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Сьогодні розвиток медицини дає можливість проводити 
хворим на гемофілію всі види операційних втручань та інвазив-
них процедур [1]. Обов’язковою вимогою для будь-якого хірур-
гічного втручання у хворих на гемофілію є замісна гемостатич-
на терапія препаратами факторів згортання крові, спрямована 
на  нормалізацію гемостазу та корекцію вторинних порушень 
гемостазу, спричинених травмою, запаленням та супутніми за-
хворюваннями. Інгібіторна форма гемофілії (ІФГ) — одне з най-
тяжчих ускладнень замісної терапії при  гемофілії, що характе-
ризується утворенням інгібіторного антитіла до FVIII або FIX, яке 
не дозволяє проводити адекватної факторзамісної терапії. Будь-
яке операційне втручання у  цих пацієнтів пов’язане з  високим 
ризиком розвитку тяжких геморагічних ускладнень (як під час 
операції, так і в  післяопераційний період), що потребує забез-
печення надійного гемостазу і чіткого лабораторного контролю 
ефективності проведення гемостатичної терапії, що є однією 
з найактуальніших проблем практичної гематології.

Наявні дані свідчать, що пацієнти з ІФГ не мають підвищено-
го ризику кровотеч, однак з їхніми кровотечами важче впорати-
ся, що призводить до збільшення складності під час операцій-
ного втручання та підвищує ризик розвитку ускладнень  [2–4]. 
З метою зменшення ускладнень необхідним є проведення опе-
раційних втручань в умовах спеціалізованих центрів, які мають 
необхідний хірургічний, гематологічний, фізіотерапевтичний і 
лабораторний експертний досвід менеджменту пацієнтів із по-
рушеннями гемостазу.

Відповідно до сучасних рекомендацій, пацієнтам з  ІФГ опе-
раційні втручання або інвазивні процедури рекомендовано про-
водити під прикриттям  препаратів із шунтуючим механізмом дії, 
таких як антиінгібіторний коагуляційний комплекс (aPCC) або ре-
комбінантний активований FVII (rFVIIа). Ці препарати можна не 
застосовувати лише у пацієнтів, які отримують нефакторну про-
філактичну терапію, і лише у разі проведення малих маніпуляцій 
з мінімальним ризиком кровотечі (рисунок).

Рекомендації щодо менеджменту пацієнтів з  ІФГ під час 
операційних втручань або інвазивних процедур:
•	 передопераційна оцінка повинна включати скринінг інгі-

бітора до та після операційних втручань;
•	 операцію потрібно планувати на початку тижня і на почат-

ку дня для отримання оптимальної підтримки лабораторії 
і, якщо необхідно, станції переливання крові;

•	 медичний персонал, що здійснює догляд за  пацієнтом 
із  гемофілією, повинен мати досвід менеджменту пацієн-
тів із  порушеннями гемостазу, зокрема хірурги-ортопеди 
повинні пройти спеціальне навчання (курси) для прове-
дення хірургічного лікування хворих на гемофілію;

•	 хірургічні втручання та інвазивні процедури рекомендо-
вано проводити під прикриттям препаратів із шунтуючим 
механізмом дії або еміцизумабом;

•	 у  післяопераційний період рекомендовано здійснювати 
ретельний моніторинг стану пацієнта.
Дозування, інтервали дозування, тривалість лікування 

під час та після операції залежать від операційного втру-
чання, загального стану пацієнта та клінічної ефективності 
в  кожному конкретному випадку. У  хворих на  гемофілію всі 
операційні втручання поділяють на  великі та малі, кожне 
з яких класифікують на три категорії: загальнохірургічні, ор-
топедичні та інші інвазивні втручання (табл. 1). Рекомендо-
ваним дозуванням для rFVIIa є 120 мкг/кг маси тіла, при ма-
лих операційних втручаннях  — 90–120 мкг/кг. Мінімальна 
терапевтична доза для аРСС не повинна бути нижча 50 МО/
кг, оптимальна терапевтична доза  — 75 МО/кг. При  цьому 

Рисунок	 Рекомендації щодо терапії хворих хірургічного профілю з інгібіторами, які отримували еміцизумаб [5]
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Таблиця 1	 Категорії хірургічних втручань [7]

Поділ хірургічних втручань за категоріями

Група 
операційних 

втручань
Загальна хірургія Ортопедична 

хірургія
Інші інвазивні 

втручання

Великі •	 Втручання на порожни-
нах тіла

•	 розчинення фасції
•	 видалення органа
•	 будь-яке операційне 
втручання, не віднесене 
до малих операційних 
втручань

•	 Остеотомія
•	 заміна суглоба
•	 синовіектомія
•	 остеосинтез
•	 ампутація
•	 артроскопія

•	 Видалення >3 зубів
•	 видалення третього 
моляра

Малі Маніпуляції в межах:
•	 шкіри
•	 слизової оболонки
•	 поверхневої сполучної 
тканини

Хімічна-/
радіоартроскопічна 
синовіектомія

•	 Венозний катетер
•	 видалення 
<3 молярів

•	 ендоскопія без біопсії
•	 катаракта
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1.	 ІФГ характеризується:
�	 утворенням інгібіторного антитіла до факторів згортан-

ня крові
�	 утворенням інгібіторного антитіла до препаратів із шун-

туючим механізмом дії
�	 утворенням інгібіторного антитіла до еміцизумабу
�	 усі відповіді правильні

2.	 Клінічна картина у пацієнтів з ІФГ характеризується:
�	 наявністю підвищеного ризику розвитку кровотеч
�	 відсутністю підвищеного ризику розвитку кровотеч
�	 хорошою відповіддю на введення концентратів факторів 

згортання
�	 усі відповіді правильні

3.	 Пацієнтам з ІФГ операційні втручання 
або інвазивні процедури рекомендовано проводити 
під прикриттям:
�	 aPCC
�	 VII
�	 rFVIIа
�	 усі відповіді правильні

4.	 Коли показано проводити скринінг інгібітора 
у пацієнтів з ІФГ?
�	 до та після операційних втручань
�	 якщо клінічна чи лабораторна відповідь на застосування 

концентрату нижча оптимальної

�	 до та після заміни препарату
�	 усі відповіді правильні

5.	 Визначте рекомендоване дозування для rFVIIa 
на доопераційному етапі:
�	 болюсно 90–120 мкг/кг
�	 болюсно 80 мкг/кг
�	 болюсно 10–50 мкг/кг
�	 болюсно 250 мкг/кг

6.	 Визначте рекомендоване дозування для aPCC 
на післяопераційному етапі:
�	 90 МО/кг кожні 2 год
�	 70 МО/кг кожні 8 год
�	 90 МО/кг кожні 4 год
�	 усі відповіді правильні

7.	 Визначте максимальну добову дозу aPCC:
�	 200 МО/кг
�	 400 МО/кг
�	 120 МО/кг
�	 50 МО/кг

8.	 Визначте мінімальну терапевтичну дозу aPCC:
�	 70 МО/кг
�	 50 МО/кг
�	 100 МО/кг
�	 120 МО/кг

на початку лікування аРСС рекомендовано призначати у дозі 
20–25 МО/кг, далі  — 50 МО/кг, максимально  — 100 МО/кг 
за 24 год (табл. 2) [6].

Таким чином, хірургічні втручання у пацієнтів з  ІФГ необ-
хідно виконувати під прикриттям замісної терапії препарата-
ми із шунтуючим механізмом дії, такими як rFVIIa та aPCC, які 
забезпечують надійний контроль кровотеч до, під час та після 
операційних втручань [8].


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Таблиця 2	 Рекомендоване дозування aPCC та rFVIIa для основних 
операцій у пацієнтів з ІФГ

Рекомендоване дозування aPCC та rFVIIa

Препарат Доопераційний Післяопераційний

rFVIIa Болюсно 
90–120 мкг/кг

90 мкг/кг кожні 2 год перші 48 год, далі — 90 мкг/кг 
кожні 3, 4 год, далі — 6 год на 3-тю, 5-ту та 8-му добу 
відповідно, до повного одужання

aPCC Болюсно 
75–100 МО/кг

70 МО/кг кожні 8 год щонайменше 3 дні з максимальною 
дозою 200 МО/кг. Доза може бути знижена з 4-го дня 
до 50 МО/кг кожні 8 або 12 год
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