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Несмотря на значительный прогресс 
в  терапии гемофилии,  достиг-
нутый за последнее время, в лечении 

пациентов с данным заболеванием сохра-
няется ряд нерешенных проблем. К ним 
относятся недостаточный контроль кровоте-
чений, прогрессирование артропатии, слож-

ности с проведением частых внутривенных  
инфузий [1]. 

У пациентов детского возраста эти проблемы 
стоят особенно остро, так как частые кровоте-
чения в суставы у них могут привести к суще-
ственному поражению опорно-двигательного 
аппарата и, соответственно, к снижению способ-
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ности к самообслуживанию вплоть до инвалиди-
зации [2].  

Для пациентов с гемофилией B ситуация 
осложняется очень ограниченным набором 
доступных терапевтических опций: в рамках 
программы высокозатратных нозологий для них 
доступны только плазматические препараты 
фактора свертывания IX (FIX) и рекомбинантный 
препарат со стандартным периодом полувыве-
дения [3].  

При этом в России зарегистрирован один из 
представителей группы препаратов FIX с увели-
ченным периодом полувыведения – албутре-
пенонаког альфа [4]. Этот препарат позволяет 
существенно сократить количество необхо-
димых инфузий в режиме профилактики и в то 
же время повысить эффективность контроля  
кровотечений [5]. 

В связи с этим мы полагаем необходимым 
рассмотреть вопрос о возможности обеспечения 
пациентов детского возраста с гемофилией В 
препаратом FIX с увеличенным периодом полу-
выведения албутрепенонаког альфа.

Относительно определения того, какие паци-
енты детского возраста могут быть переведены 
на албутрепенонаког альфа, предлагаем следу-
ющий подход.

Ранее леченные пациенты с неингиби-
торной формой гемофилии B, получающие 
адекватное профилактическое лечение препа-
ратом FIX и отвечающие одному из следующих  
критериев:

•	 сохранение более 2 эпизодов спонтанных 
гемартрозов в год;

•	 появление признаков хронического сино-
вита или прогрессирование артропатии;

•	 возникновение жизнеугрожающих кровот-
ечений.

Или невозможность проведения адекватной 
профилактики по месту жительства (из-за слож-
ностей с венозным доступом, удаленностью от 
лечебного учреждения и других объективных 
причин).

Рекомендуемый профилактический режим 
дозирования: 

•	 дети младше 12 лет: 35–50 МЕ/кг массы тела  
1 раз/нед;

•	 дети 12 лет и старше: стартовый режим  
35–50 МЕ/кг массы тела 1 раз/нед. Неко-
торые пациенты, у которых достигнут хороший 
контроль над кровотечениями при введении 
препарата 1 раз/нед, могут быть переведены 
на режим 75 МЕ/кг с интервалом в 10 или  
14 дней.
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