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ТРОМБОТИЧНА ТРОМБОЦИТОПЕНІЧНА 

ПУРПУРА: НОВІ ПІДХОДИ ДО ДІАГНОСТИКИ ТА 

ТЕРАПІЇ (ОГЛЯД ЛІТЕРАТУРИ) 
 

Вступ. Тромботична тромбоцитопенічна пурпура (ТТП) є важким 

захворюванням, яке належить до групи мікроангіопатичних гемолітичних анемій, 

що характеризуються утворенням мікротромбів у малих судинах і 

тромбоцитопенією. Актуальність теми зумовлена високою летальністю без 

своєчасного лікування. У клінічну практику впроваджуються нові методи 

діагностики, зокрема швидкі тести на ADAMTS13, а також сучасна таргетна 

терапія, як-от каплацизумаб. Це значно покращує прогноз пацієнтів. Сучасний 

підхід до ТТП потребує глибоких знань і клінічної настороженості. 

Мета полягає в комплексному вивченні сучасних підходів до діагностики та 

терапії тромботичної тромбоцитопенічної пурпури, з акцентом на молекулярно-

біологічні механізми патології, роль ферменту ADAMTS13, а також впровадження 

новітніх методів лікування, таких як моноклональні антитіла та інгібітори 

взаємодії між тромбоцитами та ендотелієм. Основне завдання полягає в аналізі 

патогенезу ТТП, особливостей клінічного перебігу, ефективності плазмаферезу, 

імуносупресивної терапії та таргетних препаратів. Дослідження нових підходів 

дозволяє оптимізувати діагностичну тактику та покращити виживаність пацієнтів. 

Матеріали та методи: аналітичний огляд та розбір наукової літератури щодо 

особливостей підходів до діагностики та лікування ТТП. 

Патофізіологічно ТТП зумовлена дефіцитом або недостатньою активністю 

металопротеази ADAMTS13, що призводить до накопичення ультравеликих 

мультимерів фактора фон Віллебранда (vWF) у циркуляції. Це у свою чергу 

спричиняє агрегацію тромбоцитів та утворення тромбів, які закривають 

мікросудини, особливо в органах, таких як нирки, мозок і серце. Основними 

клінічними проявами є мікроангіопатична гемолітична анемія, тромбоцитопенія, 

неврологічні порушення, ниркова недостатність та гарячка. Якщо не проводиться 

своєчасне лікування, ТТП може призвести до смерті через органну недостатність 

або тромбоемболії [1, 6, 8]. 

Діагностика ТТП є комплексною і включає клінічне спостереження, 

лабораторні дослідження та тестування на рівень ADAMTS13. Золотим 

стандартом діагностики є визначення активності ADAMTS13, яке при рівні <10% 

однозначно вказує на ТТП. Також використовуються клінічні шкали, зокрема 

шкала PLASMIC, яка допомагає в оцінці ймовірності ТТП на основі таких 
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критеріїв, як вік, анамнестичні фактори, наявність гемолітичної анемії, 

тромбоцитопенія та інші показники. Для підтвердження діагнозу можуть бути 

використані додаткові методи, як-от біопсія нирок або рентгенологічне 

дослідження органів грудної порожнини, хоча такі методи не є специфічними для 

цього захворювання [4, 7]. 

У лікуванні ТТП ключову роль відіграє терапевтичний плазмаферез (TPE), 

який є стандартом першої лінії терапії. Плазмаферез допомагає видаляти 

аутоантитіла до ADAMTS13 та надлишкові мультимери vWF з крові пацієнта. 

Зазвичай лікування починається з плазмаферезу, який проводиться щоденно до 

нормалізації рівня тромбоцитів і зменшення симптомів захворювання. Поряд з 

плазмаферезом застосовуються глюкокортикостероїди (ГКС), які 

використовуються для зменшення імунної активності та контролю запальних 

процесів у організмі пацієнта. Лікування ГКС може бути довготривалим, але їх 

використання знижує ймовірність рецидивів [1, 2]. 

У випадках рефрактерного або рецидивуючого перебігу захворювання, коли 

плазмаферез і стероїди не дають бажаного ефекту, застосовуються 

імуносупресивні препарати, зокрема ритуксимаб. Ритуксимаб — моноклональне 

антитіло до CD20, яке інактивує В-лімфоцити, що продукують автоантитіла до 

ADAMTS13, і таким чином допомагає відновити нормальний рівень цього 

ферменту. Дослідження показали, що ритуксимаб може значно знижувати частоту 

рецидивів і покращувати клінічний стан пацієнтів з тяжкими формами ТТП [3, 9]. 

Новітнім напрямком у лікуванні ТТП є застосування каплацизумабу — 

специфічного нанотіла, яке блокує зв'язування фактора фон Віллебранда з 

тромбоцитами, тим самим запобігаючи утворенню тромбів. Клінічні випробування 

показали, що каплацизумаб значно покращує вихід захворювання, зменшує 

частоту рецидивів та знижує ризик тромбоемболічних ускладнень, навіть у 

пацієнтів, які не реагують на традиційне лікування плазмаферезом та стероїдами. 

Поява каплацизумабу є значним досягненням у терапії ТТП, оскільки це дозволяє 

покращити результати лікування та зменшити потребу в повторних сеансах 

плазмаферезу [9, 8]. 

Крім цього, активно досліджуються нові терапевтичні підходи, зокрема, 

застосування рекомбінантного ADAMTS13, що може стати важливою 

терапевтичною опцією для пацієнтів з вродженою та набутною формами ТТП, а 

також нові імуносупресивні агенти, такі як бортецоміб (інгібітор протеасоми), які 

можуть бути корисними при лікуванні рефрактерних форм ТТП [2, 3, 5]. 

Висновки. Лікування ТТП стало значно ефективнішим завдяки розвитку 

нових терапевтичних методів, таких як каплацизумаб і ритуксимаб, а також 

удосконаленню існуючих підходів, таких як плазмаферез та 

глюкокортикостероїди. Тому сучасні методи лікування дозволяють значно 

знижувати летальність та покращувати якість життя пацієнтів, що страждають на 

це захворювання. 
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