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Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура -  это заболевание из группы тромботических микроангиопатий, ранняя диагностика 
которого является трудной задачей в клинической практике.

2  В статье представлен клинический случай, наглядно иллюстрирующий мультисистемность поражения на фоне тромботической микро- 
ангиопатии, особенности диагностики и неотложной терапии. Своевременное начало специфического лечения на порядок увеличивает 
шансы на выживание.
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^  Thrombotic thrombocytopenic purpura is a disease from the group of thrombotic microangiopathies, the early diagnosis of which is a real challenge 
in clinical practice.

jjj The article presents a clinical case that clearly illustrates the multisystem nature of the damage against the background of thrombotic microangiopathy, 
specific parameters of diagnosis, and emergency therapy Timely initiation of specific treatment significantly increases the chances of survival in 
this category of patients.
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Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура 
(ТТП) -  это жизнеугрожающая мультисистемная 
микроангиопатия, характеризующаяся значитель
ным снижением уровня тромбоцитов, микроанги
опатической гемолитической анемией (МАГА) и 
широким спектром клинических проявлений.

ТТП -  одна из самых часто встречающихся тром
ботических микроангиопатий, частота встречае
мости в европейской популяции варьирует от 3 до 
13 случаев на миллион населения в год [12-14, 18, 
23, 24]. Летальность достигает 90% при отсутствии 
специфического лечения [4], в случае же ранней 
диагностики и проведения своевременной патоге
нетической терапии вероятность неблагоприятного 
исхода уменьшается до 10-20% [6, 25].

По данным современной литературы, этиология 
ТТП остается мало известной [1, 4, 12, 18, 23]. Глав
ным звеном патогенеза ТТП считают выраженное 
снижение активности специфической маталлопро- 
теазы ADAMTS-13, расщепляющей мультимеры
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фактора фон Виллебранда, вследствие чего разви
ваются мультисистемные тромбозы, приводящие 
к МАГА и тромбоцитопении потребления [1, 4, 12, 
18, 23]. Дефицит активности может быть обуслов
лен генетически детерминированным снижением 
абсолютной концентрации металлопротеазы в кро
ви (врожденная форма) или наличием антител к 
ADAMTS-13 (иммуноопосредованная форма) [3]. 
Иммуноопосредованная форма ТТП в свою очередь 
может быть первичной или же вторичной (приоб
ретенной) на фоне влияния триггерного фактора 
[1, 4, 12, 18, 23].

Ранее полагали, что клиническая картина ТТП 
характеризуется классической пентадой признаков: 
лихорадка, МАГА, тромбоцитопения, неврологи
ческий дефицит и острое повреждение почек [5]. 
В последующем ряд исследований показал, что ука
занный набор клинических проявлений встречается 
только в небольшом проценте случаев [8, 12, 19]. 
Неврологическая симптоматика в дебюте заболева
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ния встречается в 71-85% случаев, тяжелый невро
логический дефицит определяется у 20% пациентов, 
в том числе инфаркт головного мозга (ИГМ) -  
в 6% [8, 10]. Другие клинические проявления встре
чаются реже: лихорадка -  в 20-30%, повреждение 
почек -  в 10-20% [8, 10, 19]. Характерными измене
ниями лабораторных показателей являются: выра
женная тромбоцитопения и гемолитическая анемия 
с шизоцитозом в мазке периферической крови [11].

ТТП является сложным заболеванием для кли
нико-лабораторной диагностики. Для упрощения 
дифференциального диагноза и помощи в приня
тии решения о проведении специфического лечения 
создан калькулятор вероятности наличия ТТП -  
PLASMIC score, который продемонстрировал до
статочно высокую эффективность [7].

Основным патогенетическим методом лечения 
ТТП является обменный плазмаферез [16]. Важным 
дополнением к нему является иммуносупрессивная 
терапия глюкокортикостероидами и ритуксимабом 
[9, 20], хотя необходимы дальнейшие рандомизиро
ванные исследования, подтверждающие эффектив
ность данной терапии. Необходимо отметить, что 
каплацизумаб (caplacizumab) является единствен
ным одобренным препаратом для лечения ТТП, 
однако данный лекарственный препарат не зареги
стрирован для применения на территории РФ [21]. 
В терапии рефрактерных случаев ТТП перспектив
ным представляется применение Н-ацетилцистеина 
[17, 23].

На примере представленного клинического слу
чая мы хотели продемонстрировать сложности ди
агностического поиска ТТП и возможные послед
ствия позднего начала специфической терапии.

Клинический случай. Пациент С. (54 года) до
ставлен бригадой СМП в отделение экстренной 
медицинской помощи в состоянии комы. Из анам
неза известно, что на протяжении продолжитель
ного времени злоупотреблял алкоголем. Со слов 
сестры, в течение последних 1-1,5 мес. появилась 
желтуха, за 10 дней до поступления не смог вставать 
с кровати, а в день госпитализации перестал реаги
ровать на окружающих.

При поступлении: состояние крайне тяжелое, 
сознание снижено до уровня комы II ст. (по шкале 
FOUR 5 баллов, E0M0B4R1). В неврологическом 
статусе определялась клиника диффузного пора
жения головного мозга: зрачки по 3 мм диаметром, 
фотореакция сохранена, симметричная, двусто
ронний центральный прозопарез, положительный 
симптом Бабинского с двух сторон, движения при 
болевой стимуляции отсутствуют во всех конеч
ностях. Суммарная оценка по шкале инсульта На
циональных институтов здоровья США (NIHHS -  
National Institutes of Health Stroke Scale) составила 
36 баллов, что соответствовало крайне тяжелому 
поражению головного мозга.

В общеклиническом анализе крови (анализатор 
Sysmex KX21) определялась анемия (эритроциты 
2,27 х 1012/л, гемоглобин 17 г/л) и тромбоцитопе

ния (тромбоциты 23 х 109/л). При биохимическом 
исследовании крови (анализатор Biosystems A-25) 
обращало внимание: повышение уровня общего 
билирубина до 82,1 мкмоль/л (0-21,00), прямого 
билирубина -  33,7 мкмоль/л (0-5,10), лактатде
гидрогеназы -  2 401 ед/л (195-450), креатинина -  
297 мкмоль/л (71-115), натрия -  157 ммоль/л. 
В анализе кислотно-основного состояния и газов 
крови (анализатор ABL FLEX 800): рН -  7,33, 
PO2 -  106 мм рт. ст., PCO2 -  31 мм рт. ст., лактат -  
8,8 ммоль/л, дефицит оснований -  13 ммоль/л.

Выполнена рентгеновская спиральная компью
терная томография головного мозга (рис. 1).

Рис. 1. Результаты спиральной компьютерной 
томографии головного мозга пациента С. при 
поступлении
Примечание: зона ишемии в левой гемисфере 
мозжечка и левой затылочной области, кистозная 
трансформация вещества мозга в правой 
затылочной области
Fig. 1. Results o f spiral computed tomography of the brain of patient C. 
by admission
Note: zone of ischemia in left hemisphere o f cerebellum and left 
occipital region, cystic transformation o f brain substance in right 
occipital region

Пациент госпитализирован в отделение реани
мации и интенсивной терапии Регионального со
судистого центра (ОРИТ РСЦ) с диагнозом «ИГМ 
(повторный) в вертебробазилярном бассейне» от 
11.04.2019 г.

На протяжении следующих 10 сут в ОРИТ РСЦ 
проводили базисную терапию острой церебральной 
недостаточности и инсульта в соответствии с совре
менными отечественными и международными реко
мендациями [2, 15], а также диагностический поиск 
причины тромбоцитопении и анемии. В этот период 
пациент консультирован профильными специали
стами (хирургом, терапевтом, кардиологом, гастро
энтерологом, клиническим фармакологом центра 
гемостаза), был предложен диагноз токсического 
гепатита с исходом в цирроз печени. В терапию до
бавлены глюкокортикостероиды. Неврологический 
статус оставался без значимых изменений.

На 10-е сут при микроскопии мазка крови обнару
жены шизоциты (2%), проба Кумбса отрицательная. 
Установлен диагноз -  первичная иммуноопосредо
ванная ТТП. При оценке PLASMIC score составил 
5 баллов, что соответствовало среднему риску дефи
цита ADAMTS-13 [7]. Консилиумом специалистов 
принято решение, что эфферентная терапия в виде
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дискретного плазмафереза с замещением свежеза
мороженной плазмой является методом выбора в 
данной клинической ситуации [4, 6, 22, 23]. Вве
дение глюкокортикостероидов было продолжено. 
От применения ритуксимаба решено воздержаться 
до оценки эффективности плазмафереза [22].

После проведения трех сеансов дискретного плаз
мафереза у пациента отмечена положительная ди
намика показателей гемоглобина и тромбоцитов, 
представленная на рис. 2. Это позволило выполнить 
трахеостомию для проведения длительной искус
ственной вентиляции легких (ИВЛ) на фоне ста
билизации уровня тромбоцитов в день операции с 
39 х 109/л  до 65 х 109/л.

Дни

Рис. 2. Динамика показателей гемоглобина 
и тромбоцитов.
Примечание: Hb -  уровень гемоглобина в г/л,
PLT -  показатели тромбоцитов в х109/л
Fig. 2. Changes in hemoglobin and thrombocyte levels.
Note: Hb -  hemoblobin level, g/L,
PLT -  thrombocyte level x109/L

В этот же период у пациента частично регрессиро
вал неврологический дефицит: появились элементы 
бодрствования со спонтанным открыванием глаз, на 
обращенную речь не реагировал, определялись дви
жения сгибательного характера в ответ на стимуля
цию во всех конечностях с силой до 2-3  баллов по 
шкале мышечной слабости Совета по медицинским 
исследованиям Великобритании (MRC -  Medical 
Research Council Scale). Проведено наращивание 
объема реабилитационных мероприятий.

Драматическое ухудшение состояния, к сожале
нию, отмечено на 17-е сут заболевания, когда появи
лись клиника острого живота и нарастающие явле
ния абдоминального сепсиса. При диагностической 
лапароскопии выявлены острый гангренозный беска
менный холецистит, разлитой серозно-фибринозный 
асцит-перитонит. Выполнены лапаротомия, срочная 
холицистэктомия, санация и дренирование брюш

ной полости. В послеоперационном периоде уда
лось купировать клинику абдоминального сепсиса, 
но присоединившееся нозокомиальное осложнение 
(ИВЛ-ассоциированная двусторонняя пневмония) 
привело к развитию пульмонального сепсиса, син
дрома полиорганной недостаточности и летальному 
исходу на 29-е сут госпитального периода.

Ретроспективно оценивая тактику оказания ме
дицинской помощи, следует отметить, что пациент 
за период лечения инсульта не получал антитромбо
тическую терапию ввиду опасений развития гемор
рагических осложнений. Потенциально возможные 
опции терапии, которые могли предупредить муль
тисистемные проявления ТТП и экстрацеребраль
ный тромбоз:

1. Ежедневный плазмаферез должен продол
жаться как минимум 2 сут при количестве тромбо
цитов более 150 х 109/л  с последующим прекраще
нием.

2. Низкие дозы ацетилсалициловой кислоты 
(75 мг 1 раз в сутки) можно назначать при повы
шении уровня тромбоцитов более 50 х 109/л.

3. Фармакологическая тромбопрофилактика 
низкомолекулярными гепаринами рекомендуется 
при количестве тромбоцитов более 50 х 109/л.

Заключение

Тромботическая тромбоцитопеническая пур
пура является редкой этиологической причиной 
ишемического инсульта. В рутинной клинической 
практике необходимо обращать внимание на соче
тание МАГА и тромбоцитопении и, соответственно, 
проведение дополнительных лабораторных тестов 
для своевременной верификации ТТП.

В представленном клиническом случае имею
щаяся у пациента тромботическая мультисистем
ная микроангиопатия в виде ТТП сопровождалась 
тромбозом церебральных артерий с развитием ИГМ, 
а также последующим тромбозом пузырной артерии, 
что привело к развитию гангренозного бескаменно
го холецистита, перитонита и септического шока. 
Это осложнение усугубило течение и, возможно, 
внесло наибольший вклад в неблагоприятный исход 
заболевания.

Обменный плазмаферез и иммуносупрессивная 
терапия глюкокортикостероидами являются ос
новными методами терапии, однако задержка с на
значением эфферентных методик, в том числе при 
поздней диагностике ТТП, в большинстве случаев 
приводит к необратимым последствиям.
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