
Èäèîïàòè÷åñêàÿ òðîìáîöèòîïåíè÷åñêàÿ ïóðïóðà ó äåòåé Èäèîïàòè÷åñêàÿ òðîìáîöèòîïåíè÷åñêàÿ ïóðïóðà (ÈÒÏ) — çàáîëåâàíèå, êîòîðîå íàèáîëåå ÷àñòî (â 40% ñëó÷àåâ) ÿâëÿåòñÿ ïðè÷èíîé ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà â ãåìàòîëîãè÷åñêîé ïðàêòèêå. Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÈÒÏ ñðåäè äåòåé è âçðîñëûõ êîëåáëåòñÿ îò 1 äî 13% íà 100 000 ÷åëîâåê.È. Í. Öûìáàë, êàíäèäàò ìåäèöèíñêèõ íàóêÄåòñêàÿ êëèíè÷åñêàÿ áîëüíèöà ¹ 38 ÔÓ Ìåäáèîýêñòðåì ÌÇ ÐÔ Èäèîïàòè÷åñêàÿ òðîìáîöèòîïåíè÷åñêàÿ ïóðïóðà (ÈÒÏ) — çàáîëåâàíèå, êîòîðîå íàèáîëåå ÷àñòî (â 40% ñëó÷àåâ) ÿâëÿåòñÿ ïðè÷èíîé ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà â ãåìàòîëîãè÷åñêîé ïðàêòèêå. Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÈÒÏ ñðåäè äåòåé è âçðîñëûõ êîëåáëåòñÿ îò 1 äî 13% íà 100 000 ÷åëîâåê.Èñòîðèÿ. Ñèìïòîìû ÈÒÏ îïèñàë åùå Ãèïïîêðàò, íî òîëüêî â 1735 ãîäó Werlhof âûäåëèë ÈÒÏ êàê ñàìîñòîÿòåëüíóþ íîçîëîãè÷åñêóþ åäèíèöó è îïèñàë åå êàê «áîëåçíü ïÿòíèñòûõ ãåìîððàãèé» ó ìîëîäûõ æåíùèí. Werlhof òàêæå îïèñàë ñëó÷àè ñïîíòàííîãî è ïîëíîãî âûçäîðîâëåíèÿ. À ïî÷òè ÷åðåç 150 ëåò áûëî äîêàçàíî, ÷òî ïðè÷èíîé ãåìîððàãèé ïðè áîëåçíè Werlhof’à ÿâëÿåòñÿ óìåíüøåíèå êîëè÷åñòâà òðîìáîöèòîâ â öèðêóëÿöèè.Îïðåäåëåíèå. ÈÒÏ — àóòîèììóííîå çàáîëåâàíèå, äëÿ êîòîðîãî õàðàêòåðíû: - èçîëèðîâàííàÿ òðîìáîëèòè÷åñêàÿ òðîìáîöèòîïåíèÿ (ìåíåå 150000/ìêë) ïðè îòñóòñòâèè èíûõ îòêëîíåíèé ïðè ïîäñ÷åòå ôîðìåííûõ ýëåìåíòîâ è â ìàçêå êðîâè;  - íîðìàëüíîå èëè ïîâûøåííîå ÷èñëî ìåãàêàðèîöèòîâ â êîñòíîì ìîçãå;  - îòñóòñòâèå ó ïàöèåíòîâ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé äðóãèõ çàáîëåâàíèé èëè ôàêòîðîâ, ñïîñîáíûõ âûçâàòü òðîìáîöèòîïåíèþ (íàïðèìåð, ÑÊÂ, ÂÈ×-èíôåêöèÿ, ëåéêîç, ìèåëîäèñïëàçèè, à-g-ãëîáóëèíåìèÿ, âðîæäåííûå è íàñëåäñòâåííûå òðîìáîöèòîïåíèè, ëå÷åíèå íåêîòîðûìè ïðåïàðàòàìè). Ïàòîãåíåç. Äëÿ ÈÒÏ õàðàêòåðíà ïîâûøåííàÿ äåñòðóêöèÿ òðîìáîöèòîâ âñëåäñòâèå îáðàçîâàíèÿ àíòèòåë ê èõ ìåìáðàííûì àíòèãåíàì, îáóñëîâëåííîãî àíîðìàëüíûì îòâåòîì íà àíòèãåíû. Íåêîòîðûå èññëåäîâàíèÿ äîêàçûâàþò ñâÿçü ñ HLA-ñèñòåìîé, äåôèöèòîì IgG-2, àíîðìàëüíûìè êîìïîíåíòàìè êîìïëåìåíòà, îñîáåííî Ñ4.Ãåíåòèêà. ÈÒÏ — çàáîëåâàíèå ïðèîáðåòåííîå, ïîýòîìó ãåíåòè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé ìàëî, íî ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàí ïðè ýòîì çàáîëåâàíèè èììóííûé îòâåò. Ïî äàííûì íåêîòîðûõ àâòîðîâ (Í. Ï. Øàáàëîâ è äð.) â ðàçâèòèè ÈÒÏ îïðåäåëåííóþ ðîëü èãðàåò íàñëåäñòâåííàÿ ïðåäðàñïîëîæåííîñòü — ïåðåäàâàåìàÿ ïî àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîìó òèïó êà÷åñòâåííàÿ íåïîëíîöåííîñòü òðîìáîöèòîâ.Êëèíèêà. Èñòîðèÿ áîëåçíè îáû÷íà: âíåçàïíîå ïîÿâëåíèå ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ïî ìèêðîöèðêóëÿòîðíîìó òèïó ó ðåáåíêà, êîòîðûé â äðóãèõ îòíîøåíèÿõ àáñîëþòíî çäîðîâ. Ãåìîððàãè÷åñêèé ñèíäðîì îáû÷íî ïðåäñòàâëåí êîæíûìè ãåìîððàãèÿìè (ïåòåõèè, ïóðïóðà, ýêõèìîçû), êðîâîèçëèÿíèÿìè â ñëèçèñòûå îáîëî÷êè, êðîâîòå÷åíèÿìè èç ñëèçèñòûõ (íîñîâûå, äåñíåâûå, èç ëóíêè óäàëåííîãî çóáà, ìàòî÷íûå, ðåæå — ìåëåíà, ãåìàòóðèÿ). Ïðîâîöèðóþùèå ôàêòîðû, êàê ïðàâèëî, ñëåäóþùèå: ÎÐÂÈ, äåòñêèå èíôåêöèè (âåòðÿíàÿ îñïà, êîðü, êðàñíóõà), âàêöèíàöèÿ, ïåðñèñòåíöèÿ âèðóñîâ CMV, EBV, ïàðâîâèðóñ Â19. Ïðè ôèçèêàëüíîì îáñëåäîâàíèè ðåáåíêà, êðîìå ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà, äðóãèå ñèíäðîìû ïîðàæåíèÿ (èíòîêñèêàöèÿ, ëèìôîàäåíîïàòèÿ, ãåïàòîñïëåíîìåãàëèÿ) íå âûÿâëÿþòñÿ.Îñëîæíåíèÿ. Â ñëó÷àå çíà÷èòåëüíîãî ñíèæåíèÿ ÷èñëà òðîìáîöèòîâ âîçðàñòàåò ðèñê ïðîôóçíûõ êðîâîòå÷åíèé ñ ðàçâèòèåì òÿæåëîé ïîñòãåìîððàãè÷åñêîé àíåìèè, ïðåäñòàâëÿþùåé óãðîçó äëÿ æèçíè áîëüíîãî. Îñíîâíàÿ ïðè÷èíà ñìåðòè, õîòÿ è äîñòàòî÷íî ðåäêàÿ (ìåíåå 1% ïðè ÈÒÏ), âíóòðè÷åðåïíûå êðîâîèçëèÿíèÿ. Ôàêòîðû ðèñêà ïîñëåäíåãî ñëåäóþùèå: êðàéíÿÿ ñòåïåíü âûðàæåííîñòè êîæíîãî ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ñ ëîêàëèçàöèåé ïåòåõèé íà óøàõ, ñëèçèñòîé ïîëîñòè ðòà, êðîâîèçëèÿíèÿ â ñêëåðó, êðîâîòå÷åíèÿ èç ñëèçèñòûõ ïðè êîëè÷åñòâå òðîìáîöèòîâ ìåíåå 20 000/ìêë; ðåçêîå áåñïîêîéñòâî è ïëà÷ ðåáåíêà.Êëàññèôèêàöèÿ. Ïî òå÷åíèþ âûäåëÿþò îñòðûå (ïðîäîëæàþùèåñÿ ìåíåå 6 ìåñÿöåâ) è õðîíè÷åñêèå ôîðìû ÈÒÏ. Ïîñëåäíèå ïîäðàçäåëÿþòñÿ íà âàðèàíòû: - ñ ðåäêèìè ðåöèäèâàìè;  - ñ ÷àñòûìè ðåöèäèâàìè;  - íåïðåðûâíî ðåöèäèâèðóþùåå òå÷åíèå. Ïî ïåðèîäó áîëåçíè âûäåëÿþò îáîñòðåíèå (êðèç), êëèíè÷åñêóþ ðåìèññèþ (îòñóòñòâèå êàêèõ-ëèáî ïðîÿâëåíèé ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ïðè ñîõðàíÿþùåéñÿ òðîìáîöèòîïåíèè) è êëèíèêî-ãåìàòîëîãè÷åñêóþ ðåìèññèþ.Òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ. Ó áîëüøèíñòâà äåòåé (80-90%) íàáëþäàåòñÿ îñòðàÿ ôîðìà ÈÒÏ ñî ñïîíòàííûì âûçäîðîâëåíèåì â ðåçóëüòàòå òåðàïèè èëè áåç íåå. Âûçäîðîâëåíèå íàñòóïàåò, êàê ïðàâèëî, â òå÷åíèå 6 ìåñÿöåâ, ïîñêîëüêó àíòèòðîìáîöèòàðíûå àíòèòåëà ìîãóò öèðêóëèðîâàòü â êðîâè äî 3-6 ìåñÿöåâ. Ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà ÷àùå âñòðå÷àåòñÿ îñòðàÿ ôîðìà ÈÒÏ, ó äåòåé ñòàðøå 10 ëåò, êàê ïðàâèëî, õðîíè÷åñêàÿ ÈÒÏ, à ó äåòåé äî 1 ãîäà — òîëüêî îñòðàÿ; õðîíè÷åñêàÿ ÈÒÏ â ãðóäíîì âîçðàñòå — ïðîÿâëåíèå äðóãîãî çàáîëåâàíèÿ. Ïîëíîå âûçäîðîâëåíèå áîëåå âåðîÿòíî ó äåòåé ñ ïðåäøåñòâóþùåé ÿðêîé êëèíèêîé âèðóñíîé èíôåêöèè è âíåçàïíûì ðàçâèòèåì íà ýòîì ôîíå òðîìáîöèòîïåíèè; ó áîëüøèíñòâà äåòåé ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ èñ÷åçàþò â òå÷åíèå 1-2 ìåñÿöåâ. Åñëè æå â îðãàíèçìå áîëüíîãî â òå÷åíèå êàêîãî-ëèáî âðåìåíè îòìå÷àëàñü ñêëîííîñòü ê ïîâûøåííîìó îáðàçîâàíèþ ýêõèìîçîâ, òî ðåìèññèÿ â òå÷åíèå 3 ìåñÿöåâ îòìå÷àåòñÿ íå áîëåå ÷åì ó 19% áîëüíûõ. Ëåòàëüíûé èñõîä, êàê áûëî ñêàçàíî âûøå, ïðè ÈÒÏ ó äåòåé êðàéíå ðåäîê è ñâÿçàí èñêëþ÷èòåëüíî ñ âíóòðè÷åðåïíûì êðîâîèçëèÿíèåì.Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ïðîâîäèòñÿ ñî ñëåäóþùèìè çàáîëåâàíèÿìè: ëåéêîç, àïëàñòè÷åñêàÿ àíåìèÿ, ãåìîëèòèêî-óðåìè÷åñêèé ñèíäðîì, ñèíäðîì Âèñêîòòà — Îëäðè÷à, àíåìèÿ Ôàíêîíè, TAR-ñèíäðîì, òðîìáîòè÷åñêàÿ òðîìáîöèòîïåíè÷åñêàÿ ïóðïóðà, ÑÊÂ, ñèíäðîì Êàçàáàõà — Ìåððèòà, àíîìàëèè Ìýÿ-Õåããëèíà, Áåðíàðà — Ñóëüå, ñèíäðîì Ôèøåðà, ìèåëîäèñïëàñòè÷åñêèé ñèíäðîì, ÂÈ×-èíôåêöèÿ, âèðóñíûå èíôåêöèè (CMV, EBV, ïàðâîâèðóñ Â19).Äèàãíîñòè÷åñêèå òåñòû. Íàó÷íî îáîñíîâàííûõ äàííûõ î òî÷íîñòè è äîñòîâåðíîñòè äèàãíîñòè÷åñêèõ òåñòîâ, ïðèìåíÿåìûõ ïðè ÈÒÏ, ìàëî. Êàê ïðàâèëî, äëÿ ïîñòàíîâêè îêîí÷àòåëüíîãî äèàãíîçà íåîáõîäèìî ïîäòâåðäèòü íàëè÷èå èçîëèðîâàííîé òðîìáîöèòîïåíèè è èñêëþ÷èòü äðóãèå âîçìîæíûå åå ïðè÷èíû, àíàëèçèðóÿ äàííûå àíàìíåçà, îáúåêòèâíîãî îáñëåäîâàíèÿ, ðåçóëüòàòû êëèíè÷åñêîãî àíàëèçà êðîâè è ìàçêà ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè. Äàííûõ î ïðîãíîñòè÷åñêîé çíà÷èìîñòè èëè ýôôåêòèâíîñòè äîïîëíèòåëüíûõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ (íàïðèìåð, âûÿâëåíèå àíòè-ÄÍÊ, àíòèêàðäèîëèïèíîâûõ è àíòèòðîìáîöèòàðíûõ àíòèòåë, ïðîáà Êóìáñà, óðîâíè èììóíîãëîáóëèíîâ, îïðåäåëåíèå ÷èñëà òðîìáîöèòîâ ó ðîäèòåëåé) â òèïè÷íûõ ñëó÷àÿõ ÈÒÏ íåò.Â ìèåëîãðàììå ïðè ÈÒÏ èçìåíåíèé íå îòìå÷àåòñÿ, âûÿâëÿåòñÿ íîðìàëüíîå èëè ïîâûøåííîå êîëè÷åñòâî ìåãàêàðèîöèòîâ, ÷òî äîêàçûâàåò òðîìáîëèòè÷åñêèé õàðàêòåð òðîìáîöèòîïåíèè. Â ñâÿçè ñ ýòèì èññëåäîâàíèå êîñòíîãî ìîçãà íåîáõîäèìî ïðîâîäèòü òîãäà, êîãäà åñòü ñèìïòîìû, óêàçûâàþùèå íà âîçìîæíîñòü äðóãîãî äèàãíîçà: ïîòåðÿ âåñà, áîëè â êîñòÿõ, ãåïàòîñïëåíîìåãàëèÿ, ëèìôîàäåíîïàòèÿ, õðîíè÷åñêîå òå÷åíèå áîëåçíè â ñî÷åòàíèè ñ àíåìèåé, ëåéêîïåíèåé èëè ëåéêîöèòîçîì. Àñïèðàöèÿ êîñòíîãî ìîçãà ÿâëÿåòñÿ îáÿçàòåëüíîé äëÿ òåõ áîëüíûõ, êîòîðûì ïîêàçàíà òåðàïèÿ ãëþêîêîðòèêîèäàìè (ÃÊ). Åñëè ðåáåíêó ñ îñòðûì ëåéêîçîì áûë ïîñòàâëåí îøèáî÷íûé äèàãíîç è òåðàïèÿ ÃÊ ïðîâîäèòñÿ êàê ìîíîòåðàïèÿ, òî ýòî ìîæåò íåáëàãîïðèÿòíî ñêàçàòüñÿ íà ïðîãíîçå. Âî âðåìÿ ïðîâåäåíèÿ ñòåðíàëüíîé ïóíêöèè íóæíî ïîñòàðàòüñÿ óñïîêîèòü ðåáåíêà, òàê êàê òåîðåòè÷åñêè ïîâûøåíèå èíòðàêðàíèàëüíîãî äàâëåíèÿ ìîæåò ñïðîâîöèðîâàòü âíóòðè÷åðåïíîå êðîâîèçëèÿíèå. Ýòî äîñòèãàåòñÿ ïóòåì íàçíà÷åíèÿ ñåäàòèâíûõ ïðåïàðàòîâ ïåðåä ïðîöåäóðîé, áûñòðîé òåõíèêîé àñïèðàöèè, îñîáåííî ó âîçáóäèìûõ äåòåé; â äðóãèõ ñëó÷àÿõ âîïðîñ ðåøàåòñÿ èíäèâèäóàëüíî.Ïîñêîëüêó âèðóñû âåòðÿíîé îñïû, êîðè, êðàñíóõè, CMV, EBV, ïàðâîâèðóñ Â19 ìîãóò âûçâàòü ÈÒÏ, äîëæíî ïðîâîäèòüñÿ òåñòèðîâàíèå íà ýòè èíôåêöèè, îñîáåííî â ñëó÷àå õðîíè÷åñêîé ÈÒÏ.Ëå÷åíèå îñòðîé ÈÒÏ. Âñå áîëüíûå ÈÒÏ ñ ëþáûìè ïðîÿâëåíèÿìè ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà äîëæíû áûòü ãîñïèòàëèçèðîâàíû. È â ïåðâóþ î÷åðåäü íóæíî ðåøèòü âîïðîñ: ëå÷èòü èëè íå ëå÷èòü áîëüíîãî? Ó âñåõ áîëüíûõ öåëüþ òåðàïèè è/èëè íàáëþäåíèÿ ÿâëÿåòñÿ ïðîôèëàêòèêà ñåðüåçíûõ (òÿæåëûõ) êðîâîòå÷åíèé (âíóòðè÷åðåïíîãî êðîâîèçëèÿíèÿ èëè êðîâîòå÷åíèÿ èç ñëèçèñòûõ ñ ðàçâèòèåì òÿæåëîé ïîñòãåìîððàãè÷åñêîé àíåìèè), óãðîæàþùèõ æèçíè áîëüíîãî, â òå÷åíèå ïåðèîäà òðîìáîöèòîïåíèè. Åñëè ëþáîå èç ýòèõ îñëîæíåíèé ïðèñóòñòâóåò, òî òåðàïèÿ ïîêàçàíà íåìåäëåííî, âíå çàâèñèìîñòè îò êîëè÷åñòâà òðîìáîöèòîâ. Ïðè îòñóòñòâèè òàêèõ îñëîæíåíèé âðà÷-ãåìàòîëîã äîëæåí ðåøàòü ýòîò âîïðîñ, ïîëàãàÿñü íà çäðàâûé ñìûñë. Òàê êàê ó äåòåé ÷àùå âñòðå÷àåòñÿ îñòðàÿ ÈÒÏ è âîçìîæíî ñïîíòàííîå âûçäîðîâëåíèå, ïðè îòñóòñòâèè êðîâîòå÷åíèé öåëåñîîáðàçíî ïðîñòî íàáëþäàòü çà áîëüíûì. Åñëè êîæíûé ãåìîððàãè÷åñêèé ñèíäðîì íå íàðàñòàåò, òî òåðàïèÿ ÃÊ íå ïîêàçàíà. Êàê ïðàâèëî, â òàêîé ñèòóàöèè ãåìîððàãèè íà êîæå èñ÷åçàþò â òå÷åíèå 7-10 äíåé, êîëè÷åñòâî òðîìáîöèòîâ íîðìàëèçóåòñÿ ïîçæå, èíäèâèäóàëüíî ó êàæäîãî áîëüíîãî. Äëèòåëüíîñòü òðîìáîöèòîïåíèè îïðåäåëÿåòñÿ âðåìåíåì öèðêóëÿöèè â êðîâè àíòèòðîìáîöèòàðíûõ àíòèòåë — îò 3-6 íåäåëü äî 3-6 ìåñÿöåâ. Òðîìáîöèòîïåíèÿ ïðè îòñóòñòâèè ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ëå÷åíèÿ íå òðåáóåò. Ïðè íàðàñòàíèè êîæíîãî ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà â ïðîöåññå íàáëþäåíèÿ çà áîëüíûì è/èëè ïðèñîåäèíåíèè êðîâîòå÷åíèÿ ïîêàçàíà èììóíîñóïðåññèâíàÿ òåðàïèÿ ÃÊ. ÃÊ (ïðåäíèçîëîí) êàê íà÷àëüíàÿ òåðàïèÿ íàçíà÷àåòñÿ â ñðåäíåé ñóòî÷íîé äîçå 60 ìã/ì2 (÷òî ñîîòâåòñòâóåò 2 ìã/êã â ñóòêè) íà 3 íåäåëè ïî 3 ðàçà â äåíü (600, 1000, 1400) ñ ó÷åòîì ñóòî÷íîãî áèîðèòìà — 2/3 ñóòî÷íîé äîçû ÃÊ äàþòñÿ â óòðåííèå ÷àñû. Òðåõíåäåëüíûé ñðîê òåðàïèè ÃÊ â ïîëíîé äîçå îïðåäåëÿåòñÿ ïåðèîäîì ïîëóðàñïàäà àíòèòðîìáîöèòàðíûõ àíòèòåë, êîòîðûé è ðàâåí 3 íåäåëÿì.Ïðè äîñòèæåíèè ïîëíîé êëèíèêî-ëàáîðàòîðíîé ðåìèññèè äîçà ïðåäíèçîëîíà óìåíüøàåòñÿ ïî 5-10 ìã â 3 äíÿ äî ïîëíîé îòìåíû. Ñíèæåíèå êîëè÷åñòâà òðîìáîöèòîâ íà ôîíå óìåíüøåíèÿ äîçû ÃÊ íå ÿâëÿåòñÿ ïîêàçàíèåì ê âîçâðàòó ïðåæíåé äîçû. Â ñëó÷àå äîñòèæåíèÿ òîëüêî êëèíè÷åñêîé ðåìèññèè ïðîäîëæåíèå òåðàïèè ÃÊ â ïðåæíåé äîçå äî íîðìàëèçàöèè êîëè÷åñòâà òðîìáîöèòîâ íåöåëåñîîáðàçíî, òàê êàê ïðîëîíãèðîâàííîå ëå÷åíèå ÃÊ ïîäàâëÿåò ïðîäóêöèþ òðîìáîöèòîâ è ñïîñîáñòâóåò ðàçâèòèþ îñëîæíåíèé. Íåîáõîäèìî íà÷àòü ñíèæåíèå äîçû ÃÊ, íî íà ïðåðûâèñòîì êóðñå — 5 ìã ÷åðåç äåíü äî ïîëíîé îòìåíû.Ïðè íàëè÷èè ó áîëüíîãî ñåðüåçíûõ êðîâîòå÷åíèé íà÷àëüíàÿ äîçà ÃÊ ìîæåò áûòü 3-5 ìã/êã â ñóòêè íà 3-5 äíåé äî êóïèðîâàíèÿ ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ñ ïåðåõîäîì çàòåì íà äîçó 2 ìã/êã â ñóòêè. Àëüòåðíàòèâíûì ïóòåì ìîæåò áûòü ïóëüñ-òåðàïèÿ: ìåòèëïðåäíèçîëîí 30ìã/êã â ñóòêè â òå÷åíèå òðåõ äíåé (âðåìÿ èíôóçèè — íå ìåíåå 20 ìèíóò) äî êóïèðîâàíèÿ ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà è ïîâûøåíèÿ òðîìáîöèòîâ äî áåçîïàñíîãî óðîâíÿ (áîëåå 20 000). Ïóëüñ-òåðàïèÿ è ÃÊ â äîçå 3-5 ìã/êã â ñóòêè ìîãóò áûòü èñïîëüçîâàíû ïðè ðåöèäèâå òðîìáîöèòîïåíèè è ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ïîñëå çàâåðøåíèÿ íà÷àëüíîãî êóðñà ÃÊ.Íà÷àëüíîé èëè àëüòåðíàòèâíîé òåðàïèåé ìîæåò áûòü ââåäåíèå âíóòðèâåííîãî èììóíîãëîáóëèíà (IgG â/â). Ýòî íàèáîëåå âàæíîå äîñòèæåíèå â ëå÷åíèè ÈÒÏ çà ïîñëåäíåå äåñÿòèëåòèå. Îñíîâíîé ìåõàíèçì äåéñòâèÿ IgG â/â — îáðàòèìàÿ áëîêàäà Fc-ðåöåïòîðîâ íà ìàêðîôàãàëüíûõ êëåòêàõ. Â ðåçóëüòàòå óìåíüøàåòñÿ îïñîíèçàöèÿ òðîìáîöèòîâ è òàêèì îáðàçîì ïðåäîòâðàùàåòñÿ èõ ðàçðóøåíèå â êðîâÿíîì ðóñëå. Èñïîëüçóåìûå ïðåïàðàòû: îêòàãàì, ïåíòàãëîáèí. Äîçà IgG â/â — 0,4 ã/êã â ñóòêè â òå÷åíèå 5 äíåé. IgG â/â ñïîñîáåí î÷åíü áûñòðî, ÷åðåç 24-48 ÷àñîâ, ïîâûøàòü êîëè÷åñòâî òðîìáîöèòîâ ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ÈÒÏ äî óðîâíÿ áîëåå 100000. Ðàíäîìèçèðîâàííûå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî êóðñû òåðàïèè IgG â/â è ÃÊ äàþò ïðèìåðíî îäèíàêîâûé ýôôåêò. Ïðåèìóùåñòâà IgG â/â — îòñóòñòâèå òîêñè÷íîñòè, âûñîêàÿ ýôôåêòèâíîñòü, íå ïåðåäàåòñÿ ÂÈ×; íåäîñòàòêè — äëèòåëüíàÿ èíôóçèÿ (íåñêîëüêî ÷àñîâ), âûñîêàÿ ñòîèìîñòü (êóðñ — îò 3000 äî 5000 äîëë.). Èíôóçèÿ IgG â/â íå ïðîâîäèòñÿ ïðè êîëè÷åñòâå òðîìáîöèòîâ áîëåå 30 000.Äëÿ ëå÷åíèÿ êðîâîòå÷åíèé, óãðîæàþùèõ æèçíè áîëüíîãî, â êà÷åñòâå íà÷àëüíîé òåðàïèè èñïîëüçóþòñÿ: - ÃÊ â âûñîêèõ äîçàõ èëè ïóëüñ-òåðàïèÿ;  - IgG â/â;  - ñî÷åòàíèå ÃÊ è IgG â/â;  - ýêñòðåííàÿ ñïëåíýêòîìèÿ (ïî âèòàëüíûì ïîêàçàíèÿì, ïðåæäå âñåãî ïðè âíóòðè÷åðåïíîì êðîâîèçëèÿíèè). Òðàíñôóçèè òðîìáîìàññû íå ïîêàçàíû èç-çà ñåíñèáèëèçàöèè è ðåçêîãî ïîâûøåíèÿ îáðàçîâàíèÿ àíòèòðîáîöèòàðíûõ àíòèòåë.Òàêæå â ïåðèîä òðîìáîöèòîïåíèè ñ ïðîÿâëåíèÿìè ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ðåçêî îãðàíè÷èâàåòñÿ äâèãàòåëüíûé ðåæèì. Ïðîâîäèòñÿ ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ òåðàïèÿ: - àíãèîïðîòåêòîðû — äèöèíîí per os â/â;  - èíãèáèòîðû ôèáðèíîëèçà — àìèíîêàïðîíîâàÿ êèñëîòà 0,2-0,5 ã/êã â ñóòêè per os, â/â;  - ìåñòíûå ñïîñîáû îñòàíîâêè êðîâîòå÷åíèé. Ðåêîìåíäàöèè ïî íà÷àëüíîìó ëå÷åíèþ áîëüíûõ ÈÒÏ ïðåäñòàâëåíû â òàáë. 1. Òàáëèöà 1. Íà÷àëüíîå ëå÷åíèå èäèîïàòè÷åñêîé òðîìáîöèòîïåíè÷åñêîé ïóðïóðû (ðåêîìåíäàöèè Àìåðèêàíñêîãî îáùåñòâà ãåìàòîëîãîâ, 1997 ã.)×èñëî òðîìáîöèòîâ è êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿÎöåíêà ìåòîäàÖåëåñîîáðàçíîÑòåïåíü öåëåñîîáðàçíîñòè òî÷íî íå îïðåäåëåíàÍåöåëåñîîáðàçíî×èñëî òðîìáîöèòîâ ìåíåå 10 òûñ./ìêë.Áåññèìïòîìíîå òå÷åíèåÃÊIg G â/â, ãîñïèòàëèçàöèÿÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿÑëàáî âûðàæåííàÿ ïóðïóðàÃÊIg G â/â, ãîñïèòàëèçàöèÿÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿÊðîâîòå÷åíèå èç ñëèçèñòûõÃÊ, ãîñïèòàëèçàöèÿIg G â/âÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿÒÿæåëîå êðîâîòå÷åíèåIgG â/â, ÃÊ, ãîñïèòàëèçàöèÿÑïëåíýêòîìèÿÍàáëþäåíèå×èñëî òðîìáîöèòîâ îò 10 äî 20 òûñ./ìêë. Áåññèìïòîìíîå òå÷åíèåÃÊÃîñïèòàëèçàöèÿ, IgG â/âÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿÑëàáî âûðàæåííàÿ ïóðïóðàÃÊÃîñïèòàëèçàöèÿ, IgG â/âÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿÊðîâîòå÷åíèå èç ñëèçèñòûõÃÊ, ãîñïèòàëèçàöèÿIgG â/âÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿÒÿæåëîå êðîâîòå÷åíèåIgG â/â, ÃÊ, ãîñïèòàëèçàöèÿÑïëåíýêòîìèÿÍàáëþäåíèå×èñëî òðîìáîöèòîâ îò 20 äî 30 òûñ./ìêë..Áåññèìïòîìíîå òå÷åíèå ÃÊ, IgG â/âÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿ, ãîñïèòàëèçàöèÿÑëàáî âûðàæåííàÿ ïóðïóðàÃÊIgG â/âÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿ, ãîñïèòàëèçàöèÿÊðîâîòå÷åíèå èç ñëèçèñòûõÃÊÃîñïèòàëèçàöèÿ, IgG â/âÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿÒÿæåëîå êðîâîòå÷åíèåIgG â/â,ÃÊ, ãîñïèòàëèçàöèÿÑïëåíýêòîìèÿÍàáëþäåíèå ×èñëî òðîìáîöèòîâ îò 30 äî 50 òûñ./ìêë. Áåññèìïòîìíîå òå÷åíèå ÃÊÍàáëþäåíèå, IgG â/â, ñïëåíýêòîìèÿ, ãîñïèòàëèçàöèÿÑëàáî âûðàæåííàÿ ïóðïóðà ÃÊÍàáëþäåíèå, IgG â/â, ñïëåíýêòîìèÿ, ãîñïèòàëèçàöèÿÊðîâîòå÷åíèå èç ñëèçèñòûõÃÊÃîñïèòàëèçàöèÿ, IgGâ/âÍàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿÒÿæåëîå êðîâîòå÷åíèåÃÊ, IgG â/â, ãîñïèòàëèçàöèÿ Íàáëþäåíèå, ñïëåíýêòîìèÿ×èñëî òðîìáîöèòîâ îò 50 äî 100 òûñ./ìêë.Áåññèìïòîìíîå òå÷åíèåÍàáëþäåíèå IgG â/â, ñïëåíýêòîìèÿ, ÃÊ, ãîñïèòàëèçàöèÿÑëàáî âûðàæåííàÿ ïóðïóðàÍàáëþäåíèå IgG â/â, ñïëåíýêòîìèÿ, ÃÊ, ãîñïèòàëèçàöèÿÊðîâîòå÷åíèå èç ñëèçèñòûõ Íàáëþäåíèå, ÃÊ, ãîñïèòàëèçàöèÿÑïëåíýêòîìèÿ, IgG â/âÏðåäñêàçàòü îñòðîå èëè õðîíè÷åñêîå òå÷åíèå ÈÒÏ íåâîçìîæíî. Íî ìîæíî âûäåëèòü ôàêòîðû, ñïîñîáñòâóþùèå õðîíèçàöèè ïðîöåññà: - íåàäåêâàòíàÿ òåðàïèÿ ÃÊ — íà÷àëüíàÿ äîçà ìåíåå 2 ìã/êã â ñóòêè, äëèòåëüíîñòü êóðñà ÃÊ â ïîëíîé äîçå ìåíåå 3 íåäåëü;  - ïåðåëèâàíèå òðîìáîìàññû;  - âèðóñíàÿ ïåðñèñòåíöèÿ;  - õðîíè÷åñêèå î÷àãè èíôåêöèè;  - ïóáåðòàòíûé ïåðèîä;  - ñîöèàëüíî-áûòîâûå ôàêòîðû, îïðåäåëÿþùèå ýìîöèîíàëüíûé ñòàòóñ áîëüíîãî. Äèñïàíñåðíîå íàáëþäåíèå ïðè îñòðîé ÈÒÏ ïðîâîäèòñÿ â òå÷åíèå 5 ëåò. Îòâîä îò ïðèâèâîê òàêæå â òå÷åíèå ïÿòè ëåò, ïðîòèâîïîêàçàíû ïðèâèâêè æèâèìè âèðóñíûìè âàêöèíàìè. Íå ðåêîìåíäóåòñÿ ñìåíà êëèìàòà â òå÷åíèå 3-5 ëåò. Íå ñëåäóåò èñïîëüçîâàòü àñïèðèí, íèòðîôóðàíû, ÓÂ×, ÓÔÎ. Ïðîòèâîïîêàçàíà èíñîëÿöèÿ. Ñëåäóåò ïðîâîäèòü ñàíàöèþ õðîíè÷åñêèõ î÷àãîâ èíôåêöèè, ïðîôèëàêòèêó ÎÐÂÈ.Ëå÷åíèå õðîíè÷åñêîé ÈÒÏ. Äëèòåëüíîñòü ÈÒÏ áîëåå 6 ìåñÿöåâ ñâèäåòåëüñòâóåò î õðîíè÷åñêîé ôîðìå çàáîëåâàíèÿ, õîòÿ íå èñêëþ÷åíà âåðîÿòíîñòü ñïîíòàííîãî âûçäîðîâëåíèÿ äàæå ÷åðåç íåñêîëüêî ëåò, òàêæå ðåàëüíà âîçìîæíîñòü íîâîãî óõóäøåíèÿ (êðèçà) èëè íåïðåðûâíî ðåöèäèâèðóþùåãî òå÷åíèÿ. Ïðè õðîíè÷åñêîé ÈÒÏ òåðàïèÿ òàêæå ïðîâîäèòñÿ ñ öåëüþ óìåíüøåíèÿ ðèñêà ñåðüåçíûõ êðîâîòå÷åíèé. ×èñëî òðîìáîöèòîâ ìîæåò íå êîððåëèðîâàòü ñ ðèñêîì êðîâîòå÷åíèé. Ó âñåõ áîëüíûõ äîëæíû áûòü èñêëþ÷åíû àñïèðèí è äðóãèå àíòèàãðåãàíòû è/èëè àíòèêîàãóëÿíòû. Íå ñëåäóåò äåëàòü âíóòðèìûøå÷íûå èíúåêöèè. Èñêëþ÷àþòñÿ âàêöèíàöèè è àëëåðãåíû (â òîì ÷èñëå ïèùåâûå), òàê êàê îíè ìîãóò óâåëè÷èòü ñòåïåíü òðîìáîöèòîïåíèè. Ðåáåíêó ñ âûðàæåííûì ãåìîððàãè÷åñêèì ñèíäðîìîì è/èëè êîëè÷åñòâîì òðîìáîöèòîâ ìåíåå 50000 ñëåäóåò ðåçêî îãðàíè÷èòü äâèãàòåëüíûé ðåæèì, èãðû íà óëèöå. Äàæå ïðè ìèíèìàëüíîé âûðàæåííîñòè ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà è êîëè÷åñòâå òðîìáîöèòîâ ìåíåå 100 000 çàíÿòèÿ ñïîðòîì íóæíî ïðåêðàòèòü, ÷òîáû ïðåäóïðåäèòü âîçìîæíîñòü òðàâìû. Ïëàâàíèå â ýòîì ñìûñëå áîëåå áåçîïàñíî. Ïðè ñîõðàíåíèè òðîìáîöèòîïåíèè, íî îòñóòñòâèè ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ëå÷åíèå íå òðåáóåòñÿ, åñëè äâèãàòåëüíûé ðåæèì îãðàíè÷åí. Åñëè ðåáåíîê âåäåò äîñòàòî÷íî àêòèâíûé îáðàç æèçíè, íåîáõîäèìà ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ òåðàïèÿ: ÷åðåäîâàíèå êóðñîâ ôèòîòåðàïèè (êðàïèâà, òûñÿ÷åëèñòíèê, øèïîâíèê, ïàñòóøüÿ ñóìêà, àðíèêà è äð.) ñ àíãèîïðîòåêòîðàìè (äèöèíîí — 1 äð. x 3 ð., ìàãíóì Ñ 0,25-0,5 x 1ð., òðàóìåëü 1ò. x 3 ð.). Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ òåðàïèÿ ïîñòîÿííî ïðîâîäèòñÿ ïðè íåïðåðûâíî ðåöèäèâèðóþùåì òå÷åíèè õðîíè÷åñêîé ÈÒÏ.Ïðè îáîñòðåíèè, òî åñòü ðåçêîì óñèëåíèè êîæíîãî ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà, êðîâîòå÷åíèÿõ èç ñëèçèñòûõ, ñ öåëüþ êóïèðîâàíèÿ ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà ïîêàçàíà òåðàïèÿ ÃÊ êîðîòêèì êóðñîì — ïðåäíèçîëîí 2-3 ìã/êã â ñóòêè â òå÷åíèå 5-7 äíåé ñ ïîëíîé îòìåíîé çà 1-3 äíÿ â ñî÷åòàíèè ñ àíãèîïðîòåêòîðàìè è èíãèáèòîðàìè ôèáðèíîëèçà.Ïðè íåïðåðûâíî ðåöèäèâèðóþùåì òå÷åíèè õðîíè÷åñêîé ÈÒÏ èëè ÷àñòûõ îáîñòðåíèÿõ ñ êðîâîòå÷åíèÿìè èç ñëèçèñòûõ íåîáõîäèìî ðåøèòü âîïðîñ î ïëàíîâîé ñïëåíýêòîìèè. Ïðè ýòîì êëèíèêî-ëàáîðàòîðíàÿ ðåìèññèÿ äîñòèãàåòñÿ ó 70-90% áîëüíûõ. Îñíîâíàÿ ìàññà àíòèòðîìáîöèòàðíûõ àíòèòåë ñèíòåçèðóåòñÿ â ñåëåçåíêå, ïîñëå óäàëåíèÿ êîòîðîé òèòð àíòèòåë çíà÷èòåëüíî óìåíüøàåòñÿ è íå îïðåäåëÿåòñÿ. Ñïëåíýêòîìèÿ — ýòî áîëüøàÿ îïåðàöèÿ, ðèñê ïîñòñïëåíýêòîìè÷åñêîãî ñåïñèñà ïðåâûøàåò ðèñê ñåðüåçíîãî êðîâîòå÷åíèÿ. Ïîýòîìó ñïëåíýêòîìèÿ äîëæíà ïðîâîäèòüñÿ íå ðàíåå ÷åì ÷åðåç 12 ìåñÿöåâ ïîñëå óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà. Ïðèíÿòûé âîçðàñò äëÿ ñïëåíýêòîìèè — ïÿòü ëåò è ñòàðøå, ÷òî ñâÿçàíî ñ ñîçðåâàíèåì èììóííîé ñèñòåìû ê ýòîìó âîçðàñòó. Ïîêàçàíèÿìè ê ïëàíîâîé ñïëåíýêòîìèè ÿâëÿþòñÿ: ÷àñòûå îáîñòðåíèÿ ñ êðîâîòå÷åíèÿìè èç ñëèçèñòûõ ïðè êîëè÷åñòâå òðîìáîöèòîâ ìåíåå 30 000. Ïðè íåêóïèðóþùåìñÿ êðîâîòå÷åíèè èëè óãðîçå êðîâîèçëèÿíèÿ â ÖÍÑ öåëåñîîáðàçíà ñïëåíýêòîìèÿ ïî âèòàëüíûì ïîêàçàíèÿì. Âî âðåìÿ îïåðàöèè äîëæíû áûòü óäàëåíû âñå äîáàâî÷íûå ñåëåçåíêè, â ïðîòèâíîì ñëó÷àå òðîìáîöèòîïåíèÿ áóäåò ñîõðàíÿòüñÿ. Åñëè ñèìïòîìû ÈÒÏ íå èñ÷åçàþò è ïîñëå ñïëåíýêòîìèè, òî ïðè àêòèâíîì êðîâîòå÷åíèè è êîëè÷åñòâå òðîìáîöèòîâ ìåíåå 30 000 ìîãóò èñïîëüçîâàòüñÿ ÃÊ êîðîòêèì êóðñîì, IgG â/â.Ïðè íåïðåðûâíî ðåöèäèâèðóþùåì òå÷åíèè õðîíè÷åñêîé ÈÒÏ äî è/èëè ïîñëå ñïëåíýêòîìèè â íàñòîÿùåå âðåìÿ îáñóæäàåòñÿ èñïîëüçîâàíèå ìîäóëÿòîðîâ èììóííîãî îòâåòà (îñîáåííî ó ÷àñòî áîëåþùèõ äåòåé) — ïðåïàðàòîâ èíòåðôåðîíà (èíòðîí À, ëåéêèíôåðîí, g-èíòåðôåðîí). Îäíàêî äîñòîâåðíûå äàííûå îá ýôôåêòèâíîñòè òàêîé òåðàïèè èëè äîêàçàòåëüñòâà, íà îñíîâå êîòîðûõ ìîæíî áûëî áû ðàçðàáîòàòü ðåêîìåíäàöèè, ñåãîäíÿ îòñóòñòâóþò. Îïèñàíû äëèòåëüíûå ðåìèññèè ïîñëå òåðàïèè àçàòèîïðèíîì, âèíêðèñòèíîì, äàíàçîëîì. Íåîáõîäèìî ïîä÷åðêíóòü — ëå÷åíèå ñëåäóåò ïðîâîäèòü èíäèâèäóàëüíî! Ïðè ñîõðàíåíèè ÈÒÏ ïîñëå ñïëåíýêòîìèè íåîáõîäèìî èñêëþ÷èòü àóòîèììóííûå çàáîëåâàíèÿ, èììóíîäåôèöèòíîå ñîñòîÿíèå, ñèíäðîì Ýâàíñà è äð.Ñõåìà ïðîãíîçà ÈÒÏ ó äåòåé ïðåäñòàâëåíà íà ðèñ. 1.Ëèòåðàòóðà1. Àðàéÿ Ë. Ñ. Âíóòðè÷åðåïíûå êðîâîèçëèÿíèÿ ïðè èììóííîé òðîìáîöèòîïåíè÷åñêîé ïóðïóðå ó äåòåé // Ãåìàòîë. è òðàíñôóçèîë. 1998. ¹3. Ñ. 40.2. Âàùåíêî Ò. Ô., Ïëàõóòà Ò. Ã., Öûìáàë È. Í. è äð. Çíà÷åíèå èììóíîêîððèãèðóþùåé òåðàïèè ïðåïàðàòàìè èíòåðôåðîíà â ëå÷åíèè èäèîïàòè÷åñêîé òðîìáîöèòîïåíè÷åñêîé ïóðïóðû ó äåòåé // Ãåìàòîë. è òðàíñôóçèîë. 1999. ¹1. Ñ. 9-14.3. Èìáàõ Ï. Äèàãíîç è ëå÷åíèå õðîíè÷åñêîé èììóííîé òðîìáîöèòîïåíè÷åñêîé ïóðïóðû ó äåòåé // Ãåìàòîë. è òðàíñôóçèîë. — 1998. ¹3. Ñ. 27-31.4. Äîíþø Å. Ê. Ñîâðåìåííîå ñîñòîÿíèå âîïðîñà îá èäèîïàòè÷åñêîé òðîìáîöèòîïåíè÷åñêîé ïóðïóðå ó äåòåé // Ïåäèàòðèÿ. 1999. ¹2. Ñ. 56-77.5. Ìàçóðèí À. Â. Òðîìáîöèòîïåíè÷åñêàÿ ïóðïóðà ó äåòåé. Ì., 1971.6. Øàáàëîâ Í. Ï. Ïàòîãåíåç, êëèíèêà, äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç è ëå÷åíèå èäèîïàòè÷åñêîé òðîìáîöèòîïåíè÷åñêîé ïóðïóðû ó äåòåé: Àâòîðåô. êàíä. ìåä. íàóê. 1977.7. Miller D. R. // Blood Diseases of Infancy and Childhood. 1995. P. 877-893.8. Nathan D. Y., Oski F. A. // Hematology of Infancy and Childhood. 1992. P. 1564-1593. Ñòàòüÿ îïóáëèêîâàíà â æóðíàëå Ëå÷àùèé Âðà÷Ñòàòüÿ ðàññêàçûâàåò î ó áîëüíûõ, òå÷åíèå ìåñÿöåâ, ðàçâèòèè ðîëü, êîëè÷åñòâå òðîìáîöèòîâ, êîëè÷åñòâî òðîìáîöèòîâ, áîëè êîñòÿõ, áîëåçíü ó, ïðîÿâëåíèé êëèíè÷åñêèõ.
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