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ПРИМЕНЕНИЕ КОНЦЕНТРАТА VIII ФАКТОРА В ЛЕЧЕНИИ
ГЕМОФИЛИИ А

Колбаско Л.В.1, Кручинский Н.Г.~
‘Могилевская областная больница. 2НИИ экологической и профессиональной патологии

Гемофилия А -  геморрагический диатез, обусловленный наследственным дефицитом
или наследственной молекулярной аномалией прокоагулянтной части VIII фактора системы
гемостаза. Нормальный уровень этого фактора в популяции варьирует в пределах от 60 до
250% [1].

На основании многолетнего опыта лечения пациентов с гемофилией А принято разде­
лять на группы именно в зависимости от содержания в крови VIII фактора [3]:

- легкая форма - уровень VIII фактора выше 5%, но с вероятностью возникновения
тяжелых и даже смертельных кровотечений при травмах и/или хирургических вмешательст­
вах;

- среднетяжелая форма -  уровень VIII фактора составляет от 2 до 5%;
- тяжелая форма - уровень VIII фактора составляет от 1 до 2%;
- крайне тяжелая форма - уровень VIII фактора составляет менее 1 %.
•Отличительными особенностями клинической картины гемофилии являются преобла­

дание кровотечений в крупные суставы, меж- и внутримышечные гематомы, обильные и
длительные кровотечения в результате травматических повреждений. Забрюшинные гемато­
мы, кровоизлияния в органы брюшной полости, желудочно-кишечные, почечные и внутри­
черепные кровотечения наблюдаются значительно реже.

Основные методом лечения гемофилических кровотечений является заместительная
терапия, степень эффективности которой зависит от подобранной дозы VIII фактора, пра­
вильности введения препаратов крови, наличие или отсутствие в плазме иммунологических
ингибиторов вводимого пациенту фактора системы свертывания крови.
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Целью настоящей работы явился предварительный анализ эффективности применения 
различных гемофильных препаратов в лечении пациентов с гемофилией А: антигемофиль- 
ной плазмы, криопреципитата и концентрата VIII фактора (CoatDVI-F VIII) системы сверты­
вания (“Bayer AG”, Германия).

Группу наблюдения составили 46 больных гемофилией А, находившихся на лечении в 
гематологическом отделении Могилевской областной больницы в период с 01 января 2002 г. 
по 31 марта 2003 г. Возраст обследованных пациентов был от 15 до 45 лет (средний возраст 
31 год). У 24 пациентов применялась антигемофильная плазма (АГ-плазма) и криопреципи­
тат (КП) и у 22 -  антигемофильный концентрат VIII фактора. Распределение пациентов с 
гемофилией А в зависимости от применяемых антигемофильных препаратов представлено в 
таблице.

Следует отметить, что практически все пациенты госпитализировались в течение пе­
риода наблюдения не менее 2-х раз и в их лечении использовались как отечественные препа­
раты, так и антигемофильный концентрат, т.е. был соблюден деонтологический принцип 
применения наилучше возможного лечения.

Показанием для проведения заместительной терапии в 30 случаях являлись кровоиз­
лияния в крупные суставы, в 6 случаях -  удаление и последующее протезирование зубов, у 
3-х больных выполнялись хирургические (по поводу травматического повреждения селезен­
ки, почки и ущемленной паховой грыжи) вмешательства, в 2-х случаях имели место желу­
дочно-кишечные кровотечения, у 2-х пациентов наблюдались забрюшинные и у 1 внутриче­
репные гематомы, у 2-х больных было почечное кровотечение.

Следует обратить внимание на то обстоятельство, что все хирургические операции 
проводились в условиях санитарной авиации с выездом в ЦРБ области экстренной бригады в 
составе хирурга и гематолога.

Таблица
Распределение обследованных пациентов с гемофилией А в зависимости от 

применяемого антигемофильного лечения

� Количество больных, получавших
Нозологическая форма АГ-плазма и КП Концентрат 

VIII фактора
Г емартрозы 18 12

Желудочно-кишечные кровотечения 1 1
Забрюшинные гематомы 1 1

Внутричерепная гематома 1 -
Удаление и протезирование зубов 2 4

Почечное кровотечение 1 1
Экстренные оперативные вмешательства - 3

Кратность введения антигемофильных препаратов определялась тяжестью состояния 
пациента и объемом выполненного оперативного вмешательства и составляла от 4 до 6 ин­
фузий в сутки при применении отечественных препаратов и от 2 до 3 раз в сутки -  при при­
менении концентрата VIII фактора CoatDVI-F VIII.

Продолжительность госпитализации больных при лечении антигемофильной плазмой 
и криопреципитатом была в диапазоне от 10 до 31 дня (в среднем 17,67±3,48 дня), а при 
применении концентрата VIII фактора -  от 1 до 9 дней (в среднем 5,82±1,24 дня), т.е. при 
применении концентрата VIII фактора наблюдалось статистически значимое (р< 0,001) сни­
жение сроков госпитализации.

Эффективность проводимого лечения оценивалась по клинической картине течения 
заболевания, определению активности 1 -й фазы свертывания крови (параметр АЧТВ до и по­
сле введения препарата).
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Подбор доз препаратов, содержащих VIII фактора системы свертывания крови руко­
водствовались следующими принципами:

- для обеспечения хириругического вмешательства [2]:
КЕД F VIII фактора, необходимого для инфузии. -  (НЕ F VIII фактора -  ИУ F V III) 

х вес пациента в кг,
где, КЕД F VIII -  количество единиц вводимого фактора;

НЕ F VIII -  необходимый уровень VIII фактора в плазме крови;
ИУ F VIII -  исходный уровень VIII фактора в плазме крови пациента.

- при умеренных гемартрозах, когда необходимая концентрация VIII фактора должна 
быть выше 10% -  15-20 мл антигемофильной плазмы или 15-20 ЕД криопреципитата на 1 кг 
массы тела больного в сутки;

- при тяжелых гемартрозах, обширных гематомах, удалении зубов, когда уровень фак­
тора необходимо поддерживать выше 25-30% -  вводится криопреципитат и концентрат VIII 
фактора в дозе 35-40 ЕД/кг массы тела/сутки;

- при обширных травмах, желудочно-кишечных кровотечениях, оперативных вмеша­
тельствах, макрогематурии, когда необходимый уровень VIII фактора должен быть выше 40- 
60%, суточную дозу криопреципитата увеличивали до 60-100 ЕД/кг.

Достижение максимально положительного клинического эффекта проводимой тера­
пии невозможно без строгого учета размеров, давности и локализации гематомы, возможно­
сти обеспечения местного гемостаза и объем хирургического вмешательства.

Начальная доза препарата, содержащего VIII фактор всегда была выше, чем поддержи­
вающая. Длительная трансфузионная гемостатическая терапия антигемофильной плазмой и 
криопреципитатом после 4-8 дней лечения приводила к развитию ингибиторной формы гемо­
филии А, устранение которой требовало включение в комплекс лечебных мероприятий глюко­
кортикостероидов и обменного плазмафереза.

Напротив, при использовании концентрата VIII фактора CoatDVI-F VIII развития инги­
биторной формы заболевания не наблюдалось.

Таким образом, проведенное предварительное исследование использования концен­
трата VIII фактора системы гемостаза показало возможность снижения как сроков лечения 
пациентов с гемофилией А, так и вероятности развития ее ингибиторной формы.

Применение препарата VIII фактора CoatDVI-F VIII в отличие от антигемофильной 
плазмы, содержащей в достаточно высокой концентрации альбумин, не вызывает интенсив­
ного перераспределения жидкости в кровяное русло из тканей и тем самым позволяет избе­
жать у пациента перегрузки кровообращения.

Использование концентрата VIII фактора CoatDVI-F VIII снижает риск передачи 
больному возбудителей целого ряда опасных заболеваний (гепатит, СПИД, сифилис и др.) 
поскольку его изготовление предусматривает обязательную двойную очистку.

Концентрат VIII фактора CoatDVI-F VIII имеет некоторые эргономические особенно­
сти: не требует низкой (-20°С) температуры хранения и его лекарственная форма имеет 
меньший, чем аналоги, объем при большей концентрации фактора.
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