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Незважаючи на суттєві досягнення в галузі гематології, і досі за-
лишається проблемним питання розвитку інгібіторної форми гемо-
філії (ІФГ), яка характеризується виробленням інгібіторних антитіл, 
що становить імунну реакцію на екзогенне введення факторів згор-
тання крові і є основною клінічною проблемою в лікуванні пацієн-
тів із гемофілією. Наявність інгібіторів ускладнює тяжкість клініч-
ного перебігу гемофілії, кровотечі набувають неконтрольованого 
характеру, а  замісна терапія факторами згортання крові є мало-
ефективною [1]. Тому тактика ведення пацієнтів із ІФГ кардинально 
відрізняється від стандартного підходу до лікування гемофілії.

Принципи лікування пацієнтів із ІФГ:
•	 протягом усього життя слід знати та пам’ятати про частоту 

і фактори ризику появи інгібіторів;
•	 раннє розпізнання і точна діагностика інгібітора;
•	 оптимальна організація допомоги пацієнту та постійна кому-

нікація між усіма зацікавленими сторонами;
•	 гемостатична терапія за допомогою шунтуючих препаратів 

у пацієнтів із інгібіторами;
•	 ерадикація інгібітора за допомогою методу індукції імунної 

толерантності (ІІТ);
•	 надання доступу до  хірургічних та інших інвазивних втру-

чань та оптимальна підготовка до них;
•	 забезпечення допомоги пацієнту з боку спеціально навченої 

медичної сестри;
•	 забезпечення індивідуально підібраної допомоги з боку фізі-

отерапевта;
•	 надання доступу до психосоціальної підтримки;
•	 залучення в наукові дослідження та інновації [2].

Лікування у разі кровотеч, що розвиваються у хворих із ІФГ, 
може стати серйозною проблемою як для лікаря, так і для само-
го пацієнта. Сучасні стратегії менеджменту інгібіторів полягають 
у триетапному підході:
•	 ерадикація інгібітора: якнайшвидше використання ІІТ після 

діагностики інгібітора;
•	 профілактика кровотеч: запобігання епізодам кровотеч 

упродовж ІІТ, або коли ІІТ неефективна/недоступна пацієнту;
•	 лікування препаратами із шунтуючим механізмом дії: засто-

сування препаратів із шунтуючим механізмом дії з метою лі-
кування у разі гострих епізодів кровотеч або при хірургічних 
втручаннях (рис. 1) [3, 4].

Рисунок 1	 Стратегії менеджменту інгібітора
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Наявність інгібітора зазвичай діагностується, коли хворий або 
члени його сім’ї помічають, що замісна терапія стає менш ефектив-
ною, ніж зазвичай. Так, ключовим симптомом, який вказує на роз-
виток інгібітора, є наявність безконтрольних кровотеч та відсут-
ність відповіді на введення звичайної дози концентратів факторів 
згортання. Алгоритм менеджменту пацієнтів із ІФГ полягає в тому, 
що після підозри на розвиток інгібітора необхідним є проведення 
специфічного тесту Бетезда чи його модифікації Неймегена, який 
вимірює кількість інгібіторів, виявлених у плазмі крові.

Серед осіб з  ІФГ необхідно виокремлювати залежно від 
титру інгібітора пацієнтів із низьким титром/низькореагую-
чим (0,6–<5  БО/мл) та високим титром/високореагуючим ін-
гібітором (≥5 БО/мл). Титр інгібітора визначають за  ступенем 
відповіді на стимуляцію імунної системи пацієнта повторними 
введеннями факторів згортання крові. У  хворих із  низьким/
низькореагуючим титром інгібітора замісна терапія FVIII/FIX 
часто дає хорошу відповідь, дозволяючи успішно справлятися 
з  незначними кровотечами, хоча для подолання дії інгібітора 
можлива потреба у введенні більшої кількості препарату. Так, 
відповідно до сучасних рекомендацій Організації лікарів Цен-
тру гемофілії Великобританії (The United Kingdom Haemophilia 
Centre Doctors’ Organisation — UKHCDO) 2017 р., ІІТ є головним 
терапевтичним методом елімінації інгібітора, який рекомен-
довано розпочинати одразу після підтвердження наявності 
інгібіторів, незалежно від титру  [5]. Однак у  пацієнтів із  висо-
ким/високореагуючим титром інгібітора стандартна терапія є 
неефективною, оскільки навіть велика кількість фактора ней-
тралізується інгібітором. У рідкісних випадках, коли при висо-
кому титрі антитіл стан хворого стає загрозливим, доцільним 
є видалення інгібітора за допомогою плазмаферезу. Однак цей 
захід має тимчасовий ефект, оскільки введення фактора сти-
мулюватиме вироблення нових інгібіторів протягом декількох 
днів. Відповідно, для більшості епізодів кровотечі хворі на ге-
мофілію з високим/високореагуючим титром інгібітора повинні 
покладатися на альтернативні варіанти лікування. За неможли-
вості проведення чи неефективності ІІТ профілактику кровотеч 
можна проводити препаратом нефакторної терапії (еміцизу-
маб) або препаратами із шунтуючим механізмом дії, такими як 
антиінгібіторний коагуляційний комплекс або рекомбінантний 
активований FVII, які мають тривалу історію застосування у па-
цієнтів з ІФГ, зокрема як супровід ІІТ [6, 7] (рис. 2).
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1.	 Визначте основну клінічну проблему в лікуванні пацієнтів 
із гемофілією:
�	 розвиток інгібіторної форми гемофілії
�	 розвиток остеопорозу
�	 розвиток алергічних реакцій
�	 усе вищезазначене

2.	 Визначте принципи лікування пацієнтів із інгібіторами:
�	 раннє розпізнання і точна діагностика інгібітора
�	 гемостатична терапія за допомогою шунтуючих препаратів
�	 ерадикація інгібітора за допомогою ІІТ
�	 застосування глюкокортикостероїдів при кровотечах

3.	 Сучасні стратегії менеджменту ІФГ полягають у:
�	 ерадикації інгібітора
�	 профілактиці кровотеч
�	 усуненні кровотеч препаратами із шунтуючим механіз-

мом дії
�	 усі відповіді правильні

4.	 Ерадикація інгібітора полягає у:
�	 якнайшвидшому застосуваннні ІІТ
�	 інфузійній терапії кристалоїдними розчинами
�	 застосуванні глюкокортикостероїдів
�	 усі відповіді правильні

5.	 Визначте перший симптом, який вказує на розвиток 
інгібітора до факторів згортання крові:

�	 наявність безконтрольних кровотеч, які не купірують-
ся стандартними дозами концентратів факторів згор-
тання

�	 розвиток кропив’янки
�	 артропатія
�	 усі відповіді правильні

6.	 Головним терапевтичним методом елімінації інгібітора є:
�	 велике ортопедичне оперативне втручання
�	 індукція імунної толерантності
�	 терапія глюкокортикостероїдами
�	 нефакторна терапія

7.	 За неможливості проведення або неефективності ІІТ 
профілактику кровотеч рекомендовано проводити:
�	 препаратами із шунтуючим механізмом дії чи препара-

том нефакторної терапії
�	 глюкокортикостероїдами
�	 додати до терапії аскорбінову кислоту
�	 усі відповіді правильні

8.	 Визначте препарати із шунтуючим механізмом дії:
�	 антиінгібіторний коагуляційний комплекс
�	 концентрат FVIII
�	 рекомбінантний активований FVII
�	 концентрат FIX
�	 усі відповіді правильні
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