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Статистическая обработка данных проводилась с использованием непараметрических методов в 
программе статистического анализа Statistica, 6.0 (StatSoft, США). Данные представлены в виде медианы 
и интерквартильного размаха (Ме (25; 75%)). Сравнение количественных признаков в двух независимых 
группах проводили с использованием рангового U-критерия Манна – Уитни. Для анализа связи двух при-
знаков применяли метод ранговой корреляции по Спирмену. Различия считали значимыми при р≤0,05.

При проведении анализа данных обследования пациентов с СКВ нами установлены взаимосвязи по-
казателя степени активности заболевания с количеством тромбоцитов в периферической крови (241 (160; 
319) × 109/л, r=-0,36; р=0,049) и уровнем СОЭ (11,5 (5,5; 24,0) мм/ч, r=0,63; р=0,0003).

Длительность заболевания была ассоциирована с относительным количеством сегментоядерных ней-
трофилов (63 (51,5; 67,5) %, r=-0,48; р=0,01) и лимфоцитов (26 (22; 37) %, r=0,46; р=0,017). При этом у пациен-
тов с длительностью заболевания более 5 лет уровень сегментоядерных нейтрофилов был значимо ниже, чем у 
пациентов с большей длительностью заболевания (58 (45; 64) % vs 66 (63; 70) %, р=0,027). Интересно отметить, 
что в этих группах пациентов количество лейкоцитов в периферической крови также было ниже у пациентов с 
длительностью заболевания свыше 5 лет (58,0 (45,0; 64,0) × 109/л vs 66,0 (63,0; 70,0) × 109/л, р=0,042).

Также изучили зависимость гематологических показателей у пациентов с СКВ при поражении различ-
ных органов и систем. Так у пациентов с поражением сердечно-сосудистой системы количество тромбоцитов 
в периферической крови превышало значения пациентов не имеющей указанной патологии (266 (230; 328) × 
109/л vs 188 (146; 301) × 109/л, р=0,04). У пациентов с синдромом Рейно количество лейкоцитов было ниже от-
носительно пациентов без данного осложнения (5,6 (4,0; 6,9) × 109/л vs 7,4 (6,3; 9,7) × 109/л, р=0,01). Уровень 
лейкоцитов у пациентов с СКВ также был снижен при наличии симптомов поражения кожи и слизистых обо-
лочек (5,5 (4,1; 6,8) × 109/л vs 7,5 (6,5; 9,6) × 109/л, 0,018). Кроме того, в данной группе пациентов наблюдалось 
снижение показателя РСТ (тромбокрит) (0,18 (0,14; 0,27) % vs 0,29 (0,22; 0,35) %, р=0,042). При наличии у 
пациентов с СКВ полиартрита MPV (средний объем тромбоцитов) значимо отличался от пациентов не имею-
щих симптомов поражения суставов (10,3 (10,2; 10,6) фл vs 11,6 (11,0; 12,6) фл, р=0,02).

Проведенный анализ продемонстрировал, что гематологические параметры являются интегрирован-
ными показателями, тесно связанными с клиническим течением СКВ. Выявленный комплекс преимуще-
ственно отрицательных корреляций между уровнем клеточных элементов крови (тромбоцитов, лейкоцитов) 
и ключевыми клинико-лабораторными характеристиками заболевания связан с супрессией костномозгового 
кроветворения, обусловленной хроническим активным аутоиммунным воспалением и, возможно, прямым 
воздействием аутоантител на клетки-предшественницы [Соловьев С.К. и др., 2019; Wentian Lu et al., 2021].

Отрицательные корреляции гематологических показателей с висцеральными поражениями, особен-
но вазоспастического характера, указывают на то, что данные нарушения не являются просто лаборатор-
ным феноменом [Петров А.В. и др., 2019]. Они отражают глубину системного поражения, при котором 
потребление и повреждение форменных элементов крови в зонах микрососудистой патологии вносит су-
щественный вклад в общие изменения гемограммы.

Таким образом, мониторинг гематологического профиля выходит за рамки диагностики цитопений 
и предоставляет ценную информацию об интенсивности иммуновоспалительного процесса и степени во-
влеченности сосудистого эндотелия.

Заключение
Результаты исследования демонстрирует, что изменения в гематологических показателях при СКВ 

носят системный характер и закономерно связаны с клиническими проявлениями болезни. Преобладание 
отрицательных корреляций между уровнем тромбоцитов, лейкоцитов и активностью заболевания, его дли-
тельностью, а также с рядом органных поражений подчеркивает роль универсальных патогенетических 
механизмов, таких как хроническая иммунная супрессия костного мозга и эндотелиальная дисфункция.
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Гемофилия – это орфанное, генетически обусловленное Х-сцепленное, заболевание системы свер-
тывания крови, обусловленное дефицитом VIII фактора свертывания крови, клинически проявляющееся 
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геморрагических синдромом. Частота распространенности гемофилии А составляем 1:10 000 новорож-
денных или 5-6: 100 000 населения. Согласно регистру пациентов с гемофилией А в Республике Бела-
русь на октябрь 2025 года. По данным Республиканского Регистра коагулопатий в Республике Беларусь 
643 пациентов с гемофилией. 519 пациентов с гемофилией А; 289 пациентов с тяжелой гемофилией А: 206 
взрослых, 83 детей; из них 44 пациента с ингибиторами к FVIII гемофилии А: 39 взрослых и 5 детей; 80 
пациентов со средней степени тяжести: 74 взрослых пациентов из них 2 ингибиторами к FVIII, 6 детей.

Профилактическое лечение гемофилии А cоставляет основу терапии. Данный вид терапии осу-
ществляться с использованием препаратов фактора свертывания VIII (плазматического и рекомбинант-
ного). Проблемной стороной данного лечения является во-первых необходимость постоянного веноз-
ного доступа (на профилактическом лечении частота внутривенных инъекций составляет около 3 х раз 
в неделю при введении КФСК VIII со стандартным периодом полувыведения . При таком способе вве-
дения за 18 лет терапии  количство внутиривенных инъекций составит 2468. Вторая проблема – это 
возникновение ингибиторов к фактору VIII, т.е. переход в ингибиторную форму, когда терапия КФСК 
VIII не будет эффективна. Альтернативой является назначение другого вида профилактической терапии 
– терпия нефакторогым агентом с подкожным механизмом введения – биколаньным антителом Эмици-
зумабом. Эмицизумаб – миметик FVIII для профилактики кровотечений у пациентов с гемофилией А. 
Биспецифическое антитело (IgG4) с афинностью к FIXa и FX, «мимикрирующее» ко-факторную актив-
ность FVIII. Период полувыведения составляет 4-5 недель, п/к форма введения, не нуждается в ста-
билизации фактором Виллебранда, не нейтрализуется ингибиторами к FVIII. Поддержание активности 
FVIII не ниже 12% позволяет минимизировать количество суставных кровотечений. Показан в качестве 
рутинной профилактики для предотвращения или снижения частоты кровотечений у взрослых и детей с 
гемофилией А (врожденный дефицит фактора VIII): с ингибиторами к фактору VIII, без ингибиторов к 
фактору VIII, у которых тяжелая форма заболевания (FVIII <1 %) или средняя форма заболевания (FVIII 
≥1 % и ≤5%) с тяжелым фенотипом кровотечений.

Применяется у пациентов с ингибиторами и без. Доля пациентов без ингибитора растет Терапию 
начали пациенты во всех областях, кроме Могилевской области.

2021-2022 гг. – первый пациент
2023 год: Число пациентов – 6 : в Брестской, Гродненской, Гомельской областях
2024 год:  Число пациентов до 18 лет – 11, из них  1 пациент старше 18 лет продолжает получать 

Эмицизумаб во взрослой службе 
2025 год: Число пациентов до 18 лет – 15, из них 3 пациента старше 18 лет: из 2 продолжает получать 

Эмицизумаб после достижения 18 лет во взрослой службе, а 1пациент начал терапию в возрасте 18 лет.
За период наблюдения с 2021 года нежелательных явлений и реакций не зафиксировано
У пациентов значимо снизилось количество кровотечений, требующих гемостатической терапии, 

уменьшился расход препаратов с шунтирующим механизмом активации свертывания крови.
За время использования у детей: у 2 разных пациентов зафиксировано 2 случая травматических кровоте-

чений, потребовавших лечения, НО не связанных с применением Эмициузумаба (1- тяжелая травма слизистой 
полости рта; 2 – не соблюдение инструкции по применению жаропонижающих лекарственных средств).

Накоплен опыт малого хирургического вмешательства – удаление порт системы на фоне регулярно-
го приема Эмицизумаба с краткосрочной гемостатической терапией  КФСК VIII.

В 2025 году начнет лечение первый ранее не леченный пациент (13 дней введения КФСК VIII) в 
возрасте до 2 лет.

Ингибиторов после назначения препарата ЛС Эмицизумаб выявлено не было. Нежелательных явле-
ний на препарат в течении жизни отмечено не было

Наблюдение за пациентами продолжается.
Выводы: 
1. Режим вторичной профилактики является основой современной терапии гемофилии А. Регуляр-

ное профилактическое с применением ЛС Эмицизумаб обеспечивает предотвращение спонтанных гемор-
рагических эпизодов, защиту целевых суставов от прогрессирования артропатии и значительное улучше-
ние качества жизни пациентов по сравнению с режимом терапии «по требованию». Профилактика Эми-
цизумабом у пациентов с ингибиторами к FVIII и без, у которых тяжелая форма заболевания и средняя 
форма заболевания с тяжелым фенотипом кровотечений во всех возрастных группах поможет снизить про-
грессирование гемофилической артропатии. И как следствие этого уменьшить инвалидизацию пациентов 
с гемофилией А. 
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2. Риск развития ингибиторов отсутствует, и препарат эффективен в том числе и для лечения паци-
ентвов с ингибиторными формами заболевания.  

3. Эмицизумаб внесен в Клинические протоколы лечения для профилактики кровотечений у паци-
ентов с гемофилией А. 

4. Эффективность и безопасность Эмицизумаба признана всем мировым сообществом
5. Локальный опыт использования доказал заявленную производителем эффективность и 

безопасноcть.
6. Удобство п/кожного введения обеспечит возможность домашнего лечения и позволит снять во-

прос трудного венозного доступа.

ТРОМБОЗЫ У НОВОРОЖДЕННЫХ ДЕТЕЙ

С.Н. Коваль¹, Т.Е. Аликина²

¹ГУ «РНПЦ радиационной медицины и экологии человека», г. Гомель, Беларусь; 
²ГУЗ «Гомельская городская клиническая больница N 3», г. Гомель, Беларусь

Главными рисками тромбообразования у новорожденных являются катетеризация сосудов, перене-
сенная асфиксия при рождении и полицитемия. Катетеризация пупочной вены может вызвать образование 
тромба в Ductus venosus. Частота тромбозов воротной вены после катетеризации пупочной вены по дан-
ным проспективного исследования 210 недоношенных с массой тела менее 1250 г при рождении состав-
ляет 10%, другое исследование смешанной когорты 109 недоношенных и доношенных новорожденных 
выявило частоту в 43%. Риск тромбообразования возрастает с продолжительностью нахождения катетера 
в вене, особенно после 7 суток и высоком уровне гематокрита (>55%). 

Тромбоз воротной вены может приводить к гепатомегалии и тромбоцитопении, но часто проходит 
незамеченным и спонтанно регрессирует, но и без клинических проявлений тромбоз воротной вены может 
персистировать и приводить к постоянно повышенному давлению в воротной вене и, в конечном итоге, к 
кровотечению из варикозно расширенных вен пищевода. 

Катетеризация пупочной артерии связана с несколько меньшим количеством тромботических ос-
ложнений, чем катетеризация пупочной вены, но должна применяться по строгим показаниям. Артериаль-
ные тромбоэмболии могут приводить к потере конечностей или к необратимым повреждениям внутренних 
органов (почки, кишечник).

Центрально-венозные микрокатетеры (силастиковые катетеры, PICC), устанавливаемые через пе-
риферические вены и катетеры большего объема, например, для катетеризации бедренной вены, часто 
приводят к тромбозам.

В 1% случаев микрокатетеры приводят к симптоматическим, а в 20-30% случаев к асимптомным 
тромбозам, поэтому, как только возможно, их следует заменить на периферические венозные катетеры.

Тромбозы, не связанные с катетеризацией вен, чаще всего локализуются в венах сагиттального си-
нуса (группа венозных синусов твердой мозговой оболочки), в почечных или в мезентериальных венах. 
При тромбозе почечных вен может пальпироваться увеличенная почка, появляются гематурия, олигурия, 
развивается шок, распространение тромба на противоположную сторону, тромбирование нижней полой 
вены с отеком нижних конечностей.

Для диагностики наиболее широко применяется ультразвуковое исследование с допплерографией. 
Данный метод является препаратом первого выбора в связи с легкостью выполнения, неинвазивностью, 
для оценка динамики проводимой терапии, чувствительность его ограничена. Снимок после введения кон-
траста через ЦВК часто используется для диагностики катетер-ассоциированных тромбов,  прост в испол-
нении и информативен. Введение контраста через ПВК может быть необходимо, но не дает информации о 
распространении венозного тромбоза проксимально кончика катетера (включая длину катетера); исполь-
зуют при тромбозах  верхней половины грудной клетки и рук.

У доношенных и недоношенных новорожденных антикоагулянтная терапия при тромбозах из-за ри-
ска внутричерепных кровоизлияний применяется с осторожностью, возможна спонтанная ремиссия. Мо-
жет применяться гепарин в дозировке 75 IE/кг массы тела болюсно, далее проводится длительная инфузия 
28 (20-25) IE/кг массы тела/час. Цель: АЧТВ (50)-60-85 секунд.

Альтернатива: низкомолекулярный гепарин (эноксапарин), у доношенных новорожденных 1,5 мг/кг 
массы тела подкожно через каждые 12 часов, у недоношенных детей 0,8-2 мг/кг массы тела подкожно через 
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