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в разных странах Европы сильно расходятся. Мы стремились к разработке 

практических принципов по уходу с целью стандартизации ухода за ЖДГЗ в 

европейских центрах по лечению гемофилии и в центрах комплексного 

лечения (ЦЛГ/ЦКЛ). 

Методы: В рамках процесса совместной разработки, которому 

содействовала Европейская ассоциация гемофилии и сопутствующих 

расстройств, состоялись четыре многопрофильные встречи с поставщиками 

медицинских услуг (ПМУ), обладающими опытом ухода за ЖДГЗ, а также 

представителями Европейского консорциума гемофилии при консультациях 

с пациентами и поставщиками медицинских услуг в европейском сообществе 

гемофилии. Для сверки позиций создатели также обращались к 

соответствующим медицинским обществам за пределами Европы. 

 

  Результаты: Мы разработали десять принципов по уходу за ЖДГЗ, которые 

подчеркивают важность и преимущества централизованного, 

многопрофильного, комплексного и ориентированного на семью подхода к 

оказанию помощи ЖДГЗ и наблюдению за ними на всех этапах жизни. Эти 

принципы по уходу акцентируют важность равного доступа и качественного 

ухода для всех лиц, страдающих ГЗ, вне зависимости от пола. Свою 

поддержку выразило большое количество медицинских обществ за 

пределами Европы. 

Заключения: Десять принципов по уходу за ЖДГЗ являются результатом 

цикличного процесса, в котором принимали участие заинтересованные 

стороны, при поддержке соответствующих мировых медицинских обществ. 

Настоящие принципы по уходу могут послужить основой при диагностике и 

комплексном наблюдении за ЖДГЗ, а также улучшить осведомленность об 

уникальных сложностях, с которыми им приходится сталкиваться. Они 

предлагают модель для ЦЛГ/ЦКЛ при оказании равного ухода для всех ЖДГЗ, 

как в собственных, так и в других медицинских учреждениях. Целью 

осуществления настоящих принципов является оказание положительного 

воздействия на здоровье, благополучие и качество жизни ЖДГЗ. 

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА 

геморрагическое заболевание, обильное менструальное кровотечение, послеродовое 

кровотечение и репродукция, беременность, принципы по уходы, женщины 
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1 I ВСТУПЛЕНИЕ 

Уход за лицами с ГЗ, в центре внимания которого изначально были 

мужчины, страдающие гемофилией, со временем стал охватывать 

широкий спектр расстройств, таких как болезнь фон Виллебранда, 

редко встречающийся дефицит факторов, нарушения 

тромбоцитов и другие редкие геморрагические заболевания. Это 

означает, что все больше женщин и девочек с геморрагическими 

заболеваниями могут получить диагноз и необходимое лечение. 

Эволюция ухода ставит сложные задачи как перед пациентами, 

так и перед центрами по лечению гемофилии и центрами 

комплексного лечения (ЦЛГ/ЦКЛ). Для множества уникальных 

сложностей, с которыми сталкиваются ЖДГЗ, в настоящее время 

решения предлагаются не во всех ЦЛГ/ЦКЛ. 

В среднем у одной из пяти женщин, обращающихся к 

гинекологу с жалобами на обильное менструальное кровотечение, 

ГЗ является первопричинным заболеванием.1,2 Тем не менее, 

недостаточная диагностика ГЗ остается крайне 

распространенным явлением, а средняя задержка в постановке 

диагноза для женщин и девочек составляет 8—16 лет.3-6 

Выявление носителей гемофилии является недостаточным, 

генетические исследования зачастую проводятся с опозданием 

(средний возраст составляет 30 лет), а 31 % женщин не 

подозревают, что являются носителями, несмотря на известный 

семейный анамнез.7,8 Наоборот, среди носителей гемофилии (НГ), 

включенных в базу данных, статус носителя с материнской 

стороны был установлен в 94 % случаев беременности до зачатия, 

что подчеркивает важность выявления и регистрации ЖДГЗ.9 

Лечение ЖДГЗ до сих является недостаточным, а нынешний 

подход к тактике лечения при родах не снижает риск 

послеродового кровотечения. Несмотря на доступность 

специализированного ухода в ЦЛГ/ЦКЛ, свыше 70 % беременных 

НГ не были направлены в ЦЛГ до родов.9-13 Известно, что НГ более 

подвержены спонтанному кровотечению и повышенному риску 

длительного кровотечения после хирургического вмешательства, 

удаления зубов, тонзиллэктомии. Все это указывает на 

недостаточность превентивных мер.14,15 Обильное менструальное 

кровотечение (ОМК) является большой проблемой, на которую 

регулярно жалуются ЖДГЗ, страдающие различными формами 

ГЗ, препятствующими нормальной жизни. Необходимо 

усовершенствовать тактику лечения, четко основанную на опыте 

ЖДГЗ.16-18 

Помимо физического здоровья ГЗ могут оказывать 

отрицательное воздействие на социальную активность и 

сексуальные отношения. Диагноз ГЗ может в значительной мере 

повлиять на решение ЖДГЗ заводить детей.16 Такие женщины 

чаще рискуют столкнуться с психологическими проблемами в 

связи с симптомами и/или повышенным риском для своих детей.19 

Открытый разговор об ОМК с медицинскими работниками (МР) и 

даже близкими членами семьи часто затрудняют предрассудки, 

связанные с менструациями.4 Активное вовлечение МР, уделение 

внимания сопутствующим психологическим проблемам являются 

необходимыми мерами для улучшения ухода за ЖДГЗ.17,20,21 

Целью настоящего многопрофильного совместного проекта 

является разработка европейских принципов по уходу за ЖДГЗ, 

которые могли бы послужить точкой отсчета при диагностике и 

комплексном лечении, а также основой для ЦЛГ/ЦКЛ в оказании 

равного ухода для всех ЖДГЗ, как в собственных, так и в других 

медицинских учреждениях. 

2 I МЕТОДЫ 

Настоящие принципы по уходу являются совместной инициативой 

многопрофильной рабочей группы, посвященной женщинам и ГЗ, 

Европейской ассоциации гемофилии и сопутствующих 

расстройств (EAHAD) и Европейского консорциума гемофилии 

(EHC). Процесс совместной разработки состоял из четырех 

многопрофильных встреч с поставщиками медицинских услуг 

(ПМУ), обладающих опытом ухода за ЖДГЗ, а также 

представителями пациентов при EHC при консультациях с более 

широким кругом пациентов и ПМУ в европейском сообществе 

гемофилии (Рис. 1). Принципы по уходу разработаны с целью 

дополнения и усовершенствования существующей клинической 

практики в ЦЛГ/ЦКЛ и обеспечения оптимального качества ухода 

за ЖДГЗ, включая вовлечение пациентов в этот процесс. Мы 

стремились к тому, чтобы заявления и тексты заявлений были 

всегда актуальными, максимально недискриминационными и 

предлагали бы четкие рекомендации для клинической практики 

ЦЛГ/ЦКЛ во всем мире. 



 

 

 

840 ВАН ГАЛЕН (VAN GALEN) И ДР. 

 

 

РИС. 1 Схема совместной разработки принципов по уходу за ЖДГЗ. Сокращения: ПУ — принципы по уходу; 

EAHAD — Европейская ассоциация гемофилии и сопутствующих расстройств; EHC — Европейский консорциум гемофилии; EAHAD 2021 

— онлайн-конференция EAHAD в 2021 г. 

В состав многопрофильной европейской группы вошло 6 

гематологов, 1 детский гематолог, 3 медсестры, ухаживающие за 

пациентами, страдающими гемофилией, 1 директор 

исследований, 1 акушер-гинеколог, 1 пациент/представитель 

пациента и 1 психолог. После разработки проектов заявлений 

авторы обратились за обратной связью ко всему сообществу 

EAHD и 10—15 входящим в сообщество женщинам и девочкам с 

ГЗ. Консультации с настоящими заинтересованными сторонами 

проводились путем онлайн-опроса с просьбой оценить 

исчерпываемость каждого заявления/предоставить обратную 

связь. С учетом 51 ответа, включая 5 ответов от ЖДГЗ, в принципы 

по уходу были внесены поправки. С настоящими документами 

можно ознакомиться по запросу в EAHAD и с разрешения 

соответствующего автора. Кроме того, перед завершением 

разработки принципов по уходу они были пересмотрены в EHC. 

Разработанные принципы по уходу были переданы на 

рассмотрение и одобрение следующими международными 

обществами: Фонд геморрагических заболеваний у женщин и 

девочек (the Foundation for Women and Girls with Blood Disorders, 

США), Национальный фонд гемофилии (National Hemophilia 

Foundation, США), Комитет по вопросам женского здоровья, 

связанным с тромбозом и гемостазом, Международного общества 

по тромбозу и гемостазу (International Society on Thrombosis and 

Haemostasis Scientific and Standardization Committee on Women’s 

Health Issues in Thrombosis and Haemostasis), Комитет 

наследственных геморрагических заболеваний у женщин при 

Всемирной федерации гемофилии (the World Federation of 

Hemophilia Women Inherited Bleeding Disorders Committee, WFH 

WIBD) и Консультативный медицинский совет при Всемирной 

федерации гемофилии (WFH Medical Advisory Board). Кроме того, 

принципы по уходу представлены во время онлайн-конференции 

EAHAD 2021 в качестве эл. плаката, а 9 марта 2021 г. была 

проведена дискуссия, в которой могли принимать участие как 

пациенты, так и ПМУ (> 80 участников). По результатам этих 

мероприятий были внесены окончательные поправки в принципы 

по уходу. 

ТАБЛИЦА 1 10 европейских принципов по уходу за 

наследственными ЖДГЗ 

1. Равный доступ и качественный уход для всех лиц, страдающих ГЗ, 

вне зависимости от пола 

2. Своевременная и точная диагностика геморрагических заболеваний 

у женщин и девочек 

3. Осведомленность о дополнительных вызовах, с которыми 

сталкиваются ЖДГЗ на протяжении всей жизни 

4. Комплексный уход в рамках ориентированного на семью подхода 

5. Вовлечение в многопрофильную команду специального акушера и 

гинеколога 

6. Просвещение ЖДГЗ и членов их семей по вопросам менструального 

цикла и управления им 

7. Раннее распознавание и оптимальное управление обильным 

менструальным кровотечением 

8. Консультирование перед зачатием и доступность пренатальной 

диагностики 

9. Предоставление комплексного пациент-ориентированного плана 

мероприятий в течение всей беременности и в послеродовой 

период 

10. Включение ЖДГЗ в реестры, клинические исследования и 

инновации 
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3 I РЕЗУЛЬТАТЫ 

10 европейских принципов по уходу за ЖДГЗ приведены в таблице 

1 и объяснены ниже. Приведена инфографика (таблица 2). Все 2. 

3.1 I 1-й принцип по уходу. Равный доступ и 

качественный уход для всех лиц, страдающих ГЗ, 

вне зависимости от пола 

Использование термина «гемофилия» в наименовании центра 

может отвлекать от других ГЗ, которые встречаются чаще и могут 

оказывать более серьезное воздействие на женщин и девочек. В 

настоящее время уход за ЖДГЗ стандартизирован в 

недостаточной мере. Исследование, в котором принимало участие 

59 европейских ЦЛГ, показало, что в 58 % из них не предлагаются 

услуги совместных гинекологических и гематологических клиник, а 

в 42 % отсутствуют стратегии по управлению ОМК.22 Нехватка 

опыта и установленных алгоритмов ухода за ЖДГЗ являются 

причиной таких расхождений. ЖДГЗ нуждаются в уходе как в связи 

со специфическими женскими, так и с общими симптомами 

кровотечений. 

Для обеспечения равного и улучшенного доступа к услугам 

ЦЛГ необходимо в рамках общего обучения медицинских 

работников подчеркивать, что ГЗ не ограничиваются мужчинами 

или гемофилией, а также просвещать о симптомах кровотечения, 

в особенности специфически женского кровотечения, с целю 

более эффективного распознавания и раннего направления к 

специалистам. После постановки диагноза ЦЛГ/ЦКЛ должны 

предоставлять доступ к надлежащему комплексному уходу, 

лечению и консультациям. 
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ТАБЛИЦА 2 Сводка предлагаемых действий, направленных на претворение в жизнь каждого принципа по уходу 

Принцип по уходу Действия по претворению в жизнь 

1. Равный доступ и качественный уход для всех лиц, страдающих ГЗ, 

вне зависимости от пола 

• Обеспечить доступ к уходу как при специфически женских, так и 

общих симптомах кровотечения 

• Надлежащий многопрофильный уход, лечение, консультирование 

2. Своевременная и точная диагностика геморрагических 

заболеваний у женщин и девочек 

Ускорить направление к специалистам 

• Просвещение общества и ПМУ о нормальном и аномальном 

кровотечении  

o Основной упор на педиатров, семейных врачей (СВ), гинекологов, 

оториноларингологов (ЛОР), стоматологов и пациентских 

организаций (ПО) 

• Четкая процедура и критерии выдачи направлений 

Оценка 

• Вовлечение экспертов в области гематологии в процесс 

обследования и оценки гемостаза 

• Использование стандартизированного инструмента оценки 

кровотечения (ИОК) для определения фенотипа 

ЦЛГ 

• Системный подход к выявлению и обследованию женщин-носителей 

• Регистрация ЖДГЗ с соответствующей регистрацией НГ 

3. Осведомленность о дополнительных вызовах, с которыми 

сталкиваются ЖДГЗ на протяжении всей жизни 

• Образование — ЖДГЗ и ПМУ 

• Психологическая помощь при симптомах кровотечения 

o Оптимизировать качество жизни, участие в 

профессиональной/образовательной и спортивной деятельности, 

сексуальную и репродуктивную функцию 

• Усовершенствованное управление болезнью 

o Расширение возможностей ЖДГЗ 

o Более эффективная самопомощь 

o Индивидуальные планы лечения 

o Отказ от ненужных хирургических интервенций 

4. Комплексный уход в рамках ориентированного на семью подхода • Каждый контакт с пациентом представляет возможность 

установления других имеющих предрасположенность/являющихся 

носителями членов семьи 

• Предоставление ориентированного на семью подхода к обучению 

• Плавный переход от ухода за подростками к медицинским услугам, 

предоставляемым взрослым 

5. Вовлечение в многопрофильную команду специального акушера и 

гинеколога 

• Более эффективная коммуникация между ПМУ и ЖДГЗ 

• Многопрофильные планы управления, клинические протоколы 

• Индивидуальные пациент-ориентированные планы мероприятий по 

уходу 

6. Просвещение ЖДГЗ и членов их семей по вопросам 

менструального цикла и управления им 

• Медицинские общества и пациентские организации одобрили 

образовательные программы, принятые на местном уровне ЦЛГ/ЦКЛ 

• Соответствующая возрасту и учитывающая культурные особенности 

письменная информация 

• Помощь в самооценке и самопомощи 

• Запланированные стратегии по предотвращению аномального 

кровотечения и предоставлению немедленного доступа к уходу 

7. Раннее распознавание и оптимальное управление обильным 

менструальным кровотечением 

• Осведомленность о повышенном риске ОМК во время первых 

менструаций и перименопаузы 

• Регулярная и стандартизированная оценка кровопотери во время 

менструаций и уровней железа 

• Четкая процедура диагностики и лечения ОМК с оказанием 

персонализированного лечения 

8. Консультирование перед зачатием и доступность пренатальной 

диагностики 

• Комплексное и своевременное консультирование до зачатия 

(контрольные списки) 

• Предлагаются варианты пренатальной диагностики, обсуждаются 

вопросы безопасности (протоколы) 
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9. Предоставление комплексного пациент-ориентированного плана 

мероприятий в течение всей беременности и в послеродовой 

период 

• Четкие планы родов и протоколы управления 

• Вовлечение пациентки и партнера 

• Оценка статуса свертывания крови и уровней железа 

• Осведомленность и просвещение по вопросам первичного и 

вторичного послеродового кровотечения и его предвидение 

• Предвидение рисков кровотечения у новорожденных 

10. Включение ЖДГЗ в реестры, клинические исследования и 

инновации 

• Единые, установленные на международном уровне критерии оценки 

данных 

• Включение ЖДГЗ, а также специфически женских критериев оценки 

данных в базы данных 

• Различающаяся по половому признаку фармакологическая 

бдительность и создание лекарств 

• Активное включение ЖДГЗ в цели и планы клинических исследований 

Сокращения: ИОК — иснтрумент оценки кровотечения; ЛОР — оториноларинголог; СВ — семейный врач; НГ — носитель гемофилии; ПМУ 

— поставщик медицинских услуг; ОМК — обильное менструальное кровотечение; ЦЛГ/ЦКЛ — центр по лечению гемофилии/центр 

комплексного лечения; ГОВМК — графическая оценка величины менструальной кровопотери; ПО — пациентская организация; ПУ — 

принципы по уходу; ПК — послеродовое кровотечение; КЖ — качество жизни; ЖДГЗ — женщины и девочки с геморрагическими 

заболеваниями. 
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РИС. 2  Инфографика с установленными десятью принципами по уходу за ЖДГЗ 

 

3.2 I 2-й принцип по уходу. Своевременная и 

точная диагностика геморрагических заболеваний 

у женщин и девочек 

В результате значительных задержек в постановке диагноза, 

характерного для большинства ГЗ, невозможно обеспечить точное 

управление течением заболевания, особенно у ЖДГЗ.3,6,23 ОМК 

может быть сигнальным симптомом, в особенности у подростков.24 

Препятствия к раннему выявлению болезни связаны с 

недостаточным распознаванием симптомов, отсутствием 

системного обследования семьи, нормализацией симптомов 

кровотечения в семьях со случаями ГЗ и недостаточной 

осведомленностью ПМУ о влиянии ГЗ.16,18,25 

Несмотря на высокую частоту симптомов кровотечения НГ 

часто выявляются с опозданием, даже после наступления 

беременности с потенциальными неблагоприятными 

последствиями для новорожденного.7,8,14,15 НГ с факторами 

свертывания VIII или IX в объеме < 0,40 МЕ/мл, подлежат 

регистрации и наблюдению в качестве больных гемофилией. С 

кровотечениями могут столкнуться и НГ, концентрация VIII/FIX у 

которых составляет >0,40 МЕ/мл, что связано с ухудшением 

КЖ.14,15,26-28 В соответствии с вновь предложенной номенклатурой 

НГ носитель гемофилии с клиническими симптомами заболевания 

является отдельной категорией НГ с фенотипом кровотечения, 

близким к фенотипу женщин и девочек с легкой, средней или 

тяжелой гемофилией.29 

Активное обследование и регулярное обновление семейного 

анамнеза являются необходимыми мерами поощрения 

надлежащей диагностики и направления к специалистам. В 

семьях, в анамнезе которых имеются ГЗ, оценка 

соответствующего фактора свертывания и фенотипа 

кровотечения должны осуществляться 

в раннем детстве, наряду с просвещением членов семьи 

(принципы по уходу 3 и 4), и повторно проводиться до первых 

месячных (принципы по уходу 6 и 8). В случае установления 

каузативной мутации всем имеющим предрасположенность 

лицам/носителям должно быть предложено медико-генетическое 

консультирование и обследование, как правило, в старшем 

подростковом возрасте (когда они уже способны осознать 

возможные последствия). В важных с клинической точки зрения 

случаях генетические исследования также могут проводится у 

детей (принцип по уходу 8).30 

Необходимо улучшать общую осведомленность пациентов и 

ПМУ, включая педиатров, семейных врачей, зубных врачей и 
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гинекологов, по вопросам ЖДГЗ. С целью просвещения общества 

и медицинских обществ о симптомах аномального кровотечения 

(принцип по уходу 7), наследственности (принцип по уходу 8), 

оценке риска кровотечения, надлежащих лабораторных 

исследований и критериев направления в ЦЛГ необходимо 

взаимодействие ПО и ЦЛГ/ЦКЛ. Установленные протоколы 

диагностики и инструменты (само-)оценки кровотечения могут 

сократить задержки.31,32 

3.3 I 3-й принцип по уходу. Осведомленность о 

дополнительных вызовах, с которыми 

сталкиваются ЖДГЗ на протяжении всей жизни 

Кроме общих симптомов кровотечения, таких как кровотечение из 

носа, десен, суставов и послеоперационное кровотечение, ЖДГЗ 

могут сталкиваться с дополнительными специфически женскими 

сложностями (рис. 3). Обильное и/или длительное кровотечение 

может сопутствовать менструациям, особенно первым, 

перименопаузе, овуляции, выкидышу, прерыванию беременности 

и родам. Самым распространенным является ОМК (принцип по 

уходу 7).16 

Пациентки и ПМУ не всегда могут знать степень и тяжесть 

ОМК, что может стать причиной осложнений, а в запущенных 

случаях и смерти.33 Кровотечение во время овуляции, хоть и 

нечастое, должно наводить на мысли о фоновых ГЗ. При 

отсутствии раннего диагноза развившийся гемоперитонеум может 

потребовать срочной операции или даже оофорэктомии, что 

может негативно сказаться на детородной функции.34 

Наследственный характер коагулопатий еще больше осложняет 

процесс принятия решения о продлении рода, а также управление 

родами (принципы по уходу 8 и 9). 

Наблюдение за ЖДГЗ должно осуществляться в ЦЛГ, 

просвещение ПМУ и пациентов в которых является существенным 

для предотвращения и лечения специфически женских 

осложнений кровотечения. Первым шагом на пути к улучшению 

ухода за ЖДГЗ является план лечения, включая карту неотложной 

помощи, распространенной среди мужчин, страдающих 

гемофилией. Она должна обновляться на протяжении всей жизни 

и включать в себя меры по лечению специфически женского 

кровотечения (принципы по уходу 7 и 9). 

ПМУ должны иметь ввиду, что симптомы кровотечения, 

включая стигматизирующие гематомы, могут иметь 

специфические физические и психологические последствия. ОМК 
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РИС. 3 Потребности в образовании по вопросам дополнительных вызовов, с которыми сталкиваются ЖДГЗ. Сокращения: ЖДГЗ — 

женщины и девочки с геморрагическими заболеваниями; ОМК — обильное менструальное кровотечение; ГОВМК — графическая оценка 

величины менструальной кровопотери; ПД — пренатальная диагностика; ПГД — предимплантационная генетическая диагностика; МГ (К) 

— многопрофильная (команда); ЖД (А) — железодефицит (анемия; ПК — послеродовое кровотечение; ТК — транексаминовая кислота; Г 

— гинеколог 
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связано с болью, утомляемостью, низким уровнем жизни, 

отсутствием на работе/занятиях, что влечет за собой 

значительные экономические затраты, сниженным участием в 

спортивной деятельности, а также воздействием на сексуальную 

и репродуктивную функцию.16,35 Ошибочный диагноз и 

недостаточное лечение могут стать причиной неблагоприятных 

медицинских явлений, таких как удаление матки в молодом 

возрасте, усложнившееся послеоперационным кровотечением.20 

Улучшенное распознавание и лечение, а также многопрофильное 

решение психологических проблем могут помочь избежать 

ненужных и дорогостоящих процедур и социальных проблем.36,37 

Надлежащее обучение ПМУ, ЖДГЗ, а также членов их семей 

улучшает осведомленность, создает условия для улучшенного 

индивидуального ухода и эффективной самопомощи (рис. 2, 

таблица 2). 

3.4 I 4-й принцип по уходу. Комплексный уход в 

рамках ориентированного на семью подхода 

По причине наследственности, влияния симптомов кровотечения 

на остальных членов семьи, социальных последствий, утраты 

продуктивности, стресса, тревожности и других проблем, 

связанных с эпизодами кровотечения ГЗ затрагивают не только 

отдельных людей, но и всю семью.38-41 ОМК ведет к ежемесячным 

сложностям, связанным с кровотечением, и влияет на 

возможность жить обычной жизнью. Это затрагивает до одной 

трети женщин даже среди обычного населения. В семьях 

менструация не обсуждается открыто, а нормализация ОМК в 

затронутых этой проблемой семьях еще больше утяжеляет 

невидимое бремя, связанное с заболеванием .17,42,43 Для решения 

этих проблем необходимо стремиться к изменению фокуса ЦЛГ от 

индивидуальных пациентов к ориентированному на всю семью 

уходу и просвещению. 

При выявлении у девочки наследственного ГЗ или подозрении на 

него обоим родителям должны быть предоставлены знания о 

специфически женских симптомах кровотечения (принцип по 

уходу 3, рис. 2). Консультирование по вопросам управления ОМК 

при первых месячных помогает родителям подготовиться и 

способствует обсуждению гинекологического кровотечения 

(принцип по уходу 6). В программах по переходу кроме 

ориентированного на семью ухода внимание в равной мере 

должно уделяться вопросу увеличивающейся индивидуальной 

ответственности подростка с целью формирования нового 

основания для доверия между пациентом и родителями в 

отношении ухода за взрослыми.44 

На каждого мужчину, страдающего гемофилией, может 

приходиться 2,5—5 потенциальных и 1,6 фактических НГ среди 

родственниц женского пола.45 Концентрация на мужчинах с 

гемофилией приводит к невыявлению носителей с клиническими 

симптомами и девочек/женщин с гемофилией, что связано с 

рисками ятрогенного кровотечения и недостаточности 

функционирования суставов.8,45,46 Для всех семей, в анамнезе 

которых имеется наследственное ГЗ, а не только для тех, которые 

затронуты гемофилией, должен обеспечиваться простой доступ к 

ЦЛГ. Каждый контакт с пациентом представляет возможность для 

выявления других имеющих предрасположенность членов семьи 

(принцип по уходу 2) и предоставления доступа к 

гемостатическому обследованию, комплексному уходу и медико-

генетическому консультированию членов семьи.47 

Кроме ориентированного на семью подхода по наблюдению за 

пациентом затронутым семьям должны предоставляться 

консультации по вопросам наследственности, репродуктивных 

опций и препятствий к выявлению гена в семьях.48,49 Во время 

генетического консультирования необходимо признать 

центральную роль опыта семьи в предпочтениях/опыте, 

связанных с репродукцией.46,50-53 Всем ЖДГЗ и партнерам, 

включая возможных или установленных носителей, необходимо 

настоятельно рекомендовать посетить ЦЛГ/ЦКЛ до планирования 

беременности с целью обеспечения лучшего возможного исхода 

для матери и ребенка (принцип по уходу 8).45,48 

3.5 I 5-й принцип по уходу. Вовлечение в 

многопрофильную команду специального акушера 

и гинеколога 

Уже давно признается важность многопрофильного ухода за 

лицами с ГЗ в ЦЛГ.54,55 Для ЖДГЗ самые частые симптомы 

кровотечения в течение детородного периода жизни связаны с 

менструацией и гинекологическими проблемами. Беременность, 

роды и послеродовый период — это критические периоды для 

ЖДГЗ, нуждающиеся в пристальном внимании.56 Все ЦЛГ должны 

установить и поощрять тесное сотрудничество с местной 

командой акушеров и гинекологов, включая подростковых 

гинекологов, для улучшения ухода за ЖДГЗ и оптимизации тактики 

лечения. 

Многопрофильный уход может осуществляться в совместных 

и объединенных клиниках, в которых пациенты встречаются со 

всеми важными ПМУ, включая, при необходимости, медсестер и 

социальных работников, во время одного визита, а женщинам 

предоставляются индивидуальные пациент-ориентированные 

планы мероприятий по уходу. Объединенные клиники, вне 

зависимости от того, предоставляются ли там личные, онлайн- 

консультации или и те, и другие, благоприятно влияют на 

взаимодействие между пациентами и соответствующими ПМУ, 

повышают удовлетворенность пациентов и снижают количество 

посещений больницы.55 Официальное включение 

акушеров/гинекологов в многопрофильные команды ЦЛГ также 

повышает видимость ГЗ внутри такого общества ПМУ, улучшает 

осведомленность и способствует раннему выявлению болезни. 

3.6 I 6-й принцип по уходу. Просвещение ЖДГЗ и 

членов их семей по вопросам менструального 

цикла и управления им 

За всю жизнь у женщин в среднем бывает около 450 менструаций, 

и каждый раз во время овуляции и менструации женщины 

сталкиваются с проблемами гемостатического плана.57,58 С целью 

улучшения понимания и осведомленности ЦЛГ/ЦКЛ должны 

обеспечивать просвещение и консультирование по вопросам 

менструального цикла для ЖДГЗ и их семей. 

Консультации должны быть подкреплены соответствующей 
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возрасту и учитывающей культурные особенности письменной 

информацией. Каждая ЖДГЗ должна получить знания о том, что 

является нормальным/приемлемым и ожидаемым во время 

первых месячных, овуляции, менструации и менопаузы. ЦЛГ/ЦКЛ 

и пациентские организации могут способствовать улучшению 

осведомленности о необычных симптомах, содействовать 

самооценке и, при необходимости, раннему вмешательству для 

повышения самостоятельности ЖДГЗ. 

Девочки-подростки сталкиваются с повышенным риском ОМК 

из-за недоразвития яичников и высокого числа ановуляторных 

циклов.24 Во избежание прерывистого кровотечения в 

подростковые годы до первых месячных ЦЛГ/ЦКЛ должны 

предпринимать меры по подготовке девочек и членов семей к 

тому, чего следует ожидать и когда обращаться за помощью в 

ЦЛГ. Разработка стратегий по раннему наблюдению способствует 

предотвращению или контролю ОМК/овуляторного кровотечения, 

в особенности эпизодов острого кровотечения и их последствий. 

ЦЛГ/ЦКЛ должны удовлетворять потребности девочек и их семей 

при планировании перехода от педиатрической медицины к 

медицине для взрослых (принцип по уходу 4). При необходимости 

следует обратиться за консультацией к подростковому гинекологу. 

Перименопауза и менопауза являются критическими 

периодами, сопровождающимися повышенной интенсивностью 

менструального кровотечения и нерегулярными циклами. 

Женщинам должна заблаговременно предоставляться 

информация о менструальных изменениях и симптомах 

менопаузы, а также о том, как/когда стоит обращаться за 

специализированной медицинской помощью в случае 

необходимости. Если необходимо хирургическое лечение, с 

целью предотвращения осложнений кровотечения требуется 

оценка и надлежащий контроль риска кровотечения, с которым 

сталкивается пациент.20,59 

3.7 I 7-й принцип по уходу. Раннее 

распознавание и оптимальное управление 

обильным менструальным кровотечением 

Субъективное предоставление информации о менструальном 

кровотечении может быть ненадежным и зависеть от культурных 

и языковых барьеров.60 По этой причине продолжительность, 

обилие и частота менструальной кровопотери должны 

фиксироваться с использованием графической оценки величины 

менструальной кровопотери (ГОВМК) с целью улучшения 

осведомленности, подсчета кровопотери и оценки эффективности 

лечения.32 Необходимо регулярно оценивать запасы гемоглобина 

и железа и, при необходимости, назначать раннюю 

железозаместительную терапию.61,62 Кроме этих традиционных 

мер в рамках многопрофильного ухода в ЦЛГ/ЦКЛ внимание 

должно уделяться удовлетворенности пациентов, качеству жизни 

и, при необходимости, устанавливаться контакт с местом 

работы/обучения. 

Методы лечения ОМК у ЖДГЗ включают в себя 

кровоостанавливающие препараты (такие как транексаминовая 

кислота, заместительная терапия факторами свертывания), 

гормональную терапию (например, пероральные 

противозачаточные средства) или их комбинации, в то время как 

операционное вмешательство требуется в редких случаях.63 При 

рассмотрении вопроса назначения внутриматочных гормональных 

средств возраст или количество родов в анамнезе не должны 

становиться решающими факторами, так как исследования 

показали, что такие средства являются надлежащим и 

эффективным методом лечения подростков с ОМК.64ЦЛГ/ЦКЛ 

должны предлагать методы лечения, учитывающие возраст, 

предпочтения в вопросах фертильности/беременности, другие 

гинекологические симптомы, мнение пациента и приемлемость 

методов лечения, а также побочные эффекты с учетом культурных 

и психологических аспектов.19 

ОМК у ЖДГЗ не всегда бывает вызвано расстройствами 

свертывания, но и структурными причинами, такими как полипы, 

фибромы, эндометриоз и внутриматочные патологии. По этой 

причине тесное сотрудничество с командами гинекологов 

является существенным условием для своевременного и 

надлежащего гинекологического обследования и лечения. 

3.8 I 8-й принцип по уходу. Консультирование 

перед зачатием и доступность пренатальной 

диагностики 

ЖДГЗ может быть сложно принимать решения, связанные с 

планированием семьи. Должно предлагаться психологическое 

консультирование с обсуждением рисков кровотечения для самой 

матери, а также модели наследственности и рисков для 

наследников. Возможные варианты для снижения таких рисков 

необходимо обсудить по мере готовности ЖДГЗ к этому, 

желательно несколько раз. Также они должны чувствовать, что 

могут свободно принимать решения, не опасаясь осуждения.21 

При тяжелых ГЗ стратегии по предотвращению передачи 

вызывающего болезнь варианта должны включать 

предимплантационную диагностику и пренатальную генетическую 

диагностику.65 В рамках предимплантационной диагностики 

проводится искусственное оплодотворение с отбором генетически 

проверенных эмбрионов, в которых не выявлен семейный 

вызывающий болезнь вариант. Необходимо выделить 

достаточное количество времени для обсуждения сложностей, 

рисков и преимуществ предимплантационной диагностики, 

включая любые риски кровотечения для матери, связанные с 

сопутствующими инвазивными процедурами. Доступность 

предимплантационной диагностики может ограничиваться 

финансовыми, технологическими, культурными и этическими 

причинами. ЖДГЗ должны быть проинформированы об 

ограничениях и любых критериях, применяемых для обеспечения 

доступа к этому варианту.66 

В рамках консультирования по вопросам натурального 

зачатия внимание должно уделяться вероятности того, что 

ребенок будет являться носителем или иметь 

предрасположенность, и тому, какого клинического фенотипа 

следует ожидать. Четкие протоколы ЦЛГ должны обеспечивать 

незамедлительную доступность пренатальной генетической 

диагностики при желании матери обсудить прерывание 

беременности в случае установления предрасположенности 

ребенка. Это включает в себя неинвазивные варианты (в случае с 

гемофилией — внутриутробное определение пола при помощи 
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ультразвука или анализ не связанной фетальной ДНК в плазме 

матери), а также инвазивные процедуры (проба ворсинчатого 

хориона или амниоцентез). Будущие родители должны знать, что 

инвазивные процедуры пренатальной генетической диагностики 

связаны с небольшим дополнительным риском 

самопроизвольного аборта.67,68 В будущем не связанная 

фетальная ДНК может стать достаточно чувствительной для 

определения четкого генетического статуса эмбриона и вытеснить 

потребность в проведении инвазивных обследований.69,70 

Поздняя пренатальная генетическая диагностика, на основе 

которой может подбираться акушерская тактика, должна быть 

предложена в случаях беременности, при которых для плода 

присущ высокий риск неонатального кровотечения во время 

родов. Это требует проведения амниоцентеза в середине третьего 

триместра, а мать должна быть информирована о небольшом 

риске преждевременных родов.71 

3.9 I 9-й принцип по уходу. Предоставление 

комплексного пациент-ориентированного плана 

мероприятий в течение всей беременности и в 

послеродовой период 

ЖДГЗ сталкиваются с повышенным риском первичного и 

вторичного послеродового кровотечения, а их новорожденные, 

которые могут унаследовать ГЗ, подвергаются риску кровотечения 

во время родов, особенно при инструментальном пособии в 

родах.10,12,72,73 Кроме очевидных физических и медицинских 

последствий послеродовое кровотечение может негативно 

отразиться на психическом здоровье. Отрицательный опыт при 

рождении может повысить уровень тревожности, который будет 

влиять на будущие беременности и роды.74-76 

Необходимо проверять уровень железа, а его дефицит 

подлежит лечению во время беременности с целью снижения 

риска неблагоприятных последствий для матери и 

новорожденного.62 Для увеличения чувства безопасности и 

автономии во время родов будущие родители должны быть 

включены в план родов.21 Это включает в себя обсуждение того, 

будут ли роды проходить: 

в региональном специализированном центре (ЦЛГ) или в 

местной больнице по месту жительства. Четкая коммуникация, 

документация, предоставление плана родов будущим родителям 

и всем соответствующим ПМУ, принимающим участие в 

наблюдении, являются важными условиями для обеспечения 

безопасности родов. Перед выпиской после родов женщинам 

должна быть предоставлена информация о нормальных 

послеродовых выделениях и признаках позднего послеродового 

кровотечения, также они должны знать как, когда и куда следует 

обращаться за медицинской помощью. 

ЦЛГ должны составлять четкий многопрофильный план родов 

с промежуточным планом с 24 недели, в котором должны быть 

предусмотрены все возможные случаи, включая 

преждевременные роды. План подлежит коррекции в 28—36 

неделю с учетом повторной оценки статуса свертывания и 

результатов пренатальной генетической диагностики. Это 

включает в себя четкие и конкретные рекомендации по поводу 

гемостатического контроля во время и после родов, показаний к 

нейроаксиальной анестезии, требований к ограничениям, 

связанным с плодом, для обеспечения безопасности родов (если 

таковые имеются) и наблюдению за новорожденными после 

родов.45,77-79 Может понадобиться исследование пуповинной крови 

и направление к детскому гематологу на исследование гемостаза 

детей с возможной предрасположенностью. Кроме специфической 

кровоостанавливающей терапии транексаминовая кислота 

снижает риск раннего и позднего послеродового кровотечения и 

не препятствует кормлению грудью.73,80-82 По этой причине ее 

немедленное и длительное назначение после родов следует 

рассматривать в отношении всех женщин со склонностью к 

повышенному кровотечению. 

3.10 I 10-й принцип по уходу. Включение ЖДГЗ в 

реестры, клинические исследования и инновации 

Данные о ЖДГЗ являются ограниченными. Стандартизированное 

включение ЖДГЗ в национальные и международные реестры не 

выполняется, а клинические исследования влияния и управления 

ГЗ до сих пор в основном направлены на мужчин с гемофилией.83 

Для улучшения нашей осведомленности о ЖДГЗ необходимо 

последовательное и унифицированное включение ЖДГЗ в 

национальные/международные реестры. Для лучшего понимания 

влияния ГЗ на женщин, а также того, какие методы лечения 

помогают эффективно бороться со специфически женским 

кровотечением и его последствиями, должны использоваться 

единые, установленные на международном уровне связанные с 

конкретным пациентом (специфически женские) критерии оценки 

данных. 

То, что связанные с полом различия влияют на 

фармакокинетику и затрудняют терапевтическую оптимизацию, 

признается в недостаточной мере.83 Необходимо уделять больше 

внимания различающейся по половому признаку 

фармакологической бдительности и созданию лекарств. 

С целью лучшего лечения ЖДГЗ и оценки результатов эта 

группа пациентов должна быть вовлечена в клинические 

исследования, процесс создания, совместной разработки 

исследований и деятельность научных советов. В протоколах 

исследований должны фиксироваться специфически женские 

критерии оценки данных. Только тогда инновации в области 

медицины будут действительно направлены на улучшение 

качества жизни ЖДГЗ. 

3.11 I Ограничения и сложности 

Разные системы здравоохранения будут сталкиваться с разными 

ограничениями ресурсов, доступных для осуществления перемен. 

Поэтому сложности, связанные с введением настоящих принципов 

по уходу, будут отличаться в зависимости от страны и даже внутри 

одной страны в зависимости от услуг, предоставляемых на 

местном уровне. Мы призываем каждый ЦЛГ/ЦКЛ рассмотреть 

осуществимость принципов по уходу и определить приоритеты в 

зависимости от имеющихся в настоящее время ресурсов и 

областей, в которых изменения являются наиболее 

необходимыми. Важным шагом для каждого ЦЛГ/ЦКЛ стало бы 

установление тесных отношений со связанной 
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акушерской/гинекологической службой, что ускорит 

усовершенствования в рамках других принципов по уходу. С 

увеличением доступности дистанционных консультаций 

необходимо присмотреться и к этому варианту с целью 

содействия общению с пациентами способом, позволяющим 

экономить время и затраты, в особенности в удаленных 

местностях. 

4 I ЗАКЛЮЧЕНИЯ 

Десять принципов по уходу за ЖДГЗ определены вследствие 

цикличного процесса в европейском сообществе ГЗ. Эти принципы 

по уходу могут послужить основой для улучшения 

осведомленности об уникальных сложностях, с которыми 

сталкиваются ЖДГЗ, помочь при выявлении болезни и оказании 

комплексного многопрофильного наблюдения. Они предлагают 

основу для ЦЛГ/ЦКЛ в оказании равного ухода для всех ЖДГЗ, как 

в собственных, так и в других медицинских учреждениях. 

Осуществление и соблюдение принципов по уходу может 

потенциально улучшить качество жизни ЖДГЗ, их социальную 

активность и участие в клиническом уходе и исследованиях. 

Необходима оценка возможных ограничений и сложностей 

относительно осуществления настоящих принципов по уходу, а 

также их воздействия на будущий опыт ЖДГЗ с целью 

обеспечения надлежащего охвата и отображения с учетом расы, 

этнического происхождения, культуры и социальных 

детерминантов факторов здоровья. 
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