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РЕДКАЯ  ПАТОЛОГИЯРЕДКАЯ  ПАТОЛОГИЯ
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Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура (ТТП) – это редкая клиническая форма тром-
ботической микроангиопатии (ТМА), характеризующаяся триадой симптомов, включающей 
неиммунную гемолитическую анемию, тромбоцитопению и полиорганные нарушения (пора-
жение почек, ЦНС, легких, сердца, желудочно-кишечного тракта). Нарушение функций жиз-
ненно важных органов обусловлено микротромбозами и ишемией тканей. Это единственная 
форма ТМА, имеющая 100% лабораторное подтверждение. Причина ТТП – абсолютный дефи-
цит или снижение активности металлопротеазы ADAMTS13, которые приводят к повышению 
концентрации в кровотоке сверхкрупных мультимеров фактора фон Виллебранда, обладаю-
щих высокой адгезивной и агрегационной активностью. Уровень ADAMTS13 менее 10% свиде-
тельствует о выраженном дефиците металлопротеазы, предопределяющем развитие тяжелых 
тромботических осложнений. Диагностика ТТП основана на алгоритме выявления и подтверж-
дения симптомокомплекса ТМА и исключения других вариантов первичной и вторичной ТМА, 
которыми являются типичный и атипичный гемолитико-уремический синдром и множество 
вторичных ТМА. В статье представлено клиническое наблюдение ТТП у 7-летнего мальчика. 
Ребенок поступил в стационар по экстренным показаниям с жалобами на повышение темпе-
ратуры тела до 40,7 0C, головную боль, влажный кашель, желтуху, петехиальные элементы на 
коже, потемнение мочи. При обследовании в общем анализе крови обнаружены тяжелая ане-
мия (Нb 46 г/л), отсутствие тромбоцитов; уровень ADAMTS13 составил 4%. Клиническая кар-
тина, представленная симптомокомплексом полиорганных нарушений, включающих, кроме 
типичных для данного заболевания поражения почек и головного мозга, также поражения лег-
ких и глаз, лабораторные данные позволили диагностировать ТТП. Пациенту была назначена 
патогенетическая терапия, на фоне которой достигнута ремиссия ТТП, однако тяжелое ише-
мическое поражение нефронов с клинико-лабораторным комплексом полного нефротического 
синдрома на протяжении 8 месяцев от дебюта ТТП не имеет полной лабораторной ремиссии.  
В статье представлены новые данные о патогенезе заболевания,  диагностике и лечении ТТП. 
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