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Тромбоцитопения – снижение содержания тромбоцитов в крови <150•109/л, является одной 
из самых частых гематологических аномалий в неонатальном периоде, и ее этиологический 
спектр уникален. Экстенсивное гематологическое обследование требуется лишь небольшой 
части пациентов. У недоношенных самыми частыми причинами ранних (до 72 ч жизни) тромбо-
цитопений являются фетоплацентарная недостаточность и асфиксия, в то время как причиной 
поздних (после 72 ч жизни) – сепсис и некротизирующий энтероколит. Вероятность тяжелых 
кровотечений у недоношенных превышает 20%, поэтому порог трансфузий тромбоцитов у недо-
ношенных существенно выше, чем для здоровых доношенных и составляет 30–50•109/л. У здо-
ровых доношенных новорожденных в структуре тромбоцитопений доминируют неонатальные/
фетальные аллоиммунные тромбоцитопении (НФАИТ), вызванные проникновением через пла-
центу материнских антител к HPA1a и HPA5a антигенам тромбоцитов. Самым эффективным 
методом повышения числа тромбоцитов при НФАИТ является трансфузия HPA1a- и HPA5a-
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негативных тромбоцитов. При персистенции необъяснимой тромбоцитопении свыше 14 дней 
необходимо исключать редкие этиологические факторы.

Ключевые слова: аллоиммунная и неонатальная тромбоцитопении, новорожденные дети.

Цит.: А.А. Масчан, Л.А. Хачатрян, Е.В. Сунцова, Г.А. Новичкова. Дифференциальный диагноз и 
подходы к лечению тромбоцитопений у детей первого месяца жизни. Педиатрия. 2019; 98 (2): 
157–165.

A.A. Maschan, L.A. Khachatryan, E.V. Suntsova, G.A. Novichkova   

DIFFERENTIAL  DIAGNOSIS  AND  APPROACHES  TO  THE  TREATMENT  
OF  THROMBOCYTOPENIA  IN  CHILDREN  OF  THE  FIRST  

MONTH  OF  LIFE  
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Thrombocytopenia – a decrease in platelet count in the blood <150•109/l, is one of the most 
frequent hematological abnormalities in the neonatal period and its etiological spectrum is 
unique. An extensive hematological examination is required only for a small part of the patients. 
In premature infants the most common causes of early (before 72 hours of life) thrombocytopenia 
are fetoplacental insufficiency and asphyxia, while the causes of late (after 72 hours of life) are 
sepsis and necrotizing enterocolitis. The probability of severe bleeding in prematurity exceeds 20%, 
therefore the threshold of platelet transfusions in preterm patients is significantly higher than 
for healthy term infants and is 30–50•109/l. In healthy full-term infants, in thrombocytopenia 
structure dominate neonatal/fetal alloimmune thrombocytopenias (NFAIT), сaused by placental 
penetration of maternal antibodies to HPA1a and HPA5a platelet antigens. The most effective 
method of increasing platelets in NFAIT is transfusion of HPA1a- and HPA5a-negative platelets. 
With persisted unexplained thrombocytopenia for more than 14 days, it is necessary to exclude rare 
etiological factors.

Keywords: alloimmune and neonatal thrombocytopenia, newborn children.

Quote: A.A. Maschan, L.A. Khachatryan, E.V. Suntsova, G.A. Novichkova. Differential diagnosis and 
approaches to the treatment of thrombocytopenia in children of the first month of life. Pediatria. 
2019; 98 (2): 157–165.

Тромбоцитопения – снижение содержания 
тромбоцитов (Тр) в крови менее нижнего поро-
га нормальных колебаний – является одной из 
самых частых гематологических аномалий в 
неонатальном периоде. У детей старше 30 дней 
встречаемость тромбоцитопении резко падает и ее 
этиологическая палитра принципиально отлича-
ется от этиологии неонатальных тромбоцитопе-
ний. В отечественной медицинской литературе 
данный вопрос освещен крайне скудно и в основ-
ном представлен обзорами литературы. В данной 
публикации мы кратко остановимся на разборе 
причин и подходах к коррекции тромбоцитопе-
нии в неонатальном периоде.

Определение тромбоцитопении

Число Тр более 150•109/л достигается пло-
дом уже в конце I триместра внутриутробного 
развития, повышаясь к 40-й неделе гестации до 
274•109/л [1, 2]. Лишь 2% доношенных здоровых 
новорожденных имеют число Тр менее 150•109/л 
на момент рождения [3], поэтому так же как и у 
детей более старшего возраста и взрослых тром-
боцитопенией у новорожденных считается любое 
снижение содержания Тр ниже 150•109/л. 
В зависимости от исследуемых групп пациентов 
частота неонатальной тромбоцитопении среди 
новорожденных, требующих госпитализации, 
составляет около 4% и варьирует в очень широ-

ких пределах – от 1 до 80% [4–6], будучи осо-
бенно высокой среди пациентов неонатальных 
отделений интенсивной терапии.

Риск кровотечений и показания к трансфузиям 
препаратов тромбоцитов

Риск серьезных кровотечений у новорож-
денных с тромбоцитопений хотя и зависит от 
числа Тр, не поддается точной оценке. Очевидно, 
однако, что единого «порога опасности» тяже-
лых кровотечений в зависимости от тяжести 
тромбоцитопении не существует, и индивиду-
альный риск кровотечения определяется ком-
бинацией множества дополнительных факторов 
– степенью недоношенности, наличием сепси-
са, коагулопатии и дисфункции Тр. Особенно 
высок риск кровотечений у недоношенных экс-
тремально низкого веса, а также при неонаталь-
ной/фетальной аллоиммунной тромбоцитопе-
нии. Необходимо подчеркнуть, что вероятность 
кровотечения при одном и том же содержании 
Тр у новорожденных выше, чем у детей более 
старшего возраста, вследствие чего трансфузии 
Тр обычно назначаются при падении Тр ниже 
30•109/л и даже 50•109/л – уровня, который у 
более старших детей считается абсолютно без-
опасным в отношении риска спонтанных кро-
вотечений [7–9]. Показания к трансфузиям Тр 
у новорожденных приведены в табл. 1. Следует 
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Таблица 1

Показания к трансфузиям тромбоконцентрата у новорожденных (Gibson et al., 2004 [38])

Количество тромбоцитов Клинические показания 

<20•109/л Все новорожденные

20•109/л –30•109/л

Вес <1 кг в первые 7 дней жизни
Нестабильность артериального давления

Предшествующее внутричерепное кровотечение
Наличие коагулопатии

Минорная кровоточивость (петехии, кровотечение из мест инъекций)
Необходимость заменного переливания крови

30•109/л–50•109/л Висцеральное кровотечение

отметить, что концентрат Тр должен быть полу-
чен от CMV (–) донора, лейкодеплетирован и 
облучен в дозе 25 Гр.

Диагностика неонатальных тромбоцитопений

Специальное гематологическое обследование 
(миелограмма, трепанобиопсия костного мозга, 
цитогенетическое исследование костного мозга) 
редко требуется при неонатальных тромбоци-
топениях, поскольку чаще всего их причина не 
имеет отношения к аномалиям тромбоцитопоэ-
за и гемопоэза в целом. Значительно большее 
значение имеют знание акушерского анамнеза 
матери, клинические симптомы, бактериоло-
гические и вирусологические данные, а также 
данные высокоспециализированных иммуноло-
гических тестов, таких как выявление алло-
иммунных антитромбоцитарных антител (АТ), 
поскольку подавляющее большинство неона-
тальных тромбоцитопений обусловлено повы-
шенной периферической деструкцией/потре-
блением Тр. Необходимо подчеркнуть важность 
тесного взаимодействия между акушерами-гине-
кологами, неонатологами и гематологами. В то 
же время при персистенции тромбоцитопении 
свыше 7–14 дней и отсутствии частых причин, 

объясняющих снижение Тр, путь к правильному 
диагнозу может занимать много месяцев и даже 
лет. Алгоритм диагностики неонатальных тром-
боцитопений представлен на рис. 1.

Неонатальные тромбоцитопении
у недоношенных

Этиология неонатальных тромбоцитопений 
существенно различается у доношенных и недо-
ношенных детей, а также в зависимости от сро-
ков их развития по отношениюк моменту рожде-
ния. Различают раннюю (в первые 72 ч) и позд-
нюю (после 72 ч от рождения) тромбоцитопении 
недоношенных.

Ранняя тромбоцитопения недоношенных. 
У недоношенных первых 72 ч жизни тромбо-
цитопения чаще всего связана с хронической 
плацентарной недостаточностью и фетальной 
гипоксией в рамках синдромов преэклампсии, 
HELLP и задержки внутриутробного развития 
[10, 11]. Как правило, тромбоцитопения у этих 
новорожденных нетяжелая, редко достигает 
порога <50•109/л и очень редко осложняется 
тромбоцитопеническим геморрагическим син-
дромом. Типичным является снижение числа Тр 
в течение первых 7 дней с последующей спонтан-

Обследование
не требуется

Редкие 
причины

НФАИТ
Внутриутробные 
инфекции
Трансиммунная 
тромбоцитопения
Трисомия 21
Редкие причины

Внутриутробные 
инфекции
НФАИТ
Трансиммунная 
тромбоцитопения
Редкие причины

Лечение

данет

да нет

да нет

Недоношенный

Ранняя тромбоцитопения <72 ч Поздняя тромбоцитопения >72 ч

ФПН

Асфиксия
Сепсис, НЭК

Анализ на НФАИТ

Кровоточивость

Доношенный

Тромбоцитопения <150•10 /л9

Тромбоциты 
>50•10 /л9

Тромбоциты 
<50•10 /л9

нет

Рис. 1. Дифференциальная диагностика неонатальных тромбоцитопений (модифицировано S. Chakravorty, 
I. Roberts, 2012 [48]).
ФПН – фетоплацентарная недостаточность, НЭК– некротизирующий энтероколит, НФАИТ – неонатальная/
фетальная аллоиммунная тромбоцитопения.
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ной нормализацией в районе 10-го дня жизни. 
Соответственно, тяжелая тромбоцитопения, 
сопровождающаяся геморрагическими проявле-
ниями и не подвергшаяся обратному развитию в 
течение первых 2 недель жизни, не может быть 
только следствием патологии плаценты.

Исследователи, изучавшие этот вид ранней 
неонатальной тромбоцитопении, отмечают, что 
она часто сочетается с другими гематологически-
ми аномалиями – нейтропенией, повышенным 
содержанием циркулирующих эритробластов, а 
также повышением гемоглобина и гематокрита 
[12–14]. 

Второй по частоте причиной тромбоцитопе-
нии недоношенных в течение первых 72 ч жизни 
является асфиксия в родах с последующим раз-
витием синдрома диссеминированного внутри-
сосудистого свертывания (ДВС). Показано, что 
частота развития тромбоцитопении у детей с 
перинатальным гипоксическим поражением 
ЦНС составляет 31–51% и коррелирует с удли-
нением протромбинового времени и уровнем 
лактата, т.е. маркерами ДВС-синдрома. Самые 
низкие цифры Тр достигаются к 3-му дню (меди-
ана 75•109/л) и восстанавливаются к 19–21-му 
дню; спонтанная кровоточивость наблюдается 
редко [15, 16].

Сепсис, вызванный кишечной палочкой 
и стрептококком группы В, формирует третью 
по частоте этиологическую группу ранних нео-
натальных тромбоцитопений недоношенных. 
У этих пациентов тромбоцитопения выявляется 
с частотой около 50–60% и никогда не является 
единственным симптомом, сопровождая множе-
ственные проявления, свойственные тяжелому 
острому инфекционному процессу. Частота разви-
тия тяжелой тромбоцитопении (<50•109/л) при 
неонатальном сепсисе составляет около 20% и ее 
вероятность выше при сепсисе, вызванном грамо-
трицательными возбудителями, чем грамположи-
тельными. У 15% пациентов с тромбоцитопенией 
менее 50•109/л течение сепсиса осложняется вну-
тричерепным кровоизлиянием или диффузным 
легочным кровотечением. Механизмом развития 
тромбоцитопении является повышенное потре-
бление Тр с повышением уровня тромбопоэтина; 
медиана интервала восстановления Тр при успеш-
ной терапии составляет 6 дней [17–19].

Четвертой по частоте группой неонаталь-
ных тромбоцитопений недоношенных являются 
аллоиммунные и ауто(транс)иммунные тромбо-
цитопении. В отличие от доношенных новорож-
денных, у которых проникающие через пла-
центу аутоиммунные или аллоиммунные АТ к 
Тр являются самой частой причиной развития 
тромбоцитопений, у недоношенных, рожден-
ных от матерей с нормальным числом Тр и без 
анамнеза иммунной тромбоцитопении (ИТП) 
или семейного анамнеза неонатальной/феталь-
ной аллоиммунной тромбоцитопении (НФАИТ), 
поиск антитромбоцитарных АТ или/и типирова-
ние тромбоцитарных антигенов матери и ребен-
ка необходимы только после исключения более 
частых причин тромбоцитопении.

Поздняя тромбоцитопения недоношен-

ных. Ведущей причиной тромбоцитопении у 
недоношенных, наступающей после 72 ч пост-
натальной жизни, являются инфекции прежде 
всего бактериальной этиологии или грибковый 
сепсис, а также некротизирующий энтероко-
лит (НЭК). При бактериальном сепсисе тром-
боцитопения существенно чаще развивается 
при грамотрицательной этиологии (Klebsiella, 
Enterobacter) – около 60%, чем при грамполо-
жительной – порядка 30%, однако наивысшая 
частота тромбоцитопении присуща смешанным 
инфекциям, вызванным грамотрицательной 
флорой и грибами – около 90% [20, 21]. В то же 
время в других исследованиях частота тромбо-
цитопении при позднем сепсисе недоношенных 
существенно ниже и не коррелирует с типом воз-
будителя [22]. В любом случае, у недоношенных 
пациентов с сепсисом развитие глубокой тромбо-
цитопении является фактором риска летального 
исхода [19, 23].

Еще в 1976 г. была отмечена высокая частота 
(около 90%) тромбоцитопении <150•109/л при 
НЭК у недоношенных. При этом у 35% пациен-
тов с тромбоцитопенией развились кровотечения 
[24]. Причина развития тромбоцитопении при 
НЭК идентична таковой при грамотрицательной 
бактериемии – эндотоксемии с развитием сепси-
са и повышенным потреблением Тр [25], причем 
снижение Тр ниже 100•109/л и быстрое их паде-
ние в ходе заболевания являются предикторами 
летального исхода [26].

Группу редких причин, как ранних, так и 
отсроченных (>72 ч от рождения) неонатальных 
тромбоцитопений недоношенных формируют 
врожденные синдромы костномозговой недоста-
точности (амегакариоцитарная тромбоцитопе-
ния, анемия Фанкони, врожденный дискератоз, 
TAR-синдром), вирусные инфекции (цитомега-
ловирус, герпес, краснуха, Коксаки В, парвови-
рус), врожденные миелоидные лейкозы, имму-
нодефицитные синдромы (синдром Вискотта–
Олдрича), транзиторный аномальный миелопоэз 
(ТАМ) при синдроме Дауна, некоторые аминаци-
дурии и синдром Казабаха–Мерритт (см. ниже).

Следует отметить, что за исключением слу-
чаев иммунного клиренса Тр (аллоиммунная, 
ауто(транс)иммунная) и врожденной амегака-
риоцитарной тромбоцитопении изолированная 
тромбоцитопения в неонатальном периоде у 
недоношенных практически не встречается, т.е. 
тромбоцитопения является вторичной по отно-
шению к основному клиническому синдрому и 
сопровождается другими клиническими симпто-
мами и гематологическими аномалиями.

Тромбоцитопения у доношенных 
новорожденных

Неонатальная/фетальная аллоиммунная 

тромбоцитопения. Самой частой причиной 
тромбоцитопении у доношенных новорожден-
ных является неонатальная/фетальная алло-
иммунная тромбоцитопения (НФАИТ), кото-
рая встречается у 1 из 1000 новорожденных. 
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Она обусловлена аллосенсибилизацией матери 
отсутствующими у нее антигенами Тр плода 
в результате фетоматеринской микротрансфу-
зии, синтезом антитромбоцитарных АТ, про-
никновением их через плаценту и клиренсом Тр 
плода. В настоящее время идентифицировано 37 
полиморфных антигенов Тр, из них 36 хотя бы у 
одного пациента служили мишенью при НФАИТ 
[27]. В то же время доминирующим иммуноге-
ном (74% всех случаев НФАИТ в белой популя-
ции) является антиген тромбоцитов 1 (НРА-1) 
[28, 29]. Этот антиген расположен на бета-цепи 
комплекса IIb/IIIа и имеет два аллельных глав-
ных антигенных варианта – HPA-1a и HPA-1b. 
При этом генотипы HPA-1a/HPA-1a и HPA-1b/
HPA-1b представлены у 98% белой популяции, 
а генотип HPA-1b/HPA-1b – у 2% и аллосен-
сибилизация к антигену HPA-1a встречается у 
гомозигот по HPA-1b достаточно часто. Вторым 
по частоте антигеном Тр, вовлеченным в патоге-
нез НФАИТ (15% всех случаев), является анти-
ген HPA-5, который экспрессируется на альфа-
цепи гликопротеина GPIa/IIa Тр и существует 
в двух аллельных вариантах HPA-5а и HPA-5b. 
Несмотря на достаточно высокую вероятность 
несовместимости матери и плода по различным 
тромбоцитарным антигенам (примерно 1:50), 
частота развития НФАИТ существенно ниже. 
Объяснением этого несоответствия является 
необходимость определенных генотипов HLA 
для эффективного представления тромбоцитар-
ных антигенов Т-лимфоцитам. Так, вероятность 
аллосенсибилизации к HPA-1a и продукция АТ 
соответствующей специфичности с наибольшей 
вероятностью происходят при наличии у бере-
менной аллеля DRB3*01:01 (ранее DRw52а) [30]. 
Недавно на мышиных моделях было продемон-
стрировано, что может существовать прямая 
связь между аллоиммунизацией к тромбоци-
тарным антигенам плода и фетоплацентарной 
недостаточностью с задержкой внутриутробно-
го развития и невынашиванием беременности. 
Повреждение плаценты в этой эксперименталь-
ной системе опосредовалось активированными 
NK-клетками [31].

При отсутствии специфического лечения 
вероятность развития тяжелых кровотечений у 
новорожденного, в частности внутричерепного 
кровоизлияния, при НФАИТ составляет 10–20% 
[32]. Более того, внутричерепное кровоизлияние 
может произойти внутриутробно, начиная с 20-й 
недели беременности [33], поскольку Тр начина-
ют экспрессировать HPA-1 антиген, начиная с 
18-й недели гестации [34]. 

Типичным проявлением НФАИТ является 
глубокая (<50•109/л, чаще <20•109/л) изолиро-
ванная тромбоцитопения, которая не объяснима 
другими причинами (асфиксия, сепсис, внутри-
утробные инфекции) и развивается в первые 
24–48 ч после рождения. Доказывается НФАИТ 
обнаружением АТ соответствующей специфич-
ности в крови матери методом MAIPA [35], одна-
ко в России этот тест в широкой практике не 
доступен, равно как недоступно и серологиче-

ское и молекулярное типирование антигенов Тр, 
которое может косвенно подтвердить наличие 
НФАИТ. 

Естественное течение НФАИТ может быть 
вариабельным и тромбоцитопения может пер-
систировать вплоть до 8–12-й недели жизни, 
хотя чаще всего нормализация или повышение 
числа Тр до безопасных цифр наступают к концу 
1-й недели. Необходимо отметить, что тяжесть 
НФАИТ в типичных случаях нарастает с каж-
дой  последующей беременностью с нарастанием 
риска внутричерепного кровоизлияния на этапе 
внутриутробного развития. Именно при НФАИТ 
необходимо проведение кордоцентеза для кон-
троля наличия тромбоцитопении и внутриутроб-
ных трансфузий Тр [36]. 

Сразу после рождения ребенка с возмож-
ной или доказанной НФАИТ необходимо взятие 
крови из вены (не из пятки и не из пуповин-
ной крови) с подсчетом количества Тр, а также 
выполнение транскраниального УЗИ с целью 
выявления внутричерепного кровоизлияния. 
Прогноз у детей с НФАИТ при наличии вну-
тричерепного кровоизлияния крайне серьезен, 
и летальность может превышать 50% [37]. При 
наличии кровоизлияния независимо от коли-
чества Тр необходимо переливание концентра-
та Тр, не несущих соответствующего антигена, 
т.е. HPA-1а и HPA-5a. Если кровоточивости 
нет, то переливание Тр показано при сниже-
нии Тр менее 50•109/л [38, 39]. К сожалению, 
отсутствие широких возможностей типирования 
тромбоцитарных антигенов делает эту задачу в 
России невыполнимой [40]. Логичным решением 
представляется трансфузия тромбоконцентра-
та от матери, однако, согласно данным нашего 
экспресс-опроса, этот терапевтический маневр 
практически не применяется (И.Г. Солдатова). 
В этих условиях прагматичным подходом явля-
ется проведение терапии высокодозным иммуно-
глобулином (ВВИГ, 1000 мг/кг в сутки в течение 
2 дней) в сочетании с трансфузией тромбокон-
центрата. Повышение количества Тр после тера-
пии ВВИГ может быть отсрочено до 36–48 ч, по-
этому единственным эффективным вмешатель-
ством для немедленной коррекции являются 
именно трансфузии тромбоконцентрата [41, 42]. 
Глюкокортикоиды при НФАИТ неэффективны.

Следует еще раз подчеркнуть, что тяжесть 
тромбоцитопении при НФАИТ нарастает с каж-
дой последующей беременностью, что делает 
абсолютно необходимой четкую диагностику 
этого синдрома у первого ребенка для решения 
вопроса о ведении последующих беременностей. 
Также надо отметить, что даже интенсивное 
лечение беременной высокодозным иммуногло-
булином (1000 мг/кг 1 раз в неделю) недостаточ-
но эффективно по сравнению с кордоцентезом и 
трансфузиями HPA-совместимых Тр. 

Трансиммунная тромбоцитопения 
(неонатальная аутоиммунная тромбоцитопения)

В отличие от новорожденных с НФАИТ, раз-
витие трансиммунной тромбоцитопении можно 
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предсказать и у детей, рожденных от I бере-
менности. Основой диагностики является сбор 
анамнеза у беременной на предмет наличия ИТП 
(в т.ч. и в давнем анамнезе, анализ крови с 
подсчетом Тр и скрининг на наличие аутоим-
мунных заболеваний, в частности системной 
красной волчанки). Важно подчеркнуть, что 
вероятность и тяжесть развития тромбоцитопе-
нии у новорожденного не зависят от числа Тр 
у матери [43]. Соответственно, у новорожден-
ных, находящихся в группе риска по развитию 
трансиммунной тромбоцитопении, необходим 
подсчет Тр после рождения (кровь необходи-
мо брать путем венепункции). При нормаль-
ном содержании Тр (>150•109/л) дальнейшего 
мониторинга не требуется, поскольку вероят-
ность клинически значимого снижения числа 
Тр в дальнейшем является практически нуле-
вой. Однако при любой степени тромбоцитопе-
нии необходимо повторение анализа через 2–3 
дня, когда число Тр обычно достигает надира. 
При тромбоцитопении <30•109/л в 1-ю неделю 
жизни и <20•109/л в дальнейшем показано про-
ведение терапии ВВИГ в дозе 1000 мг/кг массы 
тела в сутки, с повторением на следующий день 
при отсутствии повышения количества Тр более 
50•109/л [44]. При естественном течении подъ-
ем числа Тр обычно начинается на 2-й неде-
ле жизни, однако, как и при НФАИТ, тромбо-
цитопения может персистировать вплоть до 12 

недель [45, 46]. Не исключено, что длительная 
тромбоцитопения в этих случаях опосредуется 
секреторными антитромбоцитарными АТ клас-
са IgA, содержащимися в материнском моло-
ке [47]. Важнейшие дифференциально-диаг-
ностические критерии НФАИТ и трансиммун-
ной тромбоцитопении приведены в табл. 2.

Редкие и очень редкие причины неонатальных 
тромбоцитопений

К редким и очень редким причинам неона-
тальных тромбоцитопений относятся тромбоци-
топении, развивающиеся в рамках синдромов 
костномозговой недостаточности (TAR-синдром, 
врожденная амегакариоцитарная тромбоцитопе-
ния), при транзиторном аномальном миелопоэ-
зе у пациентов с синдромом Дауна, при врож-
денных лейкозах, иммунодефицитах (синдром 
Вискотта–Олдрича, первичный гемофагоцитар-
ный лимфогистиоцитоз) и при тромбоцитопе-
нии потребления при гемангиоэндотелиомах, 
а также генетически обусловленных макро-
тромбоцитопениях, связанных с мутациями в 
гене тяжелой цепи гладкомышечного миозина 
(табл. 3).

При многих из этих синдромов тромбоци-
топения не является изолированным призна-
ком и сопровождается другими клиническими, 
гематологическими и органными аномалиями 
– лихорадкой, анемией, гиперлейкоцитозом, 

Таблица 2

Сравнительная характеристика НФАИТ и трансиммунной тромбоцитопении новорожденных  

Показатели НФАИТ Трансиммунная тромбоцитопения

Причина Аллосенсибилизация 
к тромбоцитарным антигенам

Проникновение через плаценту аутоАТ 
при первичной или вторичной иммунной 

тромбоцитопении

Тяжесть Тяжелая Чаще нетяжелая

Вероятность 
внутричерепного 
кровоизлияния (ВЧК)

10–20%, в т.ч. внутриутробно,
летальность при ВЧК>50% Низкая

Нарастание тяжести 
при последующих 
беременностях

Типично Нет

Естественное 
разрешение Чаще к концу 1-й недели, может персистировать до 8–12 недель

Диагностика

MAIPA, генотипирование 
HPA-антигенов (первые роды),

кордоцентез и подсчет Тр 
(последующие беременности)

Анамнез ИТП или вторичной иммунной 
тромбоцитопении у матери

Лечение антенатально Внутриутробные трансфузии 
HPA-совместимых Тр

Лечение матери при необходимости 
повышения числа Тр 

(глюкокортикоиды, спленэктомия, ВВИГ)

Мониторинг 
постнатально

Анализ крови, взятой венепункцией, с подсчетом Тр (не из пятки и не из 
пуповинной крови) при рождении и через 24 ч после рождения

Транскраниальная
ультрасонография 
при рождении

Обязательно Только при тромбоцитопении <30•109/л

Лечение постнатально

Трансфузии HPA-1а (–) и HPA-
5a (–) Тр при кровоточивости 

или снижении Тр ниже 
50•109/л без кровоточивости 

ВВИГ

ВВИГ при снижении Тр 
ниже 30•109/л
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высоким содержанием бластных клеток и незре-
лых предшественником эритропоэза в перифе-
рической крови, а также увеличением печени, 
селезенки или периферических лимфатических 
узлов. Иногда у таких пациентов диагноз можно 
установить сразу – например, при транзиторном 
аномальном гемопоэзе при синдроме Дауна, но 
чаще требуются исследование костного мозга и 
выполнение цитогенетических и молекулярно-
генетических исследований.

В случаях изолированной тромбоцитопении 
путь к правильному диагнозу иногда занимает не 
одну неделю и может в конечном итоге требовать 
проведения секвенирования таргетных панелей 
генов или полноэкзомного секвенирования.

В нашей практике мы отмечаем, что суще-
ственные трудности отмечаются при диагностике 
тромбоцитопении в рамках синдрома Вискотта–
Олдрича, при котором новорожденные часто 
заболевают цитомегаловирусной инфекцией и 
тромбоцитопения трактуется именно как прояв-
ление ЦМВ-болезни. Кроме того, мы наблюдали 
несколько пациентов с глубокой тромбоцито-
пенией в результате массивного потребления 
Тр (синдром Казабаха–Мерритт) при висцераль-
ной локализации гемангиом. При локализации 
гемангиом в печени или селезенке без каких-
либо проявлений на коже, в подкожной жиро-
вой клетчатке или мышцах для диагностики 
необходимо проводить направленные визуали-
зационные исследования с внутривенным кон-
трастированием (рис. 2). Важной «подсказкой» 
для диагностики синдрома Казабаха–Мерритт 
является сопутствующая коагулопатия.

Заключение

Тромбоцитопении у детей первого меся-
ца жизни встречаются часто и могут являться 
непростым диагностическим вызовом. У боль-
шинства пациентов с тромбоцитопениями диа-
гноз устанавливается в процессе междисципли-
нарного взаимодействия акушеров, неонатоло-

гов и гематологов с применением ограниченного 
набора диагностических тестов. К сожалению, в 
нашей стране точная диагностика самой частой 
и опасной патологии, поражающей доношен-
ных новорожденных – неонатальной/фетальной 
аллоиммунной тромбоцитопении, не является 
повсеместно доступной, так же как не явля-
ется широко доступной практика антенаталь-
ного контроля количества Тр у плода с реше-
нием вопроса о внутриутробных трансфузиях. 
Это, несомненно, резко увеличивает как риск 
смерти плода и новорожденного, так и тяже-
лых неврологических последствий в результате 
внутричерепных кровоизлияний и, учитывая 
частоту встречаемости, должно стать одним из 
приоритетов развития перинатальной медици-
ны. Для этого необходимо внедрить хорошо отра-
ботанные и зарекомендовавшие себя алгоритмы 
[41]. В то же время выявление редких причин 
тромбоцитопений новорожденных трудно опи-
сать диагностическими алгоритмами и требует 

Рис. 2. МРТ-исследование с контрастным усилением: 
диссеминированный ангиоматоз печени с синдромом 
Казабаха–Мерритт у ребенка с изолированной тромбо-
цитопенией.

Таблица 3

Редкие причины неонатальных тромбоцитопений  

Важнейшие редкие причины неонатальных тромбоцитопений

Первичные иммунодефицитные синдромы
Синдром Вискотта–Олдрича и Х-сцепленная тромбоцитопения
Первичный гемофагоцитарный лимфогистиоцитоз

Врожденные синдромы костномозговой недостаточности
Врожденная амегакариоцитарная тромбоцитопения
Тромбоцитопения с отсутствием лучевой кости (TAR-синдром)
Анемия Фанкони
Конгенитальный дискератоз

Врожденные лейкозы

Предлейкемические синдромы
Транзиторный аномальный миелопоэз при синдроме Дауна
Семейная тромбоцитопения/тромбоцитопатия с риском трансформации в лейкоз
(гетерозиготные мутации в генах RUNX1, ETV6, ANKRD26)

Макротромбоцитопении
Мутации в гене MYH9

Аминоацидурии
Пропионовая и метилмалоновая
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прежде всего высокого уровня настороженно-
сти и эффективного междисплинарного подхода, 
поскольку ранняя диагностика позволяет при-
нять правильные терапевтические решения и 
предотвратить тяжелые последствия. 
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В статье дается представление о вирус-ассоциированных поражениях почек у детей. Рассмат-
риваются основные клинические и морфологические варианты поражения почек при цитоме-
галовирусной инфекции, парвовирусной и Эпштейна–Барр-вирусной инфекции. Обсуждаются 
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