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Abstract. Haemophilia is an X-linked inherited bleeding disorder caused by a deficiency of coagulation factor 
VIII (FVIII) in haemophilia A or factor IX (FIX) in haemophilia B. This study aimed to examine the demographic 
profile, health status and clinical characteristics of patients with haemophilia A and B in the Kyrgyz Republic. A 
total of 81 patients with haemophilia were enrolled, including 70 with haemophilia A and 11 with haemophilia B. 
Data collected comprised age, educational level, FVIII/FIX activity levels, the presence of anti-FVIII/FIX inhibitors, 
treatment regimen, viral infections and annual bleeding rate. In addition, the translated and validated version of 
the Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-QoL-A) and the Haemophilia Joint Health Score 
(HJHS) were used. Factor VIII inhibitors were identified in four patients, while one patient had factor IX inhibitors. 
No patient in the study cohort received prophylactic therapy; however, inadequate on-demand treatment was 
reported. With regard to viral infections, nine patients (11.1%) were found to have transfusion-transmitted 
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evaluation of clinical data is important for the recogni-
tion of problems and the initiation of early intervention. 
This approach may decrease the occurrence of haemo-
philic arthropathy, enhance the quality of life of patients 
and create a basis for further targeted intervention. This 
study aimed to investigate the demographic characteris-
tics, health status, and clinical data of patients with hae-
mophilia A and B in the Kyrgyz Republic.

Materials and Methods
This descriptive study was conducted among  81 pa-
tients with haemophilia registered in the National 
Centre for Oncology and Haematology of the Ministry 
of Health of the Kyrgyz Republic. The severity of hae-
mophilia according to international classification was 
based on activity levels of coagulation factors: mild 
(0.05-0.40  IU/dL), moderate (0.01-0.05  IU/dL) or se-
vere (<0.01 IU/dL) [8]. Patients’ characteristics includ-
ing sex, age, education level (in the Kyrgyz national 
education system, there are three main levels: primary, 
secondary, and higher education) and marital status, 
clinical manifestations, family history, type of haemo-
philia, severity of the disease, presence of haemophilic 
arthropathy (chronic pain, reduction of joint mobility, 
muscle weakness, and loss of function), viral infections, 
and presence of factor VIII/factor IX inhibitors were 
documented. In addition, information was gathered on 
bleeding episodes and replacement therapy, including 
on-demand treatment, inadequate treatment (defined 
as the use of coagulation factor replacement only in 
cases of severe bleeding, such as intracranial or gastro-
intestinal haemorrhage, or when bleeding causes intol-
erable pain), and low-dose prophylaxis (10-15  IU/kg, 
once or twice weekly).

Laboratory diagnostics and analyses. Factor VIII:C 
and IX:C levels were measured using one-stage clot-
ting assays (Coagpia® APTT-N; Sysmex Co.). Anti-fac-
tor VIII/IX inhibitors were detected and quantified 
using the Bethesda assay. A positive inhibitor titre was 
defined as >0.6 Bethesda units (BU)/mL, and titres ≥5 
BU were considered high. Detection of blood-borne vi-
ruses. Testing for hepatitis B surface antigen (HBsAg), 
antibodies to hepatitis C virus (anti-HCV) and HIV an-
tigen/antibodies was performed using ELISA. In cases 
of a positive anti-HIV screening result, confirmation 
was undertaken by referral of blood samples to the 
Republican AIDS Centre of the Ministry of Health of 

Introduction
Haemophilia is an X-linked inherited bleeding disorder 
caused by a deficiency of coagulation factor VIII (FVI-
II) in haemophilia A or factor IX (FIX) in haemophilia 
B. This deficiency results from mutations in the corre-
sponding genes encoding these coagulation factors [1]. 
This disorder is inherited in an X-linked recessive man-
ner, meaning that it almost exclusively affects males, 
who possess only one X chromosome (inherited from 
their mother). If the mother is an asymptomatic carrier, 
there is a 50% chance that she will pass on the affected 
gene to her son. Females need to inherit two defective 
alleles (one from each parent) to develop the disease 
because the disorder is an X-linked recessive pattern 
of inheritance. Thus, clinical symptoms predominantly 
occur in males, while females who are carriers of the 
mutated gene are generally asymptomatic. However, it 
is worth noting that about 80% of affected females have 
de novo mutations, and in about 30% of cases with hae-
mophilia, there is no family history [1,2].

Typical sites of severe bleeding in haemophilia pa-
tients include joints (haemarthrosis) and muscles, es-
pecially deep muscle groups like the iliopsoas muscle, 
calf and forearm. Recurrent joint haemorrhages can 
cause chronic arthropathy and, in the advanced stage, 
loss of joint mobility [2]. Replacement therapy involves 
the intravenous infusion of coagulation factor concen-
trates (CFCs) VIII and IX, either on demand to treat 
acute bleeding episodes or according to prophylactic 
regimens to prevent bleeding [3]. A worldwide survey 
of factor VIII use showed that replacement therapy 
has significantly reduced morbidity and mortality in 
individuals with haemophilia A in high-income coun-
tries [4,5]. The use of factor replacement therapy is also 
increasing in developing countries. However, in the Kyr-
gyz Republic, due to the low awareness of haemophilia 
and the high cost of the treatment, affected individuals 
do not receive adequate care. Insufficient treatment 
leads to severe complications such as chronic pain, 
joint deformity, arthropathy, disability, and even death 
in childhood or early adulthood [6]. 

Patients’ income level within a country also influ-
ences the availability of treatment and the outcome. 
In some low- and lower-middle-income countries with 
inadequate health care resources, some patients with 
haemophilia die from bleeding without receiving any 
replacement therapy, and the majority of survivors have 
joint deformity and other sequelae  [7]. Therefore, the 

viruses. The median annual bleeding rate was 23 bleeding episodes per year (range 2-49). The mean Haem-QoL-A 
score was 54.26 ± 18.73. The average total haemophilia joint health score for adult patients with haemophilia 
A/haemophilia B was 39.2 ± 18.7 (p < 0.05). There are significant problems for adult patients with haemophilia 
in the Kyrgyz Republic, such as insufficient treatment and the lack of prophylaxis. To solve these problems, it 
is necessary to develop a strategy for improving the health care system, training health care professionals and 
providing sustainable funding
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the Kyrgyz Republic for Western blot analysis; how-
ever, no confirmed positive results were recorded 
among the patients.

The annual bleeding rate (ABR) was calculated ret-
rospectively from the medical records of each patient. 
The outcome measure was the validated translation 
of the Haemophilia Quality of Life Questionnaire for 
Adults (Haem-QoL-A)  [9]. This consists of 41  items 
divided into 4 domains: physical health, emotions and 
feelings, work and studies, and treatment. Missing val-
ues were coded as 0 and not used in the calculation of 
the scores. In the total and domain scores, raw scores 
were converted into a 0 to 100  scale, with 0 repre-
senting the best and 100 the worst quality of life. Joint 
health status was measured using version  2.1 of the 
Haemophilia Joint Health Score (HJHS), a standardised 
tool developed by the World Federation of Haemo-
philia (WFH) to evaluate joint damage and functional 
impairment in patients with haemophilia, including 
chronic arthropathy. This instrument assesses pain, 
swelling, range of motion and muscle strength, as well 
as radiographic changes, and thus allows the monitor-
ing of disease progression and effectiveness of treat-
ment. The scale includes 6 joint-specific domains (0 to 
20 each) and a global gait score (0 to 4), with a total 
possible score ranging from 0 to 124. The higher the 
HJHS score, the poorer the joint status.

Data analysis was carried out by using SPSS ver-
sion  20.0 (SPSS Inc., Chicago, Illinois, USA). Results 
were expressed as frequencies and percentages for cat-
egorical variables. Continuous variables are expressed 
as medians (25th to 75th percentiles) or means ± stand-
ard deviation (SD), depending on the situation. Factor 
consumption was compared using a paired t-test, as-
suming a normal distribution of the data. The level of 
significance was set at p < 0.05. The strength of asso-
ciation between HJHS and Haem-QoL-A scores was as-
sessed using Pearson’s correlation coefficient. Ethical 
approval was obtained from the Bioethics Committee 
of I.K. Akhunbaev Kyrgyz State Medical Academy (Pro-
tocol No. 31, 10 September 2024). 

Results
A total of 81 patients participated in this study: 70 
with haemophilia A (Group 1) and 11 with haemophil-
ia B (Group 2). The socio-demographic characteristics, 
health status, and clinical data of the study population 
are shown in Table  1. Stratified analysis according to 
disease severity showed that 41  (58.6%) patients in 
Group 1 and 6 (54.5%) patients in Group 2 had severe 
haemophilia. Twenty  (28.6%) and 4  (36.4%) patients 
had moderate disease severity, whereas 9 (12.8%) and 
1  (10%) patients in groups 1 and 2 had mild haemo-
philia, respectively. 

Variables Haemophilia A, n (%)
70 (86.4%)

Haemophilia B, n (%)
11 (13.6%) Р

Severity
◼ severe (<1%)

◼ moderate (1-5%)
◼ mild (>5%)

41 (58.6%)
20 (28.6%)
9 (12.8%)

6 (54.5%)
4 (36.4%)
1 (10.0%)

=0.325
<0.004
<0.004

Viral infection 7 (10.0%) 2 (18.2%) <0.002

Joint arthropathy 53 (75.7%) 9 (81.8%) =0.273

Family history
◼ present
◼ absent
◼ unknown

42 (60.0%)
25 (35.7%)

3 (4.3%)

7 (63.6%)
4 (36.4%)

0

=0.174
=0.318
<0.001

Inhibitor
◼ low titre
◼ high titre

4 (5.7%)
3 (4.3%)
1 (1.4%)

1 (9.1%)
0

1 (9.1%)

<0.002
<0.002
<0.001

Education
◼ primary
◼ secondary
◼ higher

33 (47.1%)
27 (38.6%)
10 (14.3%)

2 (18.2%)
6 (54.5%)
3 (27.3%)

<0.002
<0.002
<0.004

Married 46 (65.7%) 8 (72.7%) =0.295

Unmarried 24 (34.3%) 3 (27.3%) <0.004

Table 1. Clinical characteristics of patients with haemophilia

Note: * – p < 0.05 indicates a statistically significant difference between groups
Source: compiled by the authors

Infection by virus was detected in 7  (10%) and 2 
(18.2%; p < 0.05) patients in Group 1 and Group 2, re-
spectively. Joint arthropathy was more frequent in pa-
tients with haemophilia B, although not significant. No 

difference was found between the groups regarding 
family history and marriage status. Inhibitor form of 
haemophilia was detected in four patients in Group 1 
(5.7%; p  <  0.05), which was significantly higher than 

https://www.google.com/search?q=Hemophilia+Joint+Health+Score&oq=%D0%B2%D0%B5%D1%80%D1%81%D0%B8%D0%B8+2.1+%D1%88%D0%BA%D0%B0%D0%BB%D1%8B+%D0%BE%D1%86%D0%B5%D0%BD%D0%BA%D0%B8+%D1%81%D0%BE%D1%81%D1%82%D0%BE%D1%8F%D0%BD%D0%B8%D1%8F+%D1%81%D1%83%D1%81%D1%82%D0%B0%D0%B2%D0%BE%D0%B2+%D0%BF%D1%80%D0%B8+%D0%B3%D0%B5%D0%BC%D0%BE%D1%84%D0%B8%D0%BB%D0%B8%D0%B8+%28HJHS%29&gs_lcrp=EgZjaHJvbWUyBggAEEUYOdIBCDE0MTRqMGo3qAIAsAIA&sourceid=chrome&ie=UTF-8&mstk=AUtExfBf8a5ahWVSAR2zh3ldGpUCsj7TC4Y47bKhiKWGAgwp9CloskyXhVAfgGevUOaE3nDe1pq8CRrUN3obVf5bRlF3Yj2bPiVtY1Y9sxLjM6MixW3yR5-tkYxblKzmvhD-bBh67c0UU6F8GAjHJFJ_S8G2856WUXJjG_RLFxwSgcIFkKQ1HOWQejYj_XaT6YToMYWfIi1HHjRtKf6Z2eIFb6wELUzLH4LhSgPWRVAynNqOmE20o6rg8A-3Oh8xEThvCizRcGfOAi_ywM3ueCRl0B-x&csui=3&ved=2ahUKEwiH0cTg8P6RAxXDJhAIHa4RDeIQgK4QegQIAhAB
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in Group  2, with an inhibitor detected in one patient 
(9.1%). As for the educational level, in Group  1, 33 
(47.1%) patients had primary education, 27  (38.6%) 
had secondary education, and 10  (14.3%) had higher 
education. In Group 2, two (18.2%) patients had prima-
ry education, six (54.6%) had secondary education, and 
three (27.3%) had higher education. Thus, Group 2 had 
significantly fewer patients with primary education and 
more with secondary and higher education (p < 0.05). 

Of the total cohort, 24  patients with haemophilia A 
and all 11 patients with haemophilia  B were tested for 
HBsAg, anti-HCV and anti-HIV antibodies. In Group 1, pos-
itive results for HBsAg were detected in 4.7% (n = 1), an-
ti-HCV antibodies in 37.5% (n = 9), and no patients tested 
positive for anti-HIV antibodies. In Group 2 (haemophil-
ia B), HBsAg was detected in one patient (9.1%), antiHCV 
antibodies in 18.2% (n = 2), and anti-HIV antibodies were 
not found in any of the patients in this group (Table 2).

Table 2. Comparison of viral detection results across age groups
Type of haemophilia/

infection
HBsAg (+)

n (%)
Anti-HCV (+)

n (%)
HIVAg/Ab (+)

n (%) Total

Haemophilia A, n = 24 1 (4.7%) 9 (37.5%) 0 10 (41.7%)
Haemophilia B, n = 11 1 (9.1%) 2 (18.2%) 0 3 (27.3%)

p value <0.002 <0.002  <0.002

Bleeding and quality of life. In the study cohort, 
joint arthropathy was detected in 77.8% of haemo-
philia A and B  (63 of 81) according to the joint ex-
amination. Among patients with haemophilia A, joint 
arthropathy was detected in 82.9%  (61 of 70), and 
among patients with haemophilia B, in 72.7%  (8 of 
11). Before the introduction of specific measures, all 
patients with haemophilia were treated on demand, 
and only in cases of severe bleeding were intravenous 
plasma products administered. The median number 
of annual bleeding episodes was 23 (range 2-49). In 
total, 67 adult patients filled in the Haem-QoL-A ques-
tionnaire, 13 of whom were excluded from the analysis 
because of incomplete answers. The joints of 43 pa-
tients were scored, whereas 24 patients could not be 
scored because of severe arthropathy. The mean HJHS 
scores in the different age groups of adults (18-24, 25-
34, and ≥35 years) were 33.27 ± 17.39, 47.62 ± 18.15, 
and 54.26 ± 18.73, respectively. The mean HJHS score 
was significantly lower in the youngest group. In 40 
patients, the Pearson’s correlation coefficient be-
tween the HJHS score (mean 39.24 ± 19.31) and the 
Haem-QoL-A score (mean 54.26  ±  18.73) was calcu-
lated and found a weak positive correlation (r = 0.262, 
p = 0.006, <0.05).

Discussion
It is estimated that there are more than 400  children 
and adults with haemophilia in Kyrgyzstan, but many of 
them remain unregistered and undiagnosed because of 
the low level of awareness about the disease and finan-
cial problems. Despite some progress in the treatment 
of haemophilia, the majority of patients with haemo-
philia still have problems with diagnosis and treatment 
throughout the world. Thus, the current study aimed to 
attract more attention from government agencies, in-
surance funds and social services to improve care for 
patients with haemophilia and their families.

Note: * – p < 0.05 indicates a statistically significant difference between groups
Source: compiled by the authors

In this study, severe haemophilia was found in 58% 
of patients, and the moderate form of the disease was 
found in 29.6% of patients. Unlike the study results by 
V. Payal et al. [10] and E. Berntorp et al. [11], a small-
er proportion of patients with severe haemophilia was 
found. This may be due to the fact that bleeding epi-
sodes in patients with moderate and severe haemophil-
ia occur more often and are more easily identified. The 
most frequent haemorrhagic manifestations in them 
were recurrent haemarthroses, especially in the el-
bows, knees, and ankles, which led to progressive joint 
destruction, irreversible disabling arthropathy and 
chronic pain [12,13]. 

A positive family history of haemophilia was found 
in 60.5% of the patients, in line with other reports that 
about 30% of newly diagnosed cases of haemophilia 
have no family history because they are the result of 
de novo mutations [10,11]. In terms of education, most 
of the patients had only a primary education (43.2%), 
while 40.7% had an incomplete secondary education. 
The educational status of patients with haemophil-
ia was found to be similar in Bangladesh, where ed-
ucational attainment is also limited by poverty and 
illness  [14]. Therefore, in this study, only 16% of the 
patients were able to complete higher education. A na-
tional registry of haemophilia has been maintained in 
the United Kingdom since 1968, with approximately 
5,000 people registered with haemophilia A. The prev-
alence of haemophilia B is thought to be about one-
fifth that of haemophilia A  [11]. In the current study, 
86.4% of the patients had haemophilia  A and 13.3% 
had haemophilia B. This is comparable to the general 
distribution of coagulation disorders, of which hae-
mophilia A is the most frequent (72.3%), followed by 
haemophilia B (11.5%) [14]. Therefore, it is likely that 
haemophilia B occurs less frequently and consequent-
ly fewer patients with this condition require hospi-
tal-based treatment.
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In the Kyrgyz Republic, recombinant or highly pu-
rified plasma-derived coagulation factor concentrates 
are not available for prophylaxis for many patients 
with haemophilia because they are too expensive. The 
mainstay of treatment for these patients in the past, 
and at present, is the transfusion of fresh frozen plas-
ma  (FFP) and cryoprecipitate. Both methods carry a 
high risk of transfusion-transmitted infections. Posi-
tive HBsAg was found in 4.7% of the patients. The low 
prevalence of hepatitis B among these patients could 
be explained by mandatory HBsAg screening of blood 
donors and the introduction of a national hepatitis 
B vaccination programme. Hepatitis  C virus (HCV) 
infection is another major cause of mortality in pa-
tients with haemophilia [15,16]. The most important 
route of transmission is through the administration 
of pooled coagulation factor concentrates, cryopre-
cipitate or fresh frozen plasma [17]. In the presented 
study, the prevalence of HCV positivity was relatively 
high at 37.5%. Importantly, all the patients with viral 
infections were more than 18 years old, because the 
screening of blood from healthy donors for antibodies 
to the HCV virus has been part of routine screening 
since 1993, and so, most of the patients with a pos-
itive HCV antibody were excluded. Concerning HIV, 
no cases were positive in both groups; this can be ex-
plained mainly by the history of blood transfusions. It 
is, therefore, important to consider the prevention of 
viral infection and improvement in blood quality as 
these are directly related to the prognosis and quality 
of life in patients with haemophilia.

Inhibitors are a major complication of replacement 
therapy in haemophilia A and B. The major complica-
tion is the development of alloantibodies (inhibitors) 
that inactivate FVIII activity in about 30% of the pa-
tients. The management of inhibitors may involve the 
use of very expensive bypassing agents or immune tol-
erance induction that may seriously affect the quality of 
life of the patients and complicate the treatment [18]. 
In this study, not all patients with a positive inhibitor 
test received immunotherapy, and some of the patients 
may have had transient inhibitors. However, the statis-
tical analysis showed that the percentage of inhibitors 
in the 70 patients with haemophilia A was only 2.9%, 
which is much lower than the frequency reported in 
literature for haemophilia  A (2%-30%)  [19]. Sever-
al reasons could be responsible for the low frequency 
of inhibitors; these include the infrequent infusion of 
coagulation factor, late detection of inhibitors and/or 
late start of factor therapy. In this study, the frequency 
of inhibitors in patients with haemophilia B was 9.1%. 
According to P. Giangrande et al. [20], the frequency of 
inhibitor development in haemophilia B is much lower 
than that in haemophilia A and ranges between 1% and 
6%. The results in this study generally agree with this 
observation, and this could be due to the small number 
of patients with haemophilia B in the study.

The 2020 World Federation of Hemophilia  (WFH) 
Guidelines for the Management of Hemophilia (3rd edi-
tion) definitely say that prophylaxis decreases the risk 
of breakthrough bleeding and, hence, stress that access 
to additional doses for early treatment is necessary [8]. 
Only 10% of the world’s population with haemophilia, 
mainly in upper-middle income countries, have some, 
although still not enough, access to care  [21], and the 
remaining 15% living in high-income countries have ac-
cess to state-of-the-art treatments and treatment proto-
cols [22]. However, it is known that an estimated 75% of 
people with haemophilia worldwide, mostly in low- and 
lower-middle-income countries, have little or no access 
to therapy [23]. The current situation is still typical for 
patients with haemophilia in the Kyrgyz Republic. The 
development of joint arthropathy in these patients is 
associated mainly with on-demand treatment or the ab-
sence of prophylaxis due to financial difficulties or lack 
of medications. As a result, patients develop arthropa-
thy of varying degrees, which sometimes leads to dis-
ability. Among all registered patients with haemophilia 
in Kyrgyzstan, it is estimated that only 15% of patients 
under 18  years of age and older receive prophylaxis. 
Prophylactic treatment in children has significantly im-
proved. Therefore, the promotion of prophylactic ther-
apy is important for improving joint protection and the 
overall quality of life in these patients.

In the current study, the mean total HJHS score 
was 40.1 ± 20.0 (p < 0.05). In the study of 29  adult pa-
tients with moderate haemophilia in 11 centres in Eng-
land, Scotland and Wales, the mean total HJHS score 
was 10.8  ±  5.2  [24]. Their results were better than in 
the presented study. Also, a positive correlation was 
found between HJHS and Haem-QoL-A scores (r = 0.273, 
p  =  0.008  <  0.05), which indicates that the higher the 
HJHS score, the lower the quality of life. Although in re-
cent years, significant successes have been achieved, and 
the outcomes of treatment have improved, patients with 
haemophilia still suffer from joint dysfunction, acute 
and chronic pain, and mental health problems, which 
adversely affect health-related quality of life [25]. Conse-
quently, the role of prophylactic therapy in the preserva-
tion of joints in patients with haemophilia is undeniable.

In the Kyrgyz Republic, for haemophilia patients, 
FVIII/FIX are procured at the rate of 13 million IU per 
year within the framework of the republican budget. In 
addition, the World Federation of Hemophilia  (WFH) 
provides humanitarian aid at a rate of 6 million IU per 
year. Thus, the total amount of FVIII/FIX is 19  mil-
lion IU, which is 2.8 IU per capita and is only enough for 
treatment for 8 to 10 months of the year without proph-
ylaxis. For adults with haemophilia, there is no proph-
ylaxis, since the National List of Reimbursed Medicines 
does not finance prophylaxis for adults; for children 
with haemophilia, prophylaxis has recently been in-
troduced and may be discontinued when they reach 
the age of majority. In connection with the shortage of  
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underwent joint surgery and were enrolled in a multi-
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Conclusions
Adult haemophilia patients in the Kyrgyz Republic have 
significant problems (inadequate treatment and absence 
of prophylaxis). These patients do not receive proper care 
because of insufficient awareness of the disease and inad-
equate health insurance programmes. This study demon-
strates the significant unmet needs and challenges of 

patients with haemophilia. To overcome these problems, 
a wide range of activities is needed, from improving the 
material and technical base of healthcare institutions to 
increasing the number of medical workers and organis-
ing systematic public funding. The increase in accessi-
bility of affordable prophylactic products through public 
funding is of particular importance.
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Аннотация. Гемофилия – бул А гемофилиясында VIII кан уюу факторунун (FVIII) же В гемофилиясында 
IX факторунун (FIX) жетишсиздигинен келип чыккан X менен байланышкан тубаса кан агуу оорусу. 
Максаты: Кыргыз Республикасында А жана В гемофилиясы менен ооругандардын демографиялык 
мүнөздөмөлөрүн, ден соолугунун абалын жана клиникалык маалыматтарын изилдөө. Изилдөөгө 
гемофилия менен ооруган 81  бейтап катышты, анын ичинде А гемофилиясы менен ооруган 
70  бейтап жана В гемофилиясы менен ооруган 11  бейтап бар. Чогултулган маалыматтарга жаш 
курагы, билими, VIII/IX факторуна жана VIII/IX факторуна каршы ингибиторлордун активдүүлүгүнүн 
деңгээли, дарылоо режими, вирустук инфекциялар жана жылдык кан агуу жыштыгы кирди. Мындан 
тышкары, Гемофилия боюнча жашоо сапаты жөнүндө маалымдуулук боюнча анкетанын (Haem-
QoL-A) жана Гемофилиянын муун ден соолугунун шкаласы  (HJHS) которулган жана текшерилген 
версиясы колдонулган. Жалпысынан 4  бейтапта VIII факторунун ингибиторлору, ал эми 1  бейтапта 
IX факторунун ингибиторлору бар экени аныкталган. Изилдөөдөгү бейтаптар профилактикалык 
дарылоону алышкан эмес, бирок талап боюнча жетиштүү дарылоо болгон эмес. Вирустук 
инфекцияларга келсек, 9  бейтапта (11,1  %) кан куюу менен байланышкан вирустар аныкталган. 
Жылдык орточо кан агуу жыштыгы жылына 23 кан агуу окуясын түзгөн (диапазону: 2-49). Haem-
QoL-A орточо баллы 54,26 ± 18,73 түзгөн. А же В гемофилиясы  (HA/HB) менен ооруган чоңдор үчүн 
гемофилиянын муун ден соолугунун шкаласы  (HJHS) боюнча орточо жалпы балл 39,2  ±  18,7 түзгөн 
(p < 0,05). Кыргыз Республикасында гемофилия менен ооруган чоңдор үчүн олуттуу кыйынчылыктар, 
анын ичинде дарылоонун жетишсиздиги жана профилактиканын жоктугу бар. Бул маселелерди чечүү 
саламаттыкты сактоо инфраструктурасын жакшыртууну, саламаттыкты сактоо кызматкерлерин 
кеңейтүүнү жана туруктуу каржылоону камсыз кылууну камтыган комплекстүү мамилени талап кылат

Негизги сөздөр: гемофилия; VIII жана IX кан уюу факторлору; ден соолуктун абалы; клиникалык 
мүнөздөмөлөр
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Аннотация. Гемофилия – это Х-сцепленное врожденное нарушение свертываемости крови, возникающее 
в результате дефицита фактора свертывания VIII  (FVIII) при гемофилии А или фактора IX  (FIX) при 
гемофилии В. Целью исследования было изучить демографические характеристики, состояние здоровья 
и клинические данные пациентов с гемофилией А и В в Кыргызской Республике. Всего в исследовании 
приняли участие 81 пациент с гемофилией, из них 70 пациентов с гемофилией А и 11 – с гемофилией В. 
Собранные данные включали возраст, образование, уровни активности фактора VIII/IX и ингибиторов 
анти-фактора VIII/IX, схему лечения, вирусные инфекции и годовую частоту кровотечений. Кроме того, 
были использованы переведенная и валидированная версия опросника качества жизни взрослых с 
гемофилией (Haem-QoL-A), шкала оценки состояния суставов при гемофилии (HJHS). Всего у 4 пациентов 
были выявлены ингибиторы фактора  VIII, а у одного пациента  – ингибиторы фактора  IX. Пациенты 
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Кыргызской Республики, ограниченная доступ-
ность информации о гемофилии и высокая стои-
мость лечения приводят к неадекватному уходу. 
Это неадекватное лечение приводит к серьезным 
последствиям, включая хроническую боль, дефор-
мации суставов, артропатию, инвалидность и даже 
смерть в детском или раннем взрослом возрасте [6].

Уровень дохода пациентов в стране играет 
значительную роль в определении их доступа к 
лечению и общего прогноза. В странах с низким и 
средне низким уровнем дохода и ограниченными 
ресурсами здравоохранения некоторые пациенты 
с гемофилией умирают от кровотечений, не полу-
чая никакой заместительной терапии, в то время 
как выжившие часто сталкиваются с деформация-
ми суставов и другими нарушениями здоровья [7]. 
Поэтому анализ клинических данных имеет важ-
ное значение для выявления проблем и внедрения 
ранних мер вмешательства. Такой подход может 
помочь снизить частоту возникновения артропа-
тии суставов, улучшить качество жизни пациентов 
и заложить основу для будущих целенаправленных 
вмешательств. Целью исследования было изучить 
демографические характеристики, состояние здо-
ровья и клинические данные пациентов с гемофи-
лией А и В в Кыргызской Республике.

Материалы и методы
В данном описательном исследовании приняли 
участие 81  пациент с гемофилией, состоящих на 
учете в Национальном центре онкологии и гема-
тологии Министерства здравоохранения Кыргыз-
ской Республики. Согласно международному опре-
делению, тяжесть гемофилии классифицируется 
на основе уровня активности факторов свертыва-
ния крови: легкая (0,05-0,40  МЕ/дл), умеренная 
(0,01-0,05  МЕ/дл) или тяжелая (<0,01  МЕ/дл)  [8]. 
В этом исследовании были собраны различные 
характеристики пациентов, включая пол, возраст, 
образование (система образования страны вклю-
чает начальное, среднее и высшее образование) и 
семейное положение. Также были зарегистрирова-
ны клинические симптомы, семейный анамнез, тип 

Введение
Гемофилия  – это Х-сцепленное врожденное на-
рушение свертываемости крови, возникающее 
в результате дефицита фактора свертывания 
VIII  (FVIII) при гемофилии А или фактора IX (FIX) 
при гемофилии В. Этот дефицит возникает из-
за мутаций в соответствующих генах факторов 
свертывания крови  [1]. Наследование гемофилии 
происходит по Х-сцепленному рецессивному типу, 
поражающему мужчин, которые получают от ма-
тери одну Х-хромосому. Эта генетическая передача 
дает мужчинам 50  % вероятность наследования 
заболевания, если мать является бессимптомным 
носителем. Женщины, с другой стороны, должны 
унаследовать дефектные аллели от обоих родите-
лей, чтобы проявиться заболевание, из-за Х-сце-
пленного рецессивного типа наследования. Сле-
довательно, у мужчин проявляются клинические 
симптомы заболевания, тогда как женщины-но-
сительницы мутированного гена, как правило, 
остаются бессимптомными. Важно отметить, что 
примерно у 80 % пораженных женщин имеется му-
тация de novo, а в 30 % случаев гемофилии отсут-
ствует семейный анамнез заболевания [1,2]

К распространенным местам сильных кровот-
ечений у пациентов с гемофилией относятся су-
ставы (гемартроз), мышцы (особенно глубокие от-
делы, такие как подвздошно-поясничная мышца, 
голень и предплечье), а также рецидивирующие 
суставные кровоизлияния, которые могут приве-
сти к хронической артропатии и даже потере под-
вижности суставов  [2]. Заместительная терапия 
включает внутривенное введение концентратов 
фактора свертывания крови (КФСК) VIII и IX, либо 
эпизодически для лечения острых кровотечений, 
либо в соответствии с профилактическими схемами 
для предотвращения эпизодов кровотечений  [3]. 
Глобальное исследование использования факто-
ра  VIII показало, что заместительная терапия зна-
чительно улучшила показатели заболеваемости и 
смертности среди людей с гемофилией A в странах 
с высоким уровнем дохода [4,5]. Использование за-
местительной терапии факторами также возросло 
в развивающихся странах. Однако для пациентов  

исследования не получали профилактику лечения, но при этом неадекватное лечение по требованию 
присутствовало. Что касается вирусных инфекций, у 9  пациентов (11,1  %) были обнаружены вирусы, 
связанные с переливанием крови. Медианная годовая частота кровотечений составила 23  случаев 
кровотечений в год (диапазон: 2-49). Средний балл по шкале Haem-QoL-A составил 54,26 ± 18,73. Средний 
общий балл по шкале оценки здоровья суставов при гемофилии (HJHS) для взрослых с гемофилией А или В 
(HA/HB) – 39,2 ± 18,7 (р < 0,05). Взрослые пациенты с гемофилией в Кыргызской Республике сталкиваются 
со значительными проблемами, включая недостаточное лечение и отсутствие профилактики. Решение 
этих проблем требует комплексного подхода, включающего улучшение инфраструктуры здравоохранения, 
расширение штата медицинских работников и обеспечение устойчивого финансирования

Ключевые слова: гемофилия; факторы свертывания VIII и IX; состояние здоровья; клиническая 
характеристика
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гемофилии, тяжесть заболевания, наличие гемофи-
лической артропатии (включая хроническую боль, 
снижение амплитуды движений в суставах, потерю 
силы и функциональную недееспособность), ви-
русные инфекции и наличие ингибиторов фактора 
VIII/фактора IX. Кроме того, была собрана инфор-
мация о случаях кровотечений и заместительной 
терапии, таких как лечение по требованию, недо-
статочное лечение (когда заместительная тера-
пия факторами свертывания крови используется 
только при тяжелых эпизодах кровотечения, таких 
как внутричерепное или желудочно-кишечное кро-
вотечение, или, когда кровотечение вызывает не-
выносимую боль), и профилактика в низких дозах  
(10-15 МЕ/кг, 1-2 раза в неделю).

Лабораторная диагностика и анализы. Уровни 
фактора  VIII:C и IX:C измеряли с помощью одно-
стадийных коагуляционных анализов (Coagpia® 
APTT-N; Sysmex Co.). Анти-фактор VIII/IX ингибито-
ры выявляли и количественно определяли с помо-
щью анализа Бетесда. Положительный титр инги-
битора определяли как >0,6 единиц Бетесда (BU)/
мл, при этом титр ≥ 5 BU считался высоким. Выяв-
ление вирусов, передающихся через кровь. Тесты 
на HBsAg (поверхностный антиген гепатита  В), 
антитела к гепатиту С (HCV) и антитела/антиген 
ВИЧ проводились с использованием ИФА. В случа-
ях положительного результата теста на анти-ВИЧ 
подтверждение получали путем отправки образца 
крови в Республиканский центр СПИД Министер-
ства здравоохранения Кыргызской Республики 
для проведения вестерн-блоттинга  (ВБ), но такие 
результаты отсутствовали у пациентов.

Годовая частота кровотечений (ГЧК) регистри-
ровалась на основе данных медицинской истории 
пациентов. Использовалась переведенная и ва-
лидированная версия опросника качества жизни 
взрослых с гемофилией (Haem-QoL-A)  [9]. Этот 
опросник состоит из 41 пункта, охватывающих че-
тыре области: физическое здоровье, эмоции и чув-
ства, работа и учеба, а также лечение. Отсутствую-
щие данные были отмечены как 0 и исключены из 
процесса подсчета баллов. Как для анализа общего 
балла, так и для анализа каждой области Haem-
QoL-A, баллы по шкале были преобразованы в шка-
лу от 0 до 100, где 0 представляет наилучшее каче-
ство жизни, а 100 – наихудшее. Состояние суставов 
оценивалось с использованием шкалы Hemophilia  

Joint Health Score (HJHS) в версии  2.1, которая яв-
ляется стандартизированным инструментом, 
разработанным Всемирной федерацией гемофи-
лии  (WFH) для количественной оценки повреж-
дений суставов и функциональных ограничений 
у пациентов с гемофилией, включая хронические 
артропатии, и включает оценку боли, отека, диа-
пазона движений и мышечной силы, а также рент-
генологические изменения, позволяя мониторить 
прогрессирование болезни и эффективность лече-
ния. Шкала включает шесть отдельных показате-
лей состояния суставов (от 0 до 20) и общий пока-
затель походки (от 0 до 4), что в сумме дает общий 
балл (0-124). Более высокий балл HJHS указывает 
на худшее состояние суставов.

Анализ данных проводился с использовани-
ем статистического программного обеспечения 
SPSS 20.0 (SPSS, Inc., Чикаго, Иллинойс, США). Опи-
сательная статистика представлена в виде частот 
и процентов для категориальных переменных. Не-
прерывные данные представлены в виде медиан с 
диапазонами (25-й-75-й  процентили) или средних 
значений со стандартными отклонениями (SD). По-
требление факторов анализировалось с помощью 
парных t-тестов при условии подтверждения нор-
мальности распределения. Уровень значимости был 
установлен на уровне р < 0,05. Для оценки силы вза-
имосвязи между показателем HJHS и показателем 
Haem-QoL-A использовался коэффициент корреля-
ции Пирсона. Разрешение на проведение исследо-
вания было получено от Комитета по Биоэтике Кы-
ргызской государственной медицинской академии 
имени И. К.  Ахунбаева (КГМА им. И. К.  Ахунбаева) 
(протокол 31 от 10 сентября 2024 года).

Результаты
В исследовании приняли участие 81 человек, из них 
с гемофилией А – 70 чел. (первая группа), и с гемо-
филией В  – 11  больных (вторая группа). Социаль-
но-демографические характеристики, состояние 
здоровья и клинические данные пациентов иссле-
дования представлены в Таблице  1. Как видно из 
Таблицы 1, разделение пациентов по степени тяже-
сти по группам показало, что тяжелая степень забо-
левания была верифицирована у 41 (58,6 %) паци-
ента в первой группе и 6 (54,5 %) – во второй группе, 
умеренная – у 20 (28,6 %) и 4 (36,4 %) и легкая – у 
9  (12,8  %) и 1  (10  %) пациента, соответственно.

Переменные Гемофилия А, n (%)
70 (86,4 %)

Гемофилия B, n (%)
11 (13,6 %) Р

Степень тяжести
◼ тяжелая (< 1 %)
◼ умеренная (1-5 %)

◼ легкая степень (> 5 %)

41 (58,6 %)
20 (28,6 %)
9 (12,8 %)

6 (54,5 %)
4 (36,4 %)
1 (10,0 %)

=0,325
<0,004
<0,004

Вирусная инфекция 7 (10,0 %) 2 (18,2 %) <0,002

Таблица 1. Клинические данные пациентов с гемофилией

https://www.google.com/search?q=Hemophilia+Joint+Health+Score&oq=%D0%B2%D0%B5%D1%80%D1%81%D0%B8%D0%B8+2.1+%D1%88%D0%BA%D0%B0%D0%BB%D1%8B+%D0%BE%D1%86%D0%B5%D0%BD%D0%BA%D0%B8+%D1%81%D0%BE%D1%81%D1%82%D0%BE%D1%8F%D0%BD%D0%B8%D1%8F+%D1%81%D1%83%D1%81%D1%82%D0%B0%D0%B2%D0%BE%D0%B2+%D0%BF%D1%80%D0%B8+%D0%B3%D0%B5%D0%BC%D0%BE%D1%84%D0%B8%D0%BB%D0%B8%D0%B8+%28HJHS%29&gs_lcrp=EgZjaHJvbWUyBggAEEUYOdIBCDE0MTRqMGo3qAIAsAIA&sourceid=chrome&ie=UTF-8&mstk=AUtExfBf8a5ahWVSAR2zh3ldGpUCsj7TC4Y47bKhiKWGAgwp9CloskyXhVAfgGevUOaE3nDe1pq8CRrUN3obVf5bRlF3Yj2bPiVtY1Y9sxLjM6MixW3yR5-tkYxblKzmvhD-bBh67c0UU6F8GAjHJFJ_S8G2856WUXJjG_RLFxwSgcIFkKQ1HOWQejYj_XaT6YToMYWfIi1HHjRtKf6Z2eIFb6wELUzLH4LhSgPWRVAynNqOmE20o6rg8A-3Oh8xEThvCizRcGfOAi_ywM3ueCRl0B-x&csui=3&ved=2ahUKEwiH0cTg8P6RAxXDJhAIHa4RDeIQgK4QegQIAhAB
https://www.google.com/search?q=Hemophilia+Joint+Health+Score&oq=%D0%B2%D0%B5%D1%80%D1%81%D0%B8%D0%B8+2.1+%D1%88%D0%BA%D0%B0%D0%BB%D1%8B+%D0%BE%D1%86%D0%B5%D0%BD%D0%BA%D0%B8+%D1%81%D0%BE%D1%81%D1%82%D0%BE%D1%8F%D0%BD%D0%B8%D1%8F+%D1%81%D1%83%D1%81%D1%82%D0%B0%D0%B2%D0%BE%D0%B2+%D0%BF%D1%80%D0%B8+%D0%B3%D0%B5%D0%BC%D0%BE%D1%84%D0%B8%D0%BB%D0%B8%D0%B8+%28HJHS%29&gs_lcrp=EgZjaHJvbWUyBggAEEUYOdIBCDE0MTRqMGo3qAIAsAIA&sourceid=chrome&ie=UTF-8&mstk=AUtExfBf8a5ahWVSAR2zh3ldGpUCsj7TC4Y47bKhiKWGAgwp9CloskyXhVAfgGevUOaE3nDe1pq8CRrUN3obVf5bRlF3Yj2bPiVtY1Y9sxLjM6MixW3yR5-tkYxblKzmvhD-bBh67c0UU6F8GAjHJFJ_S8G2856WUXJjG_RLFxwSgcIFkKQ1HOWQejYj_XaT6YToMYWfIi1HHjRtKf6Z2eIFb6wELUzLH4LhSgPWRVAynNqOmE20o6rg8A-3Oh8xEThvCizRcGfOAi_ywM3ueCRl0B-x&csui=3&ved=2ahUKEwiH0cTg8P6RAxXDJhAIHa4RDeIQgK4QegQIAhAB
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Примечание: * – р < 0,05 – достоверно при сравнении между группами
Источник: разработано авторами

Примечание: * – р < 0,05 – достоверно при сравнении между группами
Источник: разработано авторами

Вирусная инфекция наблюдалась в первой 
группе у 7 (10 %), а во второй группе – у 2 (18,2 %; 
р  <  0,05) больных исследования. Чуть больше в 
группе пациентов с гемофилией В отмечалась ар-
тропатия суставов, но различие не имело стати-
стической значимости. По наличию или отсутствии 
семейного анамнеза, включая проживание в браке, 
значения в группах исследования не отличались 
между собой. Ингибиторная форма гемофилии в 
первой группе пациентов была выявлена у 4 (5,7 %; 
р < 0,05), что достоверно была выше при сравнении 
со второй группой , где ингибитор был выявлен 
только у 1 (9,1 %) пациента. Касательно образова-
ния, в первой группе пациентов, начальное образо-
вание имели 33 (47,1 %) чел., среднее – 27 (38,6 %) 
и высшее  – 10  (14,3  %) пациентов, тогда как во 
второй группе начальное образование получили 

2  (18,2  %) чел., среднее  – 6  (54,6  %) и высшее  – 3 
(27,3 %) пациентов. То есть в данной группе досто-
верно меньше пациентов с начальным, и соответ-
ственно больше пациентов со средним и высшим 
образованием (р < 0,05). 

Из общего числа пациентов, 24 пациента с ге-
мофилией А и 11 – с гемофилией В были обследо-
ваны на наличие HBsAg, антител к HCV и антител 
к ВИЧ  – инфекции. Процент пациентов в первой 
группе с гемофилией А, у которых были обнаруже-
ны положительные результаты на HBsAg составил 
4,7 % (n = 1), антитела к HCV – 37,5 % (n = 9) и анти-
тела к ВИЧ – не были выявлены ни у одного паци-
ента. Во второй группе пациентов с гемофилией В, 
HBsAg был выявлен у 1  (9,1  %), антитела к HCV  – 
у 18,2 % (n = 2), а антитела к ВИЧ отсутствовали у 
всех больных этой группы (Таблица 2).

Таблица 2. Сравнение результатов выявления вируса в разных возрастных группах
Типы гемофилии / 

инфекции
HBsAg (+)

n (%)
Anti-HCV (+)

n (%)
HIVAg/Ab (+)

n (%) Всего

Гемофилия А, n = 24 1 (4,7 %) 9 (37,5 %) 0 10 (41,7 %)
Гемофилия В, n = 11 1 (9,1 %) 2 (18,2 %) 0 3 (27,3 %)

Значение Р < 0,002 < 0,002  < 0,002

Кровотечение и качество жизни. В исследова-
нии у 77,8 % (у 63 из 81) пациентов с гемофилией А 
и В была выявлена артропатия суставов, что было 
подтверждено обследованием суставов. Из них, у 
пациентов с гемофилией А артропатия отмечалась 
у 82,9  % (у 61 из 70), а у больных с гемофилией 
В – у 72,7 % (у 8 из 11). До внедрения целевых мер 
все пациенты с гемофилией получали лечение по 
требованию, или получали только внутривенное 

введение препаратов плазмы в случаях сильного 
кровотечения. Медианная годовая частота кровот-
ечений составляла 23 случаев кровотечений в год 
(диапазон: 2-49). В общей сложности 67  взрослых 
пациентов приняли участие в опросе Haem-QoL-A, 
из которых 13 были исключены из-за неполных 
ответов; состояние суставов оценивалось у 43  па-
циентов, а оставшиеся 24 не могли быть оцене-
ны из-за тяжелых деформаций суставов. Средние  

Таблица 1. Продолжение

Переменные Гемофилия А, n (%)
70 (86,4 %)

Гемофилия B, n (%)
11 (13,6 %) Р

Артропатия суставов 53 (75,7 %) 9 (81,8 %) =0,273

Семейный анамнез
◼ есть
◼ нет

◼ неизвестно

42 (60,0 %)
25 (35,7 %)

3 (4,3 %)

7 (63,6 %)
4 (36,4 %)

0

=0,174
=0,318
<0,001

Ингибитор
◼ низкий титр
◼ высокий титр

4 (5,7 %)
3 (4,3 %)
1 (1,4 %)

1 (9,1 %)
0

1 (9,1 %)

<0,002
<0,002
<0,001

Образование
◼ начальное
◼ среднее
◼ высшее

33 (47,1 %)
27 (38,6 %)
10 (14,3 %)

2 (18,2 %)
6 (54,5 %)
3 (27,3 %)

<0,002
<0,002
<0,004

Женатый 46 (65,7 %) 8 (72,7 %) =0,295

Не женатый 24 (34,3 %) 3 (27,3 %) <0,004
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баллы HJHS у взрослых разных возрастных 
групп (18-24, 25-34 и 35  лет и выше) составили 
33,27 ± 17,39, 47,62 ± 18,15 и 54,26 ± 18,73 соответ-
ственно, в то время как средний балл HJHS был зна-
чительно ниже в молодой популяции. У 40  паци-
ентов для оценки силы связи между баллом HJHS 
(39,24 ± 19,31) и баллом Haem-QoL-A (54,26 ± 18,73) 
был использован коэффициент корреляции Пирсо-
на, который выявил слабую положительную взаи-
мосвязь (r = 0,262, р = 0,006, < 0,05).

Обсуждение
В Кыргызстане, по экспертным оценкам, насчиты-
вается более 400  человек детей и взрослых, стра-
дающих гемофилией. Важно отметить, что многие 
пациенты остаются незарегистрированными и не 
диагностированными, что в основном объясняет-
ся ограниченной осведомленностью о гемофилии 
и экономическими ограничениями. Несмотря на 
определенные достижения в лечении гемофилии, 
большинство пациентов по-прежнему сталкивают-
ся с трудностями в диагностике и лечении, так и во 
всем мире. Поэтому исследование направлено на то, 
чтобы призвать к большей поддержке со стороны 
государственных организаций, систем медицинско-
го страхования и социальных работников для оказа-
ния помощи пациентам с гемофилией и их семьям.

В этом исследовании у 58  % пациентов была 
гемофилия тяжелой степени, а у 29,6  %  – средне-
тяжелая форма заболевания. В отличие от резуль-
татов исследований V. Payal et al. [10] i E. Berntorp et 
al. [11], в этой когорте наблюдалась меньшая доля 
пациентов с тяжелой формой заболевания. Это рас-
хождение может быть связано с тем, что кровоте-
чения чаще встречаются и легче обнаруживаются у 
пациентов с гемофилией средней и тяжелой степе-
ни. Наиболее частыми геморрагическими проявле-
ниями у этих пациентов были рецидивирующие ге-
мартрозы, особенно в локтях, коленях и лодыжках, 
которые приводили к прогрессирующему разруше-
нию суставов, необратимой инвалидизирующей 
артропатии и хронической боли [12,13].

Было обнаружено, что у 60,5 % пациентов име-
лась семейная история гемофилии, что согласует-
ся с другими исследованиями, сообщающими, что 
примерно у 30 % лиц с впервые диагностированной 
гемофилией отсутствует семейная история, часто 
из-за мутаций de novo [10,11]. Что касается образо-
вания, большинство участников имели начальное 
образование (43,2  %), за ними следуют 40,7  % с 
образованием на уровне неполной средней школы. 
Аналогичные результаты были получены в Бангла-
деш, где уровень образования у пациентов с гемо-
филией также был ограничен из-за бедности и бо-
лезней [14]. В результате лишь немногие пациенты 
(16 %) в исследовании смогли получить высшее об-
разование. В Великобритании с 1968 года ведется 

национальный регистр пациентов с гемофилией, 
в котором зарегистрировано около 5000  человек 
с гемофилией  А. Распространенность гемофилии 
В составляет примерно одну пятую от распростра-
ненности гемофилии А [11]. В исследовании было 
обнаружено, что у 86,4 % пациентов была гемофи-
лия А, а у 13,3 % – гемофилия В. Это согласуется с 
общей распространенностью нарушений сверты-
ваемости крови, где наиболее распространенной 
является гемофилия А (72,3 %), за которой следует 
гемофилия В (11,5 %) [14]. Это позволяет предпо-
ложить, что гемофилия В может встречаться реже, 
что потенциально может привести к уменьшению 
числа пациентов, обращающихся за медицинской 
помощью в стационар.

В Кыргызской Республике рекомбинантные 
или высокоочищенные концентраты факторов 
свертывания крови, полученные из плазмы, недо-
ступны для профилактики у значительного числа 
пациентов с гемофилией из-за их высокой стоимо-
сти. Исторически основными методами лечения 
таких пациентов были и остаются переливание све-
жезамороженной плазмы (СЗП) и криопреципитата. 
Однако эти методы сопряжены с высоким риском 
инфекций, передающихся при переливании крови. 
Это исследование выявило 4,7  % положительных 
результатов на HBsAg. Относительно низкая рас-
пространенность вирусного гепатита В у пациентов 
может быть связана с обязательным скринингом на 
HBsAg для доноров крови и введением программы 
вакцинации против гепатита В. Инфекция гепати-
та С (ВГС) является еще одной основной причиной 
смертности среди пациентов с гемофилией [15,16]. 
Вирус передается преимущественно через введение 
объединенных концентратов факторов свертыва-
ния крови, криопреципитатов или свежезаморо-
женной плазмы [17]. Уровень инфицирования ВГС, 
выявленный у больных, был довольно высоким и 
составил 37,5  %. Примечательно, что все инфици-
рованные пациенты были старше 18 лет, что можно 
объяснить тем, что с 1993 года тестирование на ан-
титела к ВГС включено в рутинный скрининг кро-
ви здоровых доноров, что привело к исключению 
большинства лиц с положительным результатом на 
антитела к вирусу гепатита С. Что касается исследо-
вания крови на ВИЧ-инфекцию, у пациентов в обе-
их группах положительный результат отсутствовал 
у всех пациентов. Вероятно, это связано в первую 
очередь с предшествующими небезопасными пере-
ливаниями крови. Поэтому крайне важно сосредо-
точиться на профилактике вирусных инфекций и 
улучшении качества крови, поскольку эти факторы 
напрямую влияют на прогноз и качество жизни па-
циентов с гемофилией.

Ингибиторы являются серьезным ослож-
нением заместительной терапии у пациентов с 
гемофилией  А и В. Примерно у 30  % пациентов 
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основным осложнением является развитие алло-
антител (ингибиторов), которые инактивируют 
активность фактора  VIII. Это может потребовать 
применения чрезвычайно дорогостоящих обход-
ных препаратов или индукции иммунологической 
толерантности, что может существенно повлиять 
на качество жизни пациентов и осложнить их ле-
чение [18]. В исследовании не все пациенты с поло-
жительным результатом на ингибиторы получали 
иммунотерапию, и возможно, что у некоторых па-
циентов могли быть транзиторные ингибиторы. 
Согласно статистическому анализу, частота инги-
биторов среди 70  пациентов с гемофилией А со-
ставила всего 2,9 %, что значительно ниже, чем ча-
стота, сообщаемая в литературе для гемофилии А  
(20-30  %)  [19]. Несколько факторов могут объяс-
нить эту более низкую частоту, включая редкое 
введение факторов свертывания крови, задержку 
в выявлении ингибиторов или преклонный воз-
раст, в котором было начато введение факторов 
свертывания крови. Кроме того, распространен-
ность ингибиторов у пациентов с гемофилией В 
составила в этом исследовании 9,1 %. По данным 
исследования P.L.F.  Giangrande  et al.  [20] частота 
развития ингибиторов у пациентов с гемофилией 
В значительно ниже, чем у пациентов с гемофили-
ей А, и обычно составляет от 1 до 6 %. Результаты 
исследования почти согласуются с этими данны-
ми, возможно, из-за ограниченного числа пациен-
тов с гемофилией В, включенных в исследование.

В руководстве Всемирной федерации гемофи-
лии  (ВФГ) по ведению гемофилии 2020  года (3-е 
издание) четко указано, что профилактика снижа-
ет риск прорывных кровотечений, и, следователь-
но, существует необходимость в доступе к допол-
нительным дозам для своевременного лечения [8]. 
Приблизительно 10  % людей с гемофилией, в ос-
новном в странах с уровнем дохода выше среднего, 
имеют некоторый, хотя и недостаточный, доступ 
к терапии [21], в то время как оставшиеся 15 % в 
странах с высоким уровнем дохода имеют полный 
доступ к передовым методам лечения и схемам те-
рапии  [22]. Однако только приблизительно 75  % 
людей с гемофилией во всем мире, в основном в 
странах с низким уровнем дохода и странах с уров-
нем дохода ниже среднего, не имеют или имеют 
ограниченный доступ к терапии  [23]. Данная си-
туация остается характерной для пациентов с ге-
мофилией в Кыргызстане. Развитие артропатии 
суставов у пациентов с гемофилией в основном свя-
зано с недостаточной терапией по требованию или 
без профилактики, что часто обусловлено эконо-
мическими ограничениями или ограниченной до-
ступностью лекарств. В результате такой ситуации, 
у этих пациентов развивается артропатия различ-
ной степени тяжести, в некоторых случаях приво-
дящая к инвалидности. В Кыргызстане среди всех 

зарегистрированных пациентов с гемофилией, по 
оценкам, только 15  % лиц в возрасте до 18  лет и 
старше получали профилактику. Профилактика у 
детей значительно улучшилась. Следовательно, 
продвижение профилактического лечения имеет 
важное значение для усиления защиты суставов и 
улучшения общего качества жизни этих пациентов.

В этом исследовании средний общий балл 
HJHS составил 40,1  ±  20,0 (р  <  0,05). В исследова-
нии, проведенном среди 29 взрослых участников 
с умеренной гемофилией из 11 центров в Англии, 
Шотландии и Уэльсa, средний общий балл составил 
10,8 ± 5,2 [24]. Их результаты более благоприятны, 
чем те, которые наблюдались в этом исследова-
нии. Кроме того, было обнаружено положительную 
корреляцию (r = 0,273, р = 0,008 < 0,05) между бал-
лами HJHS и Haem-QoL-A у пациентов, что указы-
вает на то, что более высокие баллы HJHS связаны 
с более низким качеством жизни. Хотя недавние 
достижения привели к существенному улучше-
нию результатов лечения пациентов, пациенты с 
гемофилией продолжают испытывать нарушения 
функций суставов, острую и хроническую боль, а 
также плохое психическое здоровье, что должно 
негативно влиять на качество жизни, связанное со 
здоровьем  [25]. Поэтому профилактическое лече-
ние играет решающую роль в защите суставов па-
циентов с гемофилией.

Касательно обеспечения пациентов с гемофили-
ей КФСК VIII и IX в Кыргызской Республике, по линии 
бюджета закупается в общем объеме 13 млн. МЕ в год, 
а по линии гуманитарной помощи, оказываемой Все-
мирной Федерацией Гемофилии (ВФГ) – 6 млн. МЕ в 
год. Данный общий объем лекарственных средств 
19 млн. МЕ соответствует 2.8 МЕ на душу населения 
и покрывает потребность в лечении пациентам, все-
го лишь на три квартала в год, то есть примерно на 
8-10  месяцев, не говоря о профилактике лечения. 
Профилактика недоступна для взрослых пациен-
тов, поскольку Национальный перечень возмеща-
емых лекарственных средств не предусматривает 
финансовой помощи для профилактики у взрослых, 
хотя дети с гемофилией начали получать профилак-
тическое лечение, но по достижению 18 лет данная 
профилактика может прекратиться. В последние 
годы из-за недостатка факторов свертывания кро-
ви, но для проведения оперативных вмешательств 
на суставах, пациенты в количестве 18 (14,2 %) чел. 
приняли участие в многоцентровом проспектив-
ном открытом клиническом исследовании первого 
современного препарата плазматического фактора 
свертывания крови VIII, разработанный в Россий-
ской Федерации – «Эйтоплазм». Эйтоплазм оказался 
эффективным в качестве средства для профилакти-
ки и лечения кровотечений, а также при проведе-
нии хирургических вмешательств, в том числе круп-
ных. Препарат обладает благоприятным профилем 
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безопасности, его применение не сопровождалось 
образованием ингибирующих антител, развитием 
аллергических реакций, тромботических и тромбо-
эмболических осложнений [26].

Выводы
Взрослые пациенты с гемофилией в Кыргызской 
Республике сталкиваются со значительными про-
блемами, включая недостаточное лечение и от-
сутствие профилактики. Пациенты не получают 
адекватной помощи из-за таких факторов, как огра-
ниченная осведомленность о заболевании и неа-
декватные программы медицинского страхования. 
Это исследование подчеркивает критически важ-
ные неудовлетворенные потребности и проблемы, 
с которыми сталкиваются пациенты с гемофилией. 
Решение этих проблем требует комплексного под-
хода, включающего улучшение инфраструктуры 

здравоохранения, расширение штата медицинских 
работников и обеспечение устойчивого финанси-
рования. Крайне важно увеличить доступность 
недорогих профилактических препаратов за счет 
государственного финансирования.
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