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Аннотация. Гемофилия — генетическое нарушение коагуляционного ге-
мостаза, которая характеризуется недостатком или дефектом протеинов 
свертывающей системы крови или нарушением баланса между сверты-
вающей и  противосвертывающей системами крови. Приобретенная ге-
мофилия встречается значительно гораздо реже, чем генетически детер-
менированная. Гемофилия распространена во  всех этнических группах. 
Послеродовая приобретенная гемофилия составляет от  7 до  21% от  об-
щего числа случаев приобретенной гемофилии. Есть предположение, что 
во время родов происходит сенсибилизация матери фетальным фактором 
VIII. Кровотечения бывают крайне тяжелыми и часто требуют немедлен-
ной терапии и  гемотрансфузий в  связи с  молниеносным развитием ане-
мии.

Ключевые слова: послеродовая приобретенная гемофилия, ингибиторная 
форма гемофилии, беременность, послеродовой период.

INHIBITOR FORM 
OF HEMOPHILIA IN THE POSTPARTUM 
PERIOD: CLINICAL OBSERVATION

Z. Medzhidova 
Z. Abusueva 

N. Stefanyan 
A. Saakova 

R. Bagomedov 
A. Medzhidova

Summary. Hemophilia is a genetic disorder of coagulation hemostasis, 
which is characterized by a deficiency or defect in the proteins of the 
blood coagulation system or an imbalance between the coagulation 
and anticoagulation systems of the blood. Acquired hemophilia is much 
less common than genetically determined. Hemophilia is common in 
all ethnic groups. Postpartum acquired hemophilia accounts for 7 to 
21% of the total number of cases of acquired hemophilia. There is an 
assumption that during childbirth, the mother is sensitized by fetal 
factor VIII. Bleeding is extremely severe and often requires immediate 
therapy and blood transfusion due to the fulminant development of 
anemia.
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Введение

Вкругах большинства членов медицинского сооб-
щества принято считать, что данная патология 
является исключительно генетически детерми-

нированной проблемой. В  то  же время доля приоб-
ретённых форм составляет 0,5–4 случаев на 1 млн. на-
селения в популяции в год [1–3]. Именно в связи с такой 
редкой встречаемостью и установкой на генетический 
характер этого болезни оно диагностируется поздно. 
Развитие приобретённой формы гемофилии связа-
но с  выработкой организмом аутоантител к  факторам 
свёртывания плазмы крови. Чаще выявляются антитела 
к фактору VIII в силу относительно большой молекуляр-
ной массы этого белка — развивается так называемая 
приобретённая гемофилия типа А  (ПГА) [4–6]. Однако 
глубокие механизмы и  сама этиология развития ПГ 
неизвестна. Примерно в  половине случаев у  больных 
этим заболеванием сопутствующих болезней не  выяв-
ляется, а у 20% пациентов наблюдается аутоиммунная 
патология (системная красная волчанка, ревматоид-
ный артрит, герпетиформный дерматит и т. д.) [7–9]. Ещё 
у 20% — рак, а у 10%-15% ПГА связана с беременностью, 
родами и послеродовым периодом (беременность яв-
ляется тромбофилитическим состоянием, при котором 
активация внутрисосудистого тромбогенеза происхо-
дит вследствие перестройки свертывающей, противо-
свертывающей и  фибринолитической систем организ-
ма, направленной к уменьшению кровопотери в родах) 
[10–14]. Летальность при геморрагических осложнени-
ях в группе в целом составляет 7–21% (своевременная 
верификация наличия ингибиторов у пациентов с гемо-
филией, как правило, не  представляет особых затруд-
нений, однако важно подобрать терапию) [15].

При первичной диагностике ПГА на  первый план 
выступают изменения в  коагулограмме: удлинение 
активированного парциального тромбопластинового 
времени (АПТВ) и  времени свёртывания при сохра-
нении в  пределах нормальных значений показателей 
протромбинового и  итромбинового времени, концен-
трации фибриногена, времени кровотечения и  коли-
чества тромбоцитов. Обнаружение снижения уровня 
фактора VIII и  выявление его ингибитора подтвержда-
ют диагноз. Количество ингибитора определяется ме-
тодом Бетезда и  выражается в  Бетезда-единицах (БЕ) 
[16–17]. При приобретенной гемофилии также выра-
батываются антитела к  фактору свертывания VIII: со-
четание поликлональных иммуноглобулинов классов 
G1 и  G4, блокирующих участки А2, А3 и  С2 доменов 
фактора VIII. Нарушаются связь фактора VIII с  факто-
ром Виллебранда, взаимодействие с  фосфолипидами, 
факторами IX и X. В противоположность ингибиторам, 
которые синтезируются у  больных с  тяжелой формой 
гемофилии А преимущественно в детском возрасте, ау-

тоантитела чаще отмечаются у людей зрелого возраста. 
Для диагностики этой формы заболевания определяют 
наличие ингибитора [18–19].

В  соответствии с  общепринятой классификацией 
выделяют 2 группы больных с ПГ: с низким (10 ВЕ) и вы-
соким (более 10 ВЕ) титром ингибитора [20]. Течение за-
болевания включает быстрообратимую фазу, фазу раз-
вернутых клинических проявлений и фазу осложнений. 
При приобретенной ингибиторной форме гемофилии 
(часто во  время беременности и  послеродовом пери-
оде) наблюдаются персистирующие некупирующиеся 
кровотечения после оперативных вмешательств. Для 
терапии кровотечений используются активаторы 
протромбинового комплекса. Выбор препарата и дози-
ровка определяются локализацией и  тяжестью крово-
потери [21,22].

В рамках вопроса в акушерстве и гинекологии гене-
тически-детерминированные тромбофилии усугубля-
ют физиологическую гиперкоагуляцию у  беременных 
женщин. Опасность связана с  повышенным риском 
различных осложнений беременности, создавая реаль-
ную угрозу жизни, здоровью матери и плода, предопре-
деляя рост материнской и  перинатальной смертности 
[23]. По  последним данным, в  структуре причин аку-
шерских осложнений тромбофилии составляют от  45 
до  75%. Проблема является достаточно актуальной 
в связи с очень высокой частотой генетических и при-
обретенных тромбофилий в общей популяции, которая, 
по современным данным, достигает около 20% [23].

Материалы и методы

В  качестве клинико-лабораторной картины инги-
биторной формы гемофилии в послеродовом периоде 
представлено описание клинического случая женщины 
А., поступившей в отделение оперативной гинекологии 
ГБУРД (МРД № 2 им. Каримова) от 21 июня 2021 года.

Больная А., (28 лет, 1997 года) доставлена в отделе-
ние оперативной гинекологии ГБУРД («Махачкалинский 
родильный дом № 2 им. Р.А. Каримова»).

Из  жалоб при поступлении отмечались общая сла-
бость, а  также обильные кровянистые выделения 
из половых путей.

Из  истории болезни следует, что наследственный 
и  аллергологический анамнезы не  отягощены, гемо-
трансфузии отсутствуют. Из перенесенных заболеваний 
и операций: вирусный гепатит А в детстве, туберкулез; 
аппендэктомия в  2011  году, резекция верхней доли 
левого легкого (удаление туберкулемы в  2008  году). 
Менструальная функция наблюдается с  14  лет (мен-
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струации — регулярные, умеренные, безболезненные). 
Начало половой жизни в  18  лет. Перенесенные жен-
ские заболевания до начала половой жизни: отрицает. 
7  июня 2021  года зарегистрированы роды через есте-
ственные родовые пути. Репродуктивная функция: А-О, 
Р-1. При поступлении пациентке диагностировали сле-
дующее: «Маточное кровотечение (послеродовое). 
Остатки плацентарной ткани? Анемия средней 
тяжести».

Учитывая маточное кровотечение и  остатки пла-
центарной ткани, больной было произведено лечеб-
но-диагностическое выскабливание слизистой поло-
сти матки от 24 июня 2021 года (в аспирате получены 
остатки плацентарной ткани). Ситуация ухудшилась че-
рез три дня. В экстренном порядке выполнено (в связи 
с сохраняющимся обильным кровотечением) 24 июня 
2021 года выскабливание слизистой полости матки, ла-
паротомия по Пфанненштилю и ушивание перфораци-
онного отверстия. После оперативного вмешательства 
присутствовал геморрагический синдром и анемия тя-
желой степени, отягощенные фебрильной лихорадкой. 
Поэтому в связи с отсутствием эффекта от консерватив-
ной гемостатической терапии (гемотрансфузии эритро-
цитарной взвесью, СЗП, криопреципитата) выполне-
ны релапаротомия через нижний срединный доступ. 
Со слов супруга больной во время одного из оператив-
ных вмешательств выявлена перфорация мочевого пу-
зыря. Урологом было выполнено ушивание стенки.

1 июля 2021 года принято решение провести боль-
ной надвлагалищную ампутацию матки с  маточными 
трубами в связи с внутренним кровотечением и анеми-
ей тяжелой степени (из клинического анализа: показа-
тель Hb в пределах от 49 до 75 г/л, эритроциты в пре-
делах от 1,83 до 2,64*10¹²/л). При этом пациентке была 
произведена гемотрансфузия эритроцитарной массы. 
Выставлен диагноз: «Внутреннее кровотечение. Ане-
мия тяжелой степени и производится операция: 
Релапаротомия. Перевязка внутренних подвздош-
ных артерий с двух сторон. Ревизия брюшной поло-
сти, культи шейки матки. Лаваж и дренирование 
брюшной полости».

4 июля 2021 года пациентке была проведена опе-
рация релапаротомии и удаление культи шейки матки 
и яичников с двух сторон, а также ревизия и тампони-
рование брюшной полости в  силу продолжающегося 
кровотечения и  анемии тяжелой степени с  дополни-
тельным эпизодом гемотрансфузии эритроцитарной 
массы.

Была заподозрена ингибиторная форма гемофи-
лии, по данным коагулограммы от 7 июля 2021 года: 
фактор VIII — 0,9%. Биологический материал отправлен 

на исследование в НМИЦ гематологии. По данным коа-
гулограммы от 8 июля 2021 года фактор VIII составил 
1,2%, ингибитор — 10 БЕ. Поставлен предварительный 
диагноз: ингибиторная форма гемофилии, приобре-
тенный дефицит фактора свертывания VIII.

В  последующем, 9 июля 2021 года больная была 
экстренно доставлена для дальнейшего лечения и  ве-
дения в ОРИТ ФГБУ НМИЦ Гематологии МЗ РФ, Москва.

При поступлении в  НМИЦ Гематологии: «лихорад-
ка до  390 С, брюшная полость тампонирована марле-
выми салфетками, кожа над которыми ушита кроме 
углов раны (доступа по  Пфанненштилю), из  которой 
выведены края марли. Скудные кровянистые выделе-
ния из  половых путей, гематурия. По  данным КТ лег-
ких присутствует умеренный двусторонний гидрото-
ракс. Гиповентиляция легких, малый гидроперикард. 
По  данным КТ органов брюшной полости: массивный 
гемоперитонеум. Гемостатический материал в  нижних 
отделах брюшной полости, геморрагическое пропиты-
вание мышц брюшной стенки, диффузный отек жиро-
вой клетчатки, умеренный асцит, гипотония желчного 
пузыря, желудка, мелкие конкременты желчного пу-
зыря, двухсторонняя каликопиелоэктазия». В  анализе 
крови: Hb — 74 г/л, тромбоциты — 229 х 109/л, лейкоци-
ты — 13,1 х 109/л, прокальцитонин 0,48 нг/л, СРБ — 249 
г/л. По данным коагулограммы: ТЭГ и ROTEM — гипоко-
агуляция, АЧТВ — 105 сек, дефицит фактора VIII — 1,2%, 
уровень ингибитора FVIII составил 51 BU.

Начата терапия препаратами Коагил, эскалирована 
антибактериальная терапия, сопроводительная ин-
тенсивная терапия. Гемостаз достигнут на терапии ре-
комбинантным активированным фактором VII в дозе 30 
мкг/кг/ч, на этом фоне достигнут гемостаз.

10 июля 2021 года проведены удаление инфици-
рованных тампонов и  санация, дренирование малого 
таза. В  послеоперационном периоде проводилась те-
рапия рекомбинантным активированным фактором VII 
в  дозировке 120 мкг/кг, затем возобновлена терапия 
30 мкг/кг/ч. Учитывая наличие очагов инфекции (инфи-
цированная лапаротомная рана, двусторонняя пнев-
мония), а  также микробиологического исследования 
(при посеве операционного материала выявлен рост 
Kl. Pneumonia, E. Coli), проводилась антибиотическая 
терапия меропенемом, колистиметатон натрия, лине-
золидом. Начата терапия метилпреднизалоном — 60 мг 
(вес пациентки 45  кг), проведены 4  терапии Ритукси-
мабом, иммунносупрессивная терапия иммунноглобу-
лином, на  фоне чего отмечена более чем 2-х кратное 
снижение титра ингибиторов в коагулограмме, нормо-
коагуляция по данным ТЭГ на фоне гемостатической те-
рапии. Стабилизировались цифры Hb.
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12 июля 2021 года выполнена программная сана-
ция брюшной полости под ЭТН, частично эвакуиро-
вана гематома брюшной полости, в проекции дна мо-
чевого пузыря визуализированы швы. Сформирована 
активная лапаростома (VAC). В этот день (до проведе-
ния иммуносупрессивной терапии) было проведено 
исследование для исключения системного заболева-
ния соединительной ткани на волчаночный антикоагу-
лянт. Результат оказался положительным. Обнаружен 
АНФ на  клеточной линии НЕр-2 (полуколичественное 
определение)- ядерный крапчатый тип свечения, титр 
1:160; антитела к  двуспиральной ДНК, IgG 5,1 МЕ/л. 
Диагноз: антифосфолипидный синдром, гипотире-
оз в исходе аутоиммунного тиреоидита (антитела 
к тиреоглобулину и тиропероксидазе, снижение Т3 иТ4 
с одновременным повышением ТТГ до 17мкМЕ/мл), по-
ложительный антинуклеарный фактор). Учитывая вы-
явление ингибитора, терапия Ритуксимабом продол-
жена, суммарно проведено 5 введений ритуксимаба 
375мг/м². продолжена терапия метилпреднизалоном. 
Проводилась терапия L- тироксином (в  дальнейшем 
была лабораторно выявлена надпочечниковая недо-
статочность от  6  августа 2021  года в  виде снижения 
кортизола в  сыворотке крови до  35  ммоль/л, гипона-
триемия).

14 и 16 июля 2021 года произведена программная 
санация брюшной полости под ЭТН. В  связи с  появле-
нием признаков репарации лапаротомной раны, раз-
решение перитонита на фоне удаления большей части 
массивного организованного сгустка, ушита белая ли-
ния в области срединной лапаротомной раны.

17 июля 2021 года в  связи с  диагностированием 
перфорации мочевого пузыря в  срочном порядке вы-
полнена цистоскопия, санация брюшной полости под 
ЭТН. При цистоскопии и  интраоперационной ревизии 
подтверждена несостоятельность швов дна мочево-
го пузыря. Выявлен очаговый некроз стенки мочевого 
пузыря. В биохимическом анализе крови от 18 июля 
2021 года отмечена активность амилазы 1400 Е/л. 
Продолжено дренирование брюшной полости VAC-си-
стемой с  минимальным разрежением, дренирование 
мочевого пузыря катетером 22Fr. Применена антисе-
креторная терапия.

20 июля 2021 года было произведено стентиро-
вание мочеточников катетерами Бендера, наружное 
дренирование через уретру (при следующих ревизиях 
брюшной полости стали четко определяться границы 
некроза дна мочевого пузыря между швами размером 
2.5х1,5 см).

25 июля 2021 года состоялось иссечение некроза, 
пластика мочевого пузыря.

4 августа 2021 года — двустороння окклюзия 
мочеточников баллонными катетерами, чрезкожная 
нефростомия. В  дальнейшем, при последующих про-
граммных санациях полости малого таза под нарко-
зом, отмечены активное очищение брюшной полости 
от  некротических секвестров тазовой клетчатки, мас-
сивного «старого» организованного сгустка из забрю-
шинного пространства правой подвздошной области, 
клетчатки правой стенки таза, пространства Ретциуса, 
что в последствии осложнилось массивными кровоте-
чениями.

В  связи с  рецидивами кровотечения прекращена 
VAC-терапия. На  фоне контрольных КТ во  фрагменти-
рованной спайками брюшной полости определялись 
гематомы, заполняющие полость малого таза. Дренажи 
удалены в  связи с  неэффективностью дренирования 
и  попыток проточного промывания полости малого 
таза заполненной организованным сгустком, развити-
ем агранулоцитоза в период с 25 августа по 3 сентября 
2021  года на  фоне проведенной иммуносупрессивной 
терапии. В связи с отсутствием ремиссии было выпол-
нено 5-е введение Ритуксимаба и проведен курс имму-
носупрессивной терапии циклофосфамидом.

6 сентября 2021 года проведено контрольное 
исследование, в  результате которого выяснилось, что 
АНФ-НЕр — отрицательный, ВА не определяется. Анти-
тела к  двуспиральной и  односпиральной ДНК, фосфо-
лиипдам, — не обнаружены. Антинуклеарные антитела 
(иммуноблот) и антитела к кардиолипину также не об-
наружены. Для продолжения лечения абсцесса (нагно-
ившегося организованного сгустка) малого таза, сви-
ща мочевого пузыря пациентка переведена из  ОРИТ 
в отделение хирургии (8 августа 2021 года), где была 
продолжена VAC- терапия ран, проточное промывание 
абсцесса малого таза. На  фоне проводимого лечения 
деэскалирована антибактериальная терапия (смена 
на ципрофлоксацин).

9 сентября 2021 года удален ЦВК с посевом (роста 
микроорганизмов нет). При контрольных КТ-фистуло-
графиях отмечено нивелирование размеров нагноив-
шихся гематом.

С  24 сентября 2021 года уменьшена доза метил-
преднизолона до  15  мг/сут, лабораторных признаков 
надпочечниковой недостаточности нет.

2 октября 2021 года было произведено удаление 
окклюзионного катетера из левого мочеточника.

Впоследствии за время наблюдения с 2 по 6 октя-
бря 2021 года состояние пациентки было стабильным, 
показатели крови в пределах нормы.
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10 октября 2021 года удалена кольпостома. Про-
веден курс местной терапии Полииженаксом. В  связи 
с  поступлением мочи в  небольшом количестве через 
дренаж из  свища абсцесса малого таза на  передней 
брюшной стенке, удален катетер из  мочевого пузыря, 
в  свищ послеоперационного рубца установлен трёх-
ходовой катетер Фолейя 20 Fr. В  дальнейшем вплоть 
до выписки проводились ежедневные санации абсцес-
са малого таза через свищ на передней брюшной стен-
ке, введение синегнойного бактериофага.

С 11 октября 2021 по 20 ноября 2021 года прове-
ден курс терапии флуконазолом 400 мг/сут. Свищ вла-
галища нивелировался, с  минимальным количеством 
отделяемого. Моча отводится в основном через нефро-
стому, восстановлено мочеиспускание через естествен-
ные пути малыми порциями. Продолжена постепенная 
отмена иммуносупрессивной терапии, при выписке до-
зировка метилпреднизолона составляла 8 мг.

Результаты и обсуждение

Лабораторные показатели изучались три раза в сутки. 
В среднем для купирования тяжелого кровотечения при-
меняли до 10 доз гемостатических средств (в сочетании 
с рекомбинантным активированным фактором VII можно 
безопасно использовать транексамовую кислоту, кото-
рая усиливает гемостатический эффект). Одновременно 
с введением гемостатических препаратов для купирова-
ния кровотечений необходимо подавлять синтез ингиби-
рующего антитела. Иммуносупрессивная терапия долж-
на быть назначена сразу после установления диагноза 
приобретенной гемофилии. Обычно терапия включает 
введение преднизолона в дозе 1 мг/кг в сочетании с ци-
клофосфамидом в дозе 50–100 мг/сут перорально. Аль-
тернативным иммунодепрессивным средством является 
Имуран. Большинство пациентов реагируют на  такую 
комбинированную терапию, однако рецидив — не  ред-
кость при отмене или уменьшении дозы препаратов, 
поэтому пациенты должны лечиться не менее года после 
курсовой терапии. В  нашем случае, пациентка отреаги-
ровала положительно, наблюдалась позитивная дина-
мика на протяжении всего лечения. Также больная А. по-
лучала комплексно препарат Ритуксимаб. Обычно схема 
терапии включает 4 отдельных внутривенных введения 
(в дозе 375 мг/м²) с интервалом в неделю. Такое лечение, 
как правило, хорошо переносится. Эффект наблюдается 
уже через неделю после первого введения. Существует 
распространённое мнение, что Ритуксимаб следует ис-
пользовать в тех случаях, когда пациенты устойчивы к те-
рапии первой линии, или у больных, которым противо-
показаны стероиды и/или цитостатики.

В  нашем случае в  связи с  отсутствием ремиссии 
было выполнено 5-е введение Ритуксимаба и проведен 

курс иммуносупрессивной терапии циклофосфамидом 
(200мг/сут с  17.08.2021  года), осложнившийся миело-
токсическим агранулоцитозом (отмена 22.08.2021 года). 
Достигнуто увеличение активности фактора VII (мак-
симально до  194,7%) (06.09.2021  года) и  полное пода-
вление секреции ингибитора (0 БЕ с  23.08.2021  года), 
в связи с чем терапия эптакогом альфа была прекраще-
на. Проводилось поэтапное снижение дозы метилпред-
низолона до  20мг/сут, в  течение месяца проводилась 
антикоагулянтная терапия НМГ в  профилактической 
дозе. За  время наблюдения проводилась массивная 
антимикробная и  противогрибковая терапия (в  связи 
с  неоднократными высевами Esherichia coli, Klebsiella 
pneumonia, Acinetobacter baumannii, Pseudomonad 
putida, Candida glabrata, Candida parapsilosis из  брюш-
ной полости, Staphylococcus epidermidis из  кро-
ви, Candida glabrata, Candida parapsilosis из  мочи, 
Stenotrophomonas maltophilia, Acinetobacter baumannii, 
Esherichia coli, Klebsiella pneumonia из  нестерильных 
локусов). На  фоне агранулоцитоза отмечено расхож-
дение вторичных швов лапаротомией раны доступа 
по Пфанненштилю, прорезывания мягких тканей сили-
коновыми трубками от  системы для сближения краев 
лапаротомной раны (удалены), инфицирование под-
кожной гематомы (организованного сгустка) вокруг 
левой нефростомы с формированием дерматонекроза. 
Возобновлена VAC- терапия ран передней брюшной 
стенки. После нормализации лейкоцитов крови отме-
чено гноетечение из  раны поперечной лапаротомии, 
гноетечение из  влагалища (несостоятельность швов 
культи влагалища) — сформировались свищи от нагно-
ившейся гематомы малого таза, поэтому 08.09.2021 года 
выполнено дренирование малого таза — кольпостомия 
катетером Фолея 28 Fr через изъязвление в культе вла-
галища, некрсеквестрэктомия.

При контрольном исследовании от  6.09.2021  года 
АНФ-НЕр- результат отрицательный, ВА не  опреде-
ляется, антитела к  двуспиральной и  односпиральной 
ДНК, фосфолиипдам, антинуклеарные антитела (имму-
ноблот), антитела к  кардиолипину — не  обнаружены. 
С 24.09.2021 года уменьшена доза метилпреднизолона 
до  15  мг/сут, лабораторных признаков надпочечнико-
вой недостаточности нет. Впоследствии за время наблю-
дения с  02.10.2021  года по  06.10.2021 не  лихорадила, 
диурез в основном через нефростому. По уретрально-
му катетеру суточной дебит мочи 50–200 мл с детритом. 
Отменен Сульперазон 06.10.2021  года. Кольпостома 
удалена 10.10.2021  года, проведен курс местной тера-
пии Полииженаксом. С 11.10.2021 по 20.11.2021 прове-
ден курс терапии флюканазолом 400 мг/сут. Продолже-
на постепенная отмена иммуносупрессивной терапии, 
при выписке дозировка метилпреднизолона составля-
ет 8 мг. Пациентка отправлена домой с положительной 
динамикой.
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Выводы

Терапия кровотечений, развивающихся у  больных 
гемофилией, может стать значительной проблемой. 
У  пациентов с  низкореагирующим ингибитором за-
местительная терапия фактором VIII или IX часто дает 
хороший результат, позволяя успешно справляться 
с незначительными и более серьезными кровотечени-
ями, хотя для преодоления действия антител возможно 
приходится применять большее количество препарата 
или чаще проводить его введение. В  редких случаях, 
когда при высоком титре антител состояние больного 
становится угрожающим, только специфическая тера-
пия, например удаление антител методом плазмафе-
реза, приводит к необходимым результатам. Для боль-
шинства эпизодов кровотечения больные гемофилией 
с высокореагирующим ингибитором должны полагать-
ся на альтернативное лечение, выбор которого зависит 
от природы кровотечения и типа гемофилии и должны 
подбираться врачом индивидуально. Следует помнить, 
что при подозрении на заболевание или при его выяв-
лении больной должен быть направлен в гемофильный 
центр для проведения полноценного и  длительного 
мониторинга (контроль показателей гемостаза АЧТВ 
и фактора VIII первые полгода ежемесячно, затем в те-
чение года каждый квартал, на  второй год и  далее — 
каждые 6 месяцев). После исчезновения ингибитора 
у  больных с  ПГ рекомендуется проведение профилак-
тики тромбозов, особенно при значительном повыше-
нии уровня фактора VIII. Заподозрить ПГ необходимо 
при сочетании массивных или повторяющихся кровот-
ечений с  избирательным увеличением АЧТВ. В  нашем 
случае пациентке становилось хуже после каждого 
оперативного вмешательства с целью устранения дан-
ной проблемы с применением гемотрансфузий эритро-
цитарных масс — динамика в  анализах крови остава-
лась практически стагнационной или ухудшалась.

Заключение

Развитие ингибиторной формы гемофилии чаще 
отмечается у  больных с  определенными наследствен-
ными признаками. Частота ее образования выше при 
более тяжелой степени заболевания (особенно, если 
пациентка коморбидна, как в  описанном нами клини-
ческом случае). Особое положение занимают женщины 
в  послеродовом периоде и  во  время беременности. 
Выявление генетической тромбофилии у  пациенток 
с  тромботическими осложнениями в  анамнезе имеет 
стратегическое значение для проведения успешной 
профилактики повторных тромбозов во  время геста-
ционного процесса и  предотвращения повторных ре-
продуктивных потерь у  пациенток с  невынашиванием 
беременности в анамнезе. Для этого необходимо про-
водить обследование на носительство полиморфизмов 
генов свертывающей системы и  фолатного цикла. Вы-
явление носительства мутантных аллелей у пациенток 
может диагностировать причину предыдущих неудач, 
адекватно подобрать терапию и  реализовать репро-
дуктивную функцию для женщины.

Открытие генетических форм тромбофилии, из-
учение их роли в  патогенезе тромбозов, разработ-
ка эффективной терапии и  профилактики венозных 
тромбоэмболий позволяют говорить о том, что тромбо-
эмболические осложнения являются предотвратимыми 
причинами материнской смертности. Благодаря своев-
ременной диагностике генетических мутаций и  поли-
морфизмов наследственной тромбофилии (до  бере-
менности), правильной прегравидарной подготовке 
и соответсвующей тактике ведения беременности с ис-
пользованием антиагрегантной и (или) антикоагулянт-
ной терапии, возможно получить хорошие результаты, 
снизив показатели репродуктивных потерь и осложне-
ний беременности.
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