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Введение. Врожденная тромботическая тромбоцитопеническая пурпура (вТТП) — это редкое жизнеугрожающее 
генетически обусловленное заболевание, характеризующееся микроангиопатической гемолитической анемией, 
тромбоцитопенией и ишемическими поражениями внутренних органов вследствие дефицита или снижения 
активности фермента ADAMTS13. Диагностика заболевания сложна ввиду широкого круга дифференциальных 
диагнозов, схожих с ТТП.
Цель: анализ клинических проявлений и результатов лечения выявленных случаев вТТП.
Материалы и методы. Приведен анализ клинических наблюдений 11 больных вТТП, подтвержденной генетически 
или характерной клиническо-лабораторной картиной.
Результаты. Клинические и лабораторные признаки ТТП были вариабельны и неспецифичны. Триггерным фактором 
выступала перенесенная острая респираторная вирусная инфекция, а стабилизация заболевания наступала после 
трансфузий компонентов крови. Основным подтверждающим диагноз методом являлось молекулярно-генетическое 
исследование, которое было проведено у 8 больных. Всем больным с установленным диагнозам вТТП проводили 
терапию плазмой с эффектом.
Заключение. Ранняя диагностика вТТП затруднительна вследствие отсутствия специфических клинических 
проявлений и легкодоступных лабораторных тестов.
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Introduction. Congenital thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) is a rare and life-threatening genetic disorder charac-
terized by recurrent episodes of microangiopathic hemolytic anemia, thrombocytopenia, and organ dysfunction due to the 
defi ciency or dysfunction of the ADAMTS13 enzyme. Despite the availability of clinical and laboratory diagnostic criteria the 
diagnosis remains challenging due to a wide range of diseases with similar appearance.
Aim: to analyze the clinical manifestations and treatment results of identifi ed cases of congenital TTP at the Dmitry Rogachev 
National Medical Research Center of Pediatric Hematology, Oncology and Immunology.
Methods. This article reviews 11 clinical cases with congenital TTP genetically confi rmed or with typical clinical and labora-
tory signs.
Results. Clinical and laboratory signs of TTP are highly variable and nonspecifi c, which was observed in the described cohort 
of patients. One of the trigger factors is often an acute respiratory viral infection, and stabilization of the disease can occur 
after transfusions of blood components. A delay of diagnosis can often lead not only to a delay of correct therapy, but also to 
the prescription of wrong therapy. The main diagnosis confi rmatory method was a molecular genetic test, which was carried 
out in 8 cases. All patients diagnosed with congenital TTP were successfully treated with FFP therapy.
Conclusion. Early diagnosis of TTP is diffi cult due to the lack of specifi c clinical manifestations and easily accessible labora-
tory tests.
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ABSTRACT

Введение
Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура 

(ТТП) — это жизнеугрожающая тромботическая ми-
кроангиопатия, при которой возникают диссемини-
рованное микротромбообразование, микроангиопа-
тическая гемолитическая анемия, тромбоцитопения 
и органная дисфункция, обусловленная ишемическим 
повреждением органов [1]. ТТП развивается вследст-
вие недостаточной активности или полного отсутствия 

фермента металлопротеазы ADAMTS13 (A Disintegrin 
And Metalloprotease with ThromboSpondin type 1 motif), 
который в физиологических условиях обеспечива-
ет расщепление сверхкрупных молекул фактора фон 
Виллебранда (von Willebrand Factor — vWF), попада-
ющих в кровоток после их образования, на более мел-
кие полимеры, не обладающие способностью вызывать 
агрегацию тромбоцитов [1]. Дефицит или уменьшение 
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активности протеазы могут быть обусловлены как ге-
нетическими дефектами, так и формированием анти-
тел к ADAMTS13, блокирующих ее активность [2, 3]. 
У взрослых больных 95 % случаев ТТП являются при-
обретенными, хотя встречаются и врожденные формы 
[3], тогда как у детей частота выявления случаев вро-
жденной и приобретенной форм заболевания пример-
но равна [1, 3, 4]. Впервые врожденная ТТП (вТТП) 
была описана независимо друг от друга I. Schulman 
и соавт. в 1960 г. [5] и J.D. Upshaw в 1978 г. [6], в свя-
зи с чем в литературе используется термин «синдром 
Апшоу — Шульмана».
ТТП является редкой патологией, заболеваемость со-
ставляет от 3 до 11 случаев на 1 млн человек в год [7]. 
Только 2 (0,05 %) из 412 больных, включенных в про-
веденное в США эпидемиологическое исследование, 
имели врожденную форму заболевания [8], в то вре-
мя как по данным международного регистра вТТП 
на 2017 г. было зарегистрировано 123 случая заболе-
вания из 117 семей [9]. По данным французского ре-
гистра, только 21 (2,7 %) больной ТТП имел мутации 
гена ADAMTS13 [10]. Хотя для вТТП характерен дебют 
в младенческом или раннем детском возрасте, описа-
ны случаи манифестации заболевания у взрослых, 
особенно у женщин во время или после беременности 
[3]. Такая поздняя манифестация, возможно, обуслов-
лена специфической локализацией патогенных мута-
ций в гене ADAMTS13.
Генетические особенности. Ген ADAMTS13 располо-
жен на длинном плече хромосомы 9 (9q34). Мутации 
могут затрагивать любую часть гена, но мутации в ка-
талитическом домене металлопротеазы (N-концевой 
домен) обычно приводят к более раннему дебюту и вы-
раженному снижению активности ADAMTS13, тогда 
как мутации в С-концевом фрагменте ассоциированы 
с более легким течением и поздним дебютом заболева-
ния [11]. вТТП наследуется по аутосомно-рецессивно-
му принципу [12]. Чаще всего встречаются компаунд-
гетерозиготы, у гомозигот же часто отягощен семейный 
анамнез или был близкородственный брак родителей 
[13]. Описано более 200 мутаций гена ADAMTS13, пре-
обладающими являются мутации сайтов сплайсинга 
[4, 9, 14, 15]. Анализ 33 мутаций показал, что в зависи-
мости от типа мутации происходит уменьшение секре-
ции ADAMTS13 печенью или активности фермента. 
При миссенс-мутациях, как правило, уменьшается се-
креция белка, а при нонсенс-мутациях снижается его 
функциональная активность [13]. По данным между-
народного регистра ТТП, самыми распространенны-
ми мутациями были c.4143_4144dupA (присутствовала 
в 60 из патологических 246 аллелей), c.3178C>T (в 13 
из 246 аллелей), c.577C>T (в 11 из 246 аллелей) [8].
Патогенетические особенности и клинические прояв-

ления. ADAMTS13 — протеаза, основной функцией 
которой является расщепление сверхкрупных мульти-

меров vWF и, соответственно, регуляция взаимодейст-
вия тромбоцитов с ультрабольшими молекулами vWF, 
высвобождение которых происходит при поврежде-
нии сосудистой стенки. Экспрессируемые эндотелием 
ультрабольшие молекулы vWF находятся в глобуляр-
ном состоянии, но под действием напряжения сдвига 
крови происходит их разворачивание в нитевидное 
состояние, обнажение сайтов рецептора GPIb, опо-
средующего связывание с тромбоцитами (домен A1) 
и ADAMTS13 (домен A2). В физиологических усло-
виях ADAMTS13 также находится в закрытой кон-
формации. При взаимодействии ADAMTS13 и домена 
A2 vWF происходят аллостерически регулируемые 
конформационные изменения протеазы, что приводит 
к активации ее протеолитической активности и расще-
плению ультрабольших молекул vWF на мелкие оли-
гомеры [17–19] (рис.). При дефиците или выраженном 
снижении активности ADAMTS13 (менее 10 %) уль-
трабольшие молекулы vWF сохраняются в свободном 
кровотоке и спонтанно связываются с тромбоцитами, 
что приводит к образованию микротромбов с боль-
шим содержанием vWF и тромбоцитов [17–19] (рис.). 
Микротромбообразование приводит к дальнейшему 
потреблению тромбоцитов, механической гемолитиче-
ской анемии, тромбозам микроциркуляторного русла 
и ишемическому повреждению органов.
Клиническая и лабораторная картина. Чаще все-
го вТТП манифестирует в неонатальном периоде 
или во время беременности, хотя дебют может слу-

Рисунок. Патогенез тромбообразования при снижении количества/активности 
ADAMTS13 [16]
Figure. The pathogenesis of thrombosis caused by reduced amount/activity of 
ADAMTS13 [16]



446       | ГЕМАТОЛОГИЯ И ТРАНСФУЗИОЛОГИЯ | RUSSIAN JOURNAL OF HEMATOLOGY AND TRANSFUSIOLOGY (GEMATOLOGIYA I TRANSFUSIOLOGIYA) | 2023; 68(4):  443–455 |

| ОРИГИНА ЛЬНЫЕ СТАТЬИ | ORIGINAL ARTICLES | 

читься в любом возрасте. По данным международного 
регистра вТТП [9], самый поздний дебют был описан 
у больного из Японии в возрасте 63 лет. Типичными 
триггерами являются инфекции, беременность, лече-
ние десмопрессином, который увеличивает количест-
во свободно циркулирующего vWF [9, 20]. По данным 
литературы [21], более половины случаев манифеста-
ции или рецидивов вТТП у женщин связаны с бере-
менностью. Анализ 61 беременности у 35 женщин с ра-
нее недиагностированной ТТП показал, что у 34 (97 %) 
женщин развились тяжелые осложнения ТТП во вре-
мя беременности. До начала применения трансфузий 
свежезамороженной плазмы (СЗП) описаны случаи 
смерти больных в связи с манифестацией или обостре-
нием вТТП [22].
Дебют в раннем неонатальном периоде характеризу-
ется появлением признаков микроангиопатического 
гемолиза — выраженной гипербилирубинемией, ане-
мией и тромбоцитопенией. В дальнейшем у таких де-
тей заболевание может протекать по разным сценари-
ям: от катастрофических развернутых эпизодов ТТП 
до субклинического течения, проявляющегося только 
необъяснимой тромбоцитопенией. При дебюте в бо-
лее старшем возрасте заболевание часто развивается 
подостро и начинается с неспецифических симптомов, 
таких как слабость, утомляемость, головная боль, сни-
жение внимания, в отличие от приобретенной ТТП, 
которая характеризуется острым началом и быстрым 
развитием [15]. Классическая пентада ТТП (лихо-
радка, тромбоцитопения, гемолитическая анемия, 
почечное повреждение и неврологический дефицит), 
описанная в 1966 г. E.L. Amorosi и J.E. Ultmann [23], 
встречается всего в 10 % случаев ТТП [24].
Характерным клиническим признаком ТТП являет-
ся геморрагический синдром, выраженность которого 
может варьировать от петехий и экхимозов на коже 
до жизнеугрожающих кровотечений. При объектив-
ном осмотре может обращать на себя внимание блед-
ность и желтушность кожных покровов, являющаяся 
проявлением гемолитической анемии [25].
Поскольку тромбозы при ТТП в основном затра-
гивают микроциркуляторное русло, симптоматика 
может быть весьма разнообразной. При поражении 
сосудов головного мозга у больных наблюдается нев-
рологическая симптоматика, варьирующая от лег-
кой спутанности сознания или нарушения кожной 
чувствительности до тяжелого нарушения мозгового 
кровообращения, судорог и комы, которое выявляют 
у 25–31 % больных [9, 15, 26]. Чаще всего оно носит 
характер ишемического инсульта, однако при выра-
женной тромбоцитопении может встречаться и ге-
моррагический инсульт. Медиана возраста больных 
ТТП на момент развития инсульта составляет 19 лет 
[26]. Выполнение магнитно-резонансной томографии 
головного мозга при обострении или манифестации 
ТТП позволяет выявить ишемическое очаги в ряде 

случае даже при отсутствии клинической картины 
[27]. При ишемическом поражении органов желудоч-
но-кишечного тракта у больных могут развиться абдо-
минальный синдром, тошнота и диарея [8]. Возможны 
жалобы на кардиальные симптомы, имитирующие 
ишемическую болезнь сердца, хроническую сердеч-
ную недостаточность, что обусловлено микротромбо-
зом коронарных сосудов [26]. Нередко обнаруживают 
повышение в крови концентрации тропонина, хотя 
при электрокардиографии и эхокардиографии при-
знаки повреждения миокарда могут не выявляться. 
У больных ТТП может наблюдаться тяжелая почечная 
недостаточность, которая обычно связана с тромбозом 
почечных сосудов [4, 9].
Лабораторно манифестация и обострение ТТП 
проявляются тромбоцитопенией и анемией различ-
ной степени выраженности. Тромбоцитопения может 
служить косвенным признаком состоявшихся микро-
тромбозов. Поскольку при ТТП гемолиз является ме-
ханическим, прямая проба Кумбса — отрицательная. 
В мазке периферической крови выявляют шизоциты, 
ретикулоцитоз. Тромбоцитопения, часто имеющая 
рецидивирующий характер, может спонтанно раз-
решаться. Вне обострения больные могут иметь нор-
мальное количество тромбоцитов и концентрацию ге-
моглобина крови [25].
В биохимическом анализе крови у больных ТТП 
отмечаются признаки гемолиза, почечного поврежде-
ния, повышение активности маркеров повреждения 
миокарда (тропонина-I, креатинфосфокиназы, моз-
гового натрийуретического пептида). При почечном 
повреждении могут выявляться гематурия и проте-
инурия [25]. Параметры коагулограммы при ТТП 
не меняются.
Главными лабораторными тестами, позволяющи-
ми подтвердить диагноз ТТП, являются определение 
активности ADAMTS13 и ингибитора ADAMTS13. 
Снижение активности ADAMTS13 менее 10 % ука-
зывает на выраженный дефицит протеазы и подтвер-
ждает диагноз ТТП. В настоящее время, учитывая 
различную возможность и вариабельность времени 
выполнения исследования ADAMTS13, были разра-
ботаны балльные системы оценки (плазменная шка-
ла, французская шкала), которые позволяют прогно-
зировать вероятность низкой плазменной активности 
ADAMTS13. Однако у больных вТТП данные шкалы 
не всегда применимы. Для дифференциальной диаг-
ностики врожденной и приобретенной ТТП важно вы-
полнять определение ингибитора ADAMTS13. вТТП 
характеризуется тяжелым дефицитом ADAMTS13 
и отсутствием ингибитора, но данные характеристики 
не являются полностью специфичными, так как у неко-
торых больных приобретенной ТТП ингибитор также 
может не определяться даже при очень низкой актив-
ности фермента. Таким больным необходимо прово-
дить генетическое обследование для подтверждения 
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врожденного характера заболевания. Также важно 
проводить молекулярно-генетическое обследование 
сиблингов, в особенности, женского пола, так как даже 
при бессимптомном течении риски развития ишемиче-
ских осложнений во время беременности сохраняются 
высокими [28]. Основными лабораторными харак-
теристиками вТТП являются: снижение активности 
ADAMTS13 менее 10 %, отсутствие ингибирующих 
антител в большинстве случаев, гомозиготная/компа-
унд-гетерозиготная мутация гена ADAMTS13 [29].
Особенности терапии вТТП. Основой терапии вТТП 
является восполнение дефицита ADAMTS13. С данной 
целью применяют трансфузии СЗП, криосупернатант-
ной плазмы и введения одного из концентратов фак-
тора свертывания VIII Коэйт ДВИ, в котором также 
обнаруживается фермент ADAMTS13. Самым часто 
используемым методом терапии является трансфузия 
СЗП как компонента крови, содержащего наибольшее 
количество ADAMTS13 [30]. В отличие от приобре-
тенной формы ТТП, при вТТП не требуется проведе-
ние плазмообмена и иммуносупрессивная терапии. 
При обострении или манифестации вТТП применя-
ют трансфузии СЗП в больших объемах (однократ-
ная доза 20–40 мл/кг/сут) для быстрого восполнения 
дефицита ADAMTS13, что приводит к нормализации 
количества тромбоцитов и устранению риска тром-
бозов в течение 2–3 дней [31]. Учитывая достаточно 
короткий период полужизни ADAMTS13 (2–3 дня), 
до достижения нормальной активности ADAMTS13 
в плазме трансфузии СЗП целесообразно проводить 
ежедневно [32].
При достижении ремиссии Международное обще-
ство по проблемам тромбоза и гемостаза рекомендует 
[33] использовать наблюдательную тактику или вы-
полнять заместительные трансфузии СЗП из расче-
та 10–15 мл/кг 1 раз в 1–3 недели. Решение в пользу 
той или иной стратегии принимается индивидуально 
исходя из возможности трансфузий, легкости сосуди-
стого доступа и социальных факторов (время, необхо-
димое для поездки, а также возможность родителей 
обеспечить транспортировку в медицинское учрежде-
ние). Несмотря на короткий период полужизни проте-
азы, профилактические трансфузии СЗП в дозе 10–15 
мл/кг каждые 2–3 недели способны эффективно пре-
дотвращать обострения вТТП.
Хотя регулярные тр ансфузии СЗП являются эф-
фективным методом контроля вТТП, они сопрово-
ждаются риском развития аллергических реакций 
и гемотрансмиссивных инфекций. В связи с этим про-
водятся клинические исследования по применению 
рекомбинантного препарата ADAMTS13. На сайте 
ClinicalTrials.gov зарегистрированы 3 подобных иссле-
дования (NCT02216084, NCT04683003, NCT03393975) 
[34]. По результатам завершенного исследования 1-й 
фазы отмечено, что применение рекомбинантного 
ADAMTS13 способно профилактировать обострения 

ТТП, уменьшать выраженность тромбоцитопении 
и гемолитической анемии при хорошей переносимо-
сти данного препарата, что позволяет избежать ри-
сков, связанных с трансфузией СЗП [35]. В опублико-
ванном клиническом наблюдении описано успешное 
применение рекомбинантного ADAMTS13 у 27-лет-
ней беременной женщины с вТТП [36]. Показаниями 
к применению препарата послужили резистентная 
к трансфузиям СЗП вТТП и плацентарная недостаточ-
ность, а также внутриутробная задержка роста плода. 
Больная получала еженедельные инъекции реком-
бинантного ADAMTS13 в дозе 40 ед/кг, в результате 
чего активность ADAMTS13 и количество тромбоци-
тов нормализовались. Ни у больной, ни у ее ребенка 
не было отмечено развития нежелательных явлений 
вследствие применения препарата [36].
Целью настоящей работы было провести анализ 
клинических проявления и результатов лечения выяв-
ленных случаев вТТП.

Материалы и методы 
В 2021 г. совместно с ФГБУ «НМИЦ гематологии» 
Минздрава России создан и пополняется российский 
регистр больных ТТП, в котором на настоящий мо-
мент зарегистрировано 17 детей и 68 взрослых боль-
ных ТТП, из них 11 детей (9 мальчиков и 2 девочки, 
медиана возраста 5,0 ± 4,3 (2–14) года на момент уста-
новления диагноза) и 10 взрослых с врожденной фор-
мой заболевания.
У 8 больных диагноз был верифицирован генетиче-
ски, у 3 диагноз не вызывал сомнений по клинико-ла-
бораторным данным, в настоящее время генетическое 
обследование больных и родителей находится в рабо-
те. Активность ADAMTS13 и наличие ингибирующих 
данную протеазу антител исследовали в лаборатори-
ях ФГБУ «НМИЦ гематологии» Минздрава России 
и Института биологии развития имени Н.К. Кольцова 
РАН. Молекулярно-генетическое исследование боль-
ных методом высокопроизводительного секвениро-
вания в 6 случаях выполнено в лаборатории молеку-
лярной биологии ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия 
Рогачева» Минздрава России, в одном — ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России; в 5 слу-
чаях проведено исследование гена ADAMTS13 мето-
дом прямого секвенирования по Сэнгеру обоих роди-
телей в лаборатории молекулярной биологии ФГБУ 
«НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» Минздрава 
России.

Результаты
В таблице 1 приведены клинические данные боль-
ных вТТП.
У всех больных заболевание дебютировало в мла-
денческом или раннем детском возрасте, но ни у од-
ного больного ТТП не была заподозрена в дебюте за-
болевания, и интервал от клинической манифестации 
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заболевания до установления диагноза в среднем со-
ставил 6 лет (2–14 лет); одному больному диагноз был 
установлен посмертно. Наиболее часто у детей устанав-
ливали диагноз «синдром Фишера — Эванса» и «им-
мунная тромбоцитопения» (ИТП). У больного В.М. 
первоначально был заподозрен синдром Вискотта — 
Олдрича в связи с наличием сочетания тромбоцитопе-
нии с атопическим дерматитом и частыми инфекция-
ми. У всех больных отмечали обострения заболевания 
после перенесенной острой респираторной вирусной 
инфекции (ОРВИ), а у некоторых стабилизация состо-
яния и нормализация показателей гемограммы насту-
пали после трансфузии компонентов крови, в частности 
СЗП. У всех больных отмечали развитие геморрагиче-
ского синдрома в период обострений, выраженность 
которого варьировала от кожных петехий и экхимозов 
до жизнеугрожающих кровотечений. Лабораторные 
данные больных вТТП представлены в таблице 2.
У всех детей был диагностирован неиммунный ми-
кроангиопатический гемолиз на основании отрица-
тельного прямого антиглобулинового теста (пробы 
Кумбса) и наличия шизоцитов в крови. У 7 больных 
было обнаружено выраженное снижение активности 
ADAMTS13 (у 3 детей исследование не проводили) 
при отсутствии ингибитора ADAMTS13. Диагноз 
вТТП у 7 больных подтвержден молекулярно-генети-
чески (табл. 3).
У 6 из 7 больных мутации гена ADAMTS13 носили 
компаунд-гетерозиготный характер, в одном — гомо-
зиготный. В 5 случаях обследовали обоих родителей 
и подтвердили наследование по одному патологическо-
му аллелю от каждого из родителей. В 2 случаях моле-
кулярно-генетическое обследование родителей не про-
водили. У 4 больных на момент публикации диагноз 
не был подтвержден молекулярно-генетическими ме-
тодами (исследования в работе), но клинико-лабора-
торная картина не вызывала сомнений при установле-
нии диагноза.
Больные длительное время получали терапию ИТП 
или синдрома Фишера — Эванса: внутривенный им-
муноглобулин (ВВИГ) 5 из 11 больных, глюкокорти-
костероиды (ГКС) 8 из 11 больных, микофенолата мо-
фетил (ММФ) 2 из 11 больных. Одному больному (К.А., 
5 лет) с инициальным диагнозом «синдром Фишера — 
Эванса» в связи с отсутствием эффекта после проведе-
ния длительной иммуносупрессивной терапии (ВВИГ, 
ГКС, ритуксимаб, ММФ, бортезомиб, сиролимус, ци-
клофосфамид) была выполнена трансплантация алло-
генных гемопоэтических стволовых клеток.
Всем больным, которым диагноз вТТП был уста-
новлен прижизненно, была начата терапия СЗП, в ре-
зультате проведения которой отмечена нормализация 
концентрации гемоглобина и количества тромбоцитов 
крови. У 2 больных возникли аллергические реакции 
на введение СЗП. У некоторых больных отмечалось 

развитие обострений на фоне ОРВИ, требующих внео-
чередных трансфузий СЗП. Один больной не получает 
трансфузии СЗП регулярно из-за некомплаентности 
мамы, трансфузии проводят только при уменьшении 
количества тромбоцитов и развитии геморрагического 
синдрома.

Обсуждение
вТТП является крайне редким заболеванием, ран-
няя диагностика которого затруднительна вследствие 
отсутствия специфических клинических проявлений 
и легкодоступных лабораторных тестов. В связи с тем 
что главным патогенетическим механизмом развития 
синдрома ТТП являются артериальные тромбозы, с ма-
нифестацией заболевания могут встречаться не только 
гематологи, но и неврологи, нефрологи, акушеры-ги-
некологи, терапевты. Инициальный диагноз у этих 
больных зачастую оказывается ошибочным, что ярко 
прослеживается в когорте больных в настоящем иссле-
довании — они в течение многих месяцев и даже лет 
наблюдались и получали лечение по поводу других 
заболеваний (ИТП, первичный иммунодефицит, син-
дром Фишера — Эванса). В настоящем исследовании 
у 4 больных изначально был установлен диагноз «син-
дром Фишера — Эванса» несмотря на отрицательную 
прямую пробу Кумбса и отсутствие какого-либо ответа 
на иммуносупрессивную терапию. Задержка в установ-
лении правильного диагноза влечет за собой примене-
ние неверной стратегии терапии (главным образом дли-
тельной многокомпонентной иммуносупрессии).
Среди описываемой группы больных самой распро-
страненной мутацией ADAMTS13 была c.4143dupA. 
Указанная дупликация по данным международного 
регистра присутствовала в 60 из 246 патологических 
аллелей [8].
Всем больным с прижизненно установленным ди-
агнозом вТТП проводили терапию СЗП с эффектом. 
У больных вТТП нормализация количества тромбоци-
тов может наступить даже после трансфузии компо-
нентов крови, содержащих минимальные количества 
плазмы, — концентрата тромбоцитов, эритроцитной 
взвеси. После завершения клинических исследований 
применение рекомбинантного ADAMTS13 является 
хорошей альтернативой стандартной терапии вТТП.
Таким образом, важно помнить о существова-
нии ТТП и проводить специфические исследования 
при подозрении на ТМА, в особенности при наличии 
признаков ишемического поражения внутренних ор-
ганов. Диагноз вТТП всегда должен быть подтвержден 
с помощью молекулярно-генетических методов. В на-
стоящее время для лечения вТТП успешно использу-
ется СЗП. Помимо терапии СЗП в настоящее время 
ведутся исследования по применению рекомбинантно-
го белка ADAMTS13, что является хорошей альтерна-
тивой трансфузиям компонентов крови.
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