП, позволяющих достичь длительного эффекта, до 
сих пор не существует. Продолжается активное изуче-
ние рекомбинантного ADAMTS-13 (rADAMTS-13). 
Antoine et al. продемонстрировали in vitro активность 
rADAMTS-13 для расщепления ультрамультимеров 
vWF в плазме пациентов с врожденной формой ТТП [23]. 
В 2012 г. группа ученых из Австрии доказала эффек-
тивность использования человеческого rADAMTS-13 
на мышиных моделях ТТП [41]. В настоящее время 
проводится первая фаза открытого многоцентрового 
исследования rADAMTS-13 с целью оценки фармако-
кинетики и безопасности применения у пациентов с 
врожденной формой ТТП [42].

Для врожденной ТТП свойственно непрерывно-ре-
цидивирующее течение. Эпизоды обострения болезни 
обычно происходят раз в 3—4 нед, что требует про-
филактического проведения регулярных трансфузий 
СЗП (10—15 мл/кг массы тела).

СЗП содержит весь комплекс компонентов свертыва-
ющей системы, системы комплемента, иммуноглобули-
ны, другие белки, липиды, углеводы и неорганические 
вещества. Показания к трансфузии СЗП включают де-
фицит факторов свертывания (при отсутствии специ-
фического препарата), синдром диссеминированного 
внутрисосудистого свертывания, сепсис, тяжелое по-
ражение печени и ТТП. Трансфузии всех компонентов 
крови, в том числе и СЗП, могут сопровождаться неже-
лательными последствиями. К ним относятся анафи-
лактическая реакция, токсичность цитрата, инфициро-
вание вирусными заболеваниями.

До 21% переливаний СЗП сопровождается аллер-
гическими реакциями [30]. Клинические проявле-
ния могут варьировать от легких симптомов до отека 
Квинке и анафилактического шока. Нечастым, но на-
иболее опасным для жизни реципиента осложнением 
бывает острое посттрансфузионное повреждение лег-
ких, которое чаще развивается при трансфузиях до-
норской плазмы, чем других компонентов крови. Про-
анализировав около  200 тыс. трансфузий, Popovsky и 
Moore [31] установили, что острое посттрансфузион-
ное повреждение легких является наиболее вероят-
ным осложнением, которое приводит к смерти, но, как 
правило, не диагностируется. Частота встречаемости 
острого посттрансфузионного повреждения легких — 
примерно один случай на каждые 5000 трансфу-
зий [31, 32]. Возникновение острого посттрансфу-
зионного повреждения легких связано с наличием в 
переливаемых компонентах крови донора специфиче-
ских антител к антигенам HLA I и II классов.

В связи с необходимостью регулярных трансфу-
зий СЗП при рецидивирующей приобретенной или 
врожденной форме ТТП решение вопроса об инфек-
ционной безопасности реципиента становится осо-
бенно актуальным. В литературе есть сведения о том, 
что частота трансмиссии вирусных заболеваний при 
трансфузиях компонентов крови возрастает для ре-
ципиентов с 3,6 до 36 случаев на 1000 пациентов при 
увеличении числа доноров от 1 до 8 [33].

Существует несколько направлений повышения 
инфекционной безопасности трансфузий. В первую 
очередь это формирование кадровых безвозмездных 
доноров. Риск передачи гемотрансмиссивных инфек-
ций выше при привлечении доноров-родственников 
и платных доноров [34—37]. Следующий шаг — ла-
бораторная диагностика вирусов. В настоящее время 
внедряются технологии микрочипов в лабораторной 
вирусологической диагностике, которые позволят рас-
ширить спектр одновременно анализируемых патоге-
нов и выполнять множество анализов параллельно. Но 
и эти меры не исключают полностью риск инфициро-
вания. Связано это с наличием фазы серонегативного 
окна, мутантных или вариантных форм вируса и с веро-
ятностью неполного ответа на инфекцию у доноров. Для 
СЗП карантинизация, предусматривающая обязатель-
ное обследование донора через 6 мес после плазмодачи, 
полностью нивелирует сероконверсивное окно. Однако 
ограниченный спектр тестируемых вирусов допускает 
передачу герпесвирусов, Т-лимфотропного вируса чело-
века, вируса Западного Нила, вирусов других гепати-
тов, парвовируса В19 и т. д. Для решения этой проблемы 
внедрены и широко используются различные методы 
инактивации патогенов в компонентах крови. Таким 
образом, тщательный отбор доноров, лабораторное об-
следование, карантинизация и инактивация патогенов 
в компонетах крови позволяют максимально снизить 
риск инфицирования реципиента [37—40].
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Цель данной работы — выработать рациональный 
режим заместительной терапии больного ТТП на ос-
новании клинических проявлений и лабораторных 
данных. Оценить эффективность и безопасность дли-
тельного применения СЗП.

Описание клинического случая
Мужчина 23 лет (1983 г. р.) обратился к врачу в апре-
ле 2006 г., когда на фоне вирусной инфекции и повы-
шения температуры тела до 38 °С на коже появились 
мелкоточечные геморрагические высыпания. Со слов 
больного, подобные высыпания наблюдались и рань-
ше при повышении температуры тела (количество 
тромбоцитов не исследовалось). При обследовании 
были выявлены тромбоцитопения (35 × 109/л) и анемия 
(гемоглобин 83 г/л). В пунктате костного мозга содер-
жалось достаточное количество мегакариоцитов, кра-
сный росток был раздражен.

Больному был установлен диагноз иммунной 
тромбоцитопении и назначено лечение преднизоло-
ном в дозе 120 мг/сут. Через месяц от начала терапии 
при сохраняющейся тромбоцитопении (30 × 109/л) у 

пациента появилась клиническая картина нарушения 
мозгового кровообращения, которая сопровождалась 
моторной афазией, ретроградной амнезией, нару-
шением сознания. В последующем развился право-
сторонний гемипарез. Возникшее осложнение было 
расценено как геморрагический инсульт в левой ге-
мисфере. Однако по результатам компьютерной то-
мографии головного мозга очагов кровоизлияния или 
ишемии выявлено не было, описанные симптомы спон-
танно исчезли в течение суток. В июле 2006 г. впервые 
был госпитализирован в Гематологический научный 
центр (ГНЦ) в связи с геморрагическим синдромом 
(петехии на коже) и выраженной тромбоцитопенией. 
В гемограмме отмечались снижение концентрации ге-
моглобина до 76 г/л, выраженный ретикулоцитоз 62‰, 
тромбоцитопения 4 × 109/л. Были обнаружены шизо-
циты и нормобласты (6:100). Пунктат костного мозга 
был гиперклеточный с большим числом мегакариоци-
тов и признаками раздражения красного ростка. От-
мечалось повышение уровня vWF до 170% с наличием 
гипермультимеров (рис. 1), активированное частичное 
тромбопластиновое время (АЧТВ) составляло 27 с, 
определялись повышенная сывороточная концентра-
ция ЛДГ (3647 ед/л) и признаки почечной дисфункции 
(сыворотчные концентрации мочевины 15,8 ммоль/л, 
креатинина —  104 мкмоль/л, протеинурия — 0,2 г/л).

На основании тромбоцитопении, гемолитической 
анемии, транзиторных неврологических нарушений в 
анамнезе, поражения почек, повышения уровня vWF 
(170%) с наличием его ультрамультимеров был уста-
новлен диагноз: тромботическая тромбоцитопениче-
ская пурпура.

После проведения двух плазмообменов состоя-
ние пациента улучшилось — исчез геморрагический 
синдром, увеличилось количество тромбоцитов до 
134 × 109/л, концентрация ЛДГ снизилась до 1515 ед/л. 
Преднизолон был полностью отменен. Суммарно про-
ведено 9 сеансов плазмообмена, объемы удаленной и 
замещенной плазмы составили 11 л.

Через месяц пациент был выписан в удовлетвори-
тельном состоянии, без анемического и геморрагиче-
ского синдромов. В гемограмме: гемоглобин  126 г/л, 
тромбоциты 188 × 109/л, ЛДГ  617 ед/л.

Через две недели после выписки у больного развил-
ся рецидив заболевания. Из клинических проявлений 
отмечался геморрагический синдром, лабораторная 
картина соответствовала обострению ТТП. Было про-
ведено 2 сеанса плазмообмена, и больной был выписан 
домой в стабильном состоянии без признаков заболе-
вания, количество тромбоцитов составляло 247 × 109/л.

В процессе наблюдения рецидивы развивались с ча-
стотой 1 раз в 3—4 нед и купировались проведением 
одного сеанса плазмафереза в объеме 1000 мл с заме-
щением удаленного объема СЗП (500— 600 мл). Не-
смотря на сравнительно частые эпизоды ухудшения, 
больной не нуждался в госпитализации. Однако не-

Рисунок 1. Мультимеры фактора фон Виллебранда контрольной 
плазмы (1) и плазмы пациента (2) после электрофоретического 
разделения и вестерн-гибридизации. Взяты образцы плазмы пациента 
до начала лечения в 2006 г. (А) и в 2014 г. через 8 лет после нача-
ла плазмообмена (Б). В последнем случае плазма пациента взята 
на 21-й день после трансфузии непосредственно перед очередной 
процедурой плазмообмена. Стрелкой обозначено направление 
движения мультимеров в электрическом поле.
Figure 1. Multimers of von Willebrand factor of control plasma (1) and 
patient plasma (2) after electrophoretic separation and Western-blot 
hybridization. Patient plasma samples were taken before treatment in 
2006 (A) and in 2014 8 years after the start of plasma exchange (B). In 
the latter case, the patient’s plasma was taken on day 21 after transfusion 
just before the next plasma exchange (PE) procedure. The arrow indicates 
the direction of motion of the multimers in the electric fi eld.

А (А) Б (B)
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комплаентность пациента приводила к тому, что он об-
ращался в клинику только при развитиии геморраги-
ческого синдрома. Количество тромбоцитов к моменту 
визита в среднем составляло 17 × 109/л (7—34 × 109/л). 
Удлинение интервалов между процедурами плазма-
фереза приводило к развитию серьезных осложнений, 
требовавших экстренной госпитализации.

В октябре 2009 г. и декабре 2010 г. больной был госпи-
тализирован с клинической картиной острой почечной 
недостаточности (ОПН), сопровождавшейся олигурией, 
повышением сывороточной концентрации креатинина 
до 1172 мкмоль/л, мочевины — до 41 ммоль/л.

В июне 2010 г. пациент был госпитализирован в ин-
фекционную больницу с жалобами на боли в правом 
подреберье, выраженную желтушность кожного покро-
ва и склер, потемнение мочи. При обследовании были 
обнаружены гипербилирубинемия до  282 мкмоль/л 
(связанный  194 мкмоль/л, свободный 88 мкмоль/л), по-
вышение аспартатаминотрансферазы до  342 ед/л, АЛТ 
до  505 ед/л и γ-глютамилтранспептидазы до  267 ед/л, 
тромбоцитопения (8 × 109/л). Концентрация гемогло-
бина была  147 г/л. Таким образом, наблюдалась пече-

ночная дисфункция на фоне обострения ТТП. Пациен-
ту было проведено 2 сеанса плазмообмена суммарным 
объемом 3,8 л. В результате лечения состояние улучши-
лось, исчезли симптомы и лабораторные признаки по-
ражения печени.

Причиной осложнений было удлинение (более 
месяца) интервалов между сеансами плазмафереза 
вследствие беспечного отношения пациента к лечебно-
му процессу. В результате произошедших осложнений 
удалось преодолеть некомплаентность больного, и в 
дальнейшем сеансы плазмафереза проводились строго 
1 раз в 3 нед.

В 2014 г. пациент повторно обследован с целью оп-
ределения тактики оптимального лечения. Проведе-
но исследование количества тромбоцитов в динами-
ке между сеансами плазмафереза. Установлено, что 
количество тромбоцитов снижалось менее 100 × 109/л 
приблизительно через 2 нед после плазмафереза и менее 
50 × 109/л — по прошествии 3 нед (рис. 2, А). Плазменная 
активность ADAMTS-13 перед инфузией находилась 
на нулевом уровне, после введения плазмы возрастала 
до 10—12% (рис. 2, Б). В течение первой недели актив-

Рисунок 2. Количество тромбоцитов (А) и 
активность ADAMTS-13 (Б) до и в разные дни 
после плазмообмена (ПО).
Figure 2. The number of platelets (A) and the 
activity of ADAMTS-13 (B) before and after plasma 
exchanges (PE).

А (A)

Б (B)
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ность металлопротеазы падала до 2%, в последующие 
дни до инфузии — колебалась в области фоновых зна-
чений. Проведен анализ мультимерного состава vWF 
перед трансфузией — содержание мультимеров в плаз-
ме пациента не превышало уровня в контрольной плаз-
ме здорового (см. рис. 1, Б). При исследовании плазмы 
пациента ингибитора ADAMTS-13 не выявлено. По 
результатам исследования, а также на основании анам-
неза установлена врожденная форма ТТП. Учитывая 
форму заболевания, принято решение об отмене плаз-
маферезов и проведении плановых трансфузий СЗП с 
периодичностью 1 раз в 3 нед.

До настоящего времени пациенту проводятся транс-
фузии 500—600 мл СЗП с частотой 1 раз в 3 нед. На 
этом фоне состояние его удовлетворительное, коли-
чество тромбоцитов к моменту трансфузии в среднем 
составляет 51 × 109/л (37—87 × 109/л), без геморрагиче-
ского синдрома.

Обсуждение
Представленный клинический случай интересен про-
должительностью (более 10 лет) наблюдения за паци-
ентом с тяжелой формой врожденной ТТП, постоян-
но требовавшей заместительной терапии СЗП. Всего 
за время наблюдения пациенту было проведено бо-
лее  100 процедур плазмафереза, удалено более  130 л 
плазмы, перелито около  100 л СЗП.

Трансфузия СЗП, как и других компонентов крови, 
является потенциально опасным методом заместитель-
ной терапии. Осложнения трансфузии СЗП могут быть 
как непосредственными, так и отдаленными. К непо-
средственным относятся иммуноопосредованные реак-
ции — аллергические, пирогенные негемолитические. 
В числе наиболее тяжелых осложнений трансфузий на-
ходятся трансмиссивные инфекции, в частности инфи-
цирование вирусами гепатитов и вирусом иммуноде-
фицита человека (ВИЧ). Вероятность инфицирования 
вирусными гепатитами реципиентов с высокой транс-
фузионной нагрузкой возрастает в 2 раза и более [37].

Для трансфузий мы использовали только каранти-
низированную или вирусинактивированную СЗП, что 
значительно снижает риск инфицирования. Несмотря 
на большой объем трансфузий донорской плазмы, у 
пациента не выявлялись маркеры таких трансмиссив-
ных инфекций, как гепатиты и ВИЧ. Из осложнений 
трансфузий СЗП за все время наблюдения пациента 
трижды возникала реакция в виде крапивницы, кото-
рая купировалась введением антигистаминных препа-
ратов и преднизолона.

Несоблюдение интервалов между трансфузиями 
приводит к рецидиву заболевания и поражению таких 
органов-мишеней, как почки и печень. Мы наблюдали 
развитие таких осложнений ТТП, как ОПН и пече-
ночная дисфункция. Все осложнения возникали при 
удлинении интервалов между процедурами плазма-
фереза и носили частично обратимый характер. На 

фоне проводимой терапии в течение последних 6 лет 
у пациента развития осложнений не наблюдается. Он 
ведет активный образ жизни, учится и работает.

Необходимые интервалы между трансфузиями 
СЗП, учитывая сложность и труднодоступность метода 
определения уровня ADAMTS-13, могут быть опреде-
лены по динамической оценке количества тромбоцитов. 
Для контроля заболевания в нашем случае оказалось 
достаточным поддержание количества тромбоцитов не 
ниже 50 × 109/л.

Описанный нами случай демонстрирует, что строгое 
соблюдение интервалов между трансфузиями СЗП поз-
воляет избежать тяжелых осложнений со стороны орга-
нов и систем, приводящих к инвалидизации пациентов.
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