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Резюме

В  статье  рассматривается  история  изучения  тромботической  микроангиопатии  (ТМА)  за  последние  100  лет.  Описаны 
важные события и открытия ученых со всего мира, внесших большой вклад в понимание этиологии, патогенеза и лечения 
ТМА. Рассматриваются перспективы изучения ТМА в настоящее время, особенно в акушерской практике.
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Abstract

In this article we review the history of the thrombotic microangiopathy (TMA) study over the past 100 years. Important events and 
discoveries made by  scientists  across  the globe are described, which profoundly  contributed  to understanding TMA etiology, 
pathogenesis and treatment. The prospects for current TMA investigation especially in obstetric practice are discussed.
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Введение / Introduction

Болезнь  Мошковица,  широко  известная  как  тром-
ботическая тромбоцитопеническая пурпура (ТТП), на 
протяжении длительного времени остается объектом 
углубленных  исследований.  С  момента  ее  открытия 
в  первой  четверти  XX  века,  патология,  которая  ха-
рактеризуется нарушениями свертывающей системы 
крови,  стала  основой  для  многочисленных  исследо-
вательских  работ,  целью  которых  было  углубление 
понимания  о  биологической  природе  и  патогенезе 
болезни, тем самым способствуя улучшению методов 
ее  диагностики  и  лечения.  Характерными  признака-
ми  этой  патологии  являются  микроангиопатическая 
гемолитическая  анемия  (МАГА),  тромбоцитопения 
и  множественная  органная  дисфункция,  объединен-
ных  сейчас  в  понятие  тромботическая  микроангио-
патия (ТМА). ТМА – это группа заболеваний, объеди-
ненных общим патофизиологическим процессом, ха-
рактеризующимся тромбозом артериол и капилляров. 
В  результате  возникают  повреждения  мелких  крове-
носных  сосудов,  что  ведет  к  разрушению  эритроци-
тов из-за прохождения через поврежденные сосуды, 
снижению количества тромбоцитов из-за их активно-
го  расхода  на  формирование  тромбов  и  полиорган-
ной недостаточности из-за тромбоза сосудов и нару-
шения  перфузии  органов.  К  тромботическим  микро-
ангиопатиям  относят  ТТП,  гемолитико-уремический 
синдром (ГУС), а также ряд вторичных ТМА, которые 
могут быть вызваны медикаментозной  терапией, ин-
фекциями  или  сопутствующими  заболеваниями.  Ле-
чение зависит от  конкретного заболевания в рамках 
группы  ТМА  и  может  включать  плазмаферез,  имму-
носупрессивную терапию, поддерживающую терапию 
и в случае ГУС – гемодиализ. Важно отметить, что не-
зависимо от конкретного диагноза, любое состояние 
из  группы  ТМА  требует  немедленного  медицинско-
го вмешательства, так как может перерасти в жизне- 
угрожающее состояние.

Открытие болезни Мошковица / 
Discovery of Moshkovitz's disease

Ровно сто лет назад, в 1924 г., доктор Эли Мошко-
виц  (рис. 1)  опубликовал  первое  описание  молодой 
пациентки,  умершей  от  неизвестного  на  тот  момент 
острого  заболевания.  В  1924  г.  16-летняя  девоч-

ка  была  госпитализирована  в  больницу  Бет  Исраэль 
в Нью-Йорке с острым заболеванием. Пациентка жа-
ловалась на лихорадку, бледность, петехии, слабость 
и  развивающийся  паралич  левой  руки  и  ноги.  Она 
впала в кому и умерла через неделю после поступле-
ния  в  больницу  [1].  При  вскрытии  были  выявлены 
распространенные «гиалиновые» микротромбы в  ка-
пиллярах и артериолах различных органов, в том чис-
ле в сердце, селезенке и почках. Причина этого смер-
тельного заболевания, у казалось бы здоровой девоч-
ки, была неизвестна.

В 1947 г. К. Singer с соавт. описали случай девуш-
ки,  результаты  вскрытия  которой  были  почти  иден-
тичны таковым у пациентки Мошковица: множествен-
ные  микротромбы  в  различных  органах  [2].  Перед 
смертью  у  девочки  наблюдалась  тяжелая  анемия 
с ретикулоцитозом и выраженной тромбоцитопенией. 
К. Singer с соавт. предложили гипотезу, что микросо-
судистые тромбы состоят из тромбоцитов и фибрина, 
и после анализа всех зарегистрированных на тот мо-
мент  пациентов  с  подобными  признаками  предполо-
жили, что это специфическое заболевание, при кото-
ром тромбоцитопения возникает в результате массив-
ного  внутрисосудистого  потребления  тромбоцитов 
при  диссеминированном  микрососудистом  тромбо-
тическом  процессе.  В  отличие  от  более  распростра-
ненной «идиопатической тромбоцитопенической пур-
пуры» (сегодня известной как иммунная тромбоцито-
пения) К. Singer предложил назвать это заболевание  
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Рисунок 1.  
Эли Мошковиц 
(1879–1964).

Figure 1.  
Eli Moschcowitz 
(1879–1964).

100 лет исследования болезни Мошковица и тромботической микроангиопатии: взгляд в прошлое и перспективы
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«тромботической  тромбоцитопенической  пурпурой» 
(ТТП) [2]. Это название используется до сих пор. 

В  1966  г.  все  зарегистрированные  на  тот  мо-
мент  пациенты  с  диагнозом  ТТП  были  рассмотрены 
E.L. Amorosi и J.E. Ultmann (рис. 2) [3]. Они определи-
ли  диагностическую  пентаду  признаков:  гемолитиче-
ская анемия с морфологическими признаками фраг-
ментации  эритроцитов  в  мазке  крови  (шистоциты, 
шлемовидные  клетки),  тромбоцитопения  потребле-
ния,  неврологические  симптомы,  дисфункция  почек 
и лихорадка. Также они отметили посмертные резуль-
таты  широко  распространенного  микрососудистого 
тромбоза  без  воспалительных  изменений  кровенос-
ных сосудов. Авторы поставили под сомнение приро-
ду  «гиалиновых»  микротромбов  и  отметили,  что  ле-
тальный исход наблюдается почти у всех пациентов, 
а  также отдельно подчеркнули отсутствие какого-ли-
бо эффекта от терапии [3].

Открытие фактора фон Виллебранда / 
von Willebrand factor discovery

В  1926  г.  доктор  Эрик  фон  Виллебранд  (рис. 3) 
описал наследственную коагулопатию, которая ныне 
известна  как болезнь Виллебранда  [4,  5]. Он  наблю-
дал за семьей, в которой больные с нормальным ко-
личеством  тромбоцитов  умирали  в  разном  возрасте 
от  кровотечений  различного  генеза.  В  1950–1960-х 
годах  пониженный  уровень  активности  фактора  VIII 
(FVIII) был определен как возможная причина данно-
го  заболевания.  Также  было  отмечено,  что  дефицит 
данного фактора можно было возместить инфузией 
плазмы или ее отдельных фракций. Позже, в 1971 г., 
был  проведен  иммунологический  анализ,  в  котором 
было выявлено, что наследственная коагулопатия обу- 
словлена дефицитом не фактора FVIII, а совсем дру-
гого протеина,  который и был назван в честь перво-
открывателя  –  фактор  фон  Виллебранда  (англ.  von 
Willebrand factor, vWF).

Изучение других форм тромботической 
микроангиопатии / Study of other forms 
of thrombotic microangiopathy

В  1978  г.  J.D.  Upshaw  (рис. 4)  опубликовал  отчет 
о случае заболевания в Медицинском журнале Новой 
Англии  [6].  Была  описана  29-летняя  женщина,  кото-
рая страдала от рецидивирующих эпизодов лихорад-
ки,  петехий,  выраженной  тромбоцитопении и микро-
ангиопатической  гемолитической  анемии,  начиная 
с  возраста  6  мес.  Терапия  кортикостероидами,  анти-
биотикотерапия и спленэктомия не помогли. Однако 
переливание  крови  приводило  к  улучшению  состоя-
ния  пациентки.  J.D.  Upshaw  сделал  вывод,  что  плаз-
менный фактор может иметь важное значение, и при 
следующем  эпизоде  заболевания  пациентку  лечили 
исключительно  двумя  единицами  бедной  тромбоци-
тами  плазмы.  Пациентка  хорошо  реагировала  на  ин-
фузию  свежезамороженной  плазмы,  нормализуя  ко-
личество тромбоцитов и уровень гематокрита без не-
обходимости переливания эритроцитов. 

В 1955 г. под руководством C. Gasser было описано 
состояние, обнаруженное у 5 детей, оно характеризо-
валось  наличием  острой  почечной  недостаточности, 
гемолитической анемии и тромбоцитопении, которые 
развивались  после  инфекционной  диареи,  обуслов-

Рисунок 2.  
Джон Эрнест 
Ультманн 
(1925–2000).

Figure 2.  
John Ernest 
Ultmann  
(1925–2000).

Рисунок 3. 
Эрик Адольф 
фон Виллебранд 
(1870–1949).

Figure 3.  
Erik Adolf  
von Willebrand 
(1870–1949).

Рисунок 4. 
Джефферсон  
Д. Апшоу  
(1905–1983).

Figure 4.  
Jefferson  
D. Upshaw  
(1905–1983).
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ленной продукцией шигатоксина Escherichia coli-HUS 
(STEC-HUS),  авторы  назвали  этот  комплекс  симпто-
мов ГУС  [7]. Подробное описание ГУС C. Gasser дал 
в 1966 г., поэтому комплекс симптомов еще называ-
ется  болезнь  Гассера  [8].  Для  ГУС,  поражающий  де-
тей раннего возраста чаще, чем взрослых, характерна 
триада симптомов – МАГА, тромбоцитопения и острая 
почечная  недостаточность.  Провоцирующими  причи-
нами  ГУС  может  быть  геморрагический  колит,  зло-
качественные  новообразования  и  противоопухоле-
вое лечение, беременность, трансплантация органов. 
С тех пор как в 1983 г. была отмечена патогенетиче-
ская связь между ГУС и веротоксин-продуцирующей 
инфекцией Escherichia coli  (VTEC), произошел значи-
тельный прогресс в понимании инфекции VTEC,  как 
одной из ведущих причин ГУС [9].

Открытие ADAMTS-13 и ее роли 
в системе гемостаза / Discovery 
of ADAMTS-13 and its role in hemostasis

В 1982 г. J.L. Moake с соавт. (рис. 5) описали сверх-
большие мультимеры vWF у пациентов с хронической 
рецидивирующей формой ТТП [10]. Будучи наиболее 
тромбогенной формой этой молекулы, они высвобо-
ждались из  телец Вейбеля–Паладе  [11] и поступали 
в  кровоток  при  стимуляции  или  повреждении  эндо-
телиальных  клеток  сосудов  [12].  J.L.  Moake  с  соавт. 
предположили, что эти мультимеры, присутствующие 
в  плазме  крови  в  период  ремиссии,  ответственны 
за  скопление  и  слипание  тромбоцитов  в  микрососу-
дистом русле во время острых эпизодов ТТП, так как 
в это время они исчезали из плазмы. Предполагалось, 
что  существование  этих  гиперадгезивных  молекул 
объясняется  дефицитом  «деполимеразы»  vWF,  что 
характерно для ТТП. Сверхбольшие мультимеры vWF 
преобразуются в более мелкие и менее тромбогенные 
мультимеры с помощью расщепляющей vWF протеа-
зы. В 1996  г.  2 исследовательские  группы независи-
мо друг от друга сообщили о новой металлопротеазе, 
выделенной из плазмы человека, которая специфиче-
ски расщепляет vWF [13, 14].

Год спустя M. Furlan с соавт. опубликовали свое ис-
следование  четырех  пациентов  с  хронической  реци-
дивирующей ТТП. В исследовании участвовала семья: 
два брата с повышенным уровнем мультимеров vWF 
в плазме крови и полным дефицитом активности про-
теазы,  расщепляющей  vWF,  и  их  родители  без  сим-
птомов  заболевания,  со  сниженной  примерно  вдвое 
от нормы активностью данной протеазы. Ни у одного 
из этих пациентов в плазме не было обнаружено инги-
битора или антител против протеазы, расщепляющей 
vWF. Они также отметили, что сверхбольшие мульти-
меры  vWF,  обнаруженные  у  пациентов,  вызваны  не-
достаточной  активностью  протеазы,  расщепляющей 
vWF. Дефицит этой протеазы может наследоваться по 

аутосомно-рецессивному типу и, по-видимому, пред-
располагает  к  хроническому  рецидивированию  ТТП. 
Анализ  активности  протеазы,  расщепляющей  vWF, 
может быть использован в качестве чувствительного 
диагностического  инструмента  для  выявления  субъ-
ектов со скрытой тенденцией к ТТП [15].

В  2001  г.  3  группы  исследователей  успешно  очи-
стили  протеазу,  расщепляющую  vWF,  до  гомогенно-
го  состояния,  что  позволило  изучить  ее  аминокис-
лотную  последовательность  [16–18].  На  основании 
этого  Х.  Zheng  с  соавт.  (рис. 6)  идентифицировали 
протеазу,  расщепляющую  vWF,  как  новый  вид  се-
мейства  ADAMTS,  обозначенный  как  металлопротеа-
за ADAMTS-13 (англ. a disintegrin and metalloprotease 
with thrombospondin type 1 motif, member 13) [19]. Де-
фицит ADAMTS-13 может быть вызван генетическими 
мутациями [6] или приобретенными факторами, таки-
ми как действие ингибитора анти-ADAMTS-13 [20, 21], 
и/или потреблением из-за сепсиса [22], преэклампсии, 
онкологических  заболеваний,  антифосфолипидного 
синдрома (АФС). Позже B. Plaimauer с соавт. экспрес-
сировали  функционально  активную  рекомбинантную 
ADAMTS-13  в  клетках  млекопитающих  [23],  которая 
при добавлении к плазме пациента с наследственной 
ТТП  компенсировала  протеазную  недостаточность 

Рисунок 6.  
Си Лонг Чжэн.

Figure 6.  
Xi Long Zheng.

Рисунок 5. Джоэль Моак и Нэнси Тернер.

Figure 5. Joel Moake and Nancy Turner.

100 лет исследования болезни Мошковица и тромботической микроангиопатии: взгляд в прошлое и перспективы
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расщепления vWF [24]. Таким образом, недостающим 
плазменным фактором у ранее упомянутого пациента 
J.D. Upshaw с врожденной ТТП была ADAMTS-13.

До 1970-х годов ТТП почти всегда приводила к ле-
тальному исходу [3]. В 1959 г. М.А. Rubinstein с соавт. 
был описан случай неожиданной ремиссии у пациента 
с ТТП, который лечился свежей цельной кровью [25]. 
В  последующие  годы  было  опубликовано  несколько 
случаев  о  благотворном  влиянии  обменного  перели-
вания  цельной  крови,  плазмафереза  с  заменой  све-
жезамороженной плазмы или инфузий плазмы боль-
ших объемов  [26]. Проводилось это с целью обеспе-
чения достаточного количества ADAMTS-13. В 1991 г. 
G.A. Rock с соавт. от имени Канадской группы по изу- 
чению  афереза  опубликовали  важное  рандомизи-
рованное  контролируемое  исследование,  в  котором 
однозначно  было  установлено  превосходство  плаз-
мозамещения  над  простой  инфузией  плазмы  с  точ-
ки  зрения  частоты  ответа  [27].  Обоснованием  этому 
является  удаление  аутоантител  при  плазмозамеще-
нии, что при простой инфузии не наблюдается. Среди 
других препаратов также применялись кортикостеро-
иды в менее тяжелых случаях, иногда даже исключая 
плазмаферез  [28]. Суть терапии заключается в инги-
бировании  выработки  аутоантител.  В  крайних  случа-
ях выполнялась спленэктомия, тем самым удалялись 
лимфоциты, продуцирующие аутоантитела.

Роль тромботической 
микроангиопатии в акушерской 
практике / Role of thrombotic 
microangiopathy in obstetric practice

Впервые  о  ТТП  во  время  беременности  написали 
P.F. Miner  с  соавт.  в 1955  г.,  при этом было отмече-
но,  что  характерно  стремительное  развитие  болез-
ни с низкой выживаемостью как матери, так и плода. 
Принципы лечения ТТП во время беременности вклю-
чают  применением  кортикостероидов,  антиагреган-
тов,  спленэктомию,  обменный  плазмаферез,  обмен-
ное  переливание  крови  и  инфузию  плазмы,  что  по-
зволяет не только добиться ремиссии, но и пролонги-
ровать беременность [29].

В России впервые в 2013 г. анализ ТМА у беремен-
ных  был  дан  в  статье,  подготовленной  на  кафедре 
акушерства и  гинекологии Сеченовского Университе-
та под руководством академика А.Д. Макацария, в ней 
были изложены вопросы патогенеза и профилактики 
осложнений беременности, обусловленных ТМА [30]. 
Было  выяснено,  что  сама  по  себе  беременность  яв-
ляется  триггером  к  возникновению  ТМА.  Причиной 
служат дезадаптивные изменения системы гемостаза 
во время беременности. Во время беременности ТМА 
может  развиваться  как  ТТП,  ГУС,  гепарин-индуциро-
ванная тромбоцитопения (ГИТ) и HELLP-синдром. От-
крытие  молекулярных  механизмов  ТМА  позволяет 

взглянуть  иначе  и  на  патогенез  плацента-ассоцииро-
ванных  акушерских  осложнений,  в  том  числе  тяже-
лых форм преэклампсии.

Продолжением  этой  идеи  явилась  статья,  подго-
товленная в 2014 г., в которой были изложены и про-
анализированы вопросы преэклампсии и HELLP-син-
дрома как проявлений ТМА. Описаны патогенез, диа- 
гностика,  принципы  терапии.  Обсуждалась  возмож-
ность физиологического повышения уровня vWF, ха-
рактерного для беременности, активное потребление 
и  истощение  запасов  ADAMTS-13,  что  может  усугу-
блять  ранее  скрытый  дефицит  этого  фермента.  Из-
ложена информация о том, что эти механизмы могут 
играть  роль  в  тяжелых  плацента-ассоциированных 
осложнениях беременности [31].

В  2017  г.  глубокий  анализ  проблемы  ТМА  у  бере-
менных  позволил  впервые  на  русском  языке  подго-
товить монографию «Тромботические микроангиопа-
тии в акушерской практике» под редакцией академика 
А.Д. Макацария (рис. 7), где были изложены вопросы 
этиологии,  патогенеза,  клиники, диагностики и диф-
ференциальной  диагностики,  а  также  современные 
принципы  профилактики  и  лечения  ТМА  в  акушер-
ской  практике.  Описан  патогенез  ТМА,  обусловлен-
ной  наследственным  и  приобретенным  дефицитом 
металлопротеазы  ADAMTS-13.  Обсуждается  возмож-
ная роль дефицита ADAMTS-13 в патогенезе тяжелых 
форм преэклампсии и катастрофических форм анти-
фосфолипидного синдрома [32].

Тромботическая микроангиопатия 
у онкологических больных / Thrombotic 
microangiopathy in cancer patients

Количество  исследований,  посвященных  изуче-
нию особенностей ТМА у онкологических пациентов, 
значительно возросло в последние годы. Механизмы, 
способствующие  развитию  ТМА,  рассматриваются 
как элементы системы гемостаза, которые ведут к на-

Рисунок 7. 
Монография 
«Тромботические 
микроангиопатии 
в акушерской 
практике». 

Figure 7. Monograph 
«Thrombotic 
microangiopathy in 
obstetric practice».

Шатилина А.Ю., Гаджиева А.Б., Велиханова Л.М., Мещеряков А.А., Гашимова Н.Р., Григорьева К.Н., Воробьев А.В. 

Да
нн
ая

 и
нт
ер
не
т-
ве
рс
ия

 с
та
ть
и 
бы

ла
 с
ка
ча
на

 с
 с
ай
та

 h
ttp

://
w

w
w

.g
yn

ec
ol

og
y.

su
. Н

е 
пр
ед
на
зн
ач
ен
о 
дл
я 
ис
по
ль
зо
ва
ни
я 
в 
ко
м
м
ер
че
ск
их

 ц
ел
ях

. 
И
нф

ор
м
ац
ию

 о
 р
еп
ри
нт
ах

 м
ож

но
 п
ол
уч
ит
ь 
в 
ре
да
кц
ии

. Т
ел

.: 
+7

 (4
95

) 6
49

-5
4-

95
; э
л.

 п
оч
та

: i
nf

o@
irb

is
-1

.ru
. 



А
ку

ш
ер

ст
во

, Г
и

не
ко

ло
ги

я 
и 

Р
еп

ро
ду

кц
и

я

608 http://www.gynecology.su

20
24

 •
 Т

ом
 1

8 
• 

№
 4

рушениям  в  функционировании  этой  системы  (хро-
нический ДВС-синдром), что обусловливает высокую 
частоту  тромботических осложнений, развитие поли-
органной недостаточности, и как следствие, высокую 
смертность от них.

Вопрос  изучения  ТМА  у  онкологических  боль-
ных  берет  свое  начало  с  работы  K.H.  Antman,  кото-
рый в 1979 г. в обзоре, посвященном МАГА при раке, 
предположил, что гемолиз и тромбоцитопения были 
вызваны  главным  образом  механической  обструк-
цией  сосудистого  просвета  опухолевыми  эмболами 
[33]. Позже было обнаружено, что у онкологических 
пациентов уровень vWF в крови повышен, а уровень 
ADAMTS-13, наоборот, ниже, чем в общей популяции, 
и часто эта разница нарастает вместе с прогрессиро-
ванием рака [34].

При  злокачественных  новообразованиях  измене-
ние  соотношения  ADAMTS-13/vWF  может  быть  ре-
зультатом  избыточного  потребления  металлопротеа-
зы из-за повышения экспрессии vWF активированным 
эндотелием. В условиях абсолютного или относитель-
ного (при наличии антител) дефицита ADAMTS-13 это 
может дополнительно активировать агрегацию тром-
боцитов  и  формирование  опухолево-тромбоцитар-
ных эмболов. Механизмы развития абсолютного или 
относительного  дефицита  ADAMTS-13  пока  недоста-
точно  изучены,  однако  этому  посвящены  исследова-
ния,  проводимые  на  кафедре  акушерства,  гинеколо-
гии и перинатологии Сеченовского Университета под 
руководством академика А.Д. Макацария [35].

Перспективы изучения 
тромботической микроангиопатии / 
Prospects for studying thrombotic 
microangiopathy

Современные  методы  лечения  ТМА,  в  особенно-
сти врожденной ТТП, малоэффективны и крайне не-
удобны,  поскольку  пациентам  с  данной  патологией 
необходимо либо пожизненное введение ADAMTS-13, 
что  оказывает  сильное  негативное  влияние  на  каче-
ство  жизни  этих  пациентов,  либо  пожизненное  ле-
чение  препаратами  плазмы  каждые  1–3  недели,  не-
сущее в себе различные риски для здоровья, в част-
ности,  развитие  аллергических  реакций,  регулярные 
инвазивные  процедуры,  а  также  частое  посещение 
стационара,  сильно  мешающее  повседневной  жиз-
ни пациентов  [36–39]. Применение препарата реком-
бинантной  человеческой  ADAMTS-13  (rADAMTS-13) 
может  быть  перспективной  альтернативой  для  паци-
ентов  с  врожденной  ТТП  [40].  В  пилотных  клиниче-
ских  исследованиях  показана  эффективность  про-
филактического применения rADAMTS-13 у таких па-
циентов.  При  этом  активность  ADAMTS-13  достига-

ла  примерно  нормального  уровня,  а  нежелательные 
явления,  как  правило,  были  легкой  или  умеренной 
степени  тяжести,  в  то  время  как  клинические  про-
явления  ТТП  были  редкими  [41].  Также  сообщалось 
о  клиническом  использовании  rADAMTS-13,  кото-
рое привело к быстрому эффекту у пациентки 27 лет 
с  тяжелыми  акушерскими  осложнениями  и  артери-
альным тромбозом в анамнезе,  которой был постав-
лен  диагноз  наследственной  ТТП  вследствие  тяже-
лого дефицита ADAMTS-13  [42]. Однако потенциаль-
ные  преимущества,  эффективность  и  безопасность 
rADAMTS-13  у  пациентов  с  иммунной  ТТП  остаются 
до  конца  не  изученными.  Также  была  отмечена  спо-
собность  rADAMTS-13  образовывать  иммунные  ком-
плексы с аутоантителами, тем самым способствуя их 
клиренсу [43].

Также  генная  терапия,  направленная  на  усиление 
эндогенной  экспрессии  ADAMTS-13,  может  стать 
перспективным вариантом лечения врожденной ТТП. 
Исследования  на  мышах  показали,  что  генная  тера-
пия врожденной ТТП возможна,  но все  еще необхо-
димо  провести  дополнительные  доклинические  ис-
следования  на  животных,  чтобы  продемонстриро-
вать  безопасность  этого  подхода.  В  качестве  потен-
циальных методов  генной терапии врожденной ТТП 
рассматриваются вирусные и невирусные векторные 
системы,  использующие  специфичный  для  печени 
промотор,  нацеленный  на  долговременную  экспрес-
сию ADAMTS-13, при этом не вызывающий реакции 
антител  против  ADAMTS-13  и  не  обладающий  гено-
токсичностью [44].

Заключение / Conclusion

За прошедшие 100 лет достигнут выдающийся про-
гресс в области диагностики, лечения, а главное, про-
филактики ТТП. Современное понимание патофизио- 
логии  болезни  явилось  основой  для  разработки  но-
вых подходов и методов ведения пациентов. Сегодня 
лечение  ТТП  больше  не  сталкивается  с  серьезными 
препятствиями,  особенно  когда  речь  идет  о  раннем 
выявлении,  а  также  своевременном  начале  терапии. 
Однако, несмотря на значительные успехи, представ-
ляется  особо  важным  для  предотвращения  рециди-
вов  дальнейшее  изучение  патофизиологических  ме-
ханизмов функционирования оси vWF/ADAMTS-13.

Таким  образом,  на  протяжении  последнего  столе-
тия  в  области  исследования  ТМА  достигнуты  замет-
ные  успехи,  что  способствовало  развернутому  пони-
манию  патофизиологии  этого  заболевания  и  после-
дующей  разработке  новейших  диагностических  и  те-
рапевтических подходов. Не менее важно продолжать 
и дальше движение вперед, углубляя знания и находя 
новые решения.

100 лет исследования болезни Мошковица и тромботической микроангиопатии: взгляд в прошлое и перспективы
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