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Тромбоцитопения новорожденных: 
наблюдательное исследование
Е.В. Сунцова, Е.В. Дерипапа, Е.В. Райкина, А.А. Мухина, Ю.А. Родина, Д.Д. Байдильдина,  
Л.А. Хачатрян, У.Н. Петрова, К.С. Антонова, З.А. Абашидзе, Д.В. Федорова, А.М. Киева,  
М.А. Курникова, М.В. Гаськова, А.А. Масчан

ФГБУ «Национальный медицинский исследовательский центр детской гематологии, онкологии  
и иммунологии им. Дмитрия Рогачева» Минздрава России, Москва

Тромбоцитопения является частым гематологическим симптомом у новорожденных. Этиология 
неонатальной тромбоцитопении варьирует от распространенных приобретенных причин, таких 
как иммуноопосредованная тромбоцитопения и сепсис, до редких врожденных синдромов. 
В клинической практике могут возникнуть объективные трудности при выявлении причин 
тромбоцитопении у детей первого месяца жизни. Учет всех гематологических и негематологических 
характеристик новорожденного и членов его семьи необходим для точной верификации диагноза. 
В настоящей работе проанализирована когорта из 52 детей, развивших тромбоцитопению в период 
новорожденности, и проведена ретроспективная оценка спектра возможных клинических диагнозов. 
Данное исследование одобрено независимым этическим комитетом и утверждено решением 
ученого совета ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» Минздрава России. Перинатальные 
инфекции и сепсис часто ассоциированы с тромбоцитопенией. Иммунные формы тромбоцитопении 
по-прежнему остаются диагнозами исключения. В 18 (34,6%) случаях на основании проведенного 
молекулярно-генетического обследования были диагностированы редкие врожденные синдромы, 
ассоциированные с тромбоцитопенией. Несмотря на разнообразную этиологию, на практике 
основным методом лечения тромбоцитопении в неонатологии остается переливание донорских 
тромбоцитов с введением внутривенного иммуноглобулина или без него. 
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Thrombocytopenia of newborns: an observational study 
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Thrombocytopenia is a common abnormality in neonates. The etiology of neonatal thrombocytopenia ranges from common 
acquired causes such as immune-mediated thrombocytopenia and sepsis to rare congenital syndromes. There may be objective 
difficulties in identifying the causes of thrombocytopenia in newborns in the clinical practice. All hematological and non-
hematological features of a newborn and his family members must be taken into account for an accurate diagnosis. In our 
study, we analysed a cohort of 52 children with thrombocytopenia developed in the neonatal period and retrospectively assessed 
the range of their possible clinical diagnoses. The study was approved by the Independent Ethics Committee and the Scientific 
Council of the Dmitry Rogachev National Medical Research Center of Pediatric Hematology, Oncology, Immunology of Ministry 
of Healthcare of the Russian Federation. Perinatal infections and sepsis are often associated with thrombocytopenia. Immune 
thrombocytopenias are still “diagnoses of exclusion”. In 18 (34.6%) cases, molecular genetic testing confirmed rare congenital 
syndromes associated with thrombocytopenia. Despite various etiology, donor platelet transfusion with or without intravenous 
immunoglobulin remains the main treatment method of neonatal thrombocytopenia.
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Тромбоцитопения является частой гематоло-
гической проблемой неонатального периода 
[1–5]. Известно, что продукция тромбоцитов 

начинается приблизительно с 5-й недели внутриу-
тробного развития, постепенно их число у плода 
повышается и к концу первого триместра достигает 
нормальных значений [1, 5, 6]. Здоровые доношенные 
новорожденные имеют такие же значения числа 
тромбоцитов, как дети старшего возраста и взрослые 
(150–450 × 109/л). Около 4% здоровых доношенных 
детей могут иметь число тромбоцитов < 150 × 109/л 
[3]. У недоношенных детей наблюдается широкий 
диапазон содержания тромбоцитов при рождении 
[1–3]. Как правило, тромбоцитопенией считается 

снижение числа тромбоцитов менее нижней границы 
общепринятой нормы (< 150 × 109/л) [1, 4, 5, 7]. В 
настоящее время, согласно F. Rodeghiero, для паци-
ентов любого возраста о тромбоцитопении говорят 
при снижении числа тромбоцитов < 100 × 109/л [8]. 
Тяжелая неонатальная тромбоцитопения определя-
ется при числе тромбоцитов < 50 × 109/л [2, 4, 5, 7].

Снижение числа тромбоцитов в среднем встреча-
ется у 1–5% всех новорожденных [2, 7]. Тромбоцито-
пения может развиться внутриутробно или в первые 
дни после рождения, и значительно чаще отмечается 
среди недоношенных (около 18,2%), чем среди доно-
шенных (0,8%) новорожденных [2, 6]. Большинство 
пациентов имеют нетяжелую степень снижения числа 
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тромбоцитов. Максимальная частота (около 20–50%) 
неонатальной тромбоцитопении описана у детей, 
находящихся в тяжелом соматическом состоянии, в 
отделениях интенсивной терапии и реанимации для 
новорожденных [2, 4, 6]. Тяжелая тромбоцитопения 
описывается примерно у 20% таких пациентов [6]. 
Стоит отметить отсутствие прямой корреляции между 
тяжестью тромбоцитопении и риском возникновения 
клинически значимых кровотечений [9]. Серьезные 
кровотечения могут развиваться у новорожденных 
как при числе тромбоцитов < 50 × 109/л, так и при 
нетяжелой тромбоцитопении [10]. Частота развития 
кровотечений при тяжелой тромбоцитопении состав-
ляет около 10–30% [2, 10, 11]. Помимо числа тромбо-
цитов на риск развития серьезных геморрагических 
осложнений в неонатальном периоде влияют множе-
ственные факторы: малый гестационный возраст, 
низкая масса и/или тяжелое соматические состо-
яние при рождении, подлежащее заболевание, гемо-
динамические нарушения и целостность сосудистых 
тканей, а также совпадение нескольких предраспо-
лагающих состояний [5]. Неонатальная смертность 
среди пациентов с тромбоцитопенией составляет 
около 10% [10–12].

У новорожденных, так же как у детей старшего 
возраста и взрослых, существует два универсальных 
механизма снижения числа тромбоцитов: повышение 
деструкции циркулирующих тромбоцитов и снижение 
их продукции мегакариоцитами костного мозга [2–4]. 
В большинстве случаев преобладают причины, приво-
дящие к деструкции тромбоцитов. Однако с клиниче-
ской точки зрения многие случаи тромбоцитопении в 
неонатологии характеризуются комплексной этиоло-
гией, и, соответственно, механизмы снижения числа 
тромбоцитов сочетаются [4]. Классификация причин 
неонатальной тромбоцитопении в зависимости от 
механизма развития представлена в таблице 1.

Подобно другим неонатальным состояниям тром-
боцитопения в этот период может быть результатом 
не только заболевания ребенка, но и являться след-
ствием ряда факторов, вовлеченных в фето-пла-
центарно-материнское взаимодействие [2]. На 
снижение числа тромбоцитов у новорожденного 
влияют инфекционные заболевания матери, прием 
некоторых лекарств во время беременности, поздний 
гестоз (артериальная гипертензия, преэклампсия, 
эклампсия и др.) и/или патология плаценты, а также 
трансплацентарная передача циркулирующих антител 
матери [4–6, 11]. Некоторые медицинские проце-
дуры могут вызывать снижение числа тромбоцитов 
у новорожденного (фототерапия, наличие венозного 
катетера, заменные трансфузии) [2]. Причины тром-
боцитопении различаются в зависимости от общего 
клинического состояния новорожденного [2, 3]. Для 
недоношенных детей характерна тромбоцитопения, 

связанная с плацентарной недостаточностью и гипо
ксией в сочетании с незрелостью тромбоцитопоэза 
и низким уровнем тромбопоэтина [4]. У здорового 
ребенка более вероятны иммунные формы тромбо-
цитопении: трансиммунная (ТИ-ТП), например, вслед-
ствие циркуляции материнских аутоантител при ИТП 
или СКВ у матери и ФНАИТ при несовместимости 
матери и плода по тромбоцитарным антигенам НРА 
[13]. Реже встречаются врожденные формы тром-
боцитопении [14]. У новорожденных, находящихся 
в тяжелом соматическом состоянии, тромбоцито-
пения часто развивается вторично по отношению к 
течению перинатальной инфекции, НЭК, ДВС, респи-
раторным нарушениям и др. [3]. Для врожденного 
лейкоза не характерно изолированное снижение  
тромбоцитов.

Этиология неонатальной тромбоцитопении 
также отличается в зависимости от сроков ее 
развития [4–6]. Раннее развитие тромбоцитопении  
(< 72 часов жизни) чаще ассоциировано с ослож-
нениями беременности, плацентарной недоста-
точностью, фетальной гипоксией, задержкой 
внутриутробного развития, гестационным диабетом, 
преэклампсией/эклампсией, внутриутробной инфек-
цией, ИТП у матери и ФНАИТ. Развитие поздней 
тромбоцитопении (> 72 часов жизни) характерно для 
бактериального или грибкового сепсиса и/или НЭК. 
При некоторых инфекциях, редких метаболических 
нарушениях и врожденных синдромах (костномоз-
говая недостаточность, дефекты иммунитета и др.) 
тромбоцитопения может развиваться в различные 
временные интервалы [3, 4].

Длительность неонатальной тромбоцито-
пении, исходя из вызвавших ее причин, различна  
(4–28 дней). Терапевтическая тактика зависит не 
только от числа тромбоцитов у новорожденного, 
но и от выраженности геморрагического синдрома 
и/или наличия факторов риска его развития  
[4, 7, 9–11]. В некоторых случаях тромбоцитопения 
может оказаться резистентной к проводимому 
лечению и/или персистировать после окончания 
неонатального периода [11].

Таким образом, принимая во внимание широкий 
спектр неонатальных состояний и заболеваний, а 
также возможность сочетания нескольких причин, 
приводящих к снижению числа тромбоцитов, в 
клинической практике могут возникнуть объек-
тивные трудности при выявлении этиологии тром-
боцитопении у детей первого месяца жизни. Иногда 
постановка правильного диагноза может занимать 
длительное время и требовать проведения сложных 
цитогенетических и молекулярно-генетических  
исследований.

Цель настоящего исследования – ретроспек-
тивная оценка спектра возможных клинических 
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диагнозов у детей, развивших тромбоцитопению в 
период новорожденности.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

В ходе ретроспективного наблюдательного муль-
тицентрового исследования проведен анализ меди-

цинских документов пациентов, у которых в первый 
месяц жизни была диагностирована тромбоцито-
пения (тромбоциты ниже 100 × 109/л). Документы 
пациентов поступили для телемедицинских консуль-
таций в ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» 
Минздрава России из 34 медицинских учреждений (в 
том числе из 24 перинатальных центров, родильных 

Таблица 1
Причины тромбоцитопении (адаптировано из [2–4])
Table 1
Causes of thrombocytopenia (adapted from [2–4])

Тромбоцитопения вследствие повышенной деструкции тромбоцитов
Thrombocytopenia due to increased platelet destruction

Иммунные причины:
Immune causes:

•	 Присутствие аутоантител: иммунная тромбоцитопения (ИТП), системная красная волчанка (СКВ), вирус иммунодефицита человека у 
матери

•	 The presence of autoantibodies: immune thrombocytopenia, systemic lupus erythematosus, maternal human immunodeficiency virus infection 
•	 Присутствие аллоантител: фетальная/неонатальная аллоиммунная тромбоцитопения (ФНАИТ)
•	 The presence of alloantibodies: fetal and neonatal alloimmune thrombocytopenia 
•	 Присутствие лекарственно-зависимых антител: прием матерью медикаментов
•	 The presence of drug-dependent antibodies: maternal medication use

Неиммунные причины:
Non-immune causes:

•	 Псевдотромбоцитопения (агглютинация тромбоцитов in vitro)
•	 Pseudothrombocytopenia (platelet agglutination in vitro)
•	 Респираторный дистресс-синдром, перинатальная асфиксия, неонатальный аспирационный синдром, болезнь гиалиновых мембран 
•	 Respiratory distress syndrome, perinatal asphyxia, neonatal aspiration syndrome, hyaline membrane disease 
•	 Внутриутробная задержка роста
•	 Intrauterine growth restriction
•	 Преэклампсия, эклампсия матери
•	 Preeclampsia, maternal eclampsia
•	 Инфекция, сепсис
•	 Infection, sepsis
•	 Некротический энтероколит 
•	 Necrotizing enterocolitis 
•	 Диссеминированное внутрисосудистое свертывание (ДВС)
•	 Disseminated intravascular coagulation (DIC)
•	 Гемангиоматоз (синдром Казабаха–Мерритт)
•	 Hemangiomatosis (Kasabach–Merritt syndrome) 
•	 Тяжелая гемолитическая болезнь новорожденных
•	 Severe hemolytic disease of the newborn
•	 Тромботическая микроангиопатия: врожденная тромботическая тромбоцитопеническая пурпура, атипичный гемолитико-уремический 

синдром
•	 Thrombotic microangiopathy: congenital thrombotic thrombocytopenic purpura, atypical hemolytic uremic syndrome
•	 Неонатальный тромбоз
•	 Neonatal thrombosis
•	 Кардиопульмональный шунт, экстракорпоральная мембранная оксигенация
•	 Cardiopulmonary bypass, extracorporeal membrane oxygenation
•	 Фототерапия
•	 Phototherapy
•	 Полицитемия
•	 Polycythemia

Тромбоцитопения вследствие сниженной продукции тромбоцитов
Thrombocytopenia due to decreased platelet destruction

Приобретенные заболевания:
Acquired diseases:

•	 Вирусные инфекции (вирус иммунодефицита человека, цитомегаловирус, краснуха, вирус простого герпеса 6-го типа)
•	 Viral infections (human immunodeficiency virus, cytomegalovirus, rubella, herpes simplex virus type 6)
•	 Врожденный лейкоз
•	 Congenital leukemia
•	 Гистиоцитоз из клеток Лангерганса
•	 Langerhans cell histiocytosis
•	 Нейробластома
•	 Neuroblastoma

Врожденные заболевания:
Congenital diseases:

•	 Хромосомные аномалии (синдром Шерешевского–Тернера (моносомия Х-хромосомы), трисомия 13, 18 и 21-й хромосом)
•	 Chromosomal abnormalities (Turner syndrome (X chromosome monosomy), trisomy 13, 18, 21)
•	 Врожденные тромбоцитопении (ТАR-синдром, MYH9-синдром, синдром Бернара–Сулье, синдром серых тромбоцитов, синдром Пари–

Труссо/Якобсена (делеция 11q23) и др.), болезнь Виллебранда 2В типа
•	 Congenital thrombocytopenia (TAR syndrome, MYH9-related disease, Bernard–Soulier syndrome, gray platelet syndrome, Paris–Trousseau/Jacobsen 

syndrome (deletion of 11q23) and others), von Willebrand disease type 2B
•	 Синдромы врожденной костномозговой недостаточности (анемия Фанкони, врожденный дискератоз, амегакариоцитарная 

тромбоцитопения, MECOM-синдром и др.)
•	 Inherited bone marrow failure syndromes (Fanconi anemia, dyskeratosis congenital, amegakaryocytic thrombocytopenia, MECOM-associated syndrome and 

others)
•	 Врожденные предлейкемические синдромы (RUNX1, ETV6, ANKRD26 и др.)
•	 Hereditary preleukemic syndromes (RUNX1, ETV6, ANKRD26 and others)
•	 Синдромальные формы первичного иммунодефицита (синдром Вискотта–Олдрича (Х-сцепленная тромбоцитопения), синдром 

ДиДжорджи (делеция 11q22) и др.)
•	 Syndromic primary immunodeficiencies (Wiskott–Aldrich syndrome (X-linked thrombocytopenia), DiGeorge syndrome (22q11.2 deletion) and others)
•	 Врожденные метаболические нарушения (метилмалоновая ацидемия, кетотическая глицинемия, изовалериановая ацидемия)
•	 Inherited metabolic disorders (methylmalonic acidemia, ketotic glycinemia, isovaleric acidemia)
•	 Остеопетроз
•	 Osteopetrosis
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домов или отделений новорожденных), находящихся 
в 29 городах Российской Федерации, с апреля 2019 г. 
по июнь 2022 г. Данное исследование одобрено неза-
висимым этическим комитетом и утверждено реше-
нием ученого совета ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия 
Рогачева» Минздрава России.

Были собраны и проанализированы следующие 
данные: направительные клинические диагнозы, 
характеристики пациентов (пол, гестационный 
возраст, масса при рождении, оценка по шкале Апгар, 
общее состояние при рождении, наличие симптомов 
инфекции/сепсиса/НЭК, аномалий развития и стигм 
дисэмбриогенеза, проведенные в роддоме профилак-
тические вакцинации), акушерский анамнез (число 
беременностей и родов у матери, наличие гестоза и 
инфекций, прием лекарств, способ родоразрешения), 
заболевания матери, в том числе гематологические 
(ИТП, неуточненная тромбоцитопения, гестационная 
тромбоцитопения и др.), и семейный анамнез, гема-
тологические характеристики пациентов (показатели 
гемограммы, сроки выявления тромбоцитопении и ее 
тяжесть, выраженность геморрагического синдрома и 
его проявления), использованные виды лечения.

При проведении заочных врачебных консили-
умов на основании анамнестических и клинико-ла-
бораторных данных обсуждалась диагностическая 
и лечебная тактика ведения пациентов. Для части 
пациентов в целях уточнения генеза развития тром-
боцитопении было рекомендовано выполнение моле-
кулярно-генетического исследования. В последующем 
проведен анализ полученных результатов. При обра-
ботке данных оценивались различные описательные 
статистики (для количественных переменных: 
минимум, максимум, среднее значение, стандартное 
отклонение, медиана, для категориальных – частоты 
и проценты).

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Проанализирована информация по 52 детям, 
родившимся в период с июля 2017 г. по май 2022 г.  
В направленных медицинских документах в виде 
самостоятельных клинических или сопутствующих 
диагнозов указывались гематологические: «тромбо-
цитопения», «тромбоцитопения неясной этиологии», 
«тромбоцитопения неуточненная», «преходящая 
неонатальная тромбоцитопения», «трансиммунная 
тромбоцитопения», «первичная тромбоцитопения», 
«тромбоцитопеническая пурпура». Средний возраст 
пациентов на момент консультаций составлял  
42 дня (5 дней – 3,4 года), 21 (40,4%) человек – дети 
первого месяца жизни, 13 (25%) – 2–3 месяцев, 
8 (15,4%) – 4–6 месяцев и 10 (19,2%) – старше  
6 месяцев. Среди вошедших в исследование пациентов 
было 38 (73%) мальчиков и 14 (27%) девочек. Медиана 

гестационного возраста – 38 (26–41) недель. Медиана 
массы тела при рождении – 2700 (473–3840) г. Двад-
цать три (44%) ребенка родились недоношенными, 
из них с гестационным возрастом < 28 недель 
(масса тела при рождении 473–1110 г) – 3 ребенка,  
29–34 недели (масса тела при рождении 950–2730 г) –  
8 детей и 35–37 недель (масса тела при рождении  
2050–3500 г) – 12 детей. Оценка тяжести состояния 
по шкале Апгар соответствовала 7 (1–8) баллам 
на 1-й минуте и 8 (4–9) баллам на 5-й минуте. Для 
34 детей (в возрасте младше 3 месяцев к моменту 
обращения) более подробно описаны сопутству-
ющие клинические проблемы в период новорожден-
ности. Из них у 19 (56%) человек отмечены гипоксия/
асфиксия, респираторный дистресс-синдром, дыха-
тельная недостаточность (n = 14), врожденная 
пневмония и/или приобретенная генерализо-
ванная бактериально-грибковая инфекция/сепсис  
(n = 9, из них 6 детей c положительными гемокуль-
турами Kl. рneumoniae, Ps. aeruginosa, А. baumannii, 
E. aerogenes, St. epidermidis, C. albicans и 7 детей 
с НЭК), сердечно-сосудистая недостаточность  
(n = 6), неврологическая симптоматика в виде судо-
рожного синдрома (n = 2) и гипоксического пора-
жения центральной нервной системы (ЦНС) (n = 15), 
часть детей были с сочетанными осложнениями. Во 
всей группе из 52 новорожденных аномалии, пороки 
развития или фенотипические особенности были 
отмечены у 16 (30,8%) человек: врожденные пороки 
сердца (дефект межжелудочковой перегородки, 
дефект межпредсердной перегородки, гипоплазия 
дуги аорты, аневризма межпредсердной перегородки) 
(n = 7), мочевыделительной системы (мегауретер, 
пиелоэктазия, гидронефроз, кистозная дисплазия 
почек, гипоспадия) (n = 7), аномалии скелета (микро-
гнатия и расщелина твердого и мягкого неба, лучевая 
косорукость) (n = 2), тугоухость (n = 1), атрезия 
12-перстной кишки (n = 1), диафрагмальная грыжа 
(n = 1), гемангиома (n = 1), а также малые аномалии 
развития или неуточненные стигмы дисэмбриогенеза. 
В роддоме плановая профилактическая вакцинация 
против вирусного гепатита В проведена 8 пациентам 
и БЦЖ – 4 детям.

В исследованной группе дети были рождены 
от 2-й (1–8-й) беременности и 2-х (1–5-х) родов. 
Родоразрешение посредством кесарева сечения 
произведено в 26 случаях. В акушерском анам-
незе отмечены по 1 случаю самопроизвольного 
аборта и замершей беременности. В 2 случаях 
беременность была многоплодная (одна в резуль-
тате экстракорпорального оплодотворения). Во 
время беременности у матерей отмечались прояв-
ления раннего токсикоза (n = 9) и преэклампсия  
(n = 3), признаки угрозы самопроизвольного преры-
вания беременности, фето-плацентарной недоста-
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точности и гипоксии плода (n = 11). Высокий риск 
хромосомной патологии плода при скрининговом 
исследовании диагностирован в 3 случаях (дети роди-
лись с синдромом Дауна). У 4 матерей на различных 
сроках беременности (4–36 недель) было задокумен-
тировано наличие новой коронавирусной инфекции 
(без гематологических осложнений – 3 случая, 
развитие впервые выявленной ИТП – 1 случай). 
Также у матерей описаны тугоухость и психиче-
ское нарушение – по 1 случаю (семьи не дообсле-
дованы). При оценке семейного анамнеза выявлен  
1 случай близкородственного брака (ребенок родился 
с амегакариоцитарной тромбоцитопенией), 3 случая 
младенческой смертности в семьях (из них одна 
семья мальчика с синдромом Вискотта–Олдрича). 

Одиннадцать матерей имели гематологический 
анамнез, наблюдались и/или получали лечение в 
связи с тромбоцитопенией. Среди них в ремиссии ИТП 
(нормальное число тромбоцитов в период беремен-
ности и родов) – 4 матери, развитие впервые выяв-
ленной постковидной ИТП (тромбоциты 6 × 109/л, 
проведено лечение кортикостероидами и внутри-
венным иммуноглобулином) на поздних сроках 
беременности – 1 случай, гестационная тромбоцито-
пения (число тромбоцитов неизвестно) – 2 женщины, 
врожденная тромбоцитопения (число тромбоцитов 
80–90 × 109/л, точный диагноз установлен после 
обследования ребенка) – 2 матери, неуточненная 
тромбоцитопения (тромбоциты 80–90 × 109/л) –  
2 женщины (генетическое обследование не выпол-
нено). Отягощенный анамнез в семьях по тромбо-
цитопении и/или кровоточивости у родственников 
(помимо матерей) выявлен у 3 детей, из них у  
2 человек описаны по одному случаю умеренной 
тромбоцитопении и предрасположенности к обра-
зованию синяков у других детей (обе семьи не были 
дообследованы).

Ранняя (< 72 часов жизни) неонатальная тром-
боцитопения была выявлена в 41 (79%) случае, из 
них сразу при рождении или в первые сутки жизни –  
29, и поздняя (> 72 часов жизни) – в 11 (21%) 
случаях (на 4–15-е сутки жизни). У 48 пациентов 
(для которых была доступна подробная медицинская 
информация) при первом обнаружении патологии 
число тромбоцитов составило менее 30 × 109/л – у  
14 (29%), 30–50 × 109/л – у 14 (29%) и 50–100 × 109/л –  
20 (42%). Минимальные значения тромбоцитов за 
период наблюдения у подавляющего числа пациентов 
соответствовали тяжелой тромбоцитопении: менее  
30 × 109/л – у 36 (69,2%), 30–50 × 109/л – у 11 (21,1%) 
и 50–100 × 109/л – у 5 (9,6%). Медианы числа тром-
боцитов у доношенных и недоношенных детей были 
сопоставимы: соответственно 16 (1–74) × 109/л и  
18 (6–87) × 109/л. У 3 из 21 пациента, наблюдав-
шегося в родильных домах или перинатальных 

центрах, ко времени консультаций число тромбо-
цитов достигло нормальных значений. Клинически 
геморрагический синдром отсутствовал (или не 
был описан в медицинских документах) у 13 (25%) 
пациентов при числе тромбоцитов 12–56 × 109/л. 
Кожный геморрагический синдром присутствовал у 
30 (57,7%) пациентов, из них у 17 – изолированный 
при числе тромбоцитов 8–76 × 109/л. В 22 (42,3%) 
клинических случаях наблюдалась кровоточивость 
из различных анатомических источников и различной 
степени тяжести. У 6 детей отмечались кровотечения 
из 2–3 источников. Наиболее часто в исследованной 
когорте описаны желудочно-кишечные кровотечения 
(n = 12; 23%) при числе тромбоцитов 5–45 × 109/л 
и кровоизлияния в ЦНС (n = 8; 15%). Случаи крово-
излияний в ЦНС развивались у детей, рожденных 
на различных сроках гестации (27–40 недель), по 
локализации они были внутрижелудочковыми (n = 7) 
и внутримозговыми (n = 1). Все случаи кровоизли-
яний в ЦНС диагностированы в первые сутки жизни 
при числе тромбоцитов 6–98 × 109/л. Кроме того, 
описаны случаи кровоизлияний в паренхиму легких 
(n = 2), субконъюнктивальные кровоизлияния (n = 3), 
гематурия (n = 2), кровотечения из пупочной ранки  
(n = 2), кровотечения со слизистых оболочек 
ротовой полости (n = 1). В клиническом анализе 
крови гемоглобин в среднем был равен 166 (120–
230) г/л у 23 человек и снижен до 95 (60–116) г/л 
у 14 детей, число лейкоцитов составляло в среднем  
10 (3,3–35) × 109/л. В 16 случаях полные клинические 
анализы крови не были доступны. Основные клини-
ко-лабораторные характеристики пациентов пред-
ставлены в таблице 2.

Достаточные данные для анализа проведенной 
терапии, направленной на повышение числа тром-
боцитов, были доступны в 47 случаях. В группе из 
27 новорожденных без видимых кровотечений (с 
числом тромбоцитов менее 30 × 109/л – 17 человек, 
30–50 × 109/л – 7 детей, 50–100 × 109/л – 3 ребенка) 
около половины получали препараты внутривен-
ного иммуноглобулина (ВВИГ), значительно реже – 
глюкокортикостероиды (ГКС) и профилактические 
заместительные трансфузии тромбоконцентратом 
(ТК) – 10 (37%) детей. Среди 20 пациентов с крово
течениями (с числом тромбоцитов менее 30 × 109/л –  
16 человек, 30–50 × 109/л – 3 ребенка,  
50–100 × 109/л – 1 пациент) курсы ВВИГ получали 
практически все, около трети пациентов – ГКС,  
12 (60%) человек – терапевтические трансфузии 
ТК и почти половина новорожденных – трансфузии 
свежезамороженной плазмы (СЗП). Кроме того, 
заместительные трансфузии эритроцитной взвесью 
проводились в 17 (32,7%) случаях. Также пациенты 
получали системную противоинфекционную терапию 
(n = 26), искусственную вентиляцию легких (n = 14) 
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Таблица 2
Клинико-лабораторная характеристика 52 новоро-
жденных с тромбоцитопенией
Table 2
Clinical and laboratory characteristics of 52 newborns with 
thrombocytopenia
Параметр
Parameter

Значение
Value

Мальчики/девочки, n (%)
Boys/girls, n (%) 38 (73)/14 (27)

Медиана гестационного возраста  
(разброс), недели 
Median gestational age (range), weeks

38 (26–41)

Недоношенные, n (%)
Premature, n (%) 23 (44)

Медиана массы тела при рождении (разброс), г 
Median birth weight (range), g 2700 (473–3840)

Осложнения, n*:
Complications, n*:

респираторные и дыхательная 
недостаточность 
respiratory complications incl. respiratory failure
инфекционные
infectious
НЭК
necrotizing enterocolitis 
сердечно-сосудистая недостаточность
cardiovascular insufficiency
неврологические (судороги/гипоксическое 
поражение ЦНС)
neurological (seizures/ hypoxic central nervous 
system injury)

19

14

9

7

6

2/15

Аномалии/пороки/особенности развития, n (%)
Developmental anomalies/defects/features, n (%) 16 (30,8)

Медиана времени выявления 
тромбоцитопении (разброс), сут
Median time of detection of thrombocytopenia 
(range), days 
Ранняя тромбоцитопения < 72 часов  
жизни, n (%)
Early-onset thrombocytopenia < 72 hours of life, n (%)
Поздняя тромбоцитопения > 72 часов  
жизни, n (%) 
Late-onset thrombocytopenia > 72 hours of life, n (%)

1 (0–15)

41 (79)

11 (21)

Минимальное число тромбоцитов, n (%):
Minimum platelet count, n (%):

< 30 × 109/л
< 30 × 109/L
30–50 × 109/л
30–50 × 109/L
50–100 × 109/л
50–100 × 109/L

36 (69,2)

11 (21,1)

5 (9,6)

Отсутствие геморрагического синдрома, n (%)
No hemorrhagic syndrome, n (%)
Изолированный кожный  
геморрагический синдром, n (%)
Cutaneous hemorrhage only, n (%)
Кожный синдром и кровоизлияния/
кровотечения, n (%)**

Cutaneous hemorrhage and bleedings, n (%)**

Локализация кровоизлияния/кровотечения:
Site of hemorrhage/bleeding:

желудочно-кишечный тракт (ЖКТ), n (%)
gastrointestinal tract, n (%)
ЦНС, n (%)
central nervous system, n (%)
субконъюнктивальные, n
subconjunctival, n
легкие, n
lungs, n
гематурия, n
hematuria, n
пупочная ранка, n
umbilical wound, n
слизистые оболочки ротовой полости, n
mucous membranes of the oral cavity, n

13 (25)

17 (32,7)

22 (42,3)

12 (23)

8 (15,4)

3

2

2

2

1

Примечание. * – были пациенты с несколькими осложнениями; ** – были 
пациенты с кровотечениями из 2–3 источников.
Note. * – there were patients with several complications; ** – there were patients with 
bleeding from 2–3 sites.

и кардиотоническую поддержку (n = 6). Варианты 
гемостатической терапии (без менадиона натрия 
бисульфита, этамзилата и антифибринолитиков) 
представлены в таблице 3.

В исследованной когорте новорожденных в каче-
стве основной причины неонатальной тромбоци-
топении в 15 случаях посчитали течение тяжелых 
инфекций. Особенности антенатального и акушер-
ского анамнеза, безусловно, вносили свой вклад в 
выраженность тромбоцитопении, но, на наш взгляд, 
не являлись основной причиной снижения числа 
тромбоцитов. Профилактические вакцинации не 
ассоциировались с тромбоцитопенией, напротив, 
тяжесть состояния новорожденных, в том числе 
низкие тромбоциты, являлись противопоказанием 
к проведению вакцинаций в роддоме. В 5 случаях 
рождения детей у матерей с ИТП была диагности-
рована ТИ-ТП. В 34 клинических случаях в связи с 
описанием потенциально значимого отягощенного 
семейного анамнеза (n = 14), наличием фенотипи-
ческих особенностей или пороков развития у детей 
(n = 16), неудовлетворительным ответом на лечение 
(n = 28), персистенцией тромбоцитопении или ее 
повторным развитием после временного улучшения 
в неонатальном периоде (n = 31) и при сочетании этих 
признаков представлялось целесообразным выпол-
нение молекулярно-генетического исследования в 
целях проведения дифференциальной диагностики. 
В 22 случаях обследование было выполнено в объеме 
секвенирования по Сэнгеру, высокопроизводитель-
ного секвенирования таргетных панелей генов или 
экзома. В 18 (82%) случаях выявлены генетиче-
ские варианты, объясняющие причины тромбоцито-
пении на генетическом уровне (16 пациентам точные 
диагнозы установлены в лаборатории молекулярной 
биологии ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» 
Минздрава России). Причина тромбоцитопении оста-
лась однозначно не верифицированной в 11 случаях 
(у 3 после проведения генетических тестов). Резуль-
таты молекулярно-генетических исследований пред-
ставлены в таблице 4.

ОБСУЖДЕНИЕ РЕЗУЛЬТАТОВ ИССЛЕДОВАНИЯ

Тромбоцитопения остается актуальной гематоло-
гической проблемой неонатального периода. Этио-
логия тромбоцитопении новорожденных варьирует от 
распространенных приобретенных причин, таких как 
сепсис и иммуноопосредованная тромбоцитопения, 
до редких наследственных синдромов [2–7, 14, 15]. 
Учитывая, что точное установление причины тром-
боцитопении важно не только для выбора терапев-
тической тактики, но и для определения прогноза 
и клинического исхода, во всех случаях снижения 
числа тромбоцитов у новорожденных необходимо 
проведение дифференциально-диагностического 
обследования. Первоначальный диагностический 
поиск основан на оценке гестационного возраста, 
общего клинического состояния ребенка, выявлении 
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Таблица 3
Терапия тромбоцитопении (n = 47)
Table 3
Treatment of thrombocytopenia (n = 47)

Число тромбоцитов, × 109/л
Platelet count, × 109/L

Пациенты без кровотечений (n = 27)
Patients without bleeding (n = 27)

Пациенты с кровотечениями (n = 20)
Patients with bleeding (n = 20)

Терапия
Treatment n Терапия

Treatment n

< 30 

ВВИГ 
IVIg

ВВИГ + ГКС + ТК 
IVIg + HSCs + PC 

ВВИГ + ГКС + ТК + СЗП 
IVIg + HSCs + PC + FFP

ВВИГ + ГКС
IVIg + HSCs
ВВИГ + ТК

IVIg + PC
ГКС + ТК
HSCs + PC

ГКС
HSCs
ТК 
PC

ТК+СЗП
PC + FFP

Наблюдение 
Observation

6

2

2

1

1

1

1

1

1

1

ВВИГ
IVIg

ВВИГ + ТК + СЗП
IVIg + PC + FFP 
ВВИГ + ГКС
IVIg + HSCs

ВВИГ + ГКС + ТК
IVIg + HSCs + PC

ВВИГ + ТК
IVIg + PC

ВВИГ + ГКС + СЗП
IVIg + HSCs + FFP

ВВИГ + ГКС + ТК + СЗП 
IVIg + HSCs + PC + FFP

ГКС + ТК
HSCs + PC
ТК + СЗП
PC + FFP

4

3

2

2

1

1

1

1

1

30–50 

ВВИГ 
IVIg
ТК 
PC

ВВИГ + ТК 
IVIg + PC

Наблюдение 
Observation

3

1

1

2

ВВИГ + ТК + СЗП 
IVIg + PC + FFP

ВВИГ + ТК 
IVIg + PC

2

1

50–100 
СЗП
FFP

Наблюдение 
Observation

1

2

СЗП
FFP

1

Примечание. ГСК – гемопоэтические стволовые клетки.
Notes. IVIg – intravenous immunoglobulin; HSCs – hematopoietic stem cells; PC – platelet concentrate; FFP – fresh frozen plasma.

сопутствующих состояний (кроме тромбоцитопении) 
и фенотипических особенностей, а также времени 
развития и степени выраженности тромбоцитопении. 
Кроме того, важно принимать во внимание антена-
тальный и акушерский анамнез, выявить заболе-
вания, имеющиеся у матери, и способы их лечения, 
проанализировать семейный анамнез [14]. Диагно-
стика редких врожденных синдромов возможна после 
выполнения молекулярно-генетического тестиро-
вания [14, 15]. 

В рамках ретроспективного наблюдательного 
исследования нами проанализированы результаты 
обследования и лечения небольшой когорты паци-
ентов, у которых тромбоцитопения впервые была 
выявлена в неонатальном периоде, и представлен 
возможный спектр причин снижения числа тромбо-
цитов. Основной клинической характеристикой данной 
когорты является высокая частота развития крово-
излияний во внутренние органы, что подтверждается 
другими исследованиями [5, 7, 10–12]. Например, 
частота кровоизлияний в ЦНС в нашей селекти-
рованной когорте новорожденных составила 15% 
против 0,1–1% у детей с ИТП, по данным литера-
туры [16]. Также обращает на себя внимание явное 
отсутствие корреляции между числом тромбоцитов 
и тяжестью геморрагических осложнений [7, 9, 11]. 
Сложности определения точной причины снижения 

числа тромбоцитов, а также прогнозирования рисков 
развития кровотечений и длительности тромбоци-
топении во многих случаях вызывают проблемы с 
выбором терапевтической тактики.

Наиболее часто причиной появления тромбо-
цитопении у новорожденных считается развитие 
неонатального сепсиса и НЭК у недоношенных и 
маловесных детей [3, 10–12, 17–19]. К снижению 
числа тромбоцитов могут приводить любые бактери-
альные, вирусные, грибковые инфекции, в том числе 
внутриутробные. Патогенез тромбоцитопении на 
фоне инфекций определяется повреждением эндо-
телия, повышенным потреблением тромбоцитов и 
угнетением их продукции [17]. Снижение тромбоцитов 
может быть ассоциировано с анемией и/или нейтро-
пенией и ДВС. Тромбоцитопения у детей с инфек-
ционными осложнениями, как правило, тяжелая, 
более 20% пациентов нуждается в заместительных 
трансфузиях. Однако повышенная смертность в этой 
группе детей, более вероятно, обусловлена тяже-
стью септических процессов, а не тромбоцитопе-
нией [11, 18]. В исследованной когорте у 15 (28,8%) 
новорожденных тромбоцитопения могла быть ассо-
циирована с развитием инфекции или сепсиса. В 
нескольких случаях диагноз устанавливали клини-
чески. Подтвержденный сепсис был у 6 новоро-
жденных. Семи пациентам диагностировали НЭК  
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(в 2 случаях выполнено оперативное лечение, нало-
жение илеостомы). Снижение числа тромбоцитов отме-
чено в среднем на 3-и (1–15-е) сутки жизни. Минимально 
число тромбоцитов снижалось до 17 (5–76) × 109/л.  
Десять новорожденных имели тяжелые кровотечения, 
в том числе в ЦНС, ЖКТ и легкие. Девять пациентов 
требовали заместительные трансфузии ТК, 10 детей –  
ВВИГ. Все пациенты получали системную противо-
инфекционную терапию, 9 детей нуждались в искус-
ственной вентиляции легких и 3 ребенка получали 
кардиотоническую поддержку. Смертность в иссле-
дованной группе составила 5 человек.

Другой известной причиной неонатальной тром-
боцитопении является ТИ-ТП. У детей, рожденных 
от матерей с ИТП (и с некоторыми другими ауто-
иммунными заболеваниями, например СКВ), может 
развиться тромбоцитопения вследствие транс-
плацентарной передачи материнских антитромбо-
цитарных аутоантител (частота 16–56%) [2, 11]. 
Тяжелые формы ТИ-ТП диагностируются в 8–13% [2, 
6, 7]. Тромбоцитопения может развиваться у новоро-
жденных как в случаях активной ИТП, так и в период 
ремиссии заболевания у матери, в том числе после 
спленэктомии [2]. Состояние чаще развивается на 
1-е сутки, минимальное число тромбоцитов отме-
чается на 3–5-е сутки. Заболевание может иметь 
различную тяжесть, кровотечения обычно бывают 
легкими или умеренными, тяжелые кровотечения 
составляют 1–4% [7]. Максимальный риск крово
течений отмечается у новорожденных в первые  
2 недели жизни. Предиктор тяжелой тромбоцитопении –  
предшествующая тяжелая ТИ-ТП у сиблинга. При 
тяжелом течении заболевания проводится терапия 
ВВИГ [2, 3, 6]. Тромбоцитопения может персисти-
ровать до 4 месяцев [2]. В настоящем исследовании 
ТИ-ТП диагностирована в 5 (9,6%) случаях: 4 матери 
имели в анамнезе ИТП и нормальное число тромбо-
цитов к моменту родов, 1 – острую ИТП, развившуюся 
на позднем сроке беременности. Впервые тром-
боцитопения была выявлена на 1–2-е сутки жизни 
детей, число тромбоцитов составляло 9–56 × 109/л, 
кровотечений не было. В 4 случаях ТИ-ТП разреши-
лась на терапии (ВВИГ – 2 новорожденных, комби-
нированная терапия – 2 ребенка), про 1 ребенка нет 
информации. В одном из клинических случаев мать 
с детства наблюдалась по поводу хронической ИТП, 
получала терапию нескольких линий (иммуноде-
прессанты, агонисты тромбопоэтиновых рецепторов, 
спленэктомия) без достижения гематологического 
ответа, и только после обследования ребенка обоим 
была диагностирована врожденная тромбоцитопения 
(MYH9-синдром). В другом случае у матери также 
отмечалась нетяжелая тромбоцитопения (предпо-
ложительно иммунного генеза), которая во время 
беременности расценивалась как гестационная. 

Однако после проведенного дообследования ребенку 
было установлено точное генетически детермини-
рованное заболевание, унаследованное от матери 
(MECOM-ассоциированная тромбоцитопения). Таким 
образом, поскольку ИТП у взрослых и детей является 
диагнозом исключения, все беременные и матери 
с персистирующей тромбоцитопенией нуждаются в 
наблюдении гематолога, а в ряде случаев – в допол-
нительном обследовании.

Второй иммуноопосредованной причиной 
снижения числа тромбоцитов у новорожденных явля-
ется ФНАИТ (частота 1:1000–2000 новорожденных) 
[2, 20]. Тромбоцитопения развивается вследствие 
трансплацентарного переноса материнских аллоан-
тител, направленных против антигенов тромбоцитов 
плода, унаследованных от отца и отсутствующих на 
тромбоцитах матери [2, 5–7, 19]. Хотя в патогенез 
ФНАИТ могут быть вовлечены более 30 различных 
тромбоцит-специфических антигенов, наиболее 
значимыми у матерей европейского происхождения 
являются человеческие тромбоцитарные антигены 
HPA-1a (74–90%) и HPA-5b (15%), расположенные 
соответственно на гликопротеиновых комплексах 
GPIIb/IIIa и GPIa/IIa мембраны тромбоцитов, а в азиат-
ской популяции – HPA-4b [5]. Аллосенсибилизация 
и продукция специфических антител чаще проис-
ходят при наличии у женщин ассоциации HPA-1a 
с человеческим лейкоцитарным антигеном (HLA) 
DRВ3*0101 [2]. Заболевание при таком сочетании 
обычно протекает тяжелее [13]. Клинические прояв-
ления ФНАИТ могут быть умеренными, хотя иногда 
число тромбоцитов уже внутриутробно снижается 
до критических значений, сопряженных с серьез-
ными кровотечениями (в том числе кровоизлия-
ниями в ЦНС и другие внутренние органы) у плода 
или новорожденного, приводящими к инвалидности 
и смерти [5, 6, 13, 20]. Диагностика ФНАИТ осно-
вана на обнаружении антител определенной спец-
ифичности в крови матери [2, 3, 6, 13, 20], однако 
иммунологические тесты имеют невысокую чувстви-
тельность и малую доступность. При наличии 
возможности оба родителя и новорожденный гено-
типируются по наиболее распространенным алло-
антигенам HPA (HPA-1, HPA-2, HPA-3, HPA-4, HPA-5 
и HPA-15) с помощью полимеразной цепной реакции 
[2, 3, 13, 20]. Объем лечения зависит от тяжести 
заболевания, в случаях тяжелой ФНАИТ рекомен-
дованы трансфузии донорских тромбоцитов (по 
возможности HPA-совместимых), которые должны 
быть лейкодеплетированы с введением ВВИГ или без 
него [2, 3, 5, 6, 13, 20, 21]. ФНАИТ обычно является 
самоограниченным процессом и разрешается через  
1–6 нед. В нашей когорте на основании клинико-ла-
бораторных данных ФНАИТ была заподозрена в  
6 случаях (в одном отмечено формирование порэн-
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цефалической деформации головного мозга, в 
другом – транзиторная тромбоцитопения в период 
новорожденности у сиблинга), но в связи с отсут-
ствием широких возможностей для проведения 
тестов, подтверждающих несовместимость ребенка 
и матери по HPA, ни в одном случае точный диагноз 
не был установлен. Несмотря на то, что ФНАИТ явля-
ется хорошо известной и распространенной причиной 
снижения числа тромбоцитов, часто приводящей к 
геморрагическим осложнениям и смерти плода или 
новорожденного, отсутствие широких диагностиче-
ских возможностей не позволяет верифицировать 
данный диагноз, что приводит не только к трудно-
стям выбора оптимального лечения для новорожден-
ного, но и к невозможности предотвращения развития 
серьезных осложнений при последующих беременно-
стях матери.

На основании проанализированной медицинской 
информации более чем у половины пациентов были 
выявлены признаки, требующие, по нашему мнению, 
выполнения дополнительного молекулярно-генетиче-
ского обследования в целях исключения врожденных 
причин снижения числа тромбоцитов. Генетически 
детерминированная тромбоцитопения – группа 
редких фенотипически неоднородных синдромов [14, 
15]. Частота встречаемости данных синдромов среди 
новорожденных неизвестна [14]. По данным литера-
туры, среди детей старшего возраста наиболее часто 
встречающимися вариантами являются MYH9-ассо-
циированный синдром и синдром Бернара–Сулье 
(GP1BA, GP1BB, GP9) [14]. Редкими синдромами 
являются тромбоцитопения с отсутствием лучевой 
кости (RBM8A), врожденная амегакариоцитарная 
тромбоцитопения (MPL) и амегакариоцитарная тром-
боцитопения с радиоульнарным синостозом (HOXA1, 
MECOM) [14]. У мальчиков при Х-сцепленной тром-
боцитопении и синдроме Вискотта–Олдрича (WAS) 
также с рождения отмечается снижение числа тром-
боцитов [7]. Низкие тромбоциты при рождении могут 
быть ранним проявлением наследственной тром-
боцитопении с предрасположенностью к развитию 
злокачественных заболеваний крови (RUNX1, 
ANKRD26, ETV6) [14, 15]. В нашей группе генетиче-
ские детерминированные причины тромбоцитопении 
были подтверждены в 18 (34,6%) случаях. Чаще 
всего диагностировали синдром Вискотта–Олдрича –  
6 случаев. Тромбоцитопения у мальчиков впервые 
была выявлена на первой неделе жизни, число тром-
боцитов составляло 10–87 × 109/л, у 3 отмечались 
тяжелые геморрагические проявления (ЖКТ-кро-
вотечения, внутрижелудочковое кровоизлияние 
и кровоизлияние в легкие), требующие терапии. 
Генетический синдром был заподозрен в возрасте 
3–4 месяцев в связи с длительной персистенцией 
тромбоцитопении. В 2 случаях на основании гене-

тического исследования установлена MYH9-ассо-
циированная тромбоцитопения, характеризующаяся 
гигантскими формами тромбоцитов и предрасполо-
женностью к развитию в более старшем возрасте 
тугоухости, почечной недостаточности и катаракты 
[7, 22]. В обоих случаях тромбоцитопения была выяв-
лена при рождении и персистировала, число тромбо-
цитов составляло около 30 × 109/л, кровотечений не 
отмечалось. Генетическое подтверждение диагноза 
получено детьми в возрасте 4 месяцев и 2 лет. Редкий 
MECOM-ассоциированный синдром также был диагно-
стирован в 2 случаях, причем типичный радиоуль-
нарный синостоз был обнаружен только у 1 пациента 
[23]. По одному случаю диагностированы: ТАR-син-
дром (типичная аплазия лучевых костей), амегака-
риоцитарная тромбоцитопения и наследственная 
тромботическая тромбоцитопеническая пурпура 
(инициально в этих 2 случаях предполагался синдром 
Вискотта–Олдрича), анемия Фанкони (предположен 
на основании сочетания тромбоцитопении с поро-
ками развития), ювенильный миеломоноцитарный 
лейкоз (диагноз предположен на основании перси-
стенции тромбоцитопении и спленомегалии), синдром 
Нунан с миелодиспластическим синдромом (стигмы 
дисморфогенеза, персистирующая тромбоцитопения, 
анемия, моноцитоз, гепатомегалия). Кроме того, 
тромбоцитопения новорожденных может ассоцииро-
ваться с хромосомной анеуплоидией, трисомиями 13, 
18 и 21-й хромосом или являться частью фенотипа 
заболеваний с триплоидией, при синдроме Шерешев-
ского–Тернера (45Х0) или хромосомных делециях, 
вызывающих синдромы Пари–Труссо/Якобсена (11q) 
или ДиДжорджи (22q11.2) [11, 12]. В исследованной 
когорте у 4 новорожденных тромбоцитопения ассоци-
ировалась с синдромом Дауна. Два редких диагноза 
(остеопетроз и синдром Якобсена) были выявлены в 
других лабораториях.

Независимо от разнообразия причин, приво-
дящих к снижению числа тромбоцитов, в большин-
стве случаев основным методом лечения тяжелой 
тромбоцитопении в клинической практике остается 
переливание донорских тромбоцитов с введением 
ВВИГ или без него [3–7, 9, 20, 21]. Значения коли-
чества тромбоцитов, при которых требуются заме-
стительные трансфузии на протяжении многих лет, 
в разных неонатальных центрах сильно варьируют 
[2–6]. Наиболее часто рекомендуют руководство-
ваться пороговым значением числа тромбоцитов  
25 × 109/л за исключением случаев повышенного 
риска кровотечений [3, 14]. Абсолютными пока-
заниями для применения трансфузий ТК у ново-
рожденных являются активные кровотечения. 
Повышенный риск развития геморрагических ослож-
нений имеют недоношенные и маловесные дети 
первых 7 суток жизни [11]. Высокая вероятность 
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развития кровотечений существует при сепсисе, 
травме, необходимости инвазивных процедур и 
оперативных вмешательств, а также у детей с тяже-
лыми приобретенными и врожденными заболева-
ниями крови. При иммунной этиологии снижения 
числа тромбоцитов эффективной терапией является 
ВВИГ. В некоторых случаях может быть эффективно 
применение агонистов тромбопоэтиновых рецепторов 
[4, 6].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Несмотря на то, что настоящее исследование 
обладает рядом ограничений, связанных с его наблю-
дательным характером, оно дает представление о 
возможных причинах снижения числа тромбоцитов 
у детей в неонатальном периоде. Широкий спектр 
дифференциальной диагностики неонатальной 
тромбоцитопении требует тщательной оценки гема-
тологических и негематологических особенно-
стей заболевания новорожденного, его матери, а 
иногда и членов семьи. Учет всех фенотипических 
характеристик необходим для точной верификации 
диагноза. Неонатальный сепсис нередко ассоции-
рован с тромбоцитопенией. Иммунные формы тром-
боцитопении остаются диагнозами исключения. Для 
новорожденных с персистирующей тромбоцитопе-
нией неизвестной этиологии и/или при наличии у них 
синдромальных особенностей, и/или потенциально 
значимого семейного анамнеза необходимо более 
широкое диагностическое обследование с приме-
нением технологий следующего поколения, позво-
ляющих проводить высокопроизводительный анализ 
больших генных панелей, экзомов или геномов. Хотя 
неонатальная тромбоцитопения встречается доста-
точно часто, вопросы по объему дифференциальной 
диагностики, прогнозированию риска развития 
кровотечений и вариантам лечения этого состояния 
остаются актуальными для специалистов разных 
педиатрических специальностей. 
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