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ФАРМАКОТЕРАПІЯ З НАДАННЯ МЕДИЧНОЇ ДОПОМОГИ ХВОРИМ НА 

ГЕМОФІЛІЮ 

 

Анотація. Особливості проведення терапії гемофілії у хворих пацієнтів залежать від 

клінічних симптомів захворювання. Проведено ретроспективний аналіз даних фахової 

літератури по захворюваності на гемофілію.  Дано опис клінічних проявів інгібіторної форми 

гемофілії. Продемонстровано ефективність застосованої фармакотерапії гемофілії, про що 

свідчить зменшення частоти спонтанних кровотеч, постгеморагічної анемії, відсутність 

клінічних проявів контрактури суглобів. 

Ключові слова: гемофілія, молоді пацієнти, фармакотерапія. 

 

Важливу роль у регуляції процесу згортання крові й обмеженні тромбоутворення 

відіграють природні інгібітори згортання — первинні фізіологічні антикоагулянти. Вони 

впливають на всі етапи тромбіногенезу та фібринолізу і таким чином контролюють активацію 

згортання крові. За даними [1, 2] до них відносять інгібітори серинових протеаз, які 

пригнічують активовані фактори системи згортання (антитромбін — АТ ІІІ, tissue factor 

pathway inhibitor — TFPI, гепариновий кофактор ІІ, тромбомодулін, С1-інгібітор, протеїн Z/Z-

залежний інгібітор протеаз, α2-антиплазмін) Фізіологічний антикоагулянт іншої групи 

природних інгібіторів — протеїн С — за допомогою кофактора (протеїну S) інактивує фактор 

Vа (FVа) та фактор VIIIa (FVIIIa) [3, 4]. У плазмі крові наявні також білки β2-глікопротеїн-1 

(β2-ГП-1) та анексин V, що нейтралізують активовані фосфоліпіди і таким чином здійснюють 

регуляцію згортання [4, 5].  Серед хворих на гемофілію А частота розвитку специфічних 

інгібіторів становить 15–35% За даними [5, 6]. у хворих на гемофілію В частота появи 

інгібіторів нижча і знаходиться у межах 1–7,5%. Набута імунна коагулопатія трапляється з 

частотою 1–4: 1 млн осіб на рік, але точний показник не визначено, що пов’язано з 

недіагностованими випадками [3, 4].  Підвищений вміст АФЛА (антифосфоліпідні антитіла) 

виявляється у крові 2–7% здорових людей. Клінічне значення АФЛА у цьому випадку 

нез’ясоване. Частота появи АФЛА у осіб без супутнього захворювання залишається 

невідомою. Кількість пацієнтів із гіперпродукцією АФЛА на фоні основного захворювання 

становить від 20 до 50% і є різною при кожній нозології [5, 6].   Однак значну роль у розвитку 

імунозумовлених патологічних станів відіграють патологічні інгібітори згортання крові. До 

них відносять нейтралізуючі інгібіторні антитіла факторів згортання у хворих на гемофілію та 

інші коагулопатії, набуті інгібітори прокоагулянтів у осіб без вродженого дефіциту факторів 

згортання та антифосфоліпідні антитіла (АФЛА), вовчаковий антикоагулянт (ВА).  

Наводимо два випадки діагностики та фармакологічної терапії хворих із різними видами 

патологічних інгібіторів згортання крові, поява яких супроводжувалася геморагіями. 

Випадок 1 Хворий Х., 26 років звернувся для надання медичної допомоги з приводу 

гемартрозу правого колінного суглоба. Під час лікування на 5-ту добу введення препаратів 

FVIII (кріопреципітат) покращання стану не було, з’явились ознаки резистентності до замісної 

трансфузійної терапії. При огляді пацієнта показники життєдіяльності — без особливих змін. 

Права нижня кінцівка у вимушеному положенні (фізіологічна контрактура правого колінного 

суглоба під кутом 80°), суглоб збільшений в обсязі, напружений, різко болючий при пальпації, 

шкірний покрив не змінений. Дані лабораторних обстежень при госпіталізації були такими. 
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Загальний аналіз крові: гемоглобін — 135 г/л, еритроцити — 4,2 · 1012/л, лейкоцити — 7,0 · 

109/л, швидкість осідання еритроцитів (ШОЕ) — 8 мм/год, тромбоцити — 338,4 · 109/л. 

Коагулограма: вміст FVIII <1%, рівень інгібіторних антитіл до FVIII — 8,8 Бетезда-одиниць 

(БО)/мл, активності ВА не виявлено. На основі отриманих даних діагностовано гемофілію А з 

інгібітором у високому титрі, гемартроз правого колінного суглоба. Пацієнту проведена 

фармакологічна терапія  препаратом рекомбінантного FVIIа в дозі по 70 мкг/кг маси тіла 

кожні 2 год введення внутрішньовенно, потім кожні 6 год 4 рази. Стан хворого поліпшився, 

біль у суглобі не турбував. Отже, гемостатична фармакотерапія проводилася препаратами 

«обхідного» механізму дії (рекомбінантний FVIIа, антиінгібіторний антикоагулянтний 

комплекс). Усі спроби застосувати у хворого при низькому титрі інгібітору нейтралізуючі дози 

концентратів FVIII призводили до зростання титру антитіл, зниження рівня FVIII <1% та 

посилення кровотечі, що підтверджує сильну імунну відповідь пацієнта. 

Випадок 2. Хворий М., 26 років, звернувся до ургентного хірургічного відділення зі 

скаргами на набряк, гіперемію, біль у ділянці правої кисті, підвищену до 39 °С температуру 

тіла, обмеження рухів у суглобах кисті. Встановлено діагноз: підапоневротична флегмона 

долонної поверхні правої кисті. З анамнезу відомо, що після тренування з’явилися біль та 

набряк у долонній ділянці правої кисті. Після іммобілізації кінцівки вираженість симптомів не 

зменшувалася, а навпаки, з’явилися ознаки компресії. 06.09.2021р., проведено операцію — 

розкриття гематоми, дренування. 12.09.2021 р., виконано повторну операцію — ревізію рани 

із зупинкою ерозивної кровотечі. Пацієнт був проконсультований та госпіталізований у 

спеціалізоване відділення для хворих на коагулопатію ДУ «Інститут патології крові та 

трансфузійної медицини НАМН України». При огляді на долонній поверхні правої руки дві 

глибокі рани: одна діаметром 3 см, друга — розміром 7×4 см, дно яких вкрите фібрином, 

ранова поверхня з ознаками свіжої капілярної кровотечі. У минулому, зі слів хворого, 

підвищеної кровоточивості не спостерігалося, у родичів також не виявлено підвищеної 

схильності до кровотеч. Пацієнт не вживав антикоагулянтів та нестероїдних протизапальних 

препаратів. Впродовж останніх років періодично приймав препарати анаболічної дії. При 

огляді пацієнта показники життєдіяльності без особливих змін. Дані лабораторних обстежень 

при надходженні такі. Загальний аналіз крові: гемоглобін — 140 г/л, еритроцити — 4,8 · 1012/л, 

лейкоцити 10 · 109/л, ШОЕ — 24 мм/год, тромбоцити — 334,4 · 109/л. Дані коагулограми: час 

згортання за Лі — Уайтом — 12 хв (норма — 5–10 хв), у силіконованій пробірці — 25 хв 

(норма — 10–15 хв), протромбіновий час плазми крові — 15,2 с (норма — 14–16 с), 

протромбіновий індекс (ПІ) — 99% (норма 90–110%), активований час рекальцифікації — 82 

с (норма — 50–70 с), активований парціальний тромбопластиновий час (АПТЧ) — 38 с (норма 

— 35–55 с), фібриноген — 4 мг/мл (норма — 2–4 мг/мл), агрегація тромбоцитів під дією 

агоніста аденозиндифосфату (АДФ) — 15 с (норма — 12–19 с), час кровотечі за Дюком — 3 

хв (норма — 3–5 хв); активність FVIII — 50% (норма — 60–200%), титр інгібіторних антитіл 

до FVIII — 11 БО/мл, активності ВА не виявлено. На основі отриманих даних діагностовано 

імунну коагулопатію — набутий дефіцит FVIII згортання крові.  

Пацієнту проведена фармакотерапія: преднізолон у дозі 1 мг/кг маси тіла протягом 3 

тижнів, етамзилат, пара-амінометилбензойна кислота, доксициклін, щоденні перев’язки. Рани 

загоїлися через 1 міс повністю вторинним натягненням. При визначенні FVIII та інгібіторів 

FVIII у динаміці отримано такі результати. У аналізі від 04.10.2020 р.: рівень FVIII — 59%, 

титр інгібіторних антитіл — 6 БО/мл. 17.10.2020 р., рівень FVIII збільшився до 81%, 

інгібіторних антитіл до FVIII не виявлено. Під час спостереження протягом наступних двох 
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років у пацієнта геморагічних проявів не зафіксовано, при лабораторному обстеженні змін у 

системі згортання, зокрема інгібіторних антитіл до FVIII, не виявлено. 

Висновки. Гемостатична фармакотерапія відрізняється високою ефективністю та 

відсутністю таких серйозних ускладнень, як трансмісивні інфекції, вірусний гепатит, 

формування артропатій. Фармакотерапія призводить до зниження рівня інвалідизації хворих 

на гемофілію, поліпшення якості життя цієї групи пацієнтів. Адекватне застосування 

фармакотерапії при гемофілії призводить до зниження госпіталізацій, скорочення термінів 

перебування хворого в стаціонарі. 
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Анотація. Найбільш широко розповсюдженим розладом психіки серед 

військовослужбовців в період широкомасштабної війни став ПТСР. Після закінчення воєнних 

дій та в період активних бойових дій постає проблема психологічної допомоги та реабілітації 

військових з метою покращення їх рівня життя та соціалізації. Широка розповсюдженість 

постравматичного стресового розладу вимагає серйозної уваги зі сторони фахівців та 

держави. 
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