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ШКОЛА КЛИНИЦИСТА

— Какая ситуация складывается на
сегодняшний момент с терапией гемофилии
в нашей стране? О каком количестве боль-
ных, нуждающихся в лечении, идет речь?

— Хочу сказать, что у нас с декабря
2005 года в стране произошел принципи-
альный прорыв в области лечения гемофи-
лии. Отчасти в этом “виновата” программа
ДЛО, которая позволила больным бес-
платно получать дорогостоящие препара-
ты и развить концепцию домашнего лече-
ния, когда препарат стал выдаваться на
руки непосредственно пациентам, и они,
обговаривая дозировку с врачом, сами вво-
дили себе этот препарат при начинающем-
ся кровоизлиянии или регулярно в каче-
стве профилактики кровотечения. Совре-
менные препараты для лечения гемофи-
лии, как плазматические, так и рекомби-
нантные, стоят дорого, а в среднем на
пациента с тяжелой формой гемофилии
“уходит” около 120 тысяч МЕ фактора
свертывания крови VIII в год, и никто из
пациентов не может самостоятельно обес-
печить себя этими препаратами, посколь-
ку речь идет о затратах в несколько тысяч
долларов в месяц. ДЛО дало возможность
нашим пациентам получать эти препара-
ты, и за последние 2 года российскими
гематологами было сделано очень много:
разработан протокол ведения больных
гемофилией, в нем утверждены формулы
расчета препаратов, уровень достоверно-
сти их действия, фактически в этом доку-
менте досконально прописана методоло-
гия лечения больных гемофилией. Это
очень большое подспорье для практиче-
ских врачей-гематологов, особенно веду-
щих свою нелегкую работу в отдаленных
регионах. Для Министерства здравоохра-
нения и социального развития РФ подго-
товлены стандарты лечения, на основании
которых описываются потребности боль-
ных в препаратах в соответствии с требова-
ниями этого протокола. Третий кит, на чем
мы стоим, это Регистр больных гемофили-
ей — учетная база данных персонально
каждого пациента. В нем сегодня есть дан-
ные о 4500 больных гемофилией в России,
т.е. приблизительно 1 больной на 10 тыс.
человек мужского населения, однако этот
регистр постоянно пополняется.

— Совсем недавно Правительство РФ
выделило гемофилию в числе семи самых
высокозатратных нозологий в отдельную
программу финансирования. На ваш взгляд,
что-то изменится в вопросах обеспечения
больных необходимыми препаратами?

— Сейчас мы ждем, что будет с этой
новой программой по 7 нозологиям. С
большой тревогой и с большой надеждой
ждем. Потому что в последние 2 года вме-
сте с нашими пациентами увидели, КАК
они могут жить, используя в терапии пре-
параты фактора VIII последнего поколе-
ния. Люди поверили в то, что они могут
жить как практически здоровые. При этом
сами вводя себе препарат в домашних
условиях, один раз в 3—7 дней. То есть по
сравнению с тем, как мы лечили гемофи-
лию и чем располагали до 2005 года, — это
небо и земля. Из терапии позавчерашнего
дня смогли сразу перейти на терапию
сегодняшнего, и уже имеем возможность
заглядывать в терапию будущего.

— До введения в действие программы
ДЛО как решались проблемы с гемофилией в
России?

— Когда ДЛО не было, больные терпели
кровоизлияния, которые не купировались
вовремя, приходилось делать хирургиче-
ские манипуляции, пункции суставов —
или в условиях госпиталя, или амбулатор-
но. Им был необходим длительный период
реконвалесценции, и все это приводило к
быстрой инвалидизации. Те отечественные
препараты, которыми мы располагали до
2005 года, были малоэффективны,
поскольку имели крайне низкую актив-
ность фактора VIII. Из-за большого коли-
чества содержащихся в них белковых при-
месей давали много аллергических реак-
ций. По-существу, эти препараты “успеш-
но решали” только одну задачу: заражать
больных вирусами гепатита и др. Ни для
кого не секрет, что 95% российских боль-
ных гемофилией имеют антитела к гепати-
ту С, некоторые — к гепатиту В, есть и еди-
ничные случаи больных со СПИДом.

В итоге к 18 годам пациенты станови-
лись полными инвалидами, переставали
ходить и любые хирургические вмешатель-
ства, как правило, не могли существенно
улучшить ситуацию. Появившиеся в арсе-

нале врачей плазматические и рекомби-
нантные факторы свертывания крови VIII
последнего поколения дали нам в руки
реальное оружие в борьбе с проявлениями
гемофилии. Без них сегодня уже невоз-
можно представить терапию данного забо-
левания.

— Эти препараты дают больным
надежду на жизнь…

— Я бы сказал даже, что это не просто
надежда на жизнь, рекомбинантные пре-
параты фактора VIII, учитывая их потен-
циально неограниченный ресурс получе-
ния, для больных гемофилией А — это
гарантия нормальной полноценной жизни.
Продолжительность жизни больных гемо-
филией в некоторых западных странах, в
частности Германии, где плазматические и
рекомбинантные препараты фактора свер-
тывания крови VIII используются уже
более 40 лет, даже больше, чем среди
общей популяции! Люди живут нормаль-
ной жизнью: работают, занимаются спор-
том, в Германии есть даже пловец, больной
гемофилией, который принимал участие в
Олимпийских играх в Сеуле. Ведь если
пациент с детства начинает получать этот
препарат и получает его бесперебойно
в течение жизни, то он не становится
инвалидом.

— Давайте поподробнее остановимся на
различиях в препаратах, которые сегодня
используются в заместительной терапии
гемофилии.

— Препараты постоянно совершенству-
ются по степени “чистоты”. 10 лет назад
многие страны перешли, кто частично, кто
полностью, на рекомбинантные генно-

инженерные факторы свертывания
крови VIII. Наиболее используемыми в
мире сейчас являются рекомбинантные
препараты II поколения, которые не
содержат добавленного альбумина, факти-
чески не содержат человеческих белков
или содержат их в минимальной концен-
трации. В нашем Центре гемофилии про-
водилась III фаза клинических испытаний
препарата Когенейт® у взрослых больных с
тяжелой формой гемофилии А. Этот пре-
парат разводился в суспензии специаль-
ных липосом, которые замедляют период
полураспада фактора VIII. “Нормальный”
период полуинактивации составляет 12 ч,
спустя это время мы должны вводить поло-
винную дозу. При операциях этот период
значительно сокращается. Основная науч-
ная задача, которая ставится сейчас миро-
вым сообществом, — увеличить продолжи-
тельность действия этого фактора у реци-
пиента. Проводившееся исследование
состояло во введении пациентам концен-
трата фактора VIII, белок которого был
объединен с молекулой-переносчиком
методом пегилирования, что привело к
удлинению времени, в течение которого
молекула выполняет гемостатическую
функцию. Исследование показало увели-
чение количества дней без кровотечений,
что играет огромную роль в повышении
качества жизни больных с тяжелой гемо-
филией, обреченных на постоянные
инъекции обычного очищенного концен-
трата фактора VIII от 2 до 4 раз в неделю.
Использование Когенейта®, согласно
результатам исследования, позволяет
отойти от фармакокинетического метода

профилактики и ввести метод клиниче-
ского титрования дозы, доведя частоту
инъекций до одного раза в неделю и реже,
что существенно улучшило качество
жизни пациентов с тяжелой формой гемо-
филии. Правда, пока эта технология нахо-
дится в завершающей стадии научной раз-
работки.

— Насколько я знаю, рекомбинантные
препараты не только позволяют решить
проблему частоты инъекций и пролонгиро-
ванного действия фактора VIII, но и полно-
стью избавить пациентов от риска вирус-
ных инфекций?

— Рекомбинантные препараты, к кото-
рым относится Когенейт®, дают 100%-ную
гарантию вирусной безопасности, по-
скольку вирусу просто “неоткуда взяться”
в процессе его производства. И это их
главное отличие от плазматических препа-
ратов. Ведь как бы производитель ни очи-
щал плазму — сольвент-детергетными,
термическими методами, обработка паром
и давлением, нанофильтрация и т.д., —
всегда может появиться какой-то “невыяв-
ленный” или мутировавший агент, кото-
рый пройдет сквозь все эти преграды и
окажется в организме пациента с гемофи-
лией. В любой инструкции к плазматиче-
скому препарату написано, что производи-
тель НЕ ГАРАНТИРУЕТ полной вирусной
безопасности и просит персонал быть
осторожным в применении. Рекомбинант-
ные препараты и здесь совершили револю-
цию. Синтез молекулы фактора свертыва-
ния крови VIII идет под строгим контро-
лем биотехнологов, гарантирующих пол-
ную вирусную безопасность. Этот факт,
кстати, сыграл решающую роль в обеспе-
чении препаратами больных гемофилией в
Канаде и ряде стран Западной Европы.
Там после эпидемии СПИДа было решено,
что пациенты будут получать только виру-
собезопасные препараты. Ведь тем самым
государство защищает своих граждан, пол-
ностью исключая возможность для боль-
ного гемофилией стать невольным разнос-
чиком вирусной инфекции.

— В Европе и Северной Америке рекомби-
нантные факторы в лечении гемофилии —
уже “настоящее”. А для российских гемато-
логов, насколько я понимаю, они пока еще
остаются терапией будущего?

— Да, но мы идем в него, можно ска-
зать, семимильными шагами. В нашей
стране терапия гемофилии находится еще
в периоде “детства”. Младенческий воз-
раст мы уже прошли, но центров гемофи-
лии у нас еще очень мало, специалистов,
которые прицельно занимаются именно
этим заболеванием, — тоже не хватает. И
если в Западной Германии еще в 80-е годы
было 49 центров гемофилии, то есть
1 центр на 1 млн населения, то в России и
сейчас реально существуют только 4 цен-
тра — в Москве, Санкт-Петербурге, Киро-
ве, Барнауле. Все они были созданы еще в
советское время. Но сегодня уже создан
Регистр больных гемофилией, существует
и очень активно работает Ассоциация
больных гемофилией, которая помогает
врачам-гематологам решать “немедицин-
ские” вопросы, связанные с лечением
гемофилии. Сейчас главная задача — обес-
печить больных одинаковым качеством
помощи и необходимыми для жизни пре-
паратами независимо от места прожива-
ния. У себя в центре мы сейчас “обкатыва-
ем” оптимальные модели лечения для
наших пациентов, стараемся подобрать
индивидуальные схемы терапии. Рекомби-
нантный фактор свертывания крови VIII
мы планируем прежде всего применять у
больных, не имеющих вирусов гепатита,
или, наоборот, у тех, кто страдает хрониче-
ским тяжелым гепатитом, проходит его
терапию и имеет моральное право на лече-
ние гарантированным препаратом. В усло-
виях массивных кровопотерь и при опера-
тивных вмешательствах применение
рекомбинантных препаратов, возможно,
более оправданно, но надо накапливать
свой опыт!

Ну и, конечно, детей, болеющих гемо-
филией. Ведь это “их” препарат, от него
зависит их будущее и то, проживут они
свою жизнь инвалидами или активными
членами общества. Надеюсь, что Россия
наряду с другими развитыми странами
сочтет возможным предоставить своим
гражданам, больным гемофилией, право
на полноценную жизнь.

Беседовала Ольга ЗАХАРОВА

Терапия гемофилии: 
вперед в будущее!

“Качество жизни” — понятие, как нельзя более важное 
для российских пациентов, которым поставлен диагноз “гемофилия”. 

В последние годы российские гематологи говорят о настоящем 
“прорыве” в заместительной терапии этого генетически обусловленного

заболевания. Он стал возможным благодаря появлению
в арсенале врачей новейших плазматических и рекомбинантных 

препаратов факторов свертываемости крови. Их применение дало 
шанс российским пациентам на долгую и,  самое главное, 

полноценную жизнь. Ведь, по данным ВОЗ, продолжительность жизни
больных гемофилией и их физические возможности в Западной Европе

и США ничуть не уступают таковым у здоровых людей. 
Еще совсем недавно в России все обстояло иначе, и люди 

с этим диагнозом редко доживали даже до среднего возраста, 
а инвалидность среди них была практически стопроцентной. 

О новых перспективах лечения больных гемофилией, а также о том, 
что сегодня волнует, тревожит и дает надежду российским гематологам

и их пациентам, мы беседуем со старшим научным сотрудником 
Центра гемофилии гематологического научного центра РАМН, 

кандидатом медицинских наук 
Константином Геннадьевичем КОПЫЛОВЫМ


