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Клинический случай тромботической 
тромбоцитопенической пурпуры 
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Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура (болезнь Мошковица) – 
одна из тяжелых форм микроангиопатии, характеризующаяся 
интенсивной агрегацией тромбоцитов, тромбоцитопенией 
потребления, микроангиопатической гемолитической анемией, 
ишемическим поражением различных органов. У детей nромботическая 
тромбоцитопеническая пурпура встречается крайне редко 
и представляет сложности для клиницистов в аспекте верификации 
заболевания и определении лечебной тактики. Заболевание 
характеризуется агрессивным течением, в отсутствие адекватной 
терапии возможен летальный исход. В статье представлен 
клинический случай тромботической тромбоцитопенической пурпуры 
у девочки в возрасте 11 лет. 
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Введение
Тромботическая тромбоцитопе-
ническая пурпура (ТТП) – тяже-
лая тромботическая микроангио-
патия, при которой повреждаются 
мелкие сосуды в  совокупности 
с  гемолитической анемией, сис-
темной агрегацией тромбоцитов 
и  их внутрисосудистой коагуля-
цией и которая протекает с разви-
тием геморрагического синдрома, 
поражением почек (нередко ос-
ложненной острой почечной не-
достаточности), нервной системы 
и других органов. 

Первая статья (автор E. Mosch-
cowitz) с  подробным описанием 
случая была опубликована в жур-
нале Archives of Internal Medicine 
в  1925  г.  В  1947  г.  болезнь полу-
чила название тромботической 
тромбоцитопенической пурпуры 
[1–3]. В  последующие десятиле-
тия отечественные и зарубежные 
ученые изучали механизмы раз-
вития ТТП. В качестве основной 
причины болезни Мошковица 
они предложили рассматривать 
макромолекулы фактора фон 
Виллебранда, вызывающие не-

контролируемую агглютинацию 
тромбоцитов и  тромбозы [2, 4]. 
Позже у больных с ТТП был вы-
явлен дефицит металлопротеазы, 
что способствовало уменьшению 
размеров мультимеров фактора 
фон Виллебранда [4]. Впослед-
ствии металлопротеаза была 
очищена и  идентифицирована 
как ADAMTS-13. Величина этого 
показателя < 5% специфична для 
ТТП [5, 6]. Кроме того, у взрослых 
пациентов с ТТП были обнаруже-
ны антитела класса иммуногло-
булинов (Ig) G, ингибирующие 
активность данного фермента [7]. 
Для клинического течения ТТП 
характерно острое начало: забо-
левание развивается, как прави-
ло, внезапно, на  фоне полного 
здоровья, имеет крайне агрессив-
ное течение, требующее экстрен-
ной адекватной терапии, в отсут-
ствие которой летальность может 
достигать 100%. Нередко возни-
кает  гриппоподобный продро-
мальный период, затем болезнь 
манифестирует [8, 9].
Трудности в  диагностике ТТП 
обусловлены наличием неспе-
цифических клинических симп-
томов. В  то же время исследо-
ватели выделяют классическую 
пентаду : тромбоцитопению, 
микроангиопатическую  гемоли-
тическую анемию, неврологи-
ческие нарушения, поражение 
почек,  лихорадку [8–10]. Однако 
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все пять симптомов присутству-
ют не всегда [8]. При лаборатор-
ном исследовании в гемограмме 
выявляются снижение уровня 
тромбоцитов, эритроцитов, их 
фрагментированные формы (ши-
зоциты), количество лейкоцитов 
нормальное или незначительно 
увеличенное. Миелограмма пока-
зывает раздражение эритроидно-
го и мегакариоцитарного ростков 
[11]. Показатели коагулограммы 
(протромбиновое время и акти-
вированное парциальное тром-
бопластиновое время) обычно 
нормальные или незначительно 
повышены. На  поздних стади-
ях может присоединяться ДВС-
синдром [11, 12]. При биохи-
мическом исследовании крови 
отмечаются увеличение уровня 
общего билирубина за счет не-
прямой фракции, повышенная 
активность лактатдегидрогеназы 
(ЛДГ). 
Диагностика основана на  нали-
чии вышеперечисленных клини-
ко-лабораторных показателей. 
В  отсутствие клинически уста-
новленных причин заболевания 
рекомендуется использовать пер-
вично-диагностические критерии. 
Речь идет о  тромбоцитопении, 
микроангиопатической гемолити-
ческой анемии – диагностической 
диаде [13–15]. Особое диагности-
ческое значение имеет повышен-
ная активность ЛДГ в сыворотке 
крови [12]. 
Лечение ТТП кардинально от-
личается от  лечения других 
тромбоваскулитов. Снижение 
образования микротромбов до-
стигается на  фоне применения 
плазмафереза с большим объемом 
свежезамороженной плазмы, дез-
агрегантов,  глюкокортикостеро-
идов, по клиническим показани-
ям  – трансфузии эритроцитов. 
Инфузии тромбоцитарной массы 
не показаны [10, 14]. Ослабление 
микроангиопатического процесса 
свидетельствует об успешной те-
рапии ТТП и выражается в сниже-
нии неврологической симптома-
тики, улучшении функции почек, 
повышении уровня гемоглобина, 
уменьшении количества ретику-
лоцитов, шизоцитов, концентра-
ции ЛДГ [8]. 

Клинический случай
Пациентка Р.  11 лет поступила 
в  отделение  гематологии/онко-
логии Республиканской детской 
клинической больницы 25 мая 
2015  г.  с  жалобами на  общую 
слабость, утомляемость, блед-
ность, желтушность кожи,  ге-
моррагические высыпания, 
раздражительность.
Из  анамнеза: родилась от  вто-
рой беременности, протекавшей 
без патологии, вторых срочных 
родов. Масса тела при рожде-
нии – 3400 г. Развивалась в соот-
ветствии с  возрастом. Привита 
по календарю. 
Заболевание началось пример-
но за три недели до госпитали-
зации со  слабости, бледности 
и  желтушности кожи,  геморра-
гических высыпаний на  нижних 
конечностях. При амбулаторном 
обследовании  гемограмма пока-
зала изменения в виде снижения 
уровня  гемоглобина и  количес-
тва тромбоцитов. Пациентка 
была госпитализирована.
При осмотре в  стационаре со-
стояние тяжелое, обусловленное 
анемическим, геморрагическим, 
интоксикационным синдрома-
ми. Масса тела  – 27 кг, рост  – 
133 см, уровень физического раз-
вития ниже среднего. Кожные 
покровы желтушные на бледном 
фоне, склеры бледные,  гемор-
рагические высыпания в  виде 
петехий, экхимозов на  нижних 
конечностях и  туловище. Скле-
ры субиктеричны. Единичные 
периферические лимфоузлы 
(шейные, подмышечные, пахо-
вые) до 0,5–1,0 см, эластической 
консистенции. Перкуторно над 
легкими коробочный оттенок 
легочного звука, в  нижних от-
делах притупление. Аускуль-
тативно  – дыхание жесткое, 
в  нижних отделах ослабленное. 
Частота дыхательных движе-
ний  – 24–26  в  минуту. Область 
сердца визуально не  изменена. 
Границы относительной сердеч-
ной тупости в пределах возраст-
ной нормы. Частота сердечных 
сокращений – 112–120 в минуту. 
Артериальное давление (АД)  – 
110/65–140/80 мм рт. ст. Живот 
мягкий, безболезненный. Пе-

чень +1,0 см, край гладкий, уме-
ренно-эластической консистен-
ции. Селезенка у края реберной 
дуги. Стул оформлен. Моча свет-
ло-желтая (несколько раз отме-
чался темно-коричневый цвет). 
Нервно-психическое развитие 
соответствует возрасту.
Лабораторные данные представле-
ны в табл. 1. Группа крови В (III), 
Rh-положительная. 
Анализ крови от  2 июня 2015  г.: 
активность металлопероксидазы 
ADAMTS-13 плазмы крови  – 8% 
уровня активности в контрольной 
плазме.
Анализ крови на уровень антител 
к фактору Н от 4 июня: 23%.
Ингибиторные антитела против 
ADAMTS-13 (3 июня) – результат 
положительный.
Анализ крови на маркеры систем-
ной красной волчанки от 4 июня: 

 ✓ волчаночный антикоагулянт  – 
слабо присутствует; 

 ✓ антитела IgG к  двуспиральной 
ДНК – 11,6 МЕ/мл (норма 0–25);

 ✓ антитела к фосфолипидам IgG – 
5,85 МЕ/мл (0–10);

 ✓ антитела к фосфолипидам IgM – 
3,12 МЕ/мл (0–10)

 ✓ антинуклеарные антитела (SS-
A/Ro, SS-B/La, RNP70, Sm, RNP/
Sm) – результат отрицательный;

 ✓ антитела к бета-2-гликопротеи-
ду 1 IgG – 2,77 МЕ/мл (0–5);

 ✓ антитела к бета-2-гликопротеи-
ду 1 IgМ – 1,26 МЕ/мл (0–5);

 ✓ антитела к кардиолипину IgG – 
1,9 МЕ/мл (0–10);

 ✓ антитела к кардиолипину IgМ – 
1 МЕ/мл (0–7).

Результаты биохимического ана-
лиза крови приведены в табл. 2. 
Коагулограмма:
 ■ 26 мая: фибриноген  – 2,73  г/л, 

протромбиновое время (ПВ)  – 
26,8 с, протромбиновый индекс 
(ПТИ) – 54,7%, международное 
нормализованное отношение 
(МНО) – 1,55;

 ■ 2 июня: ПТИ – 78,6%, фибрино-
ген – 4,44 г/л, МНО – 1,31;

 ■ 3 июня: ПТИ – 85,2%, фибрино-
ген – 4,4 г/л, МНО – 1,24.

Проба Кумбса (прямая и  непря-
мая) от 26 мая отрицательная.
Исследование костного мозга 
проведено 29 мая. В миелограм-
ме пунктат костного мозга богат 
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клеточными элементами. Бласт-
ных клеток – 0,8%. Гиперплазия 
эритроидного ростка. Мегакари-
оцитарный росток сужен. При 
обзорном осмотре препаратов – 
единичные мегакариоциты без 
отшнуровки. В  составе  грану-
лоцитарного ростка изменений 
нет. 
Результаты общего анализа мочи 
приведены в табл. 3.

Анализ мочи на  желчные пиг-
менты от  29 мая  – результат 
отрицательный.
Электрокардиограмма:
 ■ 26 мая: ритм синусовый, тахи-

кардия  – 120 в  минуту. Нор-
мальное положение электри-
ческой оси. Неполная блокада 
правой ветви пучка Гиса; 

 ■ 1 июня: ритм синусовый, тахи-
кардия, 125–130 в  минуту. Вер-

тикальное положение электри-
ческой оси сердца. Нарушение 
процессов реполяризации же-
лудочков;

 ■ 4 июня: ритм синусовый, 110 в ми-
нуту. Нормальное положение 
электрической оси сердца. Непол-
ная блокада правой ветви пучка 
Гиса;

 ■ 8 июня: синусовый ритм, 77 в ми-
нуту, нормальное положение 

Таблица 1. Показатели гемограммы

Дата Эритроциты, × 1012/л Гемоглобин, 
г/л

Ретикулоциты, % Тромбоциты, ×109/л Лейкоциты, × 109/л

14.05 (амб.) 2,62 82 – 10 3,82
26.05 2,35 85 120 30 6,2
28.05 1,9 65 119 18 3,5
30.05 2,44 83 117 28 6,3
01.06 1,89 67 – 17 11,9
03.06 1,46 53 – 86 7,1
Умеренная токсигенная зернистость. Анизоцитоз эритроцитов, единичные шизоциты
05.06 2,13 76 – 114 9,7
07.06 2,78 99 – 70 12,8
10.06 2,94 102 – 21 6,4
14.06 2,77 95 139 34 10,2
Анизоцитоз умеренный. Полихроматофилия. Единичные шизоциты

Таблица 2. Биохимический анализ крови

Дата АЛТ, ЕД/л, 0–40 АСТ, ЕД/л, 0–37 Общий белок, г/л Альбумин, г/л Общий билирубин, мкм/л
14.05 (амб.) 14 53 – – 50,7
25.05 18,2 45,5 62,5 40,1 36,8
28.05 83,9 83,9 – – 53,3
30.05 28,4 96,0 57,3 50,6 49,9
02.06 43,8 78,8 67,5 – 65,7
06.06 59,8 63,9 84,6 – 30,5
09.06 83,3 – – – 25,3
11.06 – 51,0 90,0 36,0 47,0
13.06 23,6 30,6 60,0 57,0 25,3
15.06 39,0 71,0 – – 16,7

Примечание. АЛТ – аланинаминотрансфераза. АСТ – аспартатаминотрансфераза.

Таблица 3. Общий анализ мочи

Дата Цвет Прозрачность Удельный вес Белок, г/л Лейкоциты в поле зрения
26.05 Светло-желтый Полная 1018 – 0–2–1
29.05 Светло-желтый Полная – 0,34 2–2–3
30.05 Темно-желтый Мутная 1014 1,740 6–8–7
01.06 Светло-желтый Снижена 1015 0,39 8–10–7
02.06 Светло-желтый Полная 1011 1,55 2–0–1
05.06 Темно-желтый Полная 1020 2,840 3–3–4
10.06 Светло-желтый Полная 1020 5,4 4–4–5
13.06 Светло-желтый Полная 1010 4,6 4–5–6
15.06 Желтый Полная 1017 3,68 1–0–1
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электрической оси сердца. Вари-
ант нормы.

Эхокардиография:
 ■ 27 мая: размеры стенок и  по-

лостей сердца в  пределах 
возрастной нормы. Пролапс 
митрального клапана – 4,2 мм 
(1-я степень). Межжелудоч-
ковая перегородка и  меж-
предсердная перегородка не-
прерывные. Сократительная 

функция миокарда удовлетво-
рительная;

 ■ 2 июня: клапанной патологии 
нет. Сократительная функция 
миокарда не  нарушена. Сво-
бодной жидкости в  перикарде 
нет. Признаков внутрисердеч-
ного шунтирования не  выяв-
лено. 

Рентгенограмма органов грудной 
клетки:

 ■ 26 мая: легочные поля прозрач-
ны. Легочный рисунок умерен-
но усилен в прикорневых зонах. 
Тени корней структурны. Сину-
сы свободны. Тень средостения 
без особенностей;

 ■ 2 июня: обогащение легочного 
рисунка в прикорневых и ниж-
несредних зонах. Структура 
корней нечеткая. Высокое по-
ложение диафрагмы. Синусы 
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Палочкоядерные 
нейтрофилы, %

Эозинофилы, % Сегментоядерные 
нейтрофилы,  %

Лимфоциты, % Моноциты, % Нормобласты СОЭ, 
мм/ч

– 1 32 56 11 – 2
7 0 73 15 5 – 8
2 0 22 71 5 – 22
3 1 23 70 3 – 20
9 2 61 22 6 3:100 25
9 0 65 25 1 – 30

3 0 58 35 4 6:100 10
6 2 62 24 6 – 71
4 0 36 55 5 – 70
5 0 61 27 7 – 67

Прямой билирубин, мкм/л К+, мм/л Креатинин, мкм/л Мочевина, мм/л Глюкоза, мм/л ЛДГ, ЕД/л, 225–450
6,9 – – – – –
24,3 3,66 60,8 3,2 – 561,3
4,0 – 68,3 3,0 – 848,1
6,5 2,9 60,1 5,0 – –
42,6 2,9 65,3 7,0 4,6 244,3
1,9 – 59,0 7,6 – –
2,6 3,0 45,7 5,6 – –
3,0 4,4 43,8 6,4 – –
4,3 4,2 49,3 7,7 4,0 –
1,3 5,5 51,1 4,23 – –

Эритроциты в поле зрения Цилиндры в поле зрения Соли Слизь Бактерии
– – Ураты – –
Свежие 3–3–3 – Ураты + –
14–12–15 Гиалиновые 1–1–1 Оксалаты, фосфаты +++ Большое количество
2–2–3 1–0–1 Фосфаты ++ –

12–11–10 – Оксалаты – –

5–7–7 – Оксалаты, фосфаты – –

Выщелоченные, большое количество – – + –

15–16–14 сохраненные – Ураты – –
3–4–3 – Фосфаты – –
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свободны. Талия сердца сгла-
жена.

Ультразвуковое исследование 
(УЗИ) органов брюшной полости:
 ■ 26 мая: печень  – на  1 см ниже 

реберной дуги, эхоструктура 
паренхимы однородная, сред-
ней эхогенности, сосудистый 
рисунок сохранен. Желчный 
пузырь нормальных размеров, 
деформирован, стенки уплот-
нены, содержимое однородное. 
Поджелудочная железа, селе-
зенка, почки – в норме;

 ■ 2 июня: печень +1 см ниже ре-
берной дуги. Структура, эхо-
генность  – в  норме. Желчный 
пузырь, поджелудочная железа – 
в норме. Селезенка – 107 × 42 мм 
(норма – до 103 × 45 мм). В ма-
лом тазу незначительное коли-
чество жидкости. В плевральной 
полости справа  – значительное 
количество жидкости. Заключе-
ние: плеврит справа. Спленоме-
галия;

 ■ 5 июня: в  брюшной полости 
умеренное количество свобод-
ной жидкости. Справа в плев-
ральной полости свободная 
жидкость в  виде анэхогенной 
полоски толщиной 20 мм. 
В  малом тазу значительное 
количество свободной жид-
кости;

 ■ 8 июня: печень на  2 см ниже 
реберной дуги, контур ровный 
четкий, эхоструктура парен-
химы однородная, эхогенность 
повышена, сосудистый рису-
нок сохранен. Желчный пузырь 
нормальных размеров, дефор-
мирован, стенки уплотнены, 
в просвете определяется гипер-
эхогенное образование, дающее 
акустическую тень, диаметром 
до 30 мм (конкремент). В  хо-
ледохе  –  гиперэхогенное обра-
зование с  акустической тенью, 
диаметр до 20 мм (конкремент). 
Поджелудочная железа  – кон-
тур ровный четкий, нормаль-
ных размеров, эхоструктура 
паренхимы однородная, эхоген-
ность повышена. Селезенка  –  
в норме. Почки – контуры ров-
ные, четкие, левая – 104 × 42 мм, 
правая – 106 × 41 мм. Эхострук-
тура паренхимы однородная, 
чашечно-лоханочный комплекс 

не  расширен. В  брюшной по-
лости, малом тазу, плевральных 
полостях свободной жидкости 
нет. 

Консультации врачей-специа листов:
 ■ отриноларинголог (26 мая) – па-

тология не выявлена;
 ■ окулист (29 мая): жалобы на пе-

риодические боли в  глазах,  го-
ловные боли. Глаза спокойные, 
оптические среды прозрачны. 
Объем движений глазных яблок 
не ограничен. Глазное дно: диск 
зрительного нерва бледно-ро-
зовый,  границы четкие, сосуды 
без особенностей;

 ■ невролог (29 мая): церебрасте-
нический синдром интоксика-
ционного генеза.

На  третий день  госпитализа-
ции (27 мая) у больной наблю-
дались фебрильная лихорадка 
(до 38,5 0С), сопровождавшаяся 
ознобом, разжиженный стул, 
однократная рвота, периоди-
ческая боль в глазах, моча тем-
но-коричневого цвета, повыше-
ние АД до 135–140/75 мм рт. ст. 
31 мая отмечалось увеличение 
размеров печени (с  1 см ниже 
реберной дуги до 3–4 см). УЗИ 
показало большое количество 
жидкости в  брюшной полости, 
плевральной полости и  малом 
тазу. Боль в  правой половине 
живота. Хирург, под наблюде-
нием которого находилась па-
циентка, заподозрил перитонит. 
Выполнена диагностическая ла-
пароскопия. Заключение: асцит. 
Показаний к экстренной опера-
ции нет. 
Установлен клинический диагноз: 
тромботическая тромбоцитопени-
ческая пурпура. Желчнокаменная 
болезнь.
Проведено лечение: свежезамо-
роженная плазма 60,0 мл/кг/сут 
в течение семи дней с последую-
щим снижением до 25,0 мл/кг/сут, 
Метипред 500 мг внутривенно 
капельно через день №  3, цефт-
риаксон 1 г два раза в день внут-
ривенно, эритроцитарная масса 
250,0 №  3, Квамател 10 мг два 
раза в сутки, Энап 2,5 мг два раза 
в сутки, Лазикс 20 мг при задерж-
ке диуреза. Проведен сеанс плаз-
мафереза, инфузия Ацеллбии (ри-
туксимаб) 375 мг.

Состояние девочки в  динамике 
улучшилось: лихорадка,  голов-
ная боль, боль в  глазах купи-
рованы. Легочно-сердечная де-
ятельность удовлетворительная. 
Гемодинамика стабильна. Живот 
мягкий, безболезненный. Печень 
+1,0 см. Моча соломенно-желто-
го цвета.
В  анализе крови отмечалось на-
растание уровня тромбо цитов, 
гемоглобина.
По данным УЗИ в динамике, жид-
кости в  плевральных полостях 
и брюшной полости не выявлено.
Диагноз подтвержден в  На-
циональном медицинском ис-
следовательском центре дет-
ской  гематологии, онкологии 
и  иммунологии им. Дмитрия 
Рогачева,  где и  продолжилось 
лечение. Выписана в  удовлет-
ворительном состоянии. В  ходе 
наблюдения в течение последую-
щих 42 месяцев рецидива болез-
ни не зафиксировано. 

Обсуждение
В  ряде зарубежных работ под-
робно описана ТТП, преимущес-
твенно у взрослых. В то же время 
в  отечественных периодических 
изданиях описаны  единичные 
случаи заболевания в детском воз-
расте. Выявление больных с этой 
патологией представляет серьез-
ную проблему для практикующего 
врача-педиатра. 
Клиническое течение болезни 
Мошковица в  рассмотренном 
случае отличалось длительным 
продромальным периодом (гос-
питализация спустя три недели 
от  начала заболевания). На  тре-
тий день пребывания в  стацио-
наре наблюдалась манифестация 
классической картины ТТП с пен-
тадой: тромбоцитопения,  гемо-
литическая анемия, поражение 
почек, центральной нервной сис-
темы, лихорадка. Окончательный 
диагноз установлен благодаря 
комплексному обследованию, ко-
торое позволило провести вери-
фикацию и назначить адекватное 
лечение.
Проводимая терапия (инфузия 
свежезамороженной плазмы, 
эритроцитарной массы, приме-
нение Метипреда, впоследствии 
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Clinical Case of a Trombotic Thrombocytopenic Puppura at the Child of 11 Years  

A.B. Revazova, PhD1, T.T. Borayeva, MD, PhD, Prof.1, M.V. Burnatseva2

1 North-Ossetian State Medical Academy
2 Republican Children’s Clinical Hospital, Russia, RNO – Alania
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Trombotic thrombocytopenic puppura (Moshkovits's disease) – one of severe forms of a mikroangiopatiya 
which is characterized by intensive aggregation of thrombocytes, consumption thrombocytopenia, mikroangiopathic 
hemolitic anemia, ischemic defeat of various bodies. Meets at children of the TPP extremely seldom and therefore 
represents di�  culties for clinical physicians in veri� cation of a disease and de� nition of the medical program. 
� e disease has an aggressive current, in the absence of adequate therapy, can end with death. Analysis of a clinical 
case of a trombotic thrombocytopenic puppura at the girl of eleven years is given in work.

Key words: trombotic thrombocytopenic puppura, Moshkovits’ s disease, mikroangiopathic hemolitic anemia, 
thrombocytopenia, plasmapheresis

преднизолона, цефтриаксона, 
плазмаферез, инфузия Ацелл-
бии и  др.) дала положительный 
эффект: нормализовалась тем-
пература тела, купировались  ге-
моррагический и гемолитический 
синдромы. 
Представленное клиническое на-
блюдение отражает особенности 
клинических и лабораторных из-
менений при указанной патоло-
гии. Зная их, специалисты смогут 
своевременно диагностировать 

ТТП и  применить адекватную 
терапию. 

Заключение
На  современном этапе тром-
б о т и че с к а я т р омб оц и т опе-
ническа я п у рп у ра (болезнь 
Мошковица) остается редким 
заболеванием у детей. Недоста-
точная информированность спе-
циалистов отражается на сроках 
диагностики и своевременности 
проведения адекватной тера-

пии. Доступность актуальной 
информации в  отечественных 
изданиях по  данной нозологии 
для работников практического 
здравоохранения будет способс-
твовать большей осведомлен-
ности и  повышению качества 
оказания медицинской помощи 
детям с ТТП.  
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