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Ситуації, при яких можуть розглядатися 
показання до трансфузій СЗП при проведенні 
хіміотерапії:

1. терапія L-аспарагіназою;
2. гострий промієлоцитарний лейкоз 

(ГПЛ);
3. інші пухлини, при яких частіше спостері-

гається розвиток ДВЗ-синдрому (гіперлейко-
цитарні форми моноцитарних лейкемій);

4. печінковоклітинна недостатність;
5. сепсис з ДВС-синдромом.
Базисними ознаками для діагностики коагу-

лопатій є прості коагуляційні тести, які вияв-
ляють гіпофібріногенемію, подовження АЧТЧ, 

зниження протромбінового часу та концентра-
ції антитромбіну ІІІ. СЗП може покращити ці 
порушення, але повної корекції коагулопатії 
неможливо добитися без ефективного усунен-
ня її причини.

При проведенні хіміотерапевтичного ліку-
вання у дітей призначення СЗП з метою по-
передження коагулопатій не рекомендується. 
Трансфузії СЗП показані тільки проведенні об-
мінних трансфузій при синдромі лейкостазу, 
масивних геморагіях (20-30 мл/кг), ДВЗ/сеп-
сисі (+кровотечі та патологічні зміни в коагу-
лограмі – 20-30 мл/кг), дренуванні критичного 
випоту в перикарді (20-30 мл/кг). 
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Альбумін – препарат поліфункціональної дії
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Альбумін – основний білок організму. Він володїє багатьма незамінними функціями. Препарати 
альбуміну використовують в інтенсивній терапії, під час оперативних втручань, при травмах, опіках, 
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захворюваннях нирок, печинці та ін. Альбумін має переваги перед іншими інфузійними розчинами.

Ключові слова: альбумін, інфузійна терапія.

Функції альбуміну
Альбумін є основним резервним білком ор-

ганізму. Він володіє неповторними физико-
хімічними і фізіологічними властивостями. 
Людський альбумін на 75-80% визначає ко-
лоїдно-осмотичний тиск (КОТ), що пов’язане 
з його відносно малою молекулярною масою і 
великою кількістю молекул в плазмі. Ефект до-
сягається високою здатністю молекул альбумі-
ну зв’язувати воду – 18 мл/г, що відповідає 26–
28 мм рт. ст.

Альбумін є переважно позаклітинним біл-
ком, і в протилежність загальноприйнятій дум-
ці більше 50% альбуміну в організмі знаходять-
ся поза судинним руслом. У плазмі міститься 
близько 40% альбуміну, решта частини пред-
ставлена його обмінними депо в тканинах, пе-
реважно в шкірі (40%), а також в м’язах і орга-
нах (20%).

Функціональність цього білка в організ-
мі надзвичайно висока. Здатність альбуміну до 
зв’язування різних хімічних речовин та комп-
лексоутворення з альбуміном робить його най-
важливішим білком багатьох обмінних про-
цесів.

Альбумін зв’язує і нейтралізує токсини (як 
бактерійного походження, так і ті, що утво-
рюються в процесі обміну речовин), зв’язує 
білірубін, що запобігає накопиченню його в 
жировміщуючих тканинах, наприклад, в го-
ловному мозку, зв’язує катіони і аніони: змі-
на рівня електролітів, особливо зниження рів-
ня кальцію, приводить до різкого збільшення 
проникності капілярів аж до розвитку набря-
ків. Близько половини всього кальцію сиро-
ватки пов’язана з альбуміном, завдяки чому в 
крові встановлюється динамічна рівновага між 
зв’язаною формою кальцію і його іонізованою 
сполукою, які також беруть участь в згортан-
ні крові. Іони міді міцно зв’язуються альбумі-
ном і переносяться в печінку, де активно ви-
користовуються для синтезу церулоплазміну. 
Альбумін зв’язує магній, цинк, нікель, сви-
нець, ртуть, ацетати, бікарбонати, нітрати, 
цитрати та забезпечує видалення їх з організ-
му, зв’язує лікарські засоби (саліцилати, суль-
фаміди, барбітурати, пеніцилін, фенілбутазон). 
Це приводить до того, що тільки частина вве-
деної дози дає негайний ефект. При введенні з 
профілактичною і лікувальною метою деяких 
лікарських речовин (сульфаніламіди, антибіо-

тики та ін.) у новонароджених в 6 разів збіль-
шується можливість виникнення гемолітич-
ної жовтяниці, оскільки ці речовини активно 
витісняють білірубін із зон його зв’язку з аль-
буміном. Внаслідок цього зростає концентрація 
не пов’язаного з альбуміном білірубіну, який 
володіє цитотоксичними властивостями. Вста-
новлено також, що сульфаніламіди, пов’язані з 
альбуміном, в значній мірі втрачають свою ан-
тибактеріальну дію.

Крім того, вважають, що альбумін володіє 
про- та антикоагулянтною активністю, «захи-
щає» морфологічну і функціональну цілісність 
тромбоцитів, має антиоксидантну функцію, 
відіграє роль в регуляції судинної проникності.

Біологічний час напіврозпаду сироваткового 
альбуміну складає від 7 до 20 днів. Близько 50% 
введеного розчину альбуміну через 24 год. по-
кидає судинне русло. Після внутрішньовенно-
го введення альбуміну для повного внутрішнь-
осудинного його розподілу потрібно 10-15 хв.

Показання до застосування 
альбуміну

Вищезазначені властивості альбуміну є 
обґрунтуванням для його клінічного застосу-
вання. Показання до альбумінотерапії різно-
манітні, його використовують як в хірургічній, 
так і в терапевтичній практиці. 

В 2003 р. в European Journal of Anaesthesiology 
був опублікований масштабніший системати-
зований огляд рандомізованих контрольованих 
випробувань альбуміну щодо його переваг в 
порівнянні з розчинами кристалоїдів, колоїдів 
і розчинів, які не містять альбумін чи з низьким 
вмістом альбуміну. Дослідження були спрямо-
вані на виявлення ефектів введення альбумі-
ну з контрольним режимом в 7 категоріях ме-
дичних показань: хірургічні операції на серці; 
хірургічні втручання, не пов’язані з операцією 
на серці; гіпоальбумінемія; асцит; сепсис; опі-
ки; пошкодження головного мозку.

Було доведено, що проведення хірургічних 
операцій на серці відноситься до основних пока-
зань для введення альбуміну. Під час хірургічних 
операцій на серці альбумін не викликав негатив-
них наслідків, які спостерігались при введен-
ні розчинів кристалоїдів (наприклад, порушен-
ня дихання і набряк легень). Ці наслідки можуть 
бути пов’язані з тим, що введення кристалоїдів 
приводить до зниження КОТ і градієнта між 
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КОТ і тиском заклинювання легеневої артерії. 
Результати 88% рандомізованих порівнянь по-
казали, що важкість післяопераційних кровотеч 
була нижче у пацієнтів з групи альбуміну в порів-
нянні з тими, хто одержував розчини гідроксие-
тилкрохмалів (ГЕК) – 19 і 33% відповідно.

Використання альбуміну в комплексі ін-
фузійної терапії при хірургічних втручаннях, 
не пов’язаних з операцією на серці, знижувало 
об’єм рідини, що вводилася, в 4 рази і частоту 
проведення повторних оперативних втручань в 
порівнянні з контрольними групами. Введення 
альбуміну знижувало тяжкість набряку легень 
та кишечника. Для досягнення цільових гемо-
динамічних показників був необхідний значно 
менший об’єм альбуміну, ніж розчинів криста-
личних речовин.

Гіпоальбумінемія — могутній концентрацій-
но-залежний чинник ризику ускладнень і ле-
тального результату при гострих хірургічних 
захворюваннях. Основною причиною гіпоаль-
бумінемії у пацієнтів при критичному стані, що 
гостро розвивається, окрім порушення синте-
зу білка на фоні гострофазової реакції в печінці, 
є його перерозподіл. На тлі вираженого запаль-
ного каскаду, пошкодження ендотелію і збіль-
шення судинної проникності відбувається витік 
рідини і білка в інтерстицій, що приводить до на-
бряку органів і тканин. Таким чином, альбумін 
може вважатися неспецифічним маркером хво-
роби і зниження його концентрації в плазмі є 
результатом патологічних процесів, а не навпа-
ки. Використання альбуміну в дозах, які підви-
щують концентрацію сироваткового альбуміну 
вище 30 г/л, має значні клінічні переваги, тому 
що показники смертності і захворюваності про-
гресивно зростають зі зниженням концентрації 
сироваткового альбуміну в межах 22-46 г/л.

Особливо клінічні переваги альбуміну про-
демонстровані у пацієнтів з асцитом (цироз 
печінки). Введення альбуміну в якості додат-
кового засобу до загального парацентезу попе-
реджало гіповолемію, порушення гемодинамі-
ки і активацію ренін-ангіотензивної системи. 
Ступінь порушень кровообігу після параценте-
зу був менше після введення альбуміну в порів-
нянні з декстраном 70 або желатином. Знижен-
ня ваги тіла при використанні альбуміну було 
більш виразним, ніж після застосування ГЕК. 
При стаціонарному лікуванні пацієнтів зі стій-
ким асцитом введення альбуміну і сечогінних 
препаратів підвищувало відповідну реакцію, 
скорочувало перебування в стаціонарі і змен-
шувало загальні витрати на лікування. Окрім 
того, введення альбуміну в поєднанні з сечо-
гінними препаратами при амбулаторному ліку-

ванні хворих знижувало частоту рецидивів ас-
циту і повторного лікування в стаціонарі.

Використання альбуміну у хворих при кри-
тичних станах – сепсисі і системній запальній 
реакції – залишається спірним питанням. Це за-
сновано на тому, що інфузія альбуміну хворим з 
підвищеною проникністю капілярів може суп-
роводжуватися ускладненнями внаслідок його 
проникнення в інтерстицій, приводячи до на-
бряку тканин і органів, порушенню оксигенації 
і розвитку поліорганної недостатності. Проте, 
клінічні данні у хворих з септичним шоком і го-
стрим респіраторним дистрес-синдромом свід-
чать про зниження набряку легень і покращен-
ня функції дихання при введенні альбуміну.

Опіки – типовий приклад складної ситуації, 
де мають значення синтез, розподіл і утилізація 
альбуміну. Залишається нез’ясовним, який пе-
ріод є оптимальним для введення альбуміну у 
пацієнтів з опіками. В зазначеному огляді по-
казано, що використання альбуміну знижувало 
захворюваність у пацієнтів з опіками при не-
гайному його введенні. Подовження інтервалу 
часу введення альбуміну (24 год) звичайно ре-
комендується для регуляції рівня рідини у па-
цієнтів з термічною травмою.

Гемодилюція, що спостерігається при вве-
денні альбуміну пацієнтам з гострим ішемічним 
інсультом і нормальним гематокритом, приво-
дила до зниження смертності і частоти втрати 
працездатності. Навпаки, використання ГЕК 
у таких пацієнтів було пов’язано з появою не-
безпечних порушень. Інфузії 20-25% альбуміну 
в умовах високого онкотичного тиску поперед-
жало появу виразних неврологічних порушень 
у пацієнтів з черепно-мозковою травмою. 

Хворі із захворюваннями нирок, у яких не-
фротичний синдром характеризується знач-
ними набряками, накопиченням рідини в по-
рожнинах, зниженням показників вмісту як 
загального білка, так і його альбумінової фрак-
ції, потребують альбумінотерапії. Альбумін 
збільшує клубочкову фільтрацію і швидкість 
кровотоку в нирках. Так, введення 300 мл 20% 
розчину приводить до збільшення клубочкової 
фільтрації на 13%, а ниркового кровотоку в 3 
рази. При небезпеці перевантаження серцево-
судинної системи концентровані розчини мож-
на розводити глюкозою або фізіологічним роз-
чином натрію хлориду.

Альбумін в клініці  
внутрішніх хвороб

Область застосування розчинів альбуміну в 
терапевтичній практиці вельми різноманітна. 
Патогенетичне обґрунтування ефективності 
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альбуміну при ряду захворювань не відрізняєть-
ся істотним чином від наведеного раніше і зво-
диться до наступного:

- застосування альбуміну в комплексі заміс-
ної терапії при обмінному переливанні, нап-
риклад, в разі несумісності за резус-фактором 
(жовтяниця новонароджених). Дітям з інфек-
ціями, недоношеним, при виявленні гіпопро-
теїнемії (нижче за 50 г/л) показаний 5% розчин 
альбуміну;

- використання особливих лікувальних про-
цедур (гемодіалізу, наприклад, у хворих з цукро-
вим діабетом в термінальній стадії нефроскле-
розу, у хворих з гіпертонічною хворобою, яка 
супроводжується нирковою недостатністю);

- гострі стани, що супроводжуються зни-
женням концентрації альбуміну в сироватці 
крові нижче за 25 г/л, наприклад, при гострому 
нефрозі, гострій нирковій недостатності.

Препарати альбуміну мають доказові перева-
ги перед іншими інфузійними розчинами. Та-
ким важливим механізмом, як підтримка КОТ, 
володіють і інші штучні колоїдні розчини. Од-
нак вони мають побічні ефекти: зміни згортан-
ня крові при введенні ГЕК внаслідок знижен-
ня вмісту VIII фактору – фактору Віллебранда, 
зниження кількості тромбоцитів, порушення їх 
функції, активація фібринолізу.

Альбумін в порівнянні з штучними колої-
дами володіє деякими відмінними захисними 
властивостями – антиоксидантна активність і 
спорідненність при зв’язуванні з ліпідами, лі-
карськими препаратами, токсичними речови-
нами та іншими лігандами, а також – пригні-
чення апоптозу і вплив на запальну відповідь.

Прикладом здатності альбуміну до 
зв’язування є наступні данні. У кардіохірургіч-
них пацієнтів введення альбуміну попереджа-
ло зміни форми еритроцитів, що могло пору-
шувати мікроциркуляцію. Вочевидь, цей факт 
пов’язаний із здатністю альбуміну зв’язувати 
вільні жирні кислоти, які можуть вбудовуватися 
в мембрани еритроцитів. Зв’язування альбумі-
ном лікарських препаратів змінює їх фарма-
кологічні властивості і сприяє переносу таких 
препаратів до місця дії. Ці процеси можуть по-
рушуватися в умовах гіпоальбумінемії. Напри-
клад, сумісне введення альбуміну посилюва-
ло сечогінну і натрійуретичну дію фуросеміду у 
пацієнтів з нефротичним синдромом. 

Звичайно, альбумін є більш коштовним пре-
паратом, ніж колоїдні розчини (ГЕК). Але вит-
рати на лікування ускладнень, що можуть ви-
никнути при застосуванні ГЕК (наприклад, 
сильна кровотеча після операцій на серці) знач-
но перевищують різницю вартості альбуміну і 
ГЕК. Більш важливим є аналіз впливу альбумі-
ну на загальні витрати, пов’язані з лікуванням 
(включаючи здатність препарату знижувати за-
хворюваність і тривалість перебування в ста-
ціонарі), ніж обмежуватися тільки підрахунком 
витрат на придбання альбуміну в порівнянні з 
іншими альтернативними інфузійними препа-
ратами.

Таким чином, альбумін має суттєві перева-
ги в різних клінічних ситуаціях. Проте є необ-
хідність визначення оптимальної дози і режиму 
введення альбуміну при призначенні за певни-
ми медичними показаннями у окремих кате-
горій пацієнтів.
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Альбумин – основной белок организма. Он обладает множеством незаменимых функций. Препараты аль-

бумина применяют в интенсивной терапии, во времяо ператвных вмешательств, при травмах, ожогах, за-
болеваниях почек, печени и т.д. Альбумин имеет преимущества перед иными инфузионными растворами.
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Key words: albumin, infusion therapy.
Albumin is the basic protein of organism. It has numerous unique functions. Preparations of albumin are utilized in 

intensive therapy, during operative interventions, in case of injuries, burns, diseases of kidneys, liver etc. Advances of 
albumin in comparison with other infusions are described. 
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Вроджений дефіцит ХІ фактору згортання крові

Г.І.Мороз, С.В.Видиборець, Л.О.Ковалкіна

Національна медична академія післядипломної освіти імені П.Л.Шупика  
Київ, Україна

Вроджений дефіцит ХІ фактору (гемофілія С) – рідке аутосомно-рецесивне захворювання, яке 
характеризується виникненням кровотеч, в основному після травм та оперативних втручань. В лекції 
представлені сучасні дані про патогенез, генетику, діагностику, клініку та лікування вродженого 
дефіциту ХІ фактору згортання крові.

Ключові слова: дефіцит ХІ фактору, свіжозаморожена плазма, кровотеча, концентрат ХІ фактору.

Вступ
Вроджений дефіцит XI фактору (гемофілія 

С) вперше був описаний як окреме захворю-
вання системи згортання крові в 1953 р. Це 
рідке аутосомно-рецесивне захворювання з 
рівнем захворюваності 1 на 106 загальної попу-
ляції, ген фактору ХІ знаходиться на фрагменті 
q 35 хромосоми 4 [1]. Але необхідно враховува-
ти, що значна кількість осіб з дефіцитом фак-
тору не виявляється і до статистики не вклю-
чається, оскільки перебіг захворювання у них 
або безсимптомний, або з мінімальними гемо-
рагіями. Гемофілія С відрізняється від гемофілії 
А (дефіцит VІІІ фактору) та гемофілії В (дефі-
цит ІХ фактору) відсутністю кровотеч у сугло-
би та м’язи і зустрічається як у чоловіків, так і 
у жінок. При гемофілії С ризик кровотеч не за-
вжди залежить від рівня фактору, і лікуваль-
на тактика при дефіциті ХІ фактору згортан-
ня крові значно складніша, ніж при гемофілії 

А чи В. Тяжкий дефіцит фактору визначаєть-
ся при рівні його активності менше 15-20 оди-
ниць в децилітрі. У пацієнтів з частковим дефі-
цитом рівень фактору складає приблизно 20-60 
од./дл. Приблизно у 30-50% пацієнтів з частко-
вим дефіцитом зустрічаються значні кровотечі, 
але наперед ідентифікувати таких пацієнтів до-
сить важко. У більшості пацієнтів з частковим 
дефіцитом відсутні спонтанні кровотечі, але іс-
нує великий ризик виникнення кровотеч після 
хірургічних втручань чи травм. До того ж у ді-
тей до 6-місячного віку спостерігаються низькі 
рівні ХІ фактору. Після 6 місяців життя рівень 
ХІ фактору не змінюється з віком. Найчастіше 
кровотечі при дефіциті ХІ фактору виникають 
після хірургічних втручань чи травм в тих об-
ластях, де знаходяться слизові оболонки, в яких 
спостерігається висока фібринолітична актив-
ність (сечостатевий тракт, ротова порожнина – 
після видалення зубів чи тонзилектомії). 




