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РЕФЕРАТ
ЦЕЛЬ. Оценить эффективность лечения детей с первич-
ной иммунной тромбоцитопенией (ИТП).

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ. В анализ включено 13 паци-
ентов с ИТП (6 девочек и 7 мальчиков), средний возраст 
9,5 года (диапазон 4–17 лет), поступивших в ДОКБ Твер-
ской области в  2023  г. Инфекция предшествовала 
первичной ИТП у  9 (69  %) детей, а  вакцинация против 
кори — у 1 (8 %). Средний срок от начала инфекции соста-
вил 11 дней (диапазон 5–15 дней). Степень выраженности 
геморрагического синдрома по шкале кровоточивости 
для детей: I степень — у 4 (31 %) больных, II — у 3 (23 %), 
III — у 6 (46 %). Гематурия наблюдалась у 3 (23 %) паци-
ентов, меноррагия  — у  1 (8  %). Средний уровень тром-
боцитов ко времени поступления больных в стационар 
составил 9 × 109/л (диапазон 1–86 × 109/л).

РЕЗУЛЬТАТЫ. Заболеваемость впервые диагностирован-
ной первичной ИТП составила 5,7 случая на 100 000 дет-
ского населения Тверской области. В  качестве дебюта 
терапии дексаметазон в дозе 20 мг/м2 в/в в 1–3-й день ис-
пользовался у 7 (54 %) детей, ВВИГ 1000 мг/кг в 1-й день — 
у 2 (15 %), преднизолон 2 мг/кг внутрь в течение 21 дня — у 1 
(8 %). Под динамическим наблюдением находилось 3 (23 %) 
больных. У 2 (17 %) пациентов потребовались прекращение 
терапии кортикостероидами и  переход на  ВВИГ в  связи 
с  нарастанием геморрагического синдрома и/или разви-
тием осложнений кортикостероидной терапии. Частичный 
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ABSTRACT
AIM. To assess the treatment efficacy in children with prima-
ry immune thrombocytopenia (ITP).

MATERIALS & METHODS. The analysis included 13 ITP pa-
tients (6 girls and 7 boys) with the mean age of 9.5 years 
(range 4–17 years) admitted to the Pediatric Hospital of the 
Tver region in 2023. Primary ITP was preceded by infection 
in 9 (69 %) children and by measles vaccination in 1 (8 %) 
child. The mean time after infection onset was 11 days (range 
5–15 days). As assessed by the pediatric bleeding score, 
hemorrhage severity was of grade 1 in 4 (31 %), grade 2 in 
3 (23 %), and grade 3 in 6 (46 %) patients. Hematuria was 
identified in 3 (23 %) patients, and menorrhagia was detect-
ed in 1 (8 %) patient. The mean platelet count by the time of 
admission to the hospital was 9 × 109/L (range 1–86 × 109/L).

RESULTS. The incidence of newly diagnosed primary ITP 
appeared to be 5.7 cases per 100,000 children in the Tver 
region. Treatment started with 20 mg/m2 IV dexamethasone 
on Day 1–3 in 7 (54 %) children, 1000 mg/kg IVIG on Day 1 in 
2 (15 %) children, and 2 mg/kg prednisolone per os during 21 
days in 1 (8 %) child. Dynamic follow-up was conducted on 3 
(23 %) patients. In 2 (17 %) patients, steroid therapy had to be 
discontinued and IVIG was started due to increased hemor-
rhage and/or developing corticosteroid complications. Par-
tial and complete responses were achieved in 8 (62 %) and 
4 (31 %) patients, respectively. In 1 (8 %) case, the response 
was not assessed. The overall response rate to the first-line 
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и полный ответы достигнуты у 8 (62 %) и 4 (31 %) больных 
соответственно. В  1 (8  %) наблюдении ответ не  оценен. 
Суммарная эффективность терапии первой линии соста-
вила 92 %. Среднее число тромбоцитов при выписке было 
107  ×  109/л (диапазон 20–307  ×  109/л), дней госпитализа-
ции — 10,2 (диапазон 2–23). Снижение уровня тромбоци-
тов до I–II степени наблюдалось у 3 (23 %) детей в первые 
6 нед. со спонтанным полным выздоровлением в течение 
последующих 1–2 нед.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ. При  первичной ИТП у  детей лечение 
в строгом соответствии с Национальными клинически-
ми рекомендациями показало высокую эффективность 
с точки зрения достижения первичного ответа и преду-
преждения рецидивов болезни. Относительно высокая 
суммарная частота использования ВВИГ обусловлена 
медленным ответом на  кортикостероиды, нарастанием 
геморрагического синдрома, наличием факторов ри-
ска, а также беспокойством родителей.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: первичная иммунная тром-
боцитопения, клинические рекомендации, лече-
ние, дети.
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therapy was 92 %. The mean platelet count at hospital dis-
charge was 107 × 109/L (range 20–307 × 109/L), and the mean 
number of hospital days was 10.2 (range 2–23). The platelet 
count decrease to grade 1/2 was observed in 3 (23 %) chil-
dren during the first 6 weeks followed by spontaneous com-
plete recovery during the subsequent 1–2 weeks.

CONCLUSION. The treatment of pediatric primary ITP in full 
compliance with the National Clinical Guidelines showed 
very high efficacy in terms of achieving primary response 
and preventing relapses. The relatively high overall IVIG 
use rate was accounted for by a slow response to cortico-
steroids, increased hemorrhage, risk factors, and parental 
concern.
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ВВЕДЕНИЕ

Первичная иммунная тромбоцитопения (ИТП)  — 
приобретенное иммуноопосредованное заболевание, 
характеризующееся изолированной транзиторной 
или персистирующей тромбоцитопенией, вызванной 
повышенным разрушением тромбоцитов и наруше-
нием их выработки. ИТП сопровождается развитием 
геморрагического синдрома, выраженность которого, 
как правило, коррелирует с уровнем тромбоцитов 
в крови [1–3]. ИТП развивается вследствие повы-
шенной деструкции и относительной недостаточ-
ности продукции тромбоцитов при отсутствии при-
знаков вторичной тромбоцитопении. В дополнение 
к опосредованному антителами разрушению тром-
боцитов, которое признано с 50-х годов прошлого 
столетия, имеет место обусловленный Т-клетками 
апоптоз мегакариоцитов, ингибирование продукции 
тромбоцитов и разрушение их Т-клетками [2, 3]. 
Первичная ИТП является наиболее распространенной 
причиной тромбоцитопении у детей, частота которой, 
по разным оценкам, колеблется от 2 до 6,4 случая на 
100 000 детей в год [4, 5].

Универсального диагностического теста для ИТП 
не существует. Следовательно, первичная ИТП диа-

гностируется после исключения любых причин тром-
боцитопении, которые могут ее инициировать [6]. 
ИТП обычно имеет хроническое течение у взрослых, в 
то время как примерно у 80–90 % детей наблюдается 
спонтанная ремиссия в течение нескольких недель 
или месяцев после начала заболевания [7]. Целью ле-
чения ИТП является прекращение любого активного 
кровотечения путем достижения количества тромбо-
цитов, достаточного для адекватного гемостаза, а не 
«нормализация» их уровня в крови. Общепринятые 
подходы первой линии включают в себя терапию 
кортикостероидами в различных дозах/режимах и 
введение внутривенного иммуноглобулина (ВВИГ), 
которые обеспечивают излечение не менее 85–90  % 
пациентов с первичной ИТП в срок до 6 мес.

В рамках настоящей работы мы проанализиро-
вали результаты лечения детей с впервые диагности-
рованной ИТП.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

В анализ включено 13 пациентов (6 девочек и 7 маль-
чиков) с впервые диагностированной первичной ИТП, 
поступивших в ДОКБ Тверской области с 01.01.2023 г. 
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по 17.12.2023 г. Средний возраст пациентов составил 
9,5 года (диапазон 4–17 лет). Средний уровень тромбо-
цитов ко времени поступления больных в стационар 
был 17  ×  109/л (диапазон 1–86  ×  109/л). Инфекция 
предшествовала ИТП у 9 (69 %) детей, а вакцинация 
против кори  — у 1 (8  %). Средний срок от начала 
инфекции составил 11 дней (диапазон 5–15 дней). Во 
всех наблюдениях, кроме одного, ИТП предшествовала 
вирусная инфекция. Все пациенты с ОРВИ получали 
терапию нестероидными противовоспалительными 
препаратами по требованию. У 1  пациента наблюда-
лась незначительная инфицированная потертость на 
коже живота с увеличением регионарного пахового 
лимфатического узла. Средний уровень лейкоцитов 
ко времени поступления в стационар составил 
8,1 × 109/л (диапазон 7,2–15,4 × 109/л), концентрация 
гемоглобина — 128 г/л (диапазон 116–163 г/л), число 
ретикулоцитов — 1,3 % (диапазон 1,0–1,8 %).  Средний 
уровень С-реактивного белка (СРБ) был 9  мг/дл 
(диапазон 4–100 мг/дл). Изменений в биохимических 
анализах крови не выявлено ни у одного пациента. 
Прямая реакция Кумбса была отрицательной в 100 % 
случаев. Незначительное увеличение селезенки по 
данным УЗИ отмечалось у 2 (15 %) пациентов. Коэф-
фициент массы селезенки составил 4,3 и 4,5 (норма 
2–4) у них соответственно.

Степень выраженности геморрагического син-
дрома по шкале кровоточивости для детей была 
следующей: I степень — у 4 (31 %) больных, II — у 3 
(23 %), III — у 6 (46 %) [4]. Гематурия наблюдалась у 
3 (23 %) больных, меноррагия — у 1 (8 %). У 5 (38 %) 
пациентов в анамнезе отмечались самокупирующиеся 
необильные носовые кровотечения. Терапия осу-
ществлялась согласно клиническим рекомендациям 
Минздрава России ID699 [4].

РЕЗУЛЬТАТЫ

Заболеваемость  ИТП, рассчитанная на 223  366  детей 
до 18  лет, проживавших в Тверской области на 
01.01.2023  г., согласно данным Территориального 
органа Федеральной службы государственной стати-
стики (https://69.rosstat.gov.ru/), составила 5,8  случая 
на 100  000 детского населения. В качестве дебюта 
терапии дексаметазон в дозе 20 мг/м2 в/в в 1–3-й день 
использовался у 7 (54 %) больных, ВВИГ 1000 мг/кг в/в 
в 1-й день — у 2 (15 %), преднизолон 2 мг/кг внутрь 
в течение 21 дня — у 1 (8 %). У 3 (23 %) больных с ге-
моррагическим синдромом I  степени осуществлялось 
динамическое наблюдение. 1  пациент с геморраги-
ческим синдромом I  степени и исходным уровнем 
тромбоцитов 1  ×  109/л получал дексаметазон после 
4 дней наблюдения. Терапия назначена по требованию 
родителей в связи с сохранением тромбоцитопении на 
уровне 3 × 109/л и постоянным появлением новых пе-
техий на лице. Средний срок от времени поступления 
в стационар до начала лечения составил 1,6 дня (диа-
пазон 1–5 дней).

У 2 (17 %) пациентов потребовались прекращение 
терапии кортикостероидами и переход на ВВИГ в 
связи с нарастанием кожно-слизистого геморра-
гического синдрома и/или развитием осложнений 

кортикостероидной терапии. У 1  пациентки 10  лет с 
III степенью геморрагического синдрома на 6-й день 
после окончания терапии дексаметазоном и первич-
ного подъема числа тромбоцитов с 2 до 39  ×  109/л 
наблюдалось повторное их снижение до 6  ×  109/л, 
появилась обильная меноррагия с тенденцией к сни-
жению концентрации гемоглобина со 125 до 117 г/л и 
боль в эпигастрии. При эзофагогастродуоденоскопии 
обнаружены острые язвы в двенадцатиперстной 
кишке. В связи с невозможностью повторной терапии 
кортикостероидами пациентка получала ВВИГ в дозе 
1 г/кг массы тела в сутки.

Суммарная эффективность терапии первой линии 
составила 92 % (n = 12). 1 (8 %) пациентка с геморраги-
ческим синдромом I степени выписана по требованию 
родителей для лечения в другом учреждении на 3-й 
день наблюдения, ответ у нее не оценен. Частичный 
и полный ответы достигнуты у 8 и 4 из 12  больных 
с эффективным лечением соответственно. Средний 
уровень тромбоцитов ко времени выписки из стаци-
онара составил 107 × 109/л (диапазон 20–307 × 109/л), 
лейкоцитов  — 8,5  ×  109/л (диапазон 4,4–22  ×  109/л), 
концентрация гемоглобина  — 134  г/л (диапазон 
117–162  г/л). Среднее количество дней госпитали-
зации было 10,2 (диапазон 3–23).

Повторное снижение уровня тромбоцитов до I–II 
степени без кровоточивости наблюдалось у 3 (23 %) 
пациентов на Д+39, Д+33 и Д+40  от начала лечения 
с последующим восстановлением до нормы без 
лечения на Д+65, Д+58 и Д+45  соответственно. В 2 
из 3  клинических наблюдений вторичное снижение 
числа тромбоцитов наблюдалось у пациентов, полу-
чавших ВВИГ. Ко времени подготовки статьи у всех 
пациентов уровень тромбоцитов восстановился выше 
100  ×  109/л при среднем периоде наблюдения 4  мес. 
(диапазон 1,2–10,5 мес.).

ОБСУЖДЕНИЕ

Первичная  ИТП обычно диагностируется у детей в 
возрасте 1–7  лет. В этом возрасте заболевание отли-
чается относительно доброкачественным течением 
с лечением или без него и большей частотой спон-
танных ремиссий. В большинстве случаев (85–90  %) 
удается достичь полной ремиссии через 3–6 мес. после 
постановки диагноза первичной ИТП [2]. По мере уве-
личения возраста пациентов вероятность спонтанной 
ремиссии ИТП уменьшается, а вероятность развития 
рецидивов или хронической ИТП возрастает. Частота 
ремиссий в течение 1  года составляет 74  % у детей 
в возрасте до 1  года, 67  %  — в возрасте 1–6  лет и 
62 % — в возрасте 10–20 лет [10, 11]. В общем анализе 
крови выявляется изолированная тромбоцитопения 
с нормальным уровнем гемоглобина, лейкоцитов 
и их субпопуляций. У детей может обнаруживаться 
микроцитарная гипохромная анемия с учетом ши-
рокого распространения железодефицитной анемии 
как сопутствующего заболевания. При ее выявлении 
определение показателей метаболизма железа 
позволяет быстро разрешить сомнения в диагнозе 
ИТП. В  представленной нами когорте пациентов ни 
у одного не выявлено снижения уровня гемоглобина 

https://bloodjournal.ru/index.php/coh
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ниже возрастной нормы (средний уровень гемогло-
бина — 129 г/л, ретикулоцитов — 1,3 %).

В 2009 г. Международная рабочая группа (IWG) по 
итогам консенсусной конференции в Виченце, Италия 
(2007) предложила новую терминологию с целью 
подчеркнуть аутоиммунный характер ИТП [1]. Решено 
сохранить аббревиатуру ИТП, изменив ее значение. 
Под аббревиатурой ИТП подразумевается «иммунная 
тромбоцитопения». Буква «П» сегодня означает 
«первичная» и заменяет устаревшее слово «пурпура», 
которое считается неподходящим термином для 
описания клиники заболевания, поскольку симптомы 
(подобные пурпуре) в большинстве случаев отсут-
ствуют. Термин «первичная» указывает на отсутствие 
достоверно установленной причины заболевания. 
Наряду с изменением терминологии, касающейся 
названия заболевания, также изменено определение 
его различных форм. Поскольку надежные прогности-
ческие клинические и лабораторные признаки про-
должительности заболевания еще не установлены, 
традиционное определение «острая ИТП» уступило 
место термину «впервые диагностированная ИТП», 
который используется для обозначения всех пер-
вичных случаев ко времени постановки диагноза [1, 
2]. Пороговое значение количества тромбоцитов для 
постановки диагноза установлено на новом уровне 
100 × 109/л вместо прежнего предела 150 × 109/л [1, 
4, 10].

ИТП у детей имеет острое внезапное начало. 
В  61–71  % случаев заболеванию предшествует ви-
русная инфекция или вакцинация на 2–8  нед. ранее, 
например, против эпидемического паротита, кори и 
краснухи [12, 13]. Заболеваемость  ИТП характеризу-
ется сезонными колебаниями, как правило совпада-
ющими с периодом острых вирусных инфекций [2]. 
В нашем исследовании анамнез предшествующей 
вирусной инфекции или вакцинации против кори 
в течение ближайших 2  нед. обнаружен у 8 (69  %) и 
1 (7  %) пациентов соответственно. При этом 31  % 
больных ИТП в период нахождения в стационаре 
получали антибиотики в связи с сохранявшимися 
проявлениями инфекции или повышенным уровнем 
маркеров воспаления в крови (высокий СРБ).

Цели терапии первичной ИТП четко не опреде-
лены, хотя в последнем Международном консенсусном 
отчете предпринята попытка это сделать. Основным 
направлением лечения является предотвращение 
кровотечений и обеспечение безопасности у паци-
ента путем увеличения количества тромбоцитов в 
крови до 20–30 × 109/л, что полностью согласуется с 
действующими национальными и международными 
клиническими рекомендациями [4, 6]. В этих рекомен-
дациях предлагается дифференцированная тактика 
в отношении детей с впервые диагностированной 
ИТП в зависимости от степени выраженности гемор-
рагического синдрома и наличия факторов риска. 
Между глубиной тромбоцитопении и выраженностью 
геморрагического синдрома обычно имеется корре-
ляция. Спонтанная кровоточивость редко возникает 
при количестве тромбоцитов более 50 × 109/л, а при 
их уровне менее 20  × 109/л риск развития геморра-
гического синдрома III–IV степени максимальный. 
Следует отметить, что качество жизни пациентов и 

беспокойство родителей являются не менее значи-
мыми факторами для принятия решения о начале 
медикаментозной терапии, чем уровень тромбоцитов.

Первоначальные варианты лечения впервые 
диагностированной ИТП у детей включают только 
наблюдение, использование ВВИГ или кортикостеро-
идов, каждого отдельно или в комбинации [4, 6, 11]. 
Выжидательная тактика применяется у пациентов 
с геморрагическим синдромом 0–II степени и отсут-
ствием таких факторов риска, как тромбоцитопения 
III  степени, гематурия, наличие сопутствующей ли-
хорадки, головной боли, инфекции, возраст младше 
3  лет, активное поведение ребенка, которое невоз-
можно контролировать, предшествующий прием 
нестероидных противовоспалительных препаратов и 
т. д. [4, 14]. При развитии геморрагического синдрома 
III  степени, наличии факторов риска, беспокойстве 
родителей, снижении качества жизни пациента и, осо-
бенно, в случаях тяжелой ИТП рекомендуется начинать 
неотложную терапию. Тяжелая  ИТП характеризуется 
наличием геморрагического синдрома IV степени вне 
зависимости от уровня тромбоцитов. Тяжесть гемор-
рагического синдрома определяют кровотечения со 
слизистых оболочек, включая меноррагию, не купиру-
ющиеся самостоятельно носовые кровотечения, желу-
дочно-кишечное кровотечение, гематурию или, реже, 
внутричерепное кровоизлияние (ВЧК). Частота ВЧК у 
детей ниже, чем у взрослых, и встречается в 0,1–0,4 % 
случаев ИТП, однако является грозным осложнением 
заболевания с крайне неблагоприятным прогнозом 
[1, 15]. При прогрессировании впервые выявленной 
ИТП на фоне терапии предусмотрены опции с увели-
чением дозы лекарственных средств или введением в 
схемы дополнительных препаратов первой линии.

В настоящей работе тактика динамического 
наблюдения использовалась у 3 из 4  пациентов с 
геморрагическим синдромом I степени. Все пациенты 
с геморрагическим синдромом II  степени и выше и 
1  больной с геморрагическим синдромом I  степени 
получали терапию в связи с наличием факторов риска, 
дальнейшим усилением кровоточивости или агрес-
сивной позицией родителей, требовавших немедлен-
ного начала лечения. При этом у 2 из 3  пациентов, 
находившихся под наблюдением, восстановился 
безопасный уровень тромбоцитов без дальнейшего 
ухудшения клинической симптоматики. Тенденция 
к назначению терапии детям с геморрагическим 
синдромом I–II степени, которые могут находиться 
только под динамическим наблюдением, прослежива-
ется во всех мировых публикациях [16, 17].

Во всех существующих клинических реко-
мендациях поддерживается использование кор-
тикостероидов в первой линии терапии впервые 
диагностированной первичной ИТП у детей [17, 18]. 
Преднизолон для приема внутрь часто эффективен у 
педиатрических пациентов при использовании в дозе 
1–2 мг/кг в течение 7–14 дней. Препарат эффективен 
также в более высоких дозах (4 мг/кг внутрь в сутки) 
в течение 3–4 дней, повышая уровень тромбоцитов до 
более 50 × 109/л в первые 72 ч у 72–88 % пациентов с 
ИТП [10, 18, 19]. Преднизолон используется в разных 
дозах и схемах. Ни одна схема не имеет преимуществ 
перед другой. Обычно преднизолон применяется 
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в дозе 1–2  мг/кг/сут внутрь в течение 2  нед. и с по-
степенной отменой на 3-й неделе [13, 17]. В опубли-
кованных в 2018 г. руководствах Совместной рабочей 
группы (JWG) нескольких европейских гематологи-
ческих обществ также не рекомендуется длительное 
применение кортикостероидов [20]. Из-за побочных 
эффектов длительного лечения кортикостероидами 
у детей, особенно в подростковом возрасте (увели-
чения массы тела, появления акне, бессонницы и 
нарушений психики), наблюдается низкая привер-
женность к длительной терапии, в частности, при 
развитии синдрома Кушинга [20]. Мы считаем, что 
глюкокортикостероиды следует применять только в 
течение короткого периода времени для поддержания 
количества тромбоцитов на уровне, обеспечивающем 
системный гемостаз. Американское общество гема-
тологов (ASH) также рекомендует очень короткий 
курс преднизолона (<  7  дней), учитывая высокую 
вероятность спонтанной ремиссии у детей и желание 
избежать побочных эффектов [8].

В клинических рекомендациях предусмотрена 
возможность назначения дексаметазона в дозе 
20 мг/м2 в/в в течение 3 дней в качестве неотложной 
терапии. В нашем исследовании дексаметазон по 
этой схеме назначался 7 (54  %) больным и привел к 
положительному ответу в 72  % случаев (полному  — 
у  14  %, частичному  — у 58  %). У 2  пациентов после 
курса дексаметазона потребовалось назначение ВВИГ 
в связи с нарастанием геморрагического синдрома на 
фоне тромбоцитопении (< 10 × 109/л), а у 1 — в связи 
с сохранением меноррагии и появлением острых 
язв в двенадцатиперстной кишке, что делало невоз-
можным продолжение терапии кортикостероидами. 
На фоне короткого курса дексаметазона мы не наблю-
дали побочных эффектов со стороны психики, таких 
как бессонница и агрессивное поведение, описанных 
ранее [19].

Лечение  ВВИГ вызывает увеличение количества 
тромбоцитов у 80  % педиатрических пациентов, 
причем эффект достигается в первые 48 ч чаще, чем 
при терапии кортикостероидами [20]. В существу-
ющих клинических рекомендациях предусмотрено 
введение ВВИГ в курсовой дозе 0,8–1 г/кг с возможно-
стью применения второй дозы в случае неполного от-
вета. В нашем исследовании ВВИГ первично вводился 
2 (15  %) пациентам с частичным ответом на день 
выписки. Другие 2 (15  %) пациента получали ВВИГ 
после терапии дексаметазоном в связи с ее недоста-
точной клинико-лабораторной эффективностью или 
развитием побочных эффектов кортикостероидов. 
Интересно отметить, что именно эти 2 больных были 
в числе тех, у кого развилось вторичное снижение 
уровня тромбоцитов до I–II степени на Д+39 и Д+40 от 
времени постановки диагноза с последующим спон-
танным восстановлением их количества. Побочных 
эффектов на введение ВВИГ в нашем исследовании не 
отмечалось.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Настоящее региональное исследование носило 
сплошной характер и показало высокую эффектив-

ность лечения первичной ИТП у детей в строгом 
соответствии с Национальными клиническими 
рекомендациями МЗ РФ. Общий ответ составил 92 %. 
Применение дексаметазона для в/в введения не со-
провождалось высокой частотой побочных эффектов. 
Однако с учетом малой выборки требуются даль-
нейшие исследования в этом направлении и оценка 
отдаленных результатов программного лечения с пе-
риодом наблюдения за пациентами не менее 6–12 мес.
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