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Гемофилия — наследственное заболевание, относящееся к группе 
геморрагических диатезов, характеризующееся нарушением свертываемо-
сти крови в результате генетического дефекта синтеза плазменных факто-
ров: VIII – гемофилия А, IX - гемофилия В и ХI - гемофилия C. Патологи-
ческий ген при гемофилии А и В наследуется рецессивно, сцеплено с Х-
хромосомой, гемофилия С наследуется аутосомно-доминантно [1].  

Гемофилию вызывают не только наследуемые генетические анома-
лии, но и спонтанные мутации [1]. По литературным данным, частота спо-
радических форм гемофилии, обусловленных не наследственной переда-
чей, а мутацией гена может достигать до 1/3 от всех случаев заболевания 
[1, 3]. 

На сегодняшний день в мире насчитывается около 400 тысяч боль-
ных гемофилией [2]. Гемофилия А встречается чаще, чем гемофилия В и 
составляет 80-85% от общего числа случаев [1, 2, 3].  
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В Гродненской области на диспансерном учёте состоит 22 ребёнка с 
гемофилией: у 20 детей диагностирована гемофилия А (из них ингибитор-
ная форма гемофилии А выявлена у 2 мальчиков), у двух детей - гемофи-
лия В. 

Установлено, что VIII фактор участвует в образовании активного 
кровяного тромбопластина в первой фазе процесса свертывания крови, по-
этому геморрагические осложнения являются основными клиническими 
проявлениями заболевания [2]. Наиболее часто у больных гемофилией 
встречаются рецидивирующие кровоизлияния в крупные суставы. Реже 
развиваются обширные подкожные, межмышечные, субфасциальные и за-
брюшинные гематомы. Тяжесть заболевания и выраженность кровоточи-
вости находятся в прямой зависимости от уровня антигемофильных глобу-
линов [2]. 

Основой лечения больных гемофилией в настоящее время является 
заместительная терапия антигемофильными факторами, что позволяет ку-
пировать кровотечения, проводить по показаниям хирургические вмеша-
тельства и оказывать стоматологическую помощь в полном объеме. Одна-
ко широкое использование в 90-х годах плазмы и криопреципитата в лече-
нии данной категории больных, привело к развитию целого ряда осложне-
ний. Наиболее частыми осложнениями трансфузионной заместительной 
терапии являются вирусные гепатиты В и С, аллергические реакции, пато-
логия со стороны иммунной системы и инфицирование больных вирусами 
герпеса, цитомегаловирусами [4]. С целью уменьшения негативных по-
следствий заместительной терапии, ведётся постоянная работа по совер-
шенствованию качества вводимых лекарственных средств. Использование 
в настоящее время рекомбинантных концентратов факторов свёртывания 
крови позволило снизить угрозу развития инфекционных и аллергических 
осложнений проводимой терапии у больных с гемофилией до минимума 
[3, 4]. 

Цель исследования. Проанализировать особенности клинических 
проявлений и лечения гемофилии А и В у детей Гродненской области, сте-
пень тяжести, возраст установления диагноза, тип наследования гемофи-
лии. 

Материалы и методы: Нами проанализированы медицинские карты 
24 детей с диагнозом гемофилия, находившихся на стационарном лечении 
в УЗ «ГОДКБ» с 2003 по 2012 гг. Обработка результатов осуществлялась с 
использованием пакета прикладных программ Statistica 6.0. 

Результаты и обсуждение: Гемофилия А диагностирована у 18 
(75%) детей, гемофилия В – у 6 (25%). 

По степени тяжести дети с гемофилией А распределились следую-
щим образом: тяжелая степень диагностирована у 5 (27,8%) детей, средняя 
степень у 9 (50%), легкая степень у 4 (22,2%) обследуемых. У детей с ге-
мофилией В тяжелая степень диагностирована у 1 ребенка, средняя сте-
пень – у 2 (33,3%) детей, легкая – у 3 (50%) детей. 
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По возрасту установления диагноза гемофилии А и В за анализируе-
мый период дети распределились следующим образом: в возрасте до года 
диагноз гемофилия был выставлен 11 (45,8%) мальчикам, в возрасте 1-5 
лет – 9 (37,5%), старше 5 лет – 4 (16,7%). 

При анализе клинической картины гемофилии А и В установлено, 
что в 31 (72,1%) случаев дети госпитализировались по поводу острых ге-
мартрозов крупных суставов (p<0,05): коленных – 31,9%, локтевых – 
27,7%, голеностопных – 25,5%, тазобедренных – 8,5%, плечевых – 6,4%. В 
8 (18,6%) случаях причиной госпитализации в стационар явились межмы-
шечные гематомы, 3 (7,0%) случая – кровотечение после экстракции зубов; 
1 ребёнок госпитализирован с забрюшинной гематомой. 

Выявлено, что у детей с активностью фактора свыше 5% среднее 
число госпитализаций в год составило 0,680,28; с активностью фактора от 
1% до 5% – 1,790,93; при уровне фактора менее 1% – 5,391,98 (p<0,05). 

Всем детям с гемофилией с гемостатической целью осуществлялось 
введение антигемофильных факторов. При лёгкой степени гемофилии А 
доза VIII фактора составила 15,02,8 Ед/кг, при среднетяжёлой – 24,21,5 
Ед/кг, при тяжёлой – 30,23,5 Ед/кг. Детям с гемофилией В при лёгкой 
степени вводилось 8,6 Ед/кг IX фактора, при среднетяжёлой – 16,271,6 
Ед/кг, при тяжёлой – 19,51,2 Ед/кг. 

Аллергическая реакция на введение VIII фактора была отмечена у 2 
(11,1%) детей. У 8 (44,4%) детей с гемофилией А, получавших криопреци-
питат, была реакция на его введение. У каждого второго ребёнка с гемофи-
лией В аллергические реакции выявлены на введение препаратов свежеза-
мороженной плазмы. 

Гепатит С диагностирован у 6 (33,3%) детей с гемофилией А, кото-
рым с гемостатической целью назначался криопреципитат и у одного ре-
бёнка с гемофилией В, получавших с гемостатической целью свежезамо-
роженную плазму. 

При анализе родословных установлено, что у больных гемофилией А 
в 29,2% случаев имела место спорадическая мутация, а в 70,8% – наследст-
венная передача патологического гена. Среди больных гемофилией В у 
одного ребенка причиной заболевания явилась спорадическая мутация, а в 
5 (83,3%) случаях – наследование признака. 

Таким образом, наиболее частой причиной госпитализации детей с 
гемофилией в стационар являются острые гемартрозы. Частота госпитали-
заций зависит от уровня факторов свертывания крови.  

У каждого третьего ребёнка с гемофилией А, получавших с гемоста-
тической целью криопреципитат выявлен гепатит С. 

В 29,2% случаев причиной гемофилии А в Гродненской области яви-
лась спорадическая мутация гена. 
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ООСОБЕННОСТИ ТЕЧЕНИЯ STREPTOCOCCUS 
AGALACTIAE – АССОЦИИРОВАННОГО СЕПСИСА  

У НОВОРОЖДЕННЫХ ДЕТЕЙ 
Логинова И.А., Божко А.А. 

УО «Белорусский государственный медицинский университет» 
2-я кафедра детских болезней 

Введение: В процессе работы произведен анализ течения беременно-
сти и родов, выделены патологические синдромы и типичные очаги при 
различных формах сепсиса, выделены наиболее значимые признаки син-
дрома системного воспалительного ответа. В результате исследования бы-
ли определены характер течения streptococcus agalactiae – ассоциированно-
го сепсиса, наиболее ранний маркер сепсиса и оптимальная стартовая те-
рапия неонатального сепсиса. Сепсис – ациклическое заболевание, в осно-
ве которого лежат неадекватный синдром системного воспалительного от-
вета и дисфункция фагоцитарно – макрофагальной системы иммуноком-
промиссного организма на бактериальную инфекцию, как правило условно 
– патогенную [2]. Возбудители, вызывающие сепсис, ничем не отличаются 
от возбудителей, выделенных при других клинических формах, поэтому 
возникновение сепсиса обусловлено не столько свойствами самого возбу-
дителя, сколько состоянием макроорганизма, в частности его неспособно-
сти к локализации инфекции и иммунодефицитом [3]. Основным возбуди-
телем сепсиса и менингита у новорожденных детей является Streptococcus 
agalactiae – В-гемолитический стрептококк группы В, обитающий в поло-
вых путях матери и передающийся ребенку в родах или незадолго до них. 
По данным массовых обследований от 5 до 40% женщин являются носите-
лем стрептококка группы В вагинально или в прямой кишке [3]. Около 
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