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Анотація. У статті розглянуті спільні та відмінні риси спадкової та набутої форм гемофілії з фокусом на проблему утворення інгібіторів 
до факторів згортання крові. Наведені власні клінічні спостереження щодо успішного лікування пацієнтів із інгібіторною формою гемофілії.
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Набута і спадкова форми гемофілії: 
що спільне і в чому різниця?
Класична гемофілія — спадкове Х-зчеплене захворювання сис-

теми гемостазу, що характеризується зниженням або порушенням 
синтезу факторів згортання крові: VIII (FVIII) при гемофілії типу А, IX 
(FIX) — В та XI (FXI) — С. Гемофілія А та В наслідуються за рецесивним 
типом спадковості, пов’язаним зі статтю. Ген, який відповідає за син-
тез FVIII та FIX, розміщений в X-хромосомі, внаслідок чого на гемо-
філію хворіють виключно чоловіки. Жінки хворіють лише у випадку 
шлюбу між хворим на гемофілію чоловіком та жінкою-кондуктором. 
Гемофілія С наслідується аутосомно, хвороба не залежить від статі, 
трапляється досить рідко (1–2%).

Сьогодні гемофілія А являє собою найпоширенішу та найтяж-
чу форму спадкових коагулопатій, яка не лише належить до склад-
них медичних проблем, а й чинить важливий вплив на соціальний 
аспект, оскільки призводить до ранньої втрати працездатності та 
інвалідизації більшості хворих, переважно ще у дитячому віці [1]. 
Патологічний ген локалізується в  Х-хромосомі і детермінує зни-
ження синтезу антигемофільного FVIII. Жіноча стать визначається 
парою ХХ-хромосом, чоловіча — ХУ. Ген, який регулює синтез FVIII 
згортання крові, є рецесивним і локалізується на  довгому пле-
чі X-хромосоми. У  результаті мутацій хромосоми втрачають ген, 
який відповідає за синтез факторів згортання крові. Хромосома, 
яка відповідає за гемофілію, позначається як Хh. Хворіють хлопчи-
ки, оскільки мають тільки одну Х-хромосому, а жінки можуть бути 
тільки носіями мутантного гена (рецесивне спадкування). У чоло-
віків, які отримали Хh-хромосому від матері, захворювання прояв-
ляється, оскільки ні в Хh-хромосомі, ні в Y-хромосомі немає генів, 
які зумовлюють синтез факторів згортання крові. Жінки, які мають 
Хh-хромосому та другу нормальну Х-хромосому, є кондукторами 
гемофілії, тобто самі не  хворіють, але передають захворювання 
своїм дітям (синам), а  через дочок-кондукторів можуть переда-
вати і внукам, правнукам, тобто віддаленим поколінням. Варто за-
значити, що у жінок-кондукторів активність FVIII знижена на поло-
вину, тому у них можуть виникати кровоточивість під час пологів, 
оперативних втручань та травмах. У жінок-гомозигот, які успадку-
вали дві ХhХh-хромосоми (від батька, хворого на гемофілію, та ма-
тері-кондуктора), виникає тяжка форма гемофілії. За  правилами 
успадкування гена, всі дочки у хворого на гемофілію є гетерози-
готами і носіями гена захворювання, сини ж хворого на  гемофі-
лію можуть бути здоровими, якщо успадковують Х-хромосому від 
здорової матері, або хворими, якщо успадковують Хh-хромосому 
від матері-кондуктора. Проте у 30% пацієнтів не вдається виявити 
сімейного анамнезу патології, тобто відмічають спорадичні випад-
ки захворювання гемофілії (нові мутації генів).

Клінічна картина при  спадковій гемофілії А  супроводжу-
ється спонтанними тривалими кровотечами у  м’язи та сугло-
би, при цьому тяжкість клінічного перебігу залежить від ступе-
ня недостатності коагуляційної активності фактора згортання 
крові. Поява клінічної симптоматики знаходиться у лінійній за-
лежності від ступеня дефіциту антигемофільного фактора. Так, 
залежно від ступеня зниження концентрації антигемофільного 

глобуліну в  плазмі крові гемофілію прийнято класифікувати 
на три форми: легку, середньої тяжкості та тяжку (табл. 1). Від-
повідно тяжка форма гемофілії має найбільш тяжкий перебіг та 
характеризується спонтанними сильними кровотечами у  су-
глоби та м’язи, що значно погіршує якість життя пацієнтів та су-
проводжується підвищеним ризиком смерті.

Найбільш класичним симптомом патології є гемартроз  — 
скупчення крові в порожнині суглоба. У міру підвищення рухової 
активності дитини зростає ризик розвитку даного ускладнення.

Таблиця 1	 Ступені тяжкості гемофілії залежно від активності фактора 
згортання

Класифікація гемофілії за ступенем тяжкості

Ступінь 
тяжкості

Активність 
фактора Клінічна картина

Тяжкий <1% Спонтанні кровотечі, переважно в суглоби і м’язи
Середньо
тяжкий

>1–≤5%
Можливі спонтанні кровотечі
Сильна кровотеча при травмі чи хірургічному втручанні

Легкий >5–<40%
Сильна кровотеча при серйозній травмі чи хірургічному 
втручанні

Рисунок 1	 Частота захворювання на НГА у популяції
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Рисунок 2	 Зв’язування інгібітора з факторами згортання
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Гемартроз при гемофілії має такі особливості:
•	 в  основному уражаються великі суглоби (колінні, ліктьові, 

плечові, гомілковостопні);
•	 частіше страждають діти старшого віку (оскільки вони біль-

ше рухаються);
•	 можливий спонтанний крововилив у суглоб;
•	 наявність місцевої симптоматики: збільшення суглоба, по-

червоніння, локальне підвищення температури тіла;
•	 набряк, обмеження рухливості, біль при русі;
•	 тенденція до прогресування патології з розвитком артриту, 

анкілозу, що стає причиною інвалідизації пацієнта.
У дітей можуть виникати життєво загрозливі крововиливи:

•	 ретроперитонеальні;
•	 внутрішньомозкові;
•	 заочеревинні;
•	 ретрофарингеальні (які призводять до асфіксії).

Крім спадкової гемофілії, в клінічній практиці відмічають набу-
ту гемофілію (НГ) — спонтанне аутоімунне захворювання — іму-
нокоагулопатію, що характеризується синтезом специфічних ауто-
антитіл до одного з власних факторів крові. На відміну від спадкової 
гемофілії, у переважної більшості пацієнтів НГ діагностується на піз-
ніх етапах, зазвичай на сьомому десятку років життя, що пов’язано 
з рідкісною поширеністю і установкою на спадковий характер гемо-
філії. Аутоантитіла можуть утворюватися до різних факторів, однак 
найчастіше вони утворюються до FVIII — набута гемофілія А (НГА). 
Відомо, що захворюваність на НГА підвищується з віком, її випадки 
у дітей є казуїстичними. Так, згідно з останніми даними частота НГА 
серед дорослих становить 1,5 пацієнта на 1 млн населення на рік, 
у дітей віком <16 років — 0,025 випадка на 1 млн населення на рік 
порівняно з  14,7 випадка у  віковій категорії >85 років (рис. 1)  [2]. 
Окрім того, на  відміну від спадкової гемофілії A, яку відмічають 
лише у чоловіків, частота НГА практично однакова серед чоловіків 
і жінок. Сучасні дані свідчать, що наявний двофазний віковий роз-
поділ захворюваності НГА: невеликий пік у жінок репродуктивного 
віку (20–40 років), наявність інгібітора у яких асоціюють з вагітністю; 
більш високий пік захворюваності серед у осіб віком >60 років.

Проблема утворення інгібіторів 
у пацієнтів із гемофілією
Основний принцип лікування хворих на  гемофілію полягає 

в  адекватній гемостатичній терапії із  застосуванням концентра-
тів факторів згортання крові, так звана факторна терапія. Однак 
незважаючи на колосальний прогрес в лікуванні гемофілії, й досі 
залишається актуальним питання розвитку ускладнень замісної 
терапії. Так, факторна терапія супроводжується ризиком розвитку 
інгібіторної форми гемофілії (ІФГ) — одного з найбільш серйозних 
ускладнень лікування гемофілії, що характеризується утворенням 
інгібіторного антитіла до FVIII (рідко — до FVIII та FIX), яке не дозво
ляє проводити адекватної факторзамісної терапії. Інгібітор при ІФГ 
являє собою поліклональне високоафінне IgG-антитітло, яке спе-
цифічно нейтралізує прокоагулянтну активність факторів згор-
тання крові, що призводить до  порушення процесів гемостазу. 
Механізм дії інгібітора полягає в тому, що антитіло прикріплюєть-
ся до FVIII або FIX і нейтралізує чи пригнічує його прокоагуляційну 
активність, а також стимулює додаткове продукування антитіл. Як 
наслідок, відбувається зростання активності інгібіторних антитіл 
у циркулюючій крові пацієнта, що лабораторно виявляється під-
вищенням титру інгібіторів (рис. 2).

Сучасні дані свідчать, що інгібітори з’являються у  10–35% 
хворих на гемофілію А і у 3–5% хворих на гемофілію В. Вони ви-
никають переважно у  дитячому віці (3–6 років), надалі ймовір-
ність розвитку інгібіторів знижується  [3, 4]. Причина розвитку 
інгібіторів залишається до кінця не з’ясованою, проте деякі до-
слідники припускають, що ІФГ може бути обумовлена існуван-
ням генетичного поліморфізму нормального антигемофільного 
чинника та наявністю у хворого імунореактивної, біологічно де-
фектної молекули [5, 6]. Крім того, на частоту розвитку інгібітора 
можуть також впливати особливості лікування. Так, дані літера-
тури свідчать, що профілактичне лікування гемофілії асоційо-

ване з  нижчим ризиком розвитку ІФГ порівняно з  лікуванням 
«за вимогою», що, ймовірно, пов’язано з меншою частотою сиг-
налів, отриманих імунною системою.

Сьогодні відомі два типи інгібіторів до  факторів згортання 
крові: алоантитіла (1-й тип), які утворюються у відповідь на за-
місну факторну терапію при спадковій гемофілії, та аутоантитіла 
(2-й тип), які утворюються раптово і наявні при НГА. На відміну 
від спадкової гемофілії, при НГА аутоантитіла являють собою по-
єднання поліклональних імуноглобулінів класів G1, G2 та G4, які 
блокують ділянки А2, А3 та С2 доменів фактора згортання, що 
перешкоджає активації FVIII за рахунок блокування доменів в зо-
нах впливу FIXa, FX і FВ, таким чином виключаючи його з коагу
ляційного каскаду. Перебіг ІФГ та НГА є різним, що пов’язано 
з різною кінетикою інгібіторів (табл. 2).

При  ІФГ інгібітор має пряму лінійну залежність між титром 
антитіл та інактивацією FVIII, і зазвичай повністю інактивує фак-
тор згортання. Порівняно зі спадковою гемофілією, аутоантитіла 
при  НГА не  супроводжуються лінійною залежністю, тому кіне-
тика інгібітора при НГА характеризується початковою швидкою 
інактивацією FVIII, після чого відмічається повільніша фаза рів-
новаги з частковим пригніченням активності фактора (рис. 3) [7]. 
Ще однією відмінністю між ІФГ та НГА є те, що при спадковій ге-
мофілії інгібітори утворюються у дитячому віці, тоді як аутоанти-
тіла при НГА відмічаються в осіб старшої вікової групи (>60 ро-
ків), які раніше не мали порушень гемостазу [8]. Так, результати 
одного популяційного дослідження (n=249) продемонстрували, 
що середній вік пацієнтів з НГ становить 64 роки [9]. За результа-
тами іншого дослідження, проведеного у Великобританії, серед-
ній вік маніфестації НГ становив 78 років [10].

Таблиця 2	 Відмінності між НГА та спадковою гемофілією

Порівняння особливостей перебігу НГА та спадкової гемофілії

НГА Спадкова гемофілія А

Більш характерна для осіб літнього віку Більш характерна для дітей
Жінки та чоловіки уражаються однаково Уражаються переважно чоловіки
Гемартрози виникають рідко Характерні гемартрози
Відсутнє співвідношення між титром інгібітора, 
залишковою активністю FVIII і тяжкістю кровотеч

Алоантитіла інактивують FVIII 
у прямій пропорції з їх концентрацією

Підвищений ризик смертності Відсутній безпосередній вплив 
на смертність

Рисунок 3	 Типи інгібіторів при ІФГ та НГ [11]
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Таблиця 3	 Локалізація та частота кровотеч при гемофілії [12]

Кровотечі при гемофілії

Локалізація кровотечі Ризик для життя Частота, %

Суглоби (гемартроз)
Ризик помірний

70–80
М’язи 10–20
Слизова оболонка рота, носа та сечостатевих шляхів
Внутрішньочерепна

Загрожує життю
<5

Шия/горло
Шлунково-кишковий тракт
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Як клінічно запідозрити розвиток 
інгібіторів при гемофілії?
Ключовими симптомами при  ІФГ, що свідчать про  розви-

ток інгібітора до фактора згортання крові, є наявність безконт
рольних кровотеч та відсутність відповіді на  введення звичай-
ної дози концентратів факторів згортання. Інгібітор зазвичай 
діагностують, коли хворий або члени його сім’ї помічають, що 
гемостатична терапія стає менш ефективною, ніж зазвичай. Та-
кож наявність інгібітора може бути запідозрена, якщо на  тлі 
адекватного лікування кровотеча не  зупиняється у  визначені 
терміни.

Ознаки і симптоми розвитку ІФГ:
•	 після введення звичайної дози концентратів фактора згор-

тання крові кровотеча не зупиняється одразу;
•	 призначене відповідно до  протоколів лікування стає все 

менш ефективним;
•	 кровотеча все тяжче зупиняється.

Клінічно ІФГ проявляється відсутністю або недостатністю 
гемостатичної відповіді на  лікування препаратами факторів 
згортання крові, які застосовують в рекомендованих протокола-
ми з лікування гемофілії дозах, що ускладнює тяжкість клінічного 
перебігу гемофілії, кровотечі набувають неконтрольованого ха-
рактеру, що може стати серйозною проблемою як для лікаря, так 
і для самого пацієнта, оскільки асоційоване з ризиками розвитку 
тяжких кровотеч та крововиливів, що виникають спонтанно чи 
внаслідок травм, а ступінь їх тяжкості корелює зі ступенем кон-
центрації фактора (табл. 3). Найбільш характерним та специфіч-
ним симптомом гемофілії є гемартрози — крововиливи у великі 
суглоби (гомілковостопні, колінні, кульшові, плечові, ліктьові). 
Відомо, що гемартрози підвищують ризик розвитку прогресую-
чого захворювання суглобів — гемофілічної артропатії, що впли-
ває на  якість життя пацієнтів та може призводити до  інваліди-
зації та потреби у  спеціалізованих пристроях, що полегшують 
мобільність пацієнтів.

На відміну від спадкової гемофілії А, діагноз НГА повинен бути 
запідозрений у  осіб з  аномальною кровотечею чи подовженим 
активованим частковим протромбіновим часом (АЧТЧ) за умови 
відсутності особистого/сімейного анамнезу розладів згортання 
крові. При НГА клінічно тяжкість кровотечі не співвідносна з рів-
нем FVIII чи титром інгібітора, а  гемартрози виникають вкрай 
рідко. Клінічна картина при НГА зазвичай характеризується роз-
витком спонтанних тяжких кровотеч у шкіру, м’язи, м’які тканини 
та слизову оболонку. При цьому ступінь тяжкості кровотеч може 
бути значно вищим, ніж у хворих зі спадковою гемофілією. Най-
більш частими станами, які призводять до розвитку НГА, є ауто-
імунні злоякісні захворювання та вагітність. Так, дані літератури 
свідчать, що вагітність та пологи є однією з найбільш поширених 
причин розвитку НГА серед жінок репродуктивного віку, частота 
якої становить близько 18% [13]. При цьому вищому ризику під-
даються жінки з першою вагітністю. Патогенез розвитку післяпо-
логової НГА не визначений, однак деякі автори припускають, що 
пусковим моментом у  розвитку НГА у  період вагітності є сенси-
білізація жінки фетальним FVIII у цей час [14]. Найбільш тяжкими 
проявами НГА в цьому випадку є масивні післяпологові кровотечі, 
відстрочені маткові кровотечі, що виникають на 3–150-й день [15].

Захворювання та стани, які можуть призвести до розвитку НГ:
•	 вагітність та пологи;
•	 аутоімунні захворювання;
•	 солідні пухлини;
•	 гематологічні пухлини;
•	 запальні та інфекційні захворювання;
•	 прийом лікарських препаратів (пеніцилін, сульфаніламіди, 

хлорамфенікол та ін.).
На відміну від ІФГ, при якій відмічають крововилив в м’язи та 

суглоби, для хворих з  набутою гемофілією більш характерною 
є поява спонтанних великих гематом, тяжкої гематурії, ретро-
фарингеальних і ретроперитонеальних гематом та крововили-
вів в головний мозок [16]. Кровотечі часто бувають масивними, 
небезпечними для життя. Статистичні дані останніх років свід-

чать, що смертність від кровотеч при НГА коливається в межах 
7,9–22%, з найвищим ризиком в перші тижні після маніфесту за-
хворювання. Так, за даними реєстру EACH2, більше 70% епізодів 
кровотеч оцінюються як тяжкі [17]. Результати іншого досліджен-
ня продемонстрували, що у більше ніж 97% пацієнтів з НГ відмі-
чають загрозливі для життя кровотечі [18].

Таким чином, розвиток інгібіторів при  спадковій та набутій 
гемофілії — тяжкий клінічний стан, і недостатня обізнаність ме-
дичного персоналу може призвести до затримки діагностики та/
або призначення неадекватної терапії, що в майбутньому приз
веде до  високої захворюваності та смертності пацієнтів. Відпо-
відно, здійснення адекватного менеджменту пацієнта є вкрай 
важливим фактором, який визначає подальший прогноз захво-
рювання.

Стратегії діагностики 
діагностики інгібіторів
Відповідно до сучасних рекомендацій першочерговим пунк-

том менеджменту пацієнтів з  ІФГ є виявлення інгібітора. Після 
підозри на розвиток інгібітора необхідним є проведення специ-
фічного тесту Бетезда чи його модифікації Неймегена, який вимі-
рює активність інгібіторів, виявлених у плазмі крові, та виража-
ється в одиницях Бетезда (БО/мл) або титрі Бетезда. За 1 одиницю 
інгібітора (БО) приймають таку кількість інгібітора, яка інактивує 

Таблиця 4	 Розподіл пацієнтів із наявністю інгібітора залежно від 
титру

Розподіл пацієнтів залежно від титру інгібітора

Титр інгібітора, 
БО/мл Інтерпретація

<0,6 Не виявлено
0,6–<5 Низький титр/низькореагуючий інгібітор:

•	 можна подолати додатковим введенням FVIII
•	 відсутнє значне підвищення інгібітора після декількох днів 

введення препарату
•	 іноді минає самостійно

≥5 Високий титр/високореагуючий інгібітор:
•	 FVIII неефективний
•	 швидке підвищення титру інгібітора після введення фактора
•	 титр може знизитися, якщо пацієнт протягом тривалого часу 

не буде мати впливу FVIII

Рисунок 4	 Алгоритм діагностики НГ

Попередній анамнез 
кровотеч  

(виключити спадкові  
та медикаментозні)



Ізольований, подовжений 
АЧТЧ (>40 с)



Дослідження змішування 
з нормальною плазмою

 

Корекція АЧТЧ Слабка/немає корекції АЧТЧ
  

Запідозрити дефіцит 
інших факторів

АЧТЧ подовжується далі 
під час інкубації плазми 

при 37 oC

АЧТЧ без змін під час 
інкубації плазми при 37 oC

  

Визначити FVIII, IX, XI, XII
Визначити рівень FVIII  

та титр інгібітора
Тест на вовчаковий 

антикоагулянт
    

Дефіцит одного  
з факторів

FVIII низький  
та інгібітор позитивний

Негативний Позитивний

 

НГ ВА
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50% доданого FVIII або FІХ в 1 мл плазми крові. Для верифікації 
інгібітора необхідне його повторне визначення з  інтервалом 
в 1 тиж, позитивним вважають результат >0,6 БО. При ІФГ, залеж-
но від титру інгібітора, виокремлюють осіб з  низьким титром/
низькореагуючим (0,6–<5 БО/мл) та високим титром/високоре-
агуючим інгібітором (≥5 БО/мл) (табл. 4). На сьогодні відомо, що 
ризик розвитку інгібітора зворотно пропорційний тривалості 
замісної терапії. Так, для пацієнтів, які раніше ніколи не отриму-
вали препарат фактора FVIII/FІХ, ризик розвитку інгібітора стано-
вить 30% у перші 20 днів експозиції (ДЕ), тоді як у пацієнтів, яким 
хоча б 1 раз вводився фактор, — <10% у перші 20–50, 3–5% — 
50–150 та  0,3%  — >150 ДЕ [19]. Раннє визначення інгібітора є 
важливим для спроби проведення ерадикації інгібітора та уник-
нення невідкладної ініціації індукції імунної толерантності (ІІТ).

Рекомендації щодо проведення раннього тестування 
на наявність інгібітора:
•	 дорослим особам із >150 ДЕ;
•	 при відсутності відповіді на замісну факторну терапію;
•	 після оперативних втручань;
•	 після інтенсивного лікування;
•	 у дітей інгібітор слід перевіряти через кожні 5 днів до 20-го, 

кожні 10 між 2-м та 50-м ДЕ та ≥2 разів на рік до 150 ДЕ.
Тестування на інгібітор є обов’язковим:

•	 перед плановими інвазивними процедурами;
•	 коли клінічна або лабораторна відповідь на  застосування 

концентрату нижче оптимальної;
•	 до та після заміни препарату;
•	 через 2–3 тиж після інтенсивного лікування;
•	 ≥5 ДЕ чи оперативні втручання;
•	 у  післяопераційний період у  разі виникнення клінічно об-

ґрунтованої підозри.
Як відомо, при НГА кровотечі мають масивний небезпечний 

для життя перебіг, тому час до  встановлення діагнозу та при-
значення лікування є критичним  [20]. Діагноз повинен бути 
запідозрений у  осіб з  аномальною кровотечею за  умови від-
сутності особистого/сімейного анамнезу розладів згортання 
крові, після чого необхідним буде проведення подальшого об-
стеження пацієнта (рис. 4). Перший етап діагностики НГА по-
лягає у  проведенні гемостазіологічного скринінгу: підрахунку 
кількості тромбоцитів, визначення часу кровотечі, АЧТЧ, про-
тромбінового часу (ПЧ), тромбінового часу (ТЧ) і фібриногену. 
Основними діагностичними критеріями НГА є ізольоване збіль-
шення АЧТЧ при нормальних показниках ПЧ, ТЧ, концентрації 
фібриногену, фактора Віллебранда, кількості тромбоцитів та їх 
агрегаційної здатності при відсутності вовчакового антикоагу-
лянта (ВА). Важливо зазначити, що визначення АЧТЧ є доціль-
ним у  пацієнтів, що не  мають супутніх хронічних хвороб, які 
можуть впливати на  результати коагуляційних тестів, або по-
требують лікування антикоагулянтами, оскільки в таких випад-
ках можливе підвищення не лише АЧТЧ, а й інших показників 
(ПЧ, ТЧ та час кровотечі).

Найбільш простим способом диференційної діагностики 
між наявністю інгібітора й ізольованим дефіцитом факторів 
згортання є проведення тесту корекції (мікс-тест), суть яко-
го полягає в змішуванні плазми крові пацієнта з нормальною 
плазмою у  співвідношенні 1:1 і подальшій повторній оцінці 
АЧТЧ. Результати мікс-тесту демонструють, що у  разі відсут-
ності в крові хворого інгібітора відбувається корекція показ-
ника АЧТЧ до нормальних значень, якщо ж інгібітор наявний, 
то корекції АЧТЧ не відбувається. Так як інгібітор сам по собі 
є «повільним» антитілом, інгібування фактора в  звичайних 
умовах не  може відбуватися негайно, в  зв’язку з  чим оцінка 
АЧТЧ проводиться безпосередньо відразу і через 2 год після 
змішування [21]. При отриманні позитивного результату мікс-
тесту з  метою остаточного підтвердження діагнозу НГА про-
водиться визначення титру інгібітора методом Бетезда та/або 
імуноферментним аналізом, останній базується на  специфіч-
ній реакції антиген-антитіло, однак даний метод широкого за-
стосування в  клінічній практиці не  отримав, оскільки визна-

чає лише наявність/відсутність антитіл та не надає інформації 
щодо інгібіторної активності. Таким чином, діагноз НГА під-
тверджується у  разі зниження рівня FVIII та наявності інгібі-
торів FVIII [22].

Далі наведено власний досвід Вінницької обласної дитячої 
клінічної лікарні щодо менеджменту педіатричних пацієнтів із 
ІФГ.

Клінічний випадок
Хворий Х., 12 років. З дитинства спостерігається та лікується 

у Вінницькій обласній дитячій клінічній лікарні з діагнозом «Ге-
мофілія А». У 2011 р. звернувся для надання медичної допомоги 
з приводу масивних підшкірних гематом по всьому тілу. Під час 
лікування на  5-ту добу введення препаратів FVIII (кріопреципі-
тат) покращання стану не відмічено, з’явилися ознаки резистент-
ності до замісної трансфузійної терапії.

При  огляді показники життєдіяльності без особливих змін. 
Шкіра бліда, масивні підшкірні гематоми по  всьому тілу синьо-
багряного кольору. Періодично мати відмічала носові кровотечі 
та довготривалі кровотечі в місцях ін’єкцій після забору крові.

Дані лабораторних обстежень при госпіталізації:
1.  Загальний аналіз крові: гемоглобін  — 129 г/л, еритроци-

ти — 4,0 · 1012/л, лейкоцити — 6,1 · 109/л, швидкість осідання ери-
троцитів — 10 мм/год, тромбоцити — 326 · 109/л.

2. Коагулограма: вміст FVIII <1%, рівень інгібіторних антитіл 
до FVIII — 7,6 БО/мл, активності ВА не виявлено.

На основі отриманих даних діагностовано гемофілію А з інгі-
бітором у високому титрі, спонтанні підшкірні гематоми тулуба.

Проведено лікування активованим концентратом про-
тромбінового комплексу (АКПК) в  дозі по  200 ОД/кг маси тіла 
на добу внутрішньовенно. Лікування проводили протягом 
10 днів, стан хворого покращився, гематоми зникли. Через від-
сутність плазмового препарату FVIII в достатній кількості для 
проведення ІІТ хворий переведений на профілактичне лікуван-
ня препаратом АКПК по 500 ОД 1 раз на добу 2 рази на тиждень 
постійно. Пацієнт отримував профілактику декілька років, що 
допомогло уникнути великих кровотеч. Стан хворого був ста-
більним і з немедичних причин профілактичне лікування було 
припинено.

На жаль, в минулі роки державне забезпечення пацієнтів 
препаратами для профілактичного лікування при  гемофілії 
А було недостатнім. Щоб досягти хоча би мінімального тера-
певтичного ефекту профілактичного лікування, призначено 
дозування та кратність введення, виходячи з наявної кількос-
ті препарату, зокрема АКПК. Варто зазначити, що, згідно з ін-
струкцією для застосування АКПК, при профілактиці гемофілії 
А з наявністю інгібітору доза становить 70–100 ОД/кг/добу че-
рез день. Таким чином, рекомендована добова профілактич-
на доза для дитини масою тіла 30 кг повинна становити від 
2000 ОД на добу через день. Як зазначено вище, пацієнтам з 
наявністю інгібіторів, за умов достатнього фінансування і за-
безпеченості препаратом FVIII рекомендовано проведення ІІТ, 
що в умовах сучасності є можливим в Україні. Ретроспективно 
аналізуючи цей випадок, відповідно до сучасних знань і про-
токолів лікування такі пацієнти мають отримувати ІІТ під при-
криттям від проривних кровотеч за допомогою АКПК.


За підтримки ТОВ «Такеда Україна»

VV-MEDMAT-47900
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Inhibitory and acquired hemophilia: 
the view of the practitioner
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Abstract. The article considers the common and distinctive features 
of hereditary and acquired hemophilia with a focus on the problem 
of formation of inhibitors to coagulation factors. Own clinical obser-
vations on the successful treatment of patients with inhibitory he-
mophilia are presented.
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