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Введение. Первичная иммунная тромбоцитопения (ИТП)  — это аутоиммунное заболевание, обусловленное вы-
работкой антител к структурам мембраны тромбоцитов и их предшественников — мегакариоцитов, что вызывает 
не только повышенную деструкцию тромбоцитов, но и неадекватный тромбоцитопоэз, характеризующийся изоли-
рованной тромбоцитопенией ниже 100,0×109/л и наличием/отсутствием геморрагического синдрома различной 
степени выраженности.
Цель — представить современные рекомендации по диагностике и лечению ИТП.
Основные сведения. Рекомендации разработаны на основе опыта российских и международных экспертов, ру-
ководства международной рабочей группы по изучению первичной ИТП, рекомендаций европейского и амери-
канского обществ гематологов с использованием новых данных о развитии и течении ИТП. Представлены подходы 
к терапии заболевания с использованием новых лекарственных препаратов из группы агонистов рецепторов тром-
бопоэтина.
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Introduction. Primary immune thrombocytopenia (ITP) is an autoimmune disease caused by the production of antibodies to 
the membrane structures of platelets and their precursors — megakaryocytes, which causes not only increased destruction of 
platelets, but also inadequate thrombocytopoiesis, characterized by isolated thrombocytopenia below 100.0×109/L and the 
presence/absence of hemorrhagic syndrome of varying severity.
Aim: to present modern recommendations for the diagnosis and treatment of ITP
Basic information. The recommendations are based on the experience of Russian and international experts, the leadership 
of the international working group on the study of primary immune thrombocytopenia, and recommendations of the European 
and American Societies of Hematology using new data on the development and course of ITP. Approaches to the treatment 
of the disease using new drugs from the group of thrombopoietin receptor agonists are presented.
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ABSTRACT

Термины и определения
Первичная иммунная тромбоцитопения — идиопа-
тическая тромбоцитопеническая пурпура (ИТП) — 
аутоиммунное заболевание, обусловленное выработ-
кой антител к структурам мембраны тромбоцитов 
и их предшественников — мегакариоцитов (МКЦ), 
что вызывает не только повышенную деструкцию 
тромбоцитов, но и неадекватный тромбоцитопоэз, 
характеризующийся изолированной тромбоцитопе-
нией ниже 100,0×109/л и наличием/отсутствием ге-
моррагического синдрома различной степени выра-
женности [1].
Вторичная иммунная тромбоцитопения – иммунная 
тромбоцитопения, являющаяся симптомом других ау-
тоиммунных заболеваний: системной красной волчан-
ки, антифосфолипидного синдрома, ревматоидного 
артрита и др.
Терапия 1-й, 2-й и 3-й линии — последовательность 
схем лечения ИТП.

Уровни убедительности рекомендаций и уровни 
достоверности доказательств приведены в табли-
цах 1 и 2.

Этиология и патогенез
Этиология ИТП неизвестна. ИТП является ауто-
иммунным заболеванием, характеризующимся вы-
работкой антител подкласса иммуноглобулина G1 
(IgG1) к гликопротеинам (ГП) мембраны тромбоци-
тов и МКЦ, в основном к ГП IIb/IIIa, реже к ГП Ib-
IX-V, ГП Ia/IIa, ГП IV или ГП VI и формированием 
комплекса антиген-антитело, фиксирующегося сво-
им Fc-фрагментом иммуноглобулина к Fcy рецепто-
рам макрофагов и дендритных клеток ретикулоэн-
дотелиальной системы. Разрушение патологического 
комплекса антиген-антитело происходит путем его 
деструкции в основном в селезенке, реже — в печени 
и лимфатических узлах, а также путем цитотоксиче-
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ского лизиса Т-клетками. Помимо антителообразова-
ния большую роль в патогенезе ИТП играют субпопу-
ляции Т-лимфоцитов [2].

Эпидемиология
Заболеваемость ИТП в мире варьирует от 1,6 до 12,5 
случая на 100 000 населения в год, распространен-
ность — от 4,5 до 20 случаев на 100 000 населения. 
В РФ заболеваемость ИТП взрослого населения в сред-
нем составляет 2,09 случая на 100 000 человек. ИТП 
не имеет географических особенностей. Мужчины бо-
леют в 2–3 раза реже женщин [3–5].

Классификация
ИТП кодируют по Международной статистической 
классификации болезней и проблем, связанных со здо-
ровьем (МКБ 10) как D69.3.
По длительности течения заболевания различают [1, 6–7]:
• впервые диагностированная ИТП (длительность 
заболевания до 3 мес. от момента диагностики);

• персистирующая ИТП (длительность заболевания 
3–12 мес. от момента диагностики);

• хроническая ИТП (длительность заболевания бо-
лее 12 мес. от момента диагностики).
По характеру и выраженности геморрагического синдрома 

(классификация ВОЗ) [1, 6–7]:
• 0-й степени — отсутствие геморрагического син-
дрома;

• 1-й степени — петехии и экхимозы (единичные);
• 2-й степени — незначительная потеря крови (гема-
турия, кровохарканье);

• 3-й степени — выраженная потеря крови (крово-
течение, требующее переливания крови или кровеза-
менителей);

• 4-й степени — тяжелая кровопотеря (кровоизли-
яния в головной мозг и сетчатку глаза, кровотечения, 
заканчивающиеся летальным исходом).
К тяжелой ИТП относят случаи, сопровождающиеся 
симптомами кровотечения в дебюте заболевания и по-
требовавшие назначения терапии, или случаи возоб-
новления кровотечений с необходимостью проведения 
дополнительных терапевтических мероприятий, по-
вышающих количество тромбоцитов, или увеличения 
дозировки используемых лекарственных средств.

Таблица 1. Шкала оце нки уровней достоверности доказательств для методов диагностики (диагностических вмешательств)
Table 1. Scale for assessing levels of evidence (LES) for diagnostic methods (diagnostic interventions)

1 Систематический обзор РКИ с применением метаанализа
Systematic reviews of RCTs using meta-analysis

2
Отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исключением РКИ, с применением 
метаанализа
Selected RCTs and systematic reviews of studies with any design, other than RCTs, using meta-analysis

3 Нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе когортные исследования
Non-randomized comparative studies, including cohort studies

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, исследования «случай-контроль»
Non-comparative studies, case reports or case series, case-control studies

5 Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические исследования) или мнение экспертов
Only rationale for the mechanism of action of the intervention (preclinical studies) or expert opinion is available.

 Таблица 2. Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций (УУР) для методов профилактики, диагностики, лечения и реабилитации 
(профилактических, диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств)
Table 2. Scale for assessing the level of confi dence of recommendations (RL) for methods of prevention, diagnosis, treatment and rehabilitation (pre-
ventive, diagnostic, therapeutic, rehabilitation interventions)

УУР 
RL Уровни убедительности рекомендаций / Reliability of recommendations

A

Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, все 
исследования имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество, их выводы по интересующим 
исходам являются  согласованными)
Strong recommendation (all considered effi cacy criteria (outcomes) are important, all studies are of high or fair methodological quality, and their 
conclusions on the outcomes of interest are consistent)

B

Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, не 
все исследования имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество и/или их выводы по  
интересующим исходам не являются согласованными)
Conditional recommendation (not all considered effi cacy criteria (outcomes) are important, not all studies are of high or fair methodological 
quality, and/or their conclusions on the outcomes of interest are not consistent)

C

Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества) (все рассматриваемые критерии 
эффективности (исходы) являются неважными, все исследования имеют низкое методологическое качество и их 
выводы по интересующим исходам не являются согласованными)
Weak recommendation (lack of adequate quality evidence) (all considered effi cacy criteria (outcomes) are not important, all studies are of low 
methodological quality and their conclusions on outcomes of interest are not consistent)
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Рефрактерная форма ИТП определяется отсутствием 
непосредственного ответа на спленэктомию, потерей 
ответа после спленэктомии и необходимостью прове-
дения дальнейшего лечения для купирования клини-
чески значимых кровотечений.
К резистентной форме ИТП относят случаи отсутст-
вия или потери ответа после двух и более курсов ле-
карственной терапии, требующие возобновления лече-
ния [1, 6–7].
Хроническая ИТП входит в список редких (орфан-
ных) заболеваний с распространенностью не более 
10 случаев заболевания на 100 000 населения.

Клиническая картина
При ИТП регистрируется изолированная тромбоцито-
пения менее 100,0×109/л с наличием/отсутствием геморра-
гического синдрома различной степени выраженности 
[7]. Клинически ИТП проявляется геморрагическим 
синдромом: спонтанным или посттравматическим, кож-
ным (единичная или генерализованная петехиальная 
сыпь и экхимозы), петехиями и экхимозами на слизи-
стых, носовыми и десневыми кровотечениями, мено- 
и метроррагиями, реже — желудочно-кишечными кро-
вотечениями и гематурией. Частота жизнеугрожающих 
кровоизлияний не превышает 0,5 % [7].

Диагностика
Специфических диагностических маркеров ИТП 
не существует, диагноз ИТП является диагнозом 
исключения, для установления которого требуется 
проведение комплексного обследования, исключаю-
щего заболевания и состояния иммунной и неиммун-
ной природы, протекающие с тромбоцитопенией [1, 8]. 
Диагноз ИТП устанавливается на основании следую-
щих критериев:

• изолированная тромбоцитопения менее 100,0×109/л, 
зарегистрированная минимум в двух последователь-
ных анализах крови;

• отсутствие морфологических и функциональных 
аномалий тромбоцитов;

• отсутствие патологии лимфоцитов, гранулоцитов 
и эритроцитов;

• нормальные показатели гемоглобина, эритроцитов 
и ретикулоцитов, если не было существенной кровопо-
тери;

• повышенное или нормальное количество МКЦ 
в миелограмме;

• нормальные размеры селезенки;
• отсутствие других патологических состояний, вы-
зывающих тромбоцитопению;

• наличие тромбоцитассоциированных антител [1, 4].
Для диагностики ИТП необходимо наличие всех 
критериев, кроме теста на тромбоцитассоциирован-
ные антитела. Нормальный титр тромбоцитассоции-
рованных антител не исключает ИТП, но значительно 
способствует диагностике.

Жалобы и анамнез
При сборе анамнеза заболевания и семейного анам-
неза у всех больных для определения объема обследо-
вания рекомендуется устанавливать предшествующие 
развитию тромбоцитопении факторы (бактериальная 
или вирусная инфекция, вакцинация или прием ле-
карственных препаратов, алкогольных и хинин-содер-
жащих напитков, стресс, варикозная болезнь, тром-
бозы, сердечно-сосудистая патология, сопутствующие 
заболевания, трансфузии, пересадка органов в анам-
незе, беременность, наличие и длительность кровоте-
чений после хирургических вмешательств); уточнять 
семейный анамнез: кровоточивость, тромбоцитопения, 
тромбозы и болезни системы кроветворения у кровных 
родственников [1, 4, 5].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.

Физикальное обследование
Рекомендуется при физикальном обследовании 
у всех больных обращать внимание на следующие 
данные: гипотермия и гипертермия, снижение массы 
тела и симптомы интоксикации, гепатомегалия и спле-
номегалия, лимфаденопатия, патология молочных 
желез, сердца, вен нижних конечностей, врожденные 
аномалии, а также характер, степень и выраженность 
геморрагического синдрома. Это позволит дифферен-
цировать тромбоцитопению при ИТП от вторичных 
тромбоцитопений и оценить тяжесть ИТП [1, 4, 5, 7, 9].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.

Лабораторные диагностические исследования
Для получения максимального количества данных 
с целью диагностики ИТП, являющейся диагнозом 
исключения, проводятся обязательные лабораторные 
тесты.
Рекомендуется всем больным назначение общего 

(клинического) анализа крови для верификации диаг-
ноза [4–9].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. Объем исследования включает в себя 
дифференциальный подсчет клеток крови с исполь-
зованием автоматического анализатора; обязателен 
оптический подсчет количества тромбоцитов, опре-
деление количества ретикулоцитов, исследование 
морфологии эритроцитов, тромбоцитов, нейтрофилов 
по мазку, скорости оседания эритроцитов; необходи-
мо обращать внимание на наличие агрегатов тромбо-
цитов для исключения тромбоцитопении потребле-
ния и «ложной» тромбоцитопении при использовании 
консерванта — этилендиаминтетрауксусной кислоты. 
При ИТП имеется только изолированная тромбоцито-
пения, допустимы признаки постгеморрагической же-
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лезодефицитной анемии и ретикулоцитоз после мас-
сивной кровопотери.
Рекомендуется всем больным коагулогическое ис-
следование для дифференциальной диагностики ИТП 
с другими формами нарушений гемостаза [7, 8].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. Расширенное коагулогическое об-
следование включает в себя исследования: активи-
рованного частичного тромбопластинового времени, 
международного нормализованного отношения и/или 
протромбина по Квику, тромбинового времени, кон-
центрации фибриногена, активностей антитромбина 
III, протеина С, протеина S, фактора фон Виллебранда.
Рекомендуется для исключения вторичной тромбо-
цитопении всем больным исследовать кровь на сифи-
лис, вирус иммунодефицита человека (ВИЧ), антите-
ла к вирусам гепатитов В и С [4, 9–11]:

• определение антител к бледной трепонеме 
(Treponema pallidum) иммуноферментным методом 
(ИФА) в сыворотке крови или определение антител 
к бледной трепонеме в нетрепонемных тестах (ре-
акция микропреципитации и Rapid Plasma Reagins 
тест — качественное и полуколичественное исследова-
ние) в сыворотке крови;

• определение антител классов M, G (IgM, IgG) 
к ВИЧ-1 в сыворотке крови; определение антител 
классов M, G (IgM, IgG) к ВИЧ-2 в сыворотке крови;

• определение поверхностного антигена вируса ге-
патита B (HbsAg) в крови и определение антител к ви-
русу гепатита C в крови [11].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. Серологические тесты повторно вы-
полняют при рецидиве ИТП, неэффективности те-
рапии, уточнении диагноза. Проведение молекуляр-
но-биологических методов исследования на вирусы 
гепатитов В и С следует выполнять при положитель-
ных серологических тестах.
Рекомендуется для исключения вирус-индуциро-
ванной тромбоцитопении всем больным определение 
антител к вирусу простого герпеса в крови, антител 
к капсидному антигену вируса Эпштейна — Барр 
в крови, определение антител класса G (IgG) к кап-
сидному антигену вируса Эпштейна — Барр в крови, 
определение антител класса G к ядерному антигену 
вируса Эпштейна — Барр в крови, определение в кро-
ви антител к вирусам ветряной оспы, опоясывающего 
лишая и к цитомегаловирусу [4, 9].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. Проведение полимеразной цепной ре-
акции (ПЦР) на эти вирусы следует проводить при по-
ложительных серологических тестах, при подозрении 
на рецидив, латентную инфекцию или персистенцию 
вируса.

Рекомендуется для исключения иммунодефицит-
ных состояний всем больным исследовать концентра-
ции Ig G, M, A в крови [9, 11, 12].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 4.
Комментарии. Тромбоцитопения может сопрово-
ждать иммунодефицитные состояния.
Рекомендуется диагностика Helicobacter pylori лю-
бым методом для исключения одной из причин тром-
боцитопении у больных с отягощенным анамнезом 
или клиническими проявлениями язвенной болезни 
желудка и двенадцатиперстной кишки [13].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 3.
Рекомендуется исследование костномозгового кро-
ветворения для исключения других заболеваний 
гематологической и негематологической природы. 
Стернальную пункцию и цитологическое исследо-
вание мазка костного мозга (миелограмма) проводят 
всем больным. Трепанбиопсию и патологоанатомиче-
ское исследование биопсийного (операционного) мате-
риала костного мозга выполняют по показаниям [4–6, 
9, 12].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. Исследование костного мозга позво-
ляет исключить острые лейкозы, миелодиспластиче-
ский синдром и апластическую анемию, метастазы 
опухолей в костный мозг и др. Для ИТП характерно 
повышенное или нормальное количество МКЦ, их 
нормальные или гигантские формы без морфологи-
ческих аномалий. Патологоанатомическое исследова-
ние биопсийного (операционного) материала костного 
мозга показано при рецидивирующих и резистентных 
формах ИТП (в течение 6 мес.), перед спленэктомией, 
у больных старше 60 лет, при малом количестве МКЦ 
в миелограмме, подозрении на вторичный генез тром-
боцитопении.
Рекомендуется проведение прямого антиглобулино-
вого теста (прямая проба Кумбса) больным с анемиче-
ским синдромом и билирубинемией для исключения 
синдрома Фишера — Эванса (сочетания аутоиммун-
ной гемолитической анемии и иммунной тромбоцито-
пении) [4–6].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Рекомендуется для уточнения диагноза и проведе-
ния дифференциальной диагностики вторичных им-
мунных тромбоцитопений всем больным определять 
в крови: концентрации антитромбоцитарных антител 
(суммарных), значения волчаночного антикоагулянта, 
антител к кардиолипину (IgM и IgG), антител к бе-
та-2-гликопротеину 1 (IgM и IgG), величину антину-
клеарного фактора, содержания антител к нативной 
(двуспиральной) дезоксирибонуклеиновой кислоте, 
антител к тиреоидной пероксидазе [14].
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Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-
верности доказательств — 4.
Комментарии. Эти методы исследования имеют важ-
ное значение при определении тактики ведения боль-
ных. При подозрении на вторичность иммунной тром-
боцитопении и при положительных результатах тестов 
в анамнезе периодичность повтора этих исследова-
ний — 1 раз в 12 нед. При приеме глюкокортикостеро-
идов (ГКС) информативность результатов снижается.

Инструментальные диагностические 
исследования
Рекомендуется для исключения лимфоидной гипер-
плазии и других объемных образований всем боль-
ным проводить ультразвуковое исследование (УЗИ) 
или компьютерную томографию (КТ) органов брюш-
ной полости с определением наличия внутрибрюшных 
лимфатических узлов, размеров селезенки, печени [9, 
11, 15].

Таблица 3. Дифференциальная диагностика ИТП с другими заболеваниями, протекающими с тромбоцитопениями
Table 3. Differential diagnosis of ITP with other diseases occurring with thrombocytopenia

Приобретенные тромбоцитопении / Acquired thrombocytopenia

Тромбоцитопении вследствие повышенной деструкции 
тромбоцитов 
Thrombocytopenia due to increased platelet destruction

Тромбоцитопении вследствие нарушения продукции 
тромбоцитов
Thrombocytopenia due to impaired platelet production

Вторичная иммунная тромбоцитопения:
Secondary immune thrombocytopenia:
1) АИТ / AIT
2) СКВ / SLE
3) АФС и другие коллагенозы 
APS and other collagenoses
4) ЛПЗ / LPD
5) Лекарственная / Drug-induced
6) Вирусного генеза (герпесвирусы, хронические вирусные 
гепатиты, ВИЧ) 
Viral etiology (herpes viruses, chronic viral hepatitis, HIV)
7) Постинфекционная и др. 
Рost-infectious, etc
8) ПТП / РТР
9) ДВС / DIC
10) Сердечно-сосудистые аномалии и заболевания 
(аневризмы, пороки сердца, стентирование) 
Cardiovascular anomalies and diseases (aneurysms, heart defects, stenting)
11) Гестационная тромбоцитопения
Gestational thrombocytopenia
12) ТТП / ТТР
13) ГУС / HUS
14) ТМА / ТМА

1) Лекарственная / Drug-induced
2) Тромбоцитопения при инфекционных заболеваниях
Thrombocytopenia in infectious diseases
3) Токсическая тромбоцитопения (алкоголь и др.)
Toxic Thrombocytopenia (alcohol etc)
4) Метастатическое поражение костного мозга 
Metastases in the bone marrow
5) Заболевания системы кроветворения (острый лейкоз, 
апластическая анемия, миелодиспластический синдром, 
лимфопролиферативные заболевания и др.) 
Diseases of the hematopoietic system (acute leukemia, aplastic anemia, 
myelodysplastic syndrome, lymphoproliferative diseases, etc.)

Наследственные тромбоцитопении 
Congenital Thrombocytopenia

Ложная тромбоцитопения 
False Thrombocytopenia

Тромбастения Гланцмана 
Glanzmann’s thrombasthenia
Синдром Бернара — Сулье 
Bernard-Soulier syndrome
Синдром серых тромбоцитов 
Gray platelet syndrome
Синдром Вискотта — Олдрича 
Wiskott-Aldrich syndrome
Врожденная амегакариоцитарная  тромбоцитопения
Congenital amegakaryocytic thrombocytopenia
Анемия Фанкони и другие 
Anemia Fanconi and others

Псевдотромбоцитопения 
Pseudothrombocytopenia

Примечание. АИТ  — аутоиммунный тиреоидит, СКВ  — системная красная волчанка, ПТП  — посттрансфузионная пурпура, ЛПЗ  — 
лимфопролиферативные заболевания, ДВС — диссеминированное внутрисосудистое свертывание, ТТП — тромботическая тромбоцитопеническая 
пурпура, ГУС — гемолитико-уремический синдром, ТМА — тромботическая микроангиопатия.
Note. AIT — autoimmune thyroiditis, SLE — systemic lupus erythematosus, РТР — Post-transfusion purpura, LPD — lymphoproliferative diseases, TTP — thrombotic thrombocytopenic 
purpura, HUS — hemolytico-0uremic syndrome, TMA — thrombotic Microangiopathy.
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Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-
верности доказательств — 5.
Рекомендуется для исключения гиперплазии вну-
тригрудных лимфоузлов и патологии органов груд-
ной клетки проведение всем больным рентгенографии 
или КТ органов грудной клетки [9, 11, 15].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Дифференциальная диагностика ИТП с другими 
тромбоцитопениями представлена в таблице 3.

Лечение
Современными методами терапии полного изле-
чения от ИТП достигнуть не удается. Возможно 
получение ремиссии различной длительности 
или состояния клинической компенсации. Четких 
прогностических критериев течения заболевания, 
ответа на терапию и исходов болезни не выделено 
[4–6, 9, 11, 15]. Последовательность в назначении па-
тогенетической (специфической) терапии при ИТП, 
разработанная на основании многолетнего клиниче-
ского опыта, получила название линий терапии [1]. 
Эффективность проведенной терапии оценивается 
по следующим критериям:
Полный ответ — количество тромбоцитов более 

100,0×109/л.
Ответ — количество тромбоцитов более 30,0×109/л 
или увеличение начального количества в 2 раза + от-
сутствие кровотечений.
Время ответа — срок от начала терапии до достиже-
ния ответа или полного ответа.
Отсутствие ответа — количество тромбоцитов ме-
нее 30,0×109/л, или увеличение начального количества 
менее чем в 2 раза, или продолжающееся кровотече-
ние.
Потеря полного ответа — уменьшение количества 
тромбоцитов менее 100,0×109/л или возобновление ге-
моррагического синдрома.
Потеря ответа — уменьшение количества тромбоци-
тов менее 30,0×109/л, или увеличение начального коли-
чества менее чем в 2 раза, или наличие кровотечений.
Длительность ответа — время от достижения ответа 
до его потери [1].

Терапия в экстренных ситуациях
В случаях маточных, желудочно-кишечных, почеч-
ных, внутрибрюшных, носовых кровотечений, крово-
излияний в головной мозг, орбиту и др. с целью быстро-
го купирования тяжелого геморрагического синдрома 
проводят экстренную терапию [4, 5, 9, 11, 16–18].
Рекомендуется для быстрой остановки кровотече-
ний всем больным проводить пульс-терапию метил-
преднизолоном в дозе 500–1000 мг/сут. внутривенно 
капельно в течение 1–2 ч на протяжении 3–5 дней, 2–6 
циклов с интервалом 10–21 день [19].

Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-
верности доказательств — 5.
Рекомендуется с целью быстрой остановки крово-
течений всем больным проводить пульс-терапию дек-
саметазоном по 40 мг внутривенно ежедневно 4 дня, 
каждые 2–4 недели, 1–4 цикла [4, 5, 9, 11, 16–18].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Рекомендуется для самого быстрого купирования ге-
моррагического синдрома всем больным внутривенный 
иммуноглобулин (ВВИГ) (иммуноглобулин человека 
нормальный [IgG + IgA + IgM] (раствор для внутривен-
ного введения) — курсовая доза 2 г на 1 кг массы тела, 
распределенная на 2–5 последовательных введений; су-
точная доза от 0,4 до 1 г/кг массы тела [4, 5, 9, 17–23].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. С осторожностью следует применять 
у лиц пожилого возраста, больных с гипертонической 
болезнью, аллергическими реакциями, тромбозами. 
Эффективность 5 и 10 % растворов ВВИГ равнознач-
на и составляет 72,2–80,7 %. Нежелательные явления 
сопоставимы.
Рекомендуется при неэффективности консерва-
тивных методов лечения проведение спленэктомии 
для достижения ремиссии [4, 5, 9, 11, 18, 20, 24, 25].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Не рекомендованы трансфузии концентратов 
тромбоцитов из-за риска аллоиммунизации, однако 
они возможны в качестве исключения при массивном 
некупируемом кровотечении [4, 5, 9, 11, 18, 20, 24, 25].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.

Терапия больных впервые диагностированной 
ИТП (длительность болезни до 3 мес.)
Рекомендуется начинать лечение больным при ге-
моррагическом синдроме и количестве тромбоцитов 
менее 30,0–50,0×109/л для достижения эффекта тера-
пии [9, 16, 24, 25]. Стандартная терапия ГКС в лечеб-
ных дозах: суточная доза преднизолона (1 мг/кг массы 
тела внутрь), метилпреднизолона и дексаметазона — 
в пересчете на дозу преднизолона. Длительность те-
рапии не должна превышать 2–3 недель из-за возмож-
ных осложнений. В качестве пульс-терапии высокими 
дозами ГКС применяют метилпреднизолон (500–1000 
мг/сут внутривенно капельно за 1–2 ч в течение 3–5 
дней, 2–6 циклов с интервалом 10–21 день) и декса-
метазон (40 мг/сут. внутривенно ежедневно 4 дня, ка-
ждые 2–4 недели, всего 1–4 цикла) (табл. 4).
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. Для профилактики развития ослож-
нений доза ГКС не должна превышать 80 мг/сут пред-
низолона или соответствующих доз других ГКС.
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Терапия впервые диагностированной ИТП 
1-й линии (ГКС и ВВИГ)
Рекомендуется начинать лечение больных впервые 
диагностированной ИТП при геморрагическом син-
дроме и тромбоцитах менее 30,0–50,0×109/л или при от-
сутствии геморрагического синдрома при тромбоци-
топении <20,0×109/л для достижения эффекта терапии 
(табл. 2) [4–6, 9, 11, 15, 18, 25].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. Эффективность первого курса тера-
пии ГКС составляет 70–80 %, однако ремиссия редко 
(у 20–30 % больных) бывает стабильной, и наступает 
рецидив. Высокие дозы дексаметазона эффективны 
у 86 % больных, ответ сохраняется в течение 8 мес. 
Стойкий ответ достигается у 50 % больных впервые 
выявленной ИТП. Нежелательные явления: сни-
жение толерантности к глюкозе, угнетение функ-
ции надпочечников, синдром Иценко — Кушинга, 
язва желудка и двенадцатиперстной кишки, эрозив-
ный гастрит и эзофагит, кровотечения и перфора-
ция пищеварительного тракта, метеоризм, артери-
альная гипертензия, гиперкоагуляция, бессонница, 
икота, возбуждение, тревога, эйфория, депрессия, 
развитие вторичных бактериальных, грибковых 
и вирусных инфекций, повышение массы тела, осте-
опороз, гиперпигмента ция/гипопигментация кожи, 
генерализованные и местные аллергические реакции. 
Противопоказания для ГКС: сахарный диабет; тяже-
лые формы артериальной гипертензии и аритмий; ак-
тивные инфекции; психические расстройства.

Дозы ГКС: преднизолон 1 мг/кг массы тела внутрь 
в течение 2–4 нед. с последующим постепенным сни-
жением. Лечебную дозу метилпреднизолона внутрь 
пересчитывают на дозу преднизолона, т.е. 5 мг пред-
низолона в таблетке соответствует 4 мг метилпредни-
золона. Метилпреднизолон в высоких дозах (500–1000 
мг/сут внутривенно капельно 1–2 ч в течение 3–5 дней, 
2–6 циклов с интервалом 10–21 день). Дексаметазон 
в высоких дозах: 40 мг/сут внутрь или внутривенно 
в течение 4 дней — 4 цикла терапии каждые 14–28 
дней.
ВВИГ эффективен в 72,2–80,7 % случаев, эффек-
тивность 5 и 10 % растворов ВВИГ равнозначна, не-
желательные явления сопоставимы. Гемостатический 
эффект наступает на 1–2-й день, длительность отве-
та — 1–4 недели. Показания к терапии препаратами 
ВВИГ — ургентные ситуации (массивные кровотече-
ния, неотложные хирургические вмешательства, са-
харный диабет 1 типа, гипертоническая болезнь, лече-
ние и родоразрешение беременных женщин с ИТП). 
ВВИГ обеспечивает быстрое повышение количества 
тромбоцитов по сравнению с ГКС. Дозировка ВВИГ: 
курсовая доза 2 г/кг массы тела, распределенная на 2–5 
последовательных внутривенных введения; суточная 
доза от 0,4 до 1 г/кг массы тела. С осторожностью сле-
дует применять у лиц пожилого возраста, больных ги-
пертонической болезнью, аллергическими реакциями, 
тромбозами.
Не рекомендуется начинать терапию больным впер-
вые диагностированной ИТП при количестве тромбо-
цитов более 30,0–50,0×109/л и отсутствии геморрагиче-
ского синдрома [4, 5, 7, 9, 11, 15, 18, 25].

Таблица 4. Лечение впервые диагностированной ИТП в зависимости от количества тромбоцитов и геморрагического синдрома
Table 4. Treatment of newly diagnosed ITP depending on platelet levels and hemorrhagic syndrome

Количество тромбоцитов, ×109/л / Platelet count, ×109/L
<30,0–50,0 ≥50,0

Геморрагический синдром есть 
With hemorrhagic syndrome

Геморрагического синдрома 
нет 
Without hemorrhagic syndrome

Геморрагического синдрома 
нет
Without hemorrhagic syndrome

Геморрагический 
синдром есть 
With hemorrhagic 
syndrome

1-я линия 
терапии
1st line 
therapy

ГКС (p/o. 
или в/в, 
1 мг/кг)
GCSs (p/o. 
or v/v, 1 
mg/kg)

ГКС (пульс-
терапия) 
GCSs (pulse 
therapy)

ВВИГ
IVIG

Динамиче-
ское наблю-
дение
Dynamic Moni-
toring 

Лечение при 
подготовке к 
операциям и 
при работе 
больного, 
связанной с 
повышенным 
травматизмом
Treatment 
before surgery 
and in cases of 
increased risk 
of work-related 
patient injury

Динамиче-
ское наблю-
дение
Dynamic Moni-
toring

Лечение при 
подготовке 
к операциям 
и при работе 
больного, 
связанной 
с повышенным 
травматизмом
Treatment 
before surgery 
and in cases of 
increased risk 
of work-related 
patient injury

Диагностический 
поиск
Diagnostic search2-я 

линия 
терапии 
2nd line 
therapy

Спленэктомия / Splenectomy

Примечание. p/o. — per os, ГКС — глюкокортикостероиды, ВВИГ — внутривенный иммуноглобулин.
Note. p/o. — per os, GCSs — glucocorticosteroids, IVIG — intravenous immunoglobulin.
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Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-
верности доказательств — 5.
Комментарии. При количестве тромбоцитов более 

30,0–50,0×109/л и отсутствии геморрагического син-
дрома показаны динамическое наблюдение и только 
ангиопротекторная терапия: этамзилат по 0,25–0,5 г 
3–4 раза в сутки внутрь или внутривенно по 2–4 мл 
(250–500 мг) 1–2 раза в сутки, аскорбиновая кисло-
та по 50–100 мг 3 раза в день внутрь + рутозид 3 раза 
в день внутрь [26, 27], фитотерапия (настой крапивы 
листьев 2 столовых ложки на 400 мл кипятка, по 1/2 
стакана 3 раза в день) [28].

Терапия больных впервые диагностированной 
ИТП 2-й линии
Рекомендуется выполнение спленэктомии при впер-
вые диагностированной ИТП больным при отсутст-
вии/потере ответа на терапию 1-й линии для достиже-
ния эффекта терапии (табл. 2) [18–20, 29–32].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 4.
Комментарии. Показания к спленэктомии при впер-
вые диагностированной ИТП: резистентность к ГКС 
терапии, потеря ответа или полного ответа после те-
рапии 1-й линии (ГКС и ВВИГ) и при тяжелых не ку-
пируемых препаратами 1-й линии (ГКС и ВВИГ) обо-
стрениях ИТП у беременных женщин во II триместре 
беременности (12–20 нед.) [31–34]. Спленэктомию 
при впервые выявленной ИТП из-за малого срока бо-
лезни проводят редко.

Терапия больных персистирующей ИТП 
(длительность болезни от 3 до 12 мес.)
Рекомендуется начинать терапию больным перси-
стирующей ИТП при тромбоцитопении менее 30,0–
50,0×109/л c геморрагическим синдромом (в качестве 
основного определяющего фактора) и тромбоцитопе-
нии менее 20,0×109/л без геморрагического синдрома 
для достижения эффекта терапии (табл. 3) [4, 5, 9, 11, 
15, 24, 25].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. При тромбоцитах более 30,0–50,0°109/
л и отсутствии геморрагического синдрома показано 
только динамическое наблюдение. Основные подходы 
к терапии персистирующей формы ИТП представле-
ны в таблице 5.

Терапия персистирующей ИТП 1-й линии
Рекомендуется начинать терапию 1-й линии боль-
ным персистирующей ИТП при тромбоцитопении 
<30,0–50,0×109/л c геморрагическим синдромом (в ка-
честве основного определяющего фактора) и тромбо-
цитопении <20,0×109/л без геморрагического синдро-
ма для достижения ремиссии (табл. 3) [4, 5, 9, 11, 15, 
24, 25].

Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-
верности доказательств — 5.
Комментарии. При отсутствии терапии в течение 
первых 3 мес. после установления диагноза ИТП ле-
чение проводят по программам, рекомендованным 
для впервые диагностированной ИТП — ГКС и ВВИГ. 
При тромбоцитах >30,0–50,0×109/л и отсутствии гемор-
рагического синдрома показано только динамическое 
наблюдение.

Терапия персистирующей ИТП 2-й линии
Рекомендуется начинать терапию персистирую-
щей ИТП 2-й линии (стимуляторы гемопоэза и ге-
мостатические средства — ромиплостим и элтром-
бопаг).
Рекомендуется спленэктомия больным при поте-
ре или отсутствии ответа на терапию 1 линии (ГКС 
или ВВИГ) (табл. 5) [4, 5, 9, 11, 15, 24, 25].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Рекомендуется гемостатическое средство роми-
плостим больным при неэффективности терапии 1-й 
линии, осложнениях от ГКС и ВВИГ, противопо-
казаниях к спленэктомии, отказе от спленэктомии, 
для уменьшения риска кровотечения перед плановым 
хирургическим вмешательством [35–38].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 4.
Комментарии. Ромиплостим относится к группе пре-
паратов, стимулирующих выработку тромбоцитов 
за счет активации рецептора к тромбопоэтину, он эф-
фективен и безопасен как при кратковременной, так 
и при длительной терапии ИТП. Применение с осто-
рожностью — при наличии генетических факторов 
риска тромбозов (мутация фактора Лейдена, про-
тромбина и др.). Ромиплостим в среднем эффективен 
у 95 % больных, у 88–97 % больных до спленэктомии 
и у 79–90 % — после. Доза препарата индивидуальна 
и титруется из расчета от 1–3 до 10 мкг/кг массы тела. 
Препарат вводится подкожно 1 раз в неделю. При пер-
воначально сочетанной терапии (ГКС и ромипло-
стим) сначала производят отмену ГКС при количест-
ве тромбоцитов 100,0–200,0×109/л и стабильной дозе 
ромиплостима, затем — отработку индивидуальной 
дозы ромиплостима. Также применяют при неэффек-
тивности или непереносимости элтромбопага. Схема 
подбора индивидуальной дозы препарата приведена 
на рисунке 1.
Рекомендуется стимулятор гемопоэза элтромбопаг 
больным при неэффективности терапии 1-й линии, 
осложнениях от ГКС и ВВИГ, противопоказаниях 
к спленэктомии, отказе от спленэктомии, для умень-
шения риска кровотечения перед плановым хирурги-
ческим вмешательством [9, 39–49]. 
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 4.
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Комментарии. Эффективность элтромбопага при пер-
систирующей форме ИТП составляет 90,0–93,3 %, пол-
ный ответ достигается в 75,9–86,7 % случаев. При хро-
нической форме эффективность ниже — 50,0–88,8 %. 
Результаты терапии у больных, перенесших спленэк-
томию и без спленэктомии, аналогичны. Элтромбопаг 
выпускается в таблетированной форме (50 и 25 мг) 
и принимается ежедневно внутрь за 2 ч до или после 
еды. При употреблении в пищу молочных продуктов 
или минеральных добавок, содержащих алюминий, 
кальций, железо, магний, селен и цинк, а также ле-
карственных препаратов с обволакивающим действи-
ем этот интервал увеличивается до 4 ч. Невозможно 
совмещение терапии стимулятором гемопоэза элтром-
бопага с гиполипидемическими средствами. Доза 
препарата индивидуальна (рис. 2). При первоначаль-
но сочетанной терапии (ГКС и элтромбопаг) сначала 
производят отмену ГКС при количестве тромбоцитов 
100,0×109/л и стабильной дозе элтромбопага, затем — 
отработку индивидуальной дозы элтромбопага [9, 
39–49]. Критерии прогноза эффективности и сроков 
прекращения терапии элтромбопагом и ромиплости-
мом в настоящее время отсутствуют.
Через 12 мес. после получения стойкого ответа на те-
рапию следует начинать постепенное уменьшение дозы 
препаратов. Отмену рекомендуется проводить медлен-
но, постепенно титруя дозу. Целью является полная от-
мена препаратов при сохранении ответа на терапию, 
при невозможности — максимальная минимизация 

дозы препаратов, позволяющей поддерживать мини-
мальное количество тромбоцитов с минимальными 
геморрагическими проявлениями и минимальными 
побочными явлениями. В случаях непереносимости 
(например, при аллергических реакциях), первона-
чальной или развившейся резистентности на макси-
мально разрешенной дозе к одному из препаратов — 
элтромбопагу или ромиплостиму — возможна замена 
одного на другой. При переходе на другой препарат 
побочные явления, обусловленные предшественни-
ком, купируются у всех больных. У 50–80 % больных 
смена препарата приводит к прекращению колебаний 
тромбоцитов и получению ответа на терапию [9, 25, 
49]. Препараты прошли международные клинические 
испытания I–IV фазы с плацебо-контролируемыми 
группами [35–49]. Противопоказания: отягощенный 
тромботический анамнез, печеночная недостаточ-
ность, беременность и период лактации. Применение 
с осторожностью — при наличии генетических факто-
ров риска тромбозов (мутация фактора Лейдена, про-
тромбина и др.).
Рекомендуется выполнять спленэктомию больным 
при потере/отсутствии ответа на терапию 1-й линии 
в случаях необходимости проведения лечения и дости-
жения ремиссии [9, 20, 29–31, 33, 34, 50, 51].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 4.
Комментарии. Частота полных и частичных непо-
средственных ответов на спленэктомию составляет 

Таблица 5. Лечение персистирующей ИТП в зависимости от количества тромбоцитов и наличия геморрагического синдрома
Table 5. Treatment of persistent ITP depending on the platelet count and the presence of hemorrhagic syndrome

Количество тромбоцитов, ×109/л / Platelet count, ×109/L
<30,0–50,0 ≥50,0

Геморрагический синдром есть 
With hemorrhagic syndrome

Геморрагического 
синдрома нет
Without hemorrhagic syndrome

Геморрагического синдрома нет
Without hemorrhagic syndrome

Геморрагиче-
ский синдром 
есть 
With hemorrhagic 
syndrome

1-я 
линия 
терапии
1st line 
therapy

ГКС (p/o. 
или в/в, 1 
мг/кг)
GCSs (p/o. 
or v/v, 1 
mg/kg)

ГКС (пульс-
терапия)
GCSs (pulse 
therapy)

ВВИГ
IVIG

Динамиче-
ское наблю-
дение
 Dynamic 
monitoring 

Лечение при 
подготовке к 
операциям и 
при работе 
больного, 
связанной с 
повышенным 
травматизмом
Treatment 
before surgery 
and in cases of 
increased risk 
of work-related 
patient injury

Динамическое 
наблюдение
Dynamic monitoring 

Лечение при 
подготовке к 
операциям и 
при работе 
больного, свя-
занной с повы-
шенным травма-
тизмом
Treatment before 
surgery and in 
cases of increased 
risk of work-related 
patient injury

Диагностиче-
ский поиск 
Diagnostic search

2-я 
линия 
терапии
 2nd line 
therapy

Ромиплостим, 
элтромбопаг
 Romiplostim, 
eltrombopag

Спленэкто-
мия
Splenectomy

3-я 
линия 
терапии
 3rd line 
therapy

Ритуксимаб / Rituximab

Примечание. p/o. — per os, ГКС — глюкокортикостероиды, ВВИГ — внутривенный иммуноглобулин.
Note. p/o. — per os, GCSs — glucocorticosteroids, IVIG — intravenous immunoglobulin.
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80–88 %, долгосрочных (на протяжении 5 лет и бо-
лее) — 60–78 %. Частота рецидивов — 20–33 %. У 12–
19 % больных спленэктомия неэффективна. Частота 
осложнений — 9,6 %, повышен риск тромбоэмболий 
и инфекций, особенно у больных старше 65 лет [52, 
53]. Летальность составляет 0,2–1 %. При тромбоцито-
пении ниже 20,0×109/л, сопровождающейся геморраги-
ческим синдромом, рекомендуется подготовка к опе-
рации (пульс-терапия метилпреднизолоном 500–1000 
мг/сут 1–2 часовых внутривенных инфузии 3 дня; 
препараты из группы ВВИГ внутривенно 1 г/кг мас-
сы тела (суточная доза) в течение 2 дней; сочетанное 
применение метилпреднизолона и ВВИГ). В настоя-
щее время нет четких клинико-лабораторных предик-
торов эффективности спленэктомии. Выбор между 
двумя методами терапии персистирующей ИТП 2-й 
линии — спленэктомией, стимулятором гемопоэза (эл-
тромбопаг) или гемостатическим сре дством (ромипло-
стим) — определяется не только медицинскими по-
казаниями, но и предпочтениями больных [9, 20, 25]. 
В случае возникновения рецидива после спленэкто-
мии следует провести УЗИ или КТ органов брюшной 
полости для поиска добавочной селезенки, возможно, 
спровоцировавшей рецидив [54]. Спленэктомия ре-
комендуется не ранее чем через 12—24 мес. с момента 
установки диагноза в связи с вероятностью ремиссии 
или стабилизации [9].

Терапия персистирующей ИТП 3-й линии
Рекомендуется при потере ответа на терапию 2-й 
линии больным с персистирующей ИТП применять 
ритуксимаб для достижения эффекта терапии [9, 55–
65].
Уровень убедительности рекомендаций B, уровень досто-

верности доказательств — 2.
Комментарии. Препарат ритуксимаб не зарегистри-
рован для лечения ИТП, однако может использовать-
ся по жизненным показаниям по решению врачебной 
комиссии и при наличии информированного согла-
сия больного. Эффективен у 60–80 % больных, пол-
ный ответ достигается у 38,0 %, неполный — у 19 % 
больных. Время ответа составляет 1–8 нед. У 21–38 % 
больных стабильный ответ сохраняется на протя-
жении 3–5 лет. Частота рецидива через год и более 
после полной ремиссии — 31 %, после неполной — 
53 %. Предшествовавшая спленэктомия не оказывает 
влияния на эффективность терапии ритуксимабом. 
Показания к назначению: неэффективность предыду-
щих методов лечения, противопоказания/осложнения 
терапии 1 и 2 линий, отказ больного от спленэктомии. 
Противопоказания: хронический вирусный гепатит 
В. Решение о необходимости проведения терапии ри-
туксимабом принимается индивидуально врачебной 
комиссией при согласии больного. Имеется риск ре-
активации вируса гепатита В при лечении ритуксима-

бом, что требует динамического контроля до, во время 
и после терапии. Разовая доза ритуксимаба составляет 
375 мг/м2 (в среднем 500 мг внутривенно). Частота вве-
дения — 1 раз в неделю; длительность курса — 4 вве-
дения. Имеются сообщения об альтернативных режи-
мах дозирования: 1000 мг 1 раз в 2 нед. или 100 мг 1 раз 
в неделю в течение 4 недель [9, 11, 15, 25, 64, 65].

Терапия больных хронической ИТП 
(длительность болезни более 12 мес.)
Рекомендуется начинать терапию больных хрони-
ческой ИТП при тромбоцитопении <30,0–50,0×109/л 
c геморрагическим синдромом (в качестве основ-
ного определяющего фактора) и тромбоцитопении 
<20,0×109/л без геморрагического синдрома для дости-
жения эффекта терапии [9, 11, 15, 25].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень достовер-
ности доказательств — 5.
Комментарии. Основным критерием назначения 
лечения является наличие и выраженность геморра-
гического синдрома, а не только тромбоцитопения. 
Подходы к терапии хронической формы ИТП пред-
ставлены в таблице 3.

Терапия больных хронической ИТП 1-й линии
Рекомендуется начинать терапию больным хрони-
ческой ИТП 1-й линии для достижения эффекта те-
рапии при отсутствии какой-либо терапии в течение 
1 года и более после установления диагноза при по-
явлении показаний к терапии: геморрагический син-
дром с тромбоцитопенией <30,0×109/л, тромбоцитопе-
ния <20,0×109/л без геморрагического синдрома. ГКС 
и ВВИГ — назначают в дозах, как при впервые диаг-
ностированной и персистирующей ИТП [9, 11, 15, 25].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.

Терапия больных хронической ИТП 2-й линии
Рекомендуется начинать терапию хронической 
ИТП 2-й линии больным при потере или отсутствии 
ответа на терапию 1 линии (ГКС или ВВИГ) для до-
стижения эффекта терапии [4, 5, 9, 11, 15, 24, 25].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Основными методами консервативного лечения хро-
нической ИТП 2-й линии являются стимулятор гемо-
поэза элтромбопаг, гемостатические средства (роми-
плостим и аватромбопаг).
Рекомендуется назначать стимулятор гемопоэза эл-
тромбопаг или гемостатическое средство ромиплостим 
больным при неэффективности терапии 1-й линии, 
осложнениях и противопоказаниях к ГКС и ВВИГ, 
отсутствии возможности проведения спленэктомии, 
для уменьшения риска кровотечения перед плановым 
хирургическим вмешательством [35–48].
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Уровень убедительности рекомендаций А, уровень досто-
верности доказательств — 2.
Комментарии. Дозы препаратов (ромиплостим, эл-
тромбопаг) индивидуальны и подбираются путем по-
степенного титрования. Алгоритм лечения аналогичен 
терапии персистирующей ИТП 2-й линии.
Рекомендуется назначать гемостатическое средст-
во аватромбопаг больным при неэффективности те-
рапии 1-й линии, осложнениях и противопоказаниях 
к ГКС и ВВИГ, отсутствии возможности проведения 
спленэктомии, для уменьшения риска кровотечения 
перед плановым хирургическим вмешательством, от-
сутствии или потере ответа на лечение элтромбопагом, 
ромиплостимом или на спленэктомию [9, 24].
Уровень убедительности рекомендаций А, уровень досто-

верности доказательств — 2.
Комментарии. Аватромбопаг действует быстро: 
на 8-й день терапии тромбоцитарный ответ достигает-
ся у 65,6 % больных, на 28-й день — у 84,4 % больных, 
а полный ответ — у 71,9 %, в группе плацебо — 0 % 
(р < 0,0001). Долгосрочный ответ с медианой количе-
ства тромбоцитов от 50,0 до 150,0×109/л в течение 6 мес. 
терапии отмечается у 34 % лиц. Стойкий клинически 
значимый ответ (тромбоциты 30,0×109/л на протяже-
нии 6 из последних 8 недель основной фазы исследо-
вания) имел место у 64,0 % больных, получавших ава-
тромбопаг, и у 0 % больных, получавших плацебо [66]. 
В исследовании по переключению на аватромбопаг 
больных с хронической ИТП при потере эффектив-
ности терапии элтромбопагом или ромиплостимом 
тромбоцитарный ответ достигался у 86 % больных, 
полный ответ — у 71 % [67]. Аватромбопаг выпускает-
ся в таблетированной форме (20 мг), принимается од-
нократно во время еды и не требует ограничений в ди-
ете. Возможен прием препарата в измельченном виде. 
Рекомендуемая начальная доза препарата составляет 
20 мг (1 таблетка) один раз в день. Режим дозирова-
ния препарата корректируется исходя из количества 
тромбоцитов. Не следует превышать суточную дозу 
40 мг [9, 24].
Наиболее частыми нежелательными явлениями 
при приеме аватромбопага являются: головная боль, ин-

фекции верхних дыхательных путей, артралгии, общая 
слабость, кровоточивость десен и петехиальная сыпь, 
носовые кровотечения, экхимозы. Частота всех перечи-
сленных нежелательных явлений, скорректированная 
по длительности терапии, сопоставима или ниже, чем 
в группе плацебо. Выраженной гепатотоксичности ава-
тромбопага не зарегистрировано [66, 68], постоянный 
мониторинг функции печени не требуется [9, 24], пре-
парат зарегистрирован для коррекции тромбоцитопе-
нии у больных с хроническими заболеваниями печени 
при подготовке к плановой инвазивной процедуре [69]. 
Схема подбор индивидуальной дозы препарата приве-
дена на рисунке 3 и таблице 6.

Терапия больных хронической ИТП 3-й линии
Рекомендуется ритуксимаб больным хронической 
ИТП: при потере ответа или при неэффективности те-
рапии 2-й линии для достижения ремиссии [9, 55–65].
Уровень убедительности рекомендаций B, уровень достовер-
ности доказательств 2.
Комментарии. Препарат ритуксимаб не зарегистри-
рован для лечения ИТП, однако может использоваться 
по решению врачебной комиссии и при наличии ин-
формированного согласия больного. Доза, схема, дли-
тельность курса лечения и противопоказания — ана-
логичны описанным выше.
Рекомендуется лечение больных хронической и реф-
рактерной ИТП 3-й линии другими противоопухоле-
выми средствами и иммунодепрессантами при неэф-
фективности или потере ответа на терапию 2 и 3 линий 
для достижения ремиссии [4, 5, 9, 11, 15, 25, 70].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень достовер-
ности доказательств — 5.
Комментарии. Лечение проводят по индивидуаль-
ным программам. Алгоритм не разработан. Варианты 
терапии представлены в таблице 7.

Терапия больных рефрактерной ИТП. 
Комбинированная терапия
Рекомендуется проведение лечения больных реф-
рактерной ИТП при наличии показаний к терапии по-
сле потери ответа или неэффективности спленэктомии 

Таблица 6. Титрование дозы аватромбопага у больных первичной хронической ИТП
Table 6. Avatrombopag dose titration in patients with primary chronic ITP

Доза / Dose Уровень дозы / Dose Level
40 мг, 1 раз в сутки / 40 mg once daily 6
40 мг, 3 раза в неделю и 20 мг в 4 оставшихся дня каждой недели
40 mg 3 times a week and 20 mg during 4 remaining days of each week 5

20 мг, 1 раз в сутки* / 20 mg once daily* 4
20 мг, 3 раза в неделю / 20 mg 3 times a week 3
20 мг, 2 раза в неделю ИЛИ 40 мг, 1 раз в неделю / 20 mg 2 twice a week OR 40 mg once a week 2
20 мг, 1 раз в неделю / 20 mg once a week 1

Примечание. * Начальная доза для всех больных, за исключением получающих умеренные или сильные двойные индукторы, или умеренные или 
сильные двойные ингибиторы изоферментов CYP2C9 и CYP3A4/5, или только изофермента CYP2C9
Note. * Initial dose for all patients except those receiving moderate or strong dual inducers or moderate or strong dual inhibitors of CYP2C9 and CYP3A4/5, or CYP2C9 only.
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и других предшествовавших методов консервативной 
терапии 1-й и 2-й линий для достижения ремиссии [9, 
11, 15, 25, 70].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. Рефрактерная форма ИТП характери-
зуется тяжелым течением и постоянной потребностью 
в специфической терапии, регистрируется у 25 % боль-
ных хронической формой ИТП. При рефрактерной 
ИТП чаще применяют комбинированную терапию — 
сочетание двух и более препаратов. К наиболее часто 
используемым схемам относятся: ритуксимаб в раз-
личных дозах (от стандартных до альтернативных) 
с ГКС в индивидуальных дозах [71–74], элтромбопаг, 
аватромбопаг или ромиплостим с ГКС. При первона-
чально сочетанной терапии стимулятором гемопоэза 
или гемостатическим средством с ГКС при достиже-
нии количества тромбоцитов 100,0–200,0×109/л сначала 
производят отмену ГКС, затем — отработку индиви-
дуальной дозы элтромбопага, аватромбопага или ро-
миплостима [9, 24].
Комментарии. Рефрактерная форма ИТП характери-
зуется тяжелым течением и постоянной потребностью 
в специфической терапии, регистрируется у 25 % боль-
ных хронической формой ИТП. При рефрактерной 
ИТП чаще применяют комбинированную терапию — 
сочетание 2-х и более препаратов. К наиболее часто ис-
пользуемым схемам относятся: ритуксимаб в дозе 375 
мг/м2 (в среднем 500 мг внутривенно) 1 раз в неделю 
4 еженедельных введения. Применяется в иных дозах: 
1000 мг 1 раз в 2 нед. или 100 мг 1 раз в неделю в течение 
4 недель [9, 11, 15, 25, 64, 65] в комбинации с ГКС: дек-
саметазон 28 мг/м2 (максимальная доза 40 мг/сут) — 
три 4-дневных курса в 1–4, 15–18 и 29–32 дни [71–74]. 
Возможно применение ромиплостима в сочетании 
с преднизолоном в дозе 2,5–5 мг/сут [9]. При первона-
чально сочетанной терапии стимулятором гемопоэза 
или гемостатическим средством с ГКС при достиже-
нии количества тромбоцитов 100,0–200,0×109/л сначала 
производят отмену ГКС, затем — отработку индиви-
дуальной дозы элтромбопага, аватромбопага или ро-
миплостима [9, 25]. Алгоритм действия представлен 
на рисунке 4.

Обезболивание
Рекомендуется при возникновении острого или хро-
нического болевого синдрома после уточнения его 
этио логии проведение обезболивающей терапии со-
гласно существующим протоколам обезболивания, 
в том числе по показаниям — с применением нарко-
тических и психотропных лекарственных препаратов, 
с учетом возможных противопоказаний [75].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Не рекомендуется применять лекарственные пре-
параты из группы нестероидных противовоспали-

тельных препаратов в связи с риском кровотечений 
вследствие усугубления тромбоцитопении, их дезаг-
регационного и антикоагулянтного действия, а так-
же изъязвления слизистой желудочно-кишечного 
тракта [76].
Уровень убедительности рекомендаций С, уровень досто-

верности доказательств — 4.
Рекомендуется больным ИТП в рамках диспансер-
ного наблюдения динамическое наблюдение у гемато-
лога для профилактики рецидивов [11].
Уровень убедительности рекомендаций C, уровень досто-

верности доказательств — 5.
Комментарии. График диспансерного наблюдения 
устанавливается индивидуально каждым гематологом 
для каждого больного в зависимости от тяжести тече-
ния болезни. При достижении ремиссии рекомендует-
ся контроль 1–2 раза в год с последующим урежением 
частоты визитов. Необходимо соблюдать предписания 
гематолога по лечению, не заниматься самолечением, 
избегать провоцирующих заболевание факторов, огра-
ничить инсоляции и физиотерапевтические методы ле-
чения, пройти курс обучения самостоятельным спосо-
бам лечения геморрагического синдрома. Желательно 
изменить виды и условия труда на невредные и облег-
ченные. К вредной относится работа, связанная с тяже-
лым физическим трудом и значительным нервно-пси-
хическим напряжением, воздействием токсических 
агентов, вибрации, пребыванием на высоте, обслужива-
нием движущихся механизмов, вождением транспорт-
ных средств, диспетчерские профессии и т.п.

Организация оказания медицинской 
помощи
Большинство больных ИТП (за исключением тя-
желых форм заболевания) могут получать лечение 
амбулаторно, они не нуждаются в госпитализации 
для обследования, уточнения диагноза и консерватив-
ной терапии в лечебных дозах.
Показания для плановой госпитализации:
• консервативная терапия ГКС в высоких дозах;
• хирургическое лечение ИТП (спленэктомия);
• осложнения от проводимой терапии;
• наличие отягощающих состояние больного сопут-
ствующих заболеваний;

• несоблюдение больным лечебного режима в амбу-
латорных условиях.
Показания для экстренной госпитализации:
• геморрагический синдром III–IV степени;
• глубокая тромбоцитопения не более 20,0×109/л 
при наличии выраженного геморрагического синдро-
ма в анамнезе.
Показания к выписке больного из стационара:
• улучшение состояния больного — купирование 
геморрагического синдрома;

• окончание курса терапии при условии улучшения 
состояния больного.
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Иные диагностические исследования
Для оценки функционального состояния внутренних 
органов и выявления сопутствующей патологии всем 
больным необходимо проводить биохимический обще-
терапевтический анализ крови: общий белок, альбуми-
ны, глобулины, мочевая кислота, холестерин, мочевина, 
креатинин, билирубин общий, прямой и непрямой, ще-
лочная фосфатаза, аспартатаминотрансфераза (АСТ), 
аланинаминотрансфераза (АЛТ), гамма-глутамил-
трансфераза, лактатдегидрогеназа (ЛДГ), сывороточ-
ное железо, глюкоза, тиреотропный гормон (ТТГ).
При отягощенном тромботическом анамнезе, нали-
чии агрегатов тромбоцитов в мазке крови, нормальной 
агрегации тромбоцитов при глубокой тромбоцитопе-
нии и всем беременным с тромбоцитопенией необходи-
мо определение генетических маркеров тромбофилии 
с целью исключения наследственной тромбофилии 
и тромбоцитопении потребления вследствие повышен-
ного тромбообразования. Это включает: определение 
полиморфизма G20210A протромбина в гене факто-
ра II свертывания крови, выявление мутации G1691А 
фактора свертывания крови V — Лейденовская мута-
ция, выявление мутации гена SERPINE1 ингибитора 
активатора плазминогена (PAI-1), выявление мутации 
G10976A фактора свертывания крови VII, выявление 
мутации рецептора интегрина альфа-2 (ITGA2), вы-
явление мутации G(-455)A фибриногена (FBG), выяв-
ление мутации T1565C (Leu59Pro) тромбоцитарного 
фактора фибриногена (ITGB3-b), определение поли-
морфизма C677T метилентетрагидрофолатредуктазы 
(MTHFR), редуктазы метионин синтетазы (MTRR) 
и метионин синтетазы (MTR).
По клиническим показаниям, для диагностики со-
путствующих заболеваний, оказывающих влияние 
на течение ИТП, на развитие осложнений как от основ-
ного заболевания, так и от проводимой терапии, реко-
мендуется проведение дополнительного обследования.
У больных с отягощенным язвенным анамнезом 
или клиническими проявлениями язвенной болезни 
желудка и двенадцатиперстной кишки и перед назна-
чением ГКС терапии рекомендуется эзофагогастроду-
оденоскопия.
Всем больным с тромбоцитопениями показано вы-
полнение УЗИ щитовидной железы, определение 
уровней ТТГ в крови, а при наличии патологии — кон-
сультация эндокринологом.
Женщинами с мено- и метроррагиями, женщинам 
старше 60 лет или с отягощенным гинекологическим 
анамнезом необходима консультация акушера-гинеко-
лога и онколога для исключения онкологических забо-
леваний, протекающих с тромбоцитопенией.
Мужчинам старше 60 лет или с отягощенным уроло-
гическим анамнезом показана консультация уролога 
для исключения онкологических заболеваний, проте-
кающих с тромбоцитопенией.

При наличии у больных клинических показаний 
или отягощенного анамнеза по другим заболеваниям 
необходимо проведение обследования для исключения 
онкологических заболеваний, протекающих с тромбо-
цитопенией (см. соответствующие клинические реко-
мендации).

Беременность
Идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура 
может дебютировать во время беременности, рециди-
вировать или ухудшаться у женщин с ИТП в анамнезе 
[9, 11, 15, 24, 77–79]. Беременность женщинам с ИТП 
не противопоказана, но желательна в состоянии ре-
миссии и клинико-гематологической компенсации 
ИТП, а также при легкой форме заболевания, не тре-
бующей лечения [7, 9, 35–37]. Беременность не реко-
мендуется при резистентных и рефрактерных формах 
ИТП с геморрагическим синдромом тяжелой степени 
[9, 11, 15, 24, 77–79]. При ИТП нельзя прерывать бере-
менность без наличия акушерских показаний только 
из-за тромбоцитопении и геморрагического синдрома. 
Планирование беременности — одно из важнейших 
условий ее благополучного течения [7, 9].
Дифференциальный диагноз ИТП с жизнеугрожающими 

состояниями в акушерстве. Тромбоцитопения у бере-
менных наблюдается при широком спектре заболе-
ваний и состояний гематологической и негематоло-
гической природы: гестационная тромбоцитопения 
(вариант нормы), ИТП, тип II болезни Виллебранда, 
тромботические микроангиопатии, тяжелые формы 
преэклампсии и HELLP-синдрома вследствие микро-
сосудистых тромбозов как проявлений тромботиче-
ской микроангиопатии [80–82].
С целью профилактики материнской смертности, 
своевременности и адекватности терапии жизнеугро-
жающих состояний дифференциальную диагностику 
тромбоцитопений следует проводить всем беремен-
ным со снижением количества тромбоцитов более 
25 % от исходного [80–82].
Ведение беременности у женщин с ИТП. Все беременные 
женщины с ИТП должны находиться под совместным 
динамическим наблюдением у акушера-гинеколога 
и гематолога. В процессе наблюдения на первый план 
выходит акушерский статус, затем состояние беремен-
ной (геморрагический синдром, количество тромбоци-
тов, коморбидность). Частота динамического наблюде-
ния должна составлять 1 раз в 1–2 нед. [7, 9].
Беременным с тяжелой, резистентной формой ИТП 
необходимо проведение лечения в качестве подготовки 
к беременности, а также планирование ее наступления 
на период ремиссии или клинико-гематологической 
компенсации [7, 9, 24, 77, 78].
Лечение беременных с ИТП. Целью терапии беременных 
с ИТП является повышение количества тромбоцитов 
до минимальных значений, обеспечивающих безопас-
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ность вынашивания и родоразрешения. Показаниями 
к назначению терапии являются геморрагический 
синдром различной степени выраженности при коли-
честве тромбоцитов менее 30,0×109/л или тромбоцито-
пения менее 30,0×109/л без геморрагического синдрома 
[9, 11, 15, 77].
Беременным с ИТП в состоянии ремиссии или кли-
нической компенсации (отсутствие геморрагического 
синдрома и тромбоциты выше 30,0–50,0×109/л) показа-
но только динамическое наблюдение с ангиопротек-
торной и фитотерапией [7, 9, 11, 15, 24].
Препараты, используемые для терапии беременных 
с ИТП, аналогичны тем, что и у женщин без бере-
менности: ГКС, ВВИГ, их сочетание, спленэктомия 
(редко в I и II триместры по витальным показаниям). 
Назначение ГКС до срока беременности 16 нед. неже-

лательно, и основным лечебным препаратом является 
ВВИГ. Стимулятор гемопоэза (элтромбопаг) или ге-
мостатическое средства (ромиплостим, аватромбопаг), 
ритуксимаб и другие противоопухолевые средства 
и иммунодепрессанты не рекомендуются из-за риска 
тератогенности [7, 9, 11, 15, 24].
Комментарии: Согласно современным международ-
ным рекомендациям агонисты тромбопоэтиновых ре-
цепторов можно рассматривать как вариант терапии 
на поздних сроках беременности, когда другие вари-
анты терапии неэффективны [9, 83, 84]. Ритуксимаб 
применяется до и во время беременности, однако ле-
чение данным препаратом связано с риском перина-
тальной и неонатальной иммуносупрессий и инфек-
ций [85]. Алгоритм ведения беременности и родов 
при ИТП представлен таблице 8.
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