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Гемофилия А – сцепленное с Х-хромосомой врожденное нарушение свертываемости крови, вызванное недостаточностью или 

отсутствием фактора свертывания крови VIII. В отличие от взрослых пациентов, у которых суставы являются наиболее 

частой локализацией кровотечений, у детей первого года жизни кровотечения в область головы составляют 12,8–17,7 % слу-

чаев и до 45,5 % из них приходится на внутричерепные кровотечения. Первые 2 года жизни ребенка с гемофилией являются 

наиболее опасными в отношении внутричерепного кровотечения, и обеспечение полноценного профилактического лечения крайне 

важно в этот период.

Цель исследования – представить первый опыт применения эмицизумаба в качестве первичной профилактики у ребенка первого 

года жизни.

Пациенту 2020 г.р. с тяжелой формой гемофилии А после 2 посттравматических кровотечений, потребовавших госпитализа-

ции и заместительной терапии, было решено начать первичную профилактику препаратом эмицизумаб в возрасте 10 месяцев.

В течение 8 мес наблюдения на фоне применения эмицизумаба не зарегистрировано ни одного спонтанного кровотечения. Пост-

травматическое кровотечение не потребовало госпитализации и дополнительной терапии.

Представленный клинический случай демонстрирует, что эмицизумаб эффективен и безопасен у пациентов первого года жизни, 

ранее не получавших профилактического лечения.

Ключевые слова: гемофилия А, тяжелая форма гемофилии А, эмицизумаб, пациент, ранее не получавший терапию, дети с гемо-

филией А
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Clinical case of an infant with severe hemophilia A on emicizumab
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City Center for the Treatment of Hemophilia Patients, City Polyclinic № 37; 6 Gorokhovaya St., S.-Petersburg, 191186, Russia

Hemophilia A is an X-linked congenital bleeding disorder caused by a deficiency or absence of coagulation factor VIII. In children who are in 

the first year of life, bleeding into the head accounts for 12.8–17.7 % of cases, and up to 45.5 % of them are intracranial bleeding in contrast 

to adult patients, in whom joints are the most frequent localization of bleeding. The first 2 years of life are the most dangerous in relation to 

intracranial bleeding for a child with hemophilia and the provision of full preventive treatment is extremely important for this time.

Aim of the study – present the first experience of using emicizumab as primary prophylaxis in a child of the first year of life with hemophilia A.

A patient born in 2020 with a severe hemophilia A had two post-traumatic bleeding that required hospitalization and replacement therapy. 

We decided to start primary prophylaxis with emicizumab at the age of 10 months.

There were not spontaneous bleedings during 8 months of emicizumab usage. Post-traumatic bleeding did not require hospitalization and 

additional therapy.

The clinical case demonstrates that emicizumab is effective and safe in infant who have not previously received prophylactic treatment.

Key words: hemophilia A, severe hemophilia A, emicizumab, untreated patient, children with hemophilia A
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Введение
Гемофилия – сцепленное с Х-хромосомой 

врожденное нарушение свертываемости крови, 

вызванное недостаточностью или отсутствием факто-

ра свертывания крови VIII (FVIII) при гемофилии А, 

или фактора свертывания крови IX (FIX) при гемофи-

лии В [1].

В зависимости от активности FVIII и FIX выделя-

ют степени тяжести гемофилии: при тяжелой форме 

активность фактора составляет < 1 %, при среднетя-

желой – 1–5 %, при легкой – > 5 % [2]. Для тяжелых 

форм заболевания характерны спонтанные крово-

течения, главным образом в суставы и мышцы. Часто-

та жизнеугрожающих кровотечений, в число которых 

входят кровотечения в центральную нервную систему, 

у взрослых составляет 5 % [2].

Однако у детей первого года жизни кровотечения 

в область головы составляют 12,8–17,7 %, из них 

33–45,5 % приходится на внутричерепные крово-

течения [3, 4]. Смертность при возникновении этого 

осложнения достигает 20–33 % [5–7]. Тяжелая форма 

гемофилии является наиболее важным фактором риска 

возникновения внутричерепных кровотечений –

исследования показывают, что от 71,4 до 94,4 % слу-

чаев внутричерепных кровотечений приходилось на 

детей с тяжелой формой гемофилии [5, 8–10].

Так как риск внутричерепного кровотечения зна-

чительно выше у детей в возрасте до 2 лет, а послед-

ствия события драматические, крайне важно раннее 

начало профилактического лечения.

Проведение стандартной профилактики фактора-

ми свертывания крови может быть затруднено из-за 

проблем венозного доступа у маленьких детей. На 

сегодняшний день обеспечение длительного венозно-

го доступа с помощью центрального венозного катете-

ра (ЦВК) у детей, страдающих гемофилией, остается 

вопросом, так как ряд авторов подвергает сомнению 

соотношение риска и пользы данного вмешательства 

ввиду частых осложнений. Например, R. Kulkarni et al. 

сообщили о 20 % инфекционных осложнений, 12 % 

механических осложнений и 8 % кровотечений, слу-

чившихся у детей при установке ЦВК [11]. K. Van Dijk 

et al. сообщили о 15 % тромботических осложнений 

в когорте детей с тяжелой гемофилией, которым был 

установлен ЦВК [12].

В настоящее время мы имеем более широкий арсе-

нал терапевтических подходов для профилактической 

терапии, что позволяет подобрать индивидуальное 

решение для каждого ребенка. C 2018 г. в России 

доступен эмицизумаб – миметик FVIII, применяе-

мый для профилактики кровотечений у пациентов 

с гемофилией А без ограничений по возрасту.

Эмицизумаб является первым зарегистриро-

ванным к применению препаратом нефакторной 

терапии, показанным для профилактики кро-

вотечений у пациентов с тяжелой гемофилией 

А и с ингибиторной формой гемофилии А. Эмици-

зумаб – это биспецифическое моноклональное 

антитело, которое связывается с активированным IX 

и X факторами, восполняет функцию недостающего 

FVIII и восстанавливает гемостаз у пациентов с гемо-

филией А [13–16]. Эмицизумаб обладает длитель-

ным периодом полувыведения около 26,9 дня, что 

обеспечивает стабильную концентрацию препарата 

в крови [17].

В программу III фазы клинических исследований 

эмицизумаба HAVEN 1–4 вошли 390 пациентов с гемо-

филией А всех возрастов, с тяжелой гемофилией А

и ингибиторной формой гемофилии А. Отдельное 

исследование HAVEN 2 было направлено на иссле-

дование эффективности и безопасности эмицизумаба 

у детей в возрасте 1–15 лет [18]. Применение эмици-

зумаба у детей старше 12 лет также изучалось в иссле-

дованиях HAVEN 1, 3, 4 [19, 20].

Исследование HAVEN 2 включало 88 детей с инги-

биторной формой гемофилии А (возраст – 1–15 лет). 

У 65 пациентов при применении эмицизумаба годо-

вая частота кровотечений составила 0,3 (95 % дове-

рительный интервад 0,17–0,50), и 77 % пациентов не 

имели ни одного кровотечения, требующего терапии. 

С травмами были связаны 91 % всех кровотечений [18].

Нами представлен клинический случай приме-

нения эмицизумаба у ребенка первого года жизни 

с тяжелой формой гемофилии А, который ранее не 

получал профилактическое лечение.

Описание клинического случая
Пациент, 2020 г.р., впервые попал под наблюдение 

в возрасте 1 месяца со спонтанной гематомой тыль-

ной поверхности правой кисти. Признаки заболевания 

отмечались с первого месяца жизни в виде гематом, 

длительного кровотечения из места забора крови. Нами 

был установлен диагноз: гемофилия А, тяжелая форма, 

активность фактора VIII – 0,2 %. Проводилось лече-

ние: заместительная терапия плазматическим концен-

тратом FVIII 200 МЕ/сут в течение 5 сут.
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Второй эпизод кровотечения возник в возрасте 

10 месяцев, когда ребенок пытался начать ходить. Со слов 

мамы ребенок коснулся левой щекой поверхности тумбоч-

ки при падении. Признаков кровотечения в этот день не 

наблюдалось. На следующий день появился выраженный 

отек щеки, болезненность, развилась гематома, состоя-

ние пациента потребовало госпитализации. Проводилась 

заместительная терапия плазматическим концентра-

том FVIII 300 МЕ/сут в течение 8 сут. При проведении 

внутривенных инъекций у медицинского персонала возни-

кали трудности из-за плохого венозного доступа.

Ввиду наличия нескольких факторов риска внутри-

черепного кровотечения (возраст, тяжелая форма 

гемофилии А, высокая активность ребенка) было решено 

начать первичное профилактическое лечение. При выбо-

ре препарата для профилактической терапии между 

препаратами факторов и эмицизумабом выбор был сде-

лан в пользу последнего из-за затрудненного венозного 

доступа у ребенка.

С января 2021 г. с возраста 10 месяцев по региональной 

льготе пациент получает профилактическое лечение под-

кожным препаратом эмицизумаб из расчета 1,5 мг/нед

после введения нагрузочной дозы. С мая 2021 г. обеспечен 

препаратом по федеральной программе «14 высокоза-

тратных нозологий». Профилактика эмицизумабом 

показала хороший клинический эффект: на момент 

написания данной статьи спонтанных кровотечений 

и нежелательных явлений у пациента не наблюдалось.

В июне 2021 г., на 6-й месяц от момента начала 

терапии эмицизумабом, ребенок упал и ударился об угол 

кровати. В результате падения образовалась гематома 

правой височной области (рисунок). Гематома купиро-

валась самостоятельно в течение суток, госпитализа-

ции или дополнительной гемостатической терапии не 

потребовалось.

За 8 мес применения препарата эмицизумаб ни 

одного спонтанного кровотечения не отмечалось. Одно 

посттравматическое кровотечение купировалось само-

стоятельно. Значительно улучшилось качество жизни 

всей семьи, ребенок начал ходить, растет и развивается 

соответственно возрасту. Родители отмечают сни-

жение эмоционального давления и страха возникновения 

кровотечения от любой, даже незначительной бытовой 

травмы.

Обсуждение
Первые 2 года жизни детей с тяжелой формой 

гемофилии А являются самыми напряженными не 

только из-за риска развития травматических крово-

течений, но и из-за риска внутричерепных кровотече-

ний – страшного своими последствиями осложнения 

гемофилии. В это время ребенок должен быть макси-

мально защищен.

В последние несколько лет арсенал препаратов, 

применяемых для лечения гемофилии А, значительно 

расширился. Современные препараты высокоэффек-

тивны, а подкожная форма введения обеспечивает 

высокую приверженность к терапии, что влияет как 

на эффективность лечения, так и на качество жизни 

пациента и его семьи.

Эмицизумаб в программе клинических исследо-

ваний HAVEN 1–4 показал высокую эффективность 

и безопасность у пациентов с тяжелой гемофилией А

и с ингибиторной формой гемофилии А, в том числе 

у детей, начиная с 1 года жизни [18–20].

Исследование эффективности и безопасности 

эмицизумаба у детей младше 12 месяцев идет в насто-

ящее время и его результаты будут представлять боль-

шой интерес для медицинского сообщества [21].

В настоящее время для принятия решения мы 

можем основываться на результатах исследований 

HAVEN 1–4, данных фармакологических исследо-

ваний, которые показали идентичность фармаколо-

гического профиля эмицизумаба у взрослых и детей, 

и опубликованных данных применения эмицизумаба.

Последняя редакция рекомендаций Всемирной 

федерации гемофилии (World Federation of Hemophilia, 

WFH) также рекомендует раннее начало профилакти-

ки концентратами фактора свертывания или другими 

препаратами детям с тяжелой формой гемофилии до 

появления осложнений и в идеале до достижения воз-

раста 3 лет [22].

Представленный клинический случай является 

первым в России случаем применения эмицизумаба 

у ребенка, ранее не получавшего профилактическую 

терапию препаратами FVIII, и демонстрирует, что 

эмицизумаб может быть хорошим терапевтическим 

подходом для первичной профилактики у ранее не 

леченых детей. Уровень гемостаза, который обеспечи-

вает эмицизумаб, предотвращает спонтанные крово-

течения и даже бытовое травматическое кровотечение 

не потребовало дополнительных вмешательств.
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Выводы
Результаты применения эмицизумаба, наблю-

даемые нами в данном клиническом случае, не 

отличались от результатов клинических исследо-

ваний. Препарат показал высокую эффективность 

и безопасность. Эмицизумаб у детей первого года 

жизни может быть рациональным выбором у паци-

ентов, ранее не получавших профилактическую 

терапию гемофилии А, из-за его высокой эффек-

тивности, постоянной концентрации препарата 

в крови и удобной для ребенка формы подкожного 

введения.
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