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ГЕМАТОЛОГІЯ
НАРАДА ЕКСПЕРТІВ

Проблема набутої гемофілії в Україні
Набута гемофілія – це патологія-інкогніто сучасної медицини. Із цим розладом гемостазу може зіткнутися фахівець 
будь-якої спеціальності – акушер-гінеколог, анестезіолог, хірург тощо. Невідомо, коли і де до лікаря може 
звернутися пацієнт із набутою гемофілією. В Україні існує гостра проблема недостатньої настороженості лікарів 
щодо цієї патології. У разі кровотечі на тлі набутої гемофілії лікарі різних спеціальностей навмання, 
без припущення істинної причини загрозливого для життя стану, намагаються усіма можливими способами 
боротися з розладом гемостазу. Як правило, ці дії не відповідають сучасним стандартам і проводяться без допомоги 
 лікаря-гематолога, що може призвести до летального результату. Для обговорення нагальних проблем, 
пов’язаних із набутою гемофілією, та визначення шляхів їх вирішення 16 вересня відбулася нарада експертів.

До обговорення були залучені провідні експерти галузі:
•  керівник Центру гематології, хіміотерапії гемобластозів та трансплантації кісткового мозку клінічної лікарні «Феофанія» 

Державного управління справами, завідувач кафедри клінічної лабораторної діагностики Національного університету охорони 
здоров’я України імені П.Л. Шупика (м. Київ), доктор медичних наук, професор Сергій Вікторович Клименко;

•  голова Асоціації гематологів України, завідувачка Центру гематології та трансплантації кісткового мозку КНП КОР «Київський 
міський клінічний онкологічний центр», кандидат медичних наук Ірина Радомирівна Гартовська;

•  старший науковий співробітник ДУ «Інститут патології крові та трансфузійної медицини НАМН України» (м. Львів), доктор медичних 
наук Олександра Василівна Стасишин;

•  завідувач відділення хірургічної гематології та гемостазіології ДУ «Інститут гематології та трансфузіології НАМН України» (м. Київ), 
кандидат медичних наук Євгеній Валентинович Авер’янов;

•  старший науковий співробітник ДУ «Інститут патології крові та трансфузійної медицини НАМН України» (м. Львів), 
кандидат біологічних наук Валерія Валеріївна Красівська.

І.Р. Гартовська виступила з доповіддю «Міжнародний досвід лі-
кування набутої гемофілії. Огляд міжнародних реєстрів пацієнтів 
з набутою гемофілією». 

– Дані світової статистики свідчать про те, що кожного року ре-
єструють 1-2 випадки набутої гемофілії на 1 млн населення. Якщо 
екстраполювати ці дані на Україну, то у нашій країні щороку має 
діагностуватися щонайменше 40-80 нових випадків хвороби. Однак 
ці цифри істотно нижчі, що може свідчити про неадекватну діагнос-
тику цього розладу. 

З метою оцінювання підходів до діагностики та лікування набу-
тої гемофілії у світі було створено кілька реєстрів: Європейський 
реєстр набутої гемофілії (EACH2), Французький реєстр SACHA, 
Реєстр Товариства дослідження гемофілії та тромбозу (HTRS), Ре-
єстр GTH-AH. Найбільший серед зазначених Європейський реєстр 
набутої гемофілії, який включає 501 пацієнта з набутою гемофілією 
зі 117 центрів 13 європейських країн. Слід наголосити на тому, що 
у всіх реєстрах відсутній єдиний протокол лікування, ведення хво-
рих здійснюється відповідно до локальних клінічних практик. Ство-
рення реєстрів дозволяє накопичувати дані стосовно демографічних 
характеристик пацієнтів, їхнього діагнозу, наявності чи відсутності 
супутніх захворювань, характеристик кровотечі, лікування та його 
результатів. Основними кінцевими точками реєстру є початкові 
характеристики, час до встановлення діагнозу, гемостатичне ліку-
вання та його результати, імуносупресивне лікування та його ре-
зультати. Критеріями включення у реєстр EACH2 були діагноз на-
бутої гемофілії A у період з 1 січня 2003 по 31 грудня 2008 р.; актив-
ність фактора VIII згортання крові у плазмі <50 ОД/дл; виявлення 
інгібіторів фактора VIII згортання крові; підписана інформована 
згода. Критерії виключення – наявність вродженої гемофілії A або 
інгібіторів, відмінних від антитіл до фактора VIII згортання крові.

За даними реєстру EACH2, 144 пацієнти із 501 не отримували 
лікування і перебували під спостереженням, 31 хворий отримував 
симптоматичну терапію, 307 пацієнтам проводилося лікування гемо-
статичним препаратом першої лінії. У більшості випадків використо-
вували активований рекомбінантний фактор VII згортання крові 
(рFVIIа; 56,7%), рідше – концентрат активованого протромбіново-
го комплексу (КАПК; 20,5%), концентрат фактора VII (18,2%), а та-
кож десмопресин (4,6%), який не показаний при цьому стані 
(P. Knoebl et al., 2012; F. Baudo et al., 2012). 

Завдяки реєстру EACH2 вдалося дійти таких висновків: у більшо-
сті пацієнтів до встановлення діагнозу призвели епізоди кровотечі; 
у частини пацієнтів діагноз було встановлено з істотною затримкою, 
незважаючи на відхилення у результатах аналізу згортання крові, 
внаслідок чого збільшувався інтервал між початком кровотечі 
та стартом гемостатичної терапії. Оптимальне лікування кровотеч 
при набутій гемофілії передбачає застосування шунтуючих засобів 
(рекомбінантний фактор VIIа чи КАПК), які забезпечують однако-
вий контроль кровотеч. Ускладнення на тлі гемостатичної терапії 
розвивалися рідко. 

У французький реєстр SACHA включено 82 хворих на набуту 
гемо філію. Збір даних стосовно поширеності, клінічного перебігу, 
асоційованих хвороб, результатів лікування епізодів кровотеч та ера-
дикації аутоантитіл через 1 рік здійснювали з вересня 2001 до верес-
ня 2005 (J.Y. Borg et al., 2013). 

До американського реєстру HTRS увійшли 166 пацієнтів із набу-
тою гемофілією за січень 2004 – листопад 2011 р. (охоплені хірургіч-
ні втручання з 2007 р.). Дані реєстру включали демографічні харак-
теристики, типи лікування та його ефективність, безпеку та ефек-
тивність рFVIIа при кровотечах, а також дозування, ефективність 
і безпеку рFVIIа при хірургічних втручаннях (A. Ma et al., 2011; 2012; 
H. Al-Mondhiry et al., 2012). 

До створення реєстру GTH-AH було залучено 29 центрів 
 Німеччини й Австрії упродовж 2010-2013 рр. Було зібрано дані 102 па-
цієнтів з набутою гемофілією. Первинною метою цього реєстру було 
вивчення прогностичних факторів виживання та досягнення част-
кової і повної ремісії за допомогою консенсусного протоколу імуно-
супресивної терапії. Також проводився збір даних щодо типу й ефек-
тивності гемостатичного лікування (K. Holstein et al., 2020). 

Таким чином, зарубіжні реєстри хворих на набуту гемофілію 
дозволяють отримати цінну для клінічної практики інформацію. 
В Україні існує необхідність створення подібного реєстру, який 
дасть змогу проаналізувати ефективність лікування, виявити при-
чини пізньої діагностики набутої гемофілії та низької кількості 
зареєстрованих хворих порівняно зі світовими даними. За основу 
вітчизняного реєстру хворих на набуту гемофілію можна взяти 
євро пейський реєстр EACH2.

О.В. Стасишин представила клінічний випадок, який демонструє 
український досвід ведення пацієнтки з рецидивними кровотечами 
на тлі набутої гемофілії.

Жінка, 33 роки, друга вагітність, термінові пологи (26.02.2018). 
У ранній післяпологовий період – надмірна кровотеча, застосована 

неспецифічна гемостатична терапія.
Повторно тричі (05.03; 12.03; 16.03) була госпіталізована з реци-

дивами маткової кровотечі. Двічі виконували вакуум-аспірацію стінок 
порожнини матки (05.03; 12.03), після третього рецидиву, крововтра-
ти 1200 мл і неефективності консервативного лікування проведено 
лапаротомію, екстирпацію матки без придатків, перев’язування вну-
трішніх клубових артерій, дренування черевної порожнини (17.03). 
Кровотеча тривала.

23.03.2018 пацієнтку було переведено до обласної клінічної лікар-
ні. Самостійно через куксу піхви відбулося дренування гематоми мало-
го таза (УЗД). 

Із 24.03.2018 перебувала у відділенні інтенсивної терапії. Діагноз –
синдром дисемінованого внутрішньосудинного згортання, ІІІ стадія, 
анемія тяжкого ступеня.

Коментар експерта. Дуже часто хибне трактування коагулогра-
ми призводить до неправильно встановленого діагнозу. При розла-
ді гемостазу слід звертати увагу на подовження активованого част-
кового тромбопластинового часу (АЧТЧ) та зіставляти його з іншими 
показниками коагулограми. 

24.03, 26.03 виконано дві релапаротомії, джерело кровотечі не ви-
явлено, зафіксована надмірна кровотеча з операційного поля. Загальна 
крововтрата становила 24 447 мл. Продовжували інтенсивну інфузійно- 
трансфузійну терапію, яка забезпечувала нестійкий гемостаз.

Лікування: свіжозаморожена плазма (СЗП) – 12 060 мл, еритроци-
тарна маса – 15 130 мл, 10% розчин альбуміну – 600 мл, кріопреци-
пітат – 20 доз, протромбіновий комплекс – 8000 од., активований про-
тромбіновий комплекс – 16 000 од., рекомбінантний активований 
фактор VII (НовоСевен®) 8 мг. 

37-ма доба (04.04.2018) – в Інституті гематології та трансфузіології 
НАМН України (м. Київ) пацієнтка була дообстежена, виявлено інгібітор 
до фактора VIII у титрі 16,1 БО/мл, фактор VIII <1,0%, АЧТЧ – 146,1 с. 
За наступні 30 діб крововтрата склала 10 608 мл. 

За цей період пацієнтка отримала 23 420 мл СЗП, 2080 мл еритро-
цитарної маси, 17 мг рекомбінантного фактора VIIa (НовоСевен®), 
19 000 од. активованого протромбінового комплексу, 6000 од. про-
тромбінового комплексу, 61 дозу кріопреципітату, 50 000 МО препа-
рату фактора VIII.

20.04.2018 розпочалася кровотеча з кукси піхви в об’ємі 1800 мл, 
виконана операція ревізії й ушивання кукси піхви, був досягнутий тим-
часовий гемостаз.

04.05.2018 була консультована (заочно) у ДУ «Інститут патології 
крові та трансфузійної медицини НАМН України» (м. Львів), рекомен-
довано розпочати імуносупресивну терапію – преднізолон у дозі 1,0-
1,5 мг/кг маси тіла на добу.

На 67-му добу розпочато імуносупресивну терапію (преднізолон 
1,0-1,5 мг/кг на добу), яка тривала 12 міс. Кровотечі повністю припи-
нилися через 10 міс після пологів.

Через 14 міс інгібітор не виявлявся, рівень фактора VIII та АЧТЧ нор-
малізувалися.

Було проведено планову реконструктивну операцію на сечовивідних 
шляхах без застосування замісної трансфузійної терапії.

Висновки до клінічного випадку. Однією з причин рецидивних 
післяпологових кровотеч є аутоімунна коагулопатія (набута гемо-
філія). АЧТЧ є дуже чутливим показником, і у разі подовження АЧТЧ 
доцільно проконсультуватися з лікарем-гематологом. Рання діагнос-
тика забезпечить своєчасність проведення специфічної трансфузій-
ної, імуносупресивної терапії, уникнення тяжких наслідків, зокрема 
екстирпації матки, та зменшення фінансових витрат на лікування. 
Імуносупресивне лікування необхідно починати одразу після вста-
новлення діагнозу набута гемофілія. 

Обговорення
Презентація міжнародних реєстрів пацієнтів з набутою гемо-

філією, які відсутні в Україні, та клінічного випадку із вітчизняної 
практики демонструють наявність в Україні гострих проблем 
щодо своєчасного виявлення патології, лабораторної діагностики 

з подальшою інтерпретацією результатів, надання невідкладної 
гемостатичної терапії, маршрутизації пацієнта та його подальшо-
го лікування. 

Як зазначила І.Р. Гартовська, замість прогнозованих 40-80 хво-
рих щороку в Україні фіксують поодинокі випадки набутої гемо-
філії. Це свідчить про недостатню діагностику патології, недо-
статню настороженість лікарів щодо можливості цього діагнозу 
у пацієнтів із кровотечами. Зазвичай із клінічними проявами 
набутої гемофілії стикаються акушери-гінекологи (особливо 
в ранній післяпологовий період), хірурги. На консультацію 
до  лікарів-гематологів, які володіють достатніми знаннями про 
набуту гемофілію, потрапляють одиничні пацієнти. 

С.В. Клименко підкреслив, що набута гемофілія є рідкісним 
станом із високим ризиком смерті, тому такі пацієнти потребують 
швидкої та якісної медичної допомоги. У зв’язку з цим необхідно 
поширювати знання про набуту гемофілію серед широкого кола 
медичного персоналу, розробити та впроваджувати нормативні 
документи (клінічні протоколи) щодо лабораторної діагностики 
коагулопатій, лікування таких пацієнтів для фахівців різних спе-
ціальностей. У розроблені клінічні протоколи важливо включити 
маршрутизацію пацієнта. Крім цього, необхідно налагодити ефек-
тивну комунікацію між лікарями різних спеціальностей і гемато-
логами та фахівцями лабораторної діагностики, що дозволить 
реалізувати міждисциплінарний підхід для вирішення клінічних 
задач. 

Висновки наради експертів
1. В Україні проблема діагностики та лікування пацієнтів 

з набутою гемофілією стоїть дуже гостро, тому є потреба звернутися 
з листом до Міністерства охорони здоров’я України із запитом щодо 
створення робочої групи з розроблення Національного протоколу 
з лікування набутої гемофілії.

2. За основу створення українського протоколу взяти Міжнародні 
рекомендації щодо діагностики та лікування набутої гемофілії А 
(A. Tiede et al., 2020). 

3. Створити реєстр пацієнтів з набутою гемофілією в Україні.
4. Підвищувати обізнаність лікарів про набуту гемофілію шляхом 

проведення навчальних міждисциплінарних круглих столів у кожному 
з регіонів України. Ключові спеціалісти: сімейні лікарі, гематологи, 
анестезіологи й акушери-гінекологи.

За результатами зустрічі була створена та підписана учасниками 
резолюція. Учасники зустрічі планують звернутися до МОЗ Укра-
їни з проханням сформувати робочу групу щодо створення Націо-
нального протоколу з лікування гемофілії.
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