
ÃÅÌÎÔÈËÈß «À»

Îïðåäåëåíèå
Ãåìîôèëèÿ À - âðîæä¸ííîå îòñóòñòâèå/íåäîñòàòî÷íàÿ ôóíêöèÿ ïðîêîàãóëÿíòíîãî êîìïîíåíòà 
ôàêòîðà VIII (òàê íàçûâàåìîãî VIII:C), íåîáõîäèìîãî äëÿ óñêîðåíèÿ àêòèâàöèè ôàêòîðà X ïî 
âíóòðåííåìó ïóòè êîàãóëÿöèè.
Èçâåñòíî, ÷òî ôàêòîð VIII ÿâëÿåòñÿ ñëîæíûì ïîëèôóíêöèîíàëüíûì áåëêîì, öèðêóëèðóþùèì â êðîâè 
è ñîñòîÿùèì èç 4 ñóáúåäèíèö. Óñëîâíî â ýòîì ôàêòîðå ðàçëè÷àþò òðè êîìïîíåíòà: VIII:C  
ïðîêîàãóëÿíòíûé êîìïîíåíò ôàêòîðà VIII, êîìïîíåíò óñêîðÿåò îáðàçîâàíèå ôàêòîðà Õà ïî 
âíóòðåííåìó ìåõàíèçìó, èìåííî ýòîò êîìïîíåíò íå ôóíêöèîíèðóåò ïðè ãåìîôèëèè; VIII:R  êîôàêòîð 
ðèñòîìèöèíà, êîìïîíåíò ó÷àñòâóåò â àãðåãàöèè òðîìáîöèòîâ ðèñòîìèöèíîì;  VIII:Ag  êîìïîíåíò 
ôàêòîðà, îïðåäåëÿåìûé èììóíîëîãè÷åñêèìè ìåòîäàìè.

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ 
Çàáîëåâàíèå îòíîñèòñÿ ê ãðóïïå ãåìîððàãè÷åñêèõ äèàòåçîâ, ïåðåäàþùèõñÿ ïî íàñëåäñòâó. 
Ñòðàäàþò ýòèì çàáîëåâàíèåì ìóæ÷èíû, ïîñêîëüêó ãåí, îòâåòñòâåííûé çà ñèíòåç ïðîêîàãóëÿíòíîãî 
êîìïîíåíòà ôàêòîðà VIII, ëîêàëèçîâàí â Õ-õðîìîñîìå. Ïîÿâëåíèå áîëüíîãî ðåáåíêà âîçìîæíî ïðè 
áðàêå ìóæ÷èíû ñ æåíùèíîé-íîñèòåëåì ïàòîëîãè÷åñêîãî ãåíà. Êàçóèñòè÷åñêè ýòî çàáîëåâàíèå ìîæíî 
îáíàðóæèòü ó æåíùèí. Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå äîìèíèðóþò êðîâîòå÷åíèÿ ãåìàòîìíîãî òèïà, ñ 
ðàííåãî äåòñêîãî âîçðàñòà. Êðîâîòå÷åíèÿ â ïîëîñòü êðóïíûõ ñóñòàâîâ, âåäóò ê õàðàêòåðíîé 
ãåìîôèëè÷åñêîé àðòðîïàòèè, êîíòðàêòóðàì è àíêèëîçàì. ×àñòû ïî÷å÷íûå êðîâîòå÷åíèÿ.  Â ðÿäå 
ñëó÷àåâ âîçìîæíî ñî÷åòàíèå ãåìàòîìíîãî òèïà êðîâîòî÷èâîñòè ñ êðîâîòå÷åíèÿìè èç ñëèçèñòûõ 
îáîëî÷åê. Ó áîëüøèíñòâà âçðîñëûõ áîëüíûõ ìîæíî îáíàðóæèòü ãåïàòèòû Â è/èëè Ñ è äðóãèå 
âèðóñíûå çàáîëåâàíèÿ, ïåðåäàþùèåñÿ òðàíñôóçèÿìè êîìïîíåíòîâ êðîâè. 
Ðàçëè÷àþò 3 ñòåïåíè òÿæåñòè ýòîãî çàáîëåâàíèÿ ïî àêòèâíîñòè êîàãóëÿöèîííîãî ôàêòîðà VIII.
Ëåãêàÿ  50-5%; ñëåäóåò çàìåòèòü, ÷òî êîíöåíòðàöèÿ ôàêòîðà â ïðåäåëàõ 25-50% êëèíè÷åñêè íå 
ïðîÿâëÿåòñÿ, îäíàêî âîçìîæíû êðîâîòå÷åíèÿ ïîñëå áîëüøèõ òðàâì è îïåðàòèâíûõ âìåøàòåëüñòâ.
Ñðåäíåé ñòåïåíè òÿæåñòè  5-2%;
Òÿæåëàÿ ôîðìà  ìåíåå 2%.

Äèàãíîñòèêà
Ñíèæåíèå óðîâíÿ ôàêòîðà VIII:C, ãèïîêîàãóëÿöèÿ â ÀÏÒÂ(À×ÒÂ) òåñòå (ñëåäóåò çàìåòèòü, ÷òî 
ãèïîêîàãóëÿöèþ â ýòîì òåñòå ìîæíî îáíàðóæèòü ïðè êîíöåíòðàöèè ôàêòîðà VIII:C ìåíåå 10%). 
Ñíèæåíèå óðîâíÿ VIII:Ag ìîæíî îáíàðóæèòü íå âñåãäà. Íîðìàëüíîå ÷èñëî òðîìáîöèòîâ, íîðìàëüíàÿ 
àãðåãàöèÿ òðîìáîöèòîâ ñ ðèñòîìèöèíîì. Ó ìíîãèõ âçðîñëûõ áîëüíûõ íàðóøåíû áèîõèìè÷åñêèå 
ïîêàçàòåëè, îòðàæàþùèå ôóíêöèþ ïå÷åíè, âñëåäñòâèå ñîïóòñòâóþùåãî õðîíè÷åñêîãî ãåïàòèòà. 
Ëå÷åíèå 
Çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ; âàêöèíàöèÿ ïðîòèâ ñûâîðîòî÷íîãî ãåïàòèòà; Êèñëîòà àìèíîêàïðîíîâàÿ.
Õèðóðãè÷åñêèå âìåøàòåëüñòâà ñëåäóåò âûïîëíÿòü ïî íåîòëîæíûì ïîêàçàíèÿì íà ôîíå 
çàìåñòèòåëüíîé òåðàïèè ôàêòîðà VIII (êðèîïðåöèïèòàò, êîíöåíòðàòû ôàêòîðà VIII)  Ýêñòðàêöèþ çóáà 
ñëåäóåò ïðîâîäèòü â ñòàöèîíàðå ñ äîñòàòî÷íûì ðåçåðâîì çàìåñòèòåëüíûõ ïðåïàðàòîâ.
Îñëîæíåíèÿ çàáîëåâàíèÿ. 
Îáðàçîâàíèå ãåìàðòðîçîâ è êîíòðàêòóð, âåäóò ê òÿæåëûì íàðóøåíèÿì ôóíêöèè êðóïíûõ ñóñòàâîâ è 
èíâàëèäèçàöèè áîëüíîãî. Õðîíè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ ïå÷åíè è ÑÏÈÄ âñëåäñòâèå ÿòðîãåííîãî 
èíôèöèðîâàíèÿ âèðóñàìè ãåïàòèòà è ÂÈ×. Â ðÿäå ñëó÷àåâ ôîðìèðóåòñÿ èíãèáèòîðíàÿ ôîðìà 
ãåìîôèëèè.
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