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В ходе Совета экспертов, который состоялся 11 мая 2021 г., обсуждались критерии назначения 
препарата фактора свертывания крови VIII (эфмороктоког альфа) 

с пролонгированным периодом полувыведения пациентам с гемофилией А.

В совещании приняли участие 6 экспертов:

• Надежда Ивановна Зозуля – д.м.н., заведующая отделом коагулопатий ФГБУ «Национальный медицинский исследователь-

ский центр гематологии» Минздрава России (Москва);

• Татьяна Андреевна Андреева – к.м.н., заведующая Городским центром по лечению больных гемофилией, СПб ГБУЗ 

«Городская поликлиника № 37» (Санкт-Петербург);

• Виктор Юрьевич Петров – д.м.н., врач-гематолог ГБУЗ «Морозовская детская городская клиническая больница 

Департамента здравоохранения города Москвы» (Москва);

• Павел Александрович Жарков – д.м.н., заведующий отделом патологии гемостаза ФГБУ «Национальный медицинский 

исследовательский центр детской гематологии, онкологии и иммунологии имени Дмитрия Рогачева» Минздрава России (Москва);

• Татьяна Юрьевна Полянская – к.м.н., с.н.с. отдела гемофилии и других коагулопатий ФГБУ «Национальный медицинский 

исследовательский центр гематологии» Минздрава России (Москва);

• Владимир Юрьевич Зоренко – д.м.н., профессор, руководитель отдела гемофилии и других коагулопатий ФГБУ «Нацио-

нальный медицинский исследовательский центр гематологии» Минздрава России (Москва).

В ходе Экспертного совета были рассмотрены 

данные эффективности и безопасности применения 

препарата эфмороктоког альфа у пациентов с гемо-

филией А.

Эфмороктоког альфа – рекомбинантный фактор 

свертывания крови VIII с пролонгированным перио-

дом полувыведения (rFVIIIFc), производимый с помо-

щью человеческой клеточной линии без добавления 

человеческих и животных белков в процессе произ-

водства. Препарат выпускается в виде лиофилизата 

для приготовления раствора для внутривенного вве-

дения (250 МЕ, 500 МЕ, 1000 МЕ, 1500 МЕ, 2000 МЕ

и 3000 МЕ во флаконе) с 3 мл растворителя в стеклян-

ном предварительно заполненном шприце [1].

Увеличение периода полувыведения эфморок-

токога альфа в 1,5 раза по сравнению со стандартными 

факторами VIII происходит посредством связывания 

Fc-домена препарата с неонатальным Fc-рецептором, 

что позволяет избежать лизосомной деградации путем 

повторного включения данных белков в циркуляцию 

в плазме крови. Увеличенный период полувыведения 

эфмороктокога альфа позволяет снизить количество 

инфузий при проведении профилактики у 99 % пациен-

тов, при этом у 30 % больных – до 73 инфузий в год [1–3].

При оценке эффективности препарата эфморок-

токог альфа при профилактическом лечении у паци-

ентов с гемофилией А было отмечено уменьшение 

медианы годовой частоты всех кровотечений до 0–2, 

а спонтанных гемартрозов – до 0. При длительном 

наблюдении не зарегистрировано развития ингибито-

ров на фоне терапии препаратом эфмороктоког альфа 

у ранее леченных пациентов. У ранее нелеченных 

больных частота развития ингибиторов в высоком 

титре составила 16,3 % [4–7].

Необходимо отметить, что при применении эфмо-

роктокога альфа, независимо от режима терапии, 



ТОМ | VOL. 8
2020Российский журнал ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ

R u s s i a n  J o u r n a l  o f  P e d i a t r i c  H e m a t o l o g y  а n d  O n c o l o g y

113

2

Р
е

з
о

л
ю

ц
и

и
  

|| 
 R

e
s

o
lu

ti
o

n
s

получаемого до начала исследования, у пациентов 

наблюдалось постоянное улучшение по Шкале состо-

яния суставов при гемофилии (mHJHS). По сравне-

нию с исходной оценкой в исследовании A-LONG 

среднее улучшение через 2 года в исследовании 

ASPIRE составило –4,1 (95 % доверительный интер-

вал (ДИ) –6,5; –1,8; p = 0,001) [4–6]. Также отмечено 

повышение качества жизни пациентов, особенно таких 

его составляющих, как физический компонент здоро-

вья, спорт и досуг, а также общее самочувствие [8].

На основании обсуждения вышеперечисленных 

данных участники Совета экспертов заключили, что 

возможно назначение профилактической терапии 

эфмороктокогом альфа ранее леченным пациентам, 

получавшим терапию любым концентратом факто-

ра свертывания крови VIII, при наличии одного из 

нижеследующих критериев:

1. Необходимость снижения частоты введения пре-

парата при проведении профилактического лечения.

2. Недостаточная эффективность проводимой про-

филактической терапии: развитие повторных эпизо-

дов кровотечений, прогрессирование артропатии.

3. Необходимость меньшего объема введения.

Резолюция принята единогласно.
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