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Провідне місце у структурі спадкових порушень гемостазу у дітей посідає гемофілія А. Враховуючи хронічний перебіг, потребу в регулярному

довічному замісному лікуванні, часті ускладнення та інвалідизацію пацієнтів, щороку зростає інтерес науковців та практичних лікарів до суб'єктивної

складової цього захворювання, а саме оцінки якості життя, пов'язаної зі здоров’ям. Це знайшло відображення в імплементації методик оцінки якості

життя дітей з гемофілією А у теоретичну та практичну медицину. У статті зроблено спробу аналізу якості життя, пов'язаної зі здоров’ям, дітей з

гемофілією та практичних підходів до її оцінки у світовій медицині та в Україні зокрема.
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Hemophilia A takes a leading place in the structure of inherited disorders of hemostasis in children. Taking into consideration the chronic course, the need for

regular lifelong substitution treatment, frequent complications and disability of patients, the interest of scientists and practitioners to the subjective component

of the disease, namely assessing the quality of life related to health, is increasing from year to year. This was reflected in the implementation of methods for

assessing the quality of life of children with hemophilia A in the theoretical and practical medicine. The attempts to analyze data on the quality of life related to

health of children with hemophilia and practical approaches to its evaluation in the world medicine and in Ukraine in particular have been made in this article.
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Ведущее место в структуре наследственных нарушений гемостаза у детей занимает гемофилия А. Учитывая хроническое течение, потребность
в регулярном пожизненном заместительном лечении, частые осложнения и инвалидизацию пациентов, из года в год растет интерес ученых
и практических врачей к субъективной составляющей этого заболевания, а именно оценке качества жизни, связанной за здоровьем. Это нашло свое
отражение в имплементации методик оценки качества жизни детей, больных гемофилией А, в теоретическую и практическую медицину. В данной
статье сделана попытка анализа данных о качестве жизни, связанном со здоровьем детей, больных гемофилией А, и практических подходов к его
оценке в мировой медицине и в Украине в частности.
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Спадкові розлади системи згортання
крові у світі сьогодні є однією з най�

складніших проблем медицини, як в плані діаг�
ностики, так і лікування, що в свою чергу зумов�
лює високу актуальність дослідження цієї
групи захворювань. Серед спадкових розладів
згортання крові з важким клінічним перебігом
найпоширенішим захворюванням є гемофілія А
[88]. У сучасному розумінні гемофілія А —
це генетично детерміноване Х�зчеплене захво�
рювання, що характеризується кількісним чи,
рідше, якісним дефіцитом VIII фактора згор�

тання крові (FVIII) та проявляється схильні�
стю до важких спонтанних та/або посттравма�
тичних кровотеч різної локалізації [17,19,
43,48,80]. Гемофілію А викликають не лише
спадкові аномалії геному людини, але й спон�
танні генетичні мутації, і, за літературними
даними, спорадичні випадки захворювання, не
зумовлені спадковими чинниками, становлять
до третини усіх його випадків [3,5,17,48,88].
Гемофілія А зустрічається з частотою приблиз�
но 1 випадок захворювання на 5 тис. чоловічо�
го населення, і у світі налічується близько
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400 тисяч хворих на гемофілію [15,17,19,27,
28,35,43,45, 48,80,88]. Хоча поширеність гемо�
філії А є відносно невисокою, але враховуючи,
що це захворювання асоційоване із загрозливи�
ми для життя кровотечами, високим рівнем
інвалідизації, потребою в регулярній високо�
вартісній замісній терапії, наявності високоспе�
ціалізованого клініко�лабораторного потенціа�
лу для діагностики, лікування та моніторингу
таких пацієнтів, гемофілія А сьогодні в більшо�
сті країн світу є проблемою не лише окремої
нозологічної одиниці, але і значною соціальною
проблемою, що свідчить про високу медичну та
соціальну значущість даного захворювання
у дітей. Соціальна складова цього захворюван�
ня визначається й тим, що в останні десятиріч�
чя гемофілія поступово перейшла з розряду
занедбаних та часто смертельних спадкових
захворювань до захворювань, для яких сьогодні
розроблено безпечне та ефективне лікування,
а відтак, частково, захворювань із особливим
стилем життя [75,70]. Незважаючи на всю
оптимістичність такого погляду, слід мати на
увазі, що тільки близько 25% пацієнтів з гемо�
філією в усьому світі отримують адекватне
лікування [80]. Медична допомога хворим на
гемофілію постійно удосконалюється, і за прог�
нозом P.M. Mannucci, гемофілія, ймовірно,
стане першим важким поширеним генетичним
захворюванням, для лікування якого буде роз�
роблена генетична терапія у третьому тисячо�
літті [43,70]. 

У сучасній медицині, як і раніше, одним
з основних завдань лікаря залишається змен�
шення негативного впливу захворювання
на світогляд та спосіб життя пацієнта, що особ�
ливо актуально для хронічних захворювань
і цілком відповідає відомому здавна принципу
«лікуй не хворобу, а хворого», і, як влучно за�
значила О.І. Косенкова: «важливо лише додати
років до життя, але і життя до років» [8,9].
Будь�яке хронічне захворювання впливає на
усі компоненти здоров'я, погіршуючи не лише
фізичне, але й психічне та соціальне самопо�
чуття хворої людини. Відтак, із роками
в медицині назрівала необхідність більш
детального дослідження власне усього ком�
плексу факторів здоров'я, які пов'язані із захво�
рюванням, з метою виявлення тих, що вплива�
ють на його перебіг, прогноз, ефективність
лікування, що знайшло своє відображення
в широкому дослідженні суб'єктивної складо�
вої захворювань. Сьогодні суб'єктивною скла�
довою захворювання можна вважати будь�яку

інформацію про стан здоров'я людини, отрима�
ну безпосередньо від неї або від її оточення.
Для стандартизації цієї інформації у медицині
використовують низку інструментів, які об'єд�
нані терміном «оцінки, дані пацієнтом»
(в англомовній літературі PRO — patient�repor�
ted outcomes). Ключовим елементом PRO
є якість життя, пов'язана зі здоров'ям [13,70]. 

Вивчення якості життя (ЯЖ) дітей із хро�
нічними захворюваннями привернуло велику
увагу клініцистів та науковців, які розглядають
це поняття як інтегральний показник здоров'я,
а оцінка ЯЖ є одним із пріоритетних напрям�
ків сучасної медицини, а також невід'ємною
частиною комплексного аналізу нових методів
діагностики, ефективності медичних втручань,
лікування, профілактики та реабілітації, покра�
щення ж ЯЖ пацієнтів із хронічними захворю�
ваннями, які не обмежують тривалість життя,
сьогодні є основною метою їхнього лікування
[13,14, 16,20,22,29,38,47,63,76]. Згідно цього і
розуміння природи соматичних захворювань,
підходи до лікування і реабілітації все більше
схиляються до комплексної моделі медицини з
урахуванням не тільки об'єктивних, але й
суб'єктивних показників захворювання [18].
Свідченням цього є те, що ще тридцять років
тому в пошуковій наукометричній базі Medline
щорічно з’являлося близько 300 публікацій
з проблем вивчення якості життя [8], а лише
за 2016 р. за запитом ЯЖ у базі налічується
понад 5000 публікацій.

У сучасній педіатрії показник ЯЖ активно
використовується в популяційних дослі�
дженнях для розробки нормативів за віком
і статтю, проводиться моніторинг різнома�
нітних контингентів дітей при розробці
медичних стандартів та оцінці ефективності
профілактичних заходів, визначенні комплекс�
ного впливу хронічних захворювань на дітей,
для індивідуального моніторингу стану хворої
дитини під час лікування тощо [7,9,16,
21,46,49,84]. 

Термін «якість життя» далеко не новий у
медичній практиці, однак загальноприйнятого
його визначення сьогодні немає [9,18,22]. Під
ним слід розуміти, насамперед, відображення
відчуття власного благополуччя особистістю в
конкретному суспільному середовищі. У
медичних науках зазвичай застосовують термін
«якість життя, пов'язана зі здоров’ям»
(ЯЖПзЗ) (в англомовній літературі — «health�
related quality of life» (HRoQL), який у змістов�
ному тлумаченні є вужчим та характеризує від�
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чуття власного благополуччя в контексті захво�
рювання, тобто наскільки людина почуває себе
здоровою у фізичному, соціальному та психо�
логічному плані при тому чи іншому захворю�
ванні [9,12]. Відтак, ЯЖПзЗ є інтегральним
показником здоров’я, який оцінює комплекс�
ний вплив захворювання на здоров’я. Варто
додати, що ЯЖ сьогодні є не лише інтеграль�
ною характеристикою здоров’я, але й надійним
індикатором гуманітарної складової економіч�
ного розвитку [2].

Покращення самопочуття та ЯЖ пацієнтів із
хронічними захворюваннями вже давно
є одним з основних завдань фахівців охорони
здоров’я. Ще у 1948 р. ВООЗ визначала поняття
«здоров'я» не лише як відсутність захворюван�
ня, але й як наявність фізичного, психологічного
та соціального благополуччя [18]. У 1991 р.
ВООЗ був започаткований проект з оцінки ЯЖ
з метою розробки та впровадження міжнарод�
них методик оцінки ЯЖ, а з 1995 р. ВООЗ виз�
нає покращення ЯЖ пацієнтів із хронічними,
тривалими захворюваннями, до яких належить
гемофілія, одним з найважливіших завдань
медицини. З цього ж року основним координа�
тором таких досліджень у Європі стає міжнарод�
на некомерційна організація МАРІ Research
Institute, м. Ліон, Франція [9,10]. 

За твердженням Ю.М. Нечитайло, «в Украї�
ні дослідження якості життя залишаються
недостатніми ні за об'ємом, ні за якістю не тіль�
ки з технічних проблем, але й через відсутність
соціального запиту» [12]. Адаптованих інстру�
ментів для оцінки ЯЖ у педіатричних
пацієнтів в Україні вкрай мало, не сформована
національна концепція оцінки ЯЖ, відсутні
профільні інститути з дослідження цієї темати�
ки, наслідком чого є повільне та поки що мало�
ефективне впровадження методології дослі�
дження ЯЖ у практичну та теоретичну меди�
цину [12]. Хоча, ймовірно, найбільш вагомим
фактором затримки впровадження оцінки
ЯЖ саме в практичну медицину є неповне
розуміння практичними лікарями доцільності
та вагомості її визначення. 

Хоча сьогодні залишається дискусійним
питання застосування суб'єктивної оцінки
відчуття благополуччя в інтерпретації об'єкти�
візму загального здоров’я, основним інструмен�
том для оцінки ЯЖ, тобто для кількісного
її відображення в наукових дослідженнях та
практичній медицині, є запитальники [9,13].
Сьогодні за змістовною специфічністю виділя�
ють два види запитальників для оцінки ЯЖ:

загальні та специфічні, або так звані «хворобо�
специфічні» [9,12,13,67]. Загальні запитальни�
ки не враховують нозологічних особливостей
захворювання, однак дають можливість порів�
нювати ЯЖ пацієнтів із різними захворюван�
нями між собою та із середньопопуляційними
показниками. Однак загальні інструменти
є менш інформативними для моніторингу пере�
бігу захворювання, корекції програм лікування
та оцінки їхньої ефективності, розробки про�
грам психосоціальної реабілітації. Для цього
більш доцільним вважається використання
специфічних запитальників, а за твердженням
Ю.М. Нечитайло, «в педіатричній практиці
майже винятково застосовуються спеціальні
педіатричні анкети» [9,12,42]. Окрім цього, підхід
до оцінки ЯЖ у дітей та дорослих із хронічни�
ми захворюваннями повинен бути диферен�
ційованим, що актуалізує розробку та викори�
стання специфічних запитальників для дітей
різних вікових груп [8,12,82]. Специфічні запи�
тальники нині розроблені для більшості захво�
рювань, у тому числі й для гемофілії у дітей.

Аналіз літератури показав, що на даний час
розроблено і впроваджено в медичну практику
декілька специфічних запитальників для оцін�
ки ЯЖ дітей з гемофілією, серед яких найча�
стіше застосовують два: запитальник Haemo�
QoL, створений у 2002 р. у співпраці центрів
лікування гемофілії шести європейських
країн, та канадський запитальник CHO�CLAT
[26,31,34, 37,57,64,70,73,82]. Haemo�QoL вия�
вився лідером у дослідженнях та з доступних
наукових джерел є найбільш апробованим і
валідованим [35,51,54,59,60,70,71,73,82,83].
Якщо загальні інструменти оцінки ЯЖ сьо�
годні є доступними в Україні у валідованих
версіях, то специфічні запитальники для оцін�
ки ЯЖПзЗ у пацієнтів з гемофілією у валідо�
ваних версіях в Україні сьогодні недоступні.
Враховуючи суб'єктивний характер оцінки
ЯЖ, сьогодні вироблені чіткі методологічні
стандарти щодо проведення подібних дослі�
джень у педіатрії [10,13,70,82]. Згідно з міжна�
родними рекомендаціями, для використання
інструментів оцінки ЯЖ в новому етнолінгві�
стичному середовищі потрібно провести про�
цедуру його валідації [4,9,34]. Водночас сьо�
годні світова медицина не потребує нових
інструментів для оцінки ЯЖ пацієнтів з гемо�
філією, оскільки наявні цілком відповідають
поставленим до них вимогам оцінки ЯЖ [57].
Відтак актуальним для вирішення в Україні
залишається питання не створення нових
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інструментів для оцінки ЯЖПзЗ у пацієнтів
з гемофілією, а їх адаптація до національних
умов, що забезпечить відповідність міжна�
родним стандартам менеджменту хворих на
гемофілію А.

За останні 20 років високий рівень лікування
гемофілії значно покращив ЯЖ пацієнтів, а
середня тривалість їхнього життя майже досягла
рівня чоловічого населення без гемофілії, при�
наймні, в країнах з високим рівнем економічно�
го розвитку [35,43,45,69]. Безперечним є той
факт, що середня очікувана тривалість життя
людей з гемофілією безпосередньо залежить від
важкості захворювання та якості медичної допо�
моги [77]. Без адекватного лікування більшість
дітей з важкою формою гемофілії помирають ще
до досягнення повноліття, проте при правильно�
му лікуванні, згідно з міжнародними рекоменда�
ціями, очікувана середня тривалість життя
у дітей практично не відрізняється від здорових.
Так, ще на початку ХХ�го століття середня три�
валість життя чоловіків з гемофілією становила
лише 11 років, до 60�х років цей показник стано�
вив на 20 років менше середньопопуляційних
даних [32], а на початку 2000�х у США середня
тривалість життя людей з гемофілією була на 10
років меншою, а в останні роки — на рік меншою
за середні показники в популяції [17]. Однак,
за різними літературними даними, сьогодні діти
з гемофілією мають майже таку саму середню
тривалість життя, як у здоровій популяції,
і можна впевнено констатувати, що сучасна
медицина змогла «додати років до життя»
пацієнтам з гемофілією. Поряд з цим вкрай
актуальним залишається питання покращення
ЯЖПзЗ, таких пацієнтів.

Важливість вивчення та дослідження
соціально�психологічного компоненту дітей
з гемофілією та зміни погляду на питання ліку�
вання та реабілітації таких пацієнтів сьогодні
диктує загальна тенденція медичної науки —
поступовий її перехід від біомедичної моделі до
біопсихосоціальної. Саме тому сучасний
менеджмент гемофілії грунтується не лише на
оцінці клінічних симптомів, ортопедичного
статусу та виживанні пацієнтів, але й на оцінці
сприйняття ними якості власного життя в кон�
тексті свого захворювання [48,78,82]. За таких
умов одним із основних компонентів
менеджменту дітей з хронічними захворюван�
нями (у тому числі і з гемофілією) є контроль
та покращення ЯЖПзЗ. Так, згідно рекоменда�
цій Всесвітньої федерації гемофілії (ВФГ) —
Guidelines for the management of hemophilia, —

пріоритетним завданнями медичного менед�
жменту гемофілії є: 

1) профілактика кровотеч та ураження
суглобів; 

2) швидке лікування кровотечі;
3) менеджмент ускладнень (ураження

суглобів, м’язів та інші геморагічні ускладнен�
ня, виникнення інгібіторних антитіл, вірусних
інфекцій, які передаються з продуктами крові);

4) турбота про психосоціальне здоров’я [48].
У контексті останнього пункту ВФГ реко�

мендує одним з основних моніторингових
обстежень, які повинні регулярно виконувати�
ся у хворих на гемофілію щонайменше один раз
на рік, оцінку ЯЖПзЗ [48,70,78]. Такий діагно�
стичний комплекс із обов’язковим включенням
визначення ЯЖПзЗ дітей з гемофілією впрова�
джено сьогодні в багатьох розвинутих медич�
них школах світу [78].

Останніми роками проведені численні дос�
лідження, зосереджені на біопсихосоціальних
наслідках лікування хворих на гемофілію А з
точки зору самого пацієнта, що дало змогу виз�
начити нові підходи до лікування, кількісно
порівняти користь того чи іншого лікування
для пацієнта, проводити подальші фармакоеко�
номічні розрахунки [35]. Так, у багатьох краї�
нах світу давно введено так зване «домашнє
лікування» гемофілії, тобто проведення заміс�
ної терапії у домашніх умовах. І одним з основ�
них індикаторів успішності такого підходу
у лікуванні гемофілії стала оцінка ЯЖ, яка вия�
вилася кращою порівняно з показниками
пацієнтів, які отримували лікування в умовах
лікувально�профілактичних закладів [23,48,
61,62].

Ще у 2006 р. у рамках European Hematology
Association, з метою поширення знань серед
лікарів та дослідників, підтримки високих
міжнародних стандартів у галузі дослідження
ЯЖ, була створена наукова робоча група з роз�
робки та впровадження практичних та клініч�
них рекомендацій щодо дослідження ЯЖ та
симптомів у гематології [53]. 

Моніторинг ЯЖПзЗ пацієнтів з гемофілією
дозволяє своєчасно оцінити та кількісно визна�
чити багатозначне поняття сприйняття власно�
го благополуччя, допомогти оцінити переваги
нових методів лікування з точки зору цінно�
стей та очікувань пацієнта, оцінити якість
медичної допомоги для можливості покращен�
ня її на місцевому та національному рівні [47].
Індивідуалізація програм лікування з впливом
на психосоціальні фактори благополуччя сьо�
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годні відіграє також не останню роль у мотива�
ції до застосування інструментів оцінки ЯЖ
у менеджменті гемофілії. 

Перші публікації з питань ЯЖПзЗ у пацієн�
тів з гемофілією з’явилися лише у 90�х роках
минулого століття. В одному з таких дослі�
джень показано, що пацієнти з гемофілією не
відрізняються від здорової популяції в оцінці
власного здоров’я, хоча більшість сучасних дос�
ліджень показують протилежний результат
[68]. Ймовірно, такі результати зумовлені
відсутністю на той час хворобо�специфічних та
застосуванням загальних запитальників
у пацієнтів з гемофілією [33,68]. З роками інте�
рес до психосоціального компоненту здоров’я
дітей з гемофілією зростав, що зумовило появу
специфічних інструментів для оцінки ЯЖПзЗ
у пацієнтів із гемофілією, включення оцінки
ЯЖ до національних клінічних настанов, зро�
стання кількості досліджень із цієї тематики.

Результати досліджень ЯЖ пацієнтів
із гемофілією показали, що гемофілія негатив�
но впливає на ЯЖПзЗ, а психосоціальні пре�
диктори відрізняються у різних країнах
у пацієнтів з гемофілією А і впливають на зміну
клінічних характеристик захворювання, що
свідчить про необхідність вироблення та впро�
вадження програм для покращення соціально�
психологічної адаптації дітей та підлітків з
гемофілією А з урахуванням національних особ�
ливостей організації медичної допомоги хво�
рим на гемофілію, економічних, етнічних та
культурних особливостей [1,36,42, 51,58,
60,78,85]. Однак це питання сьогодні майже
не досліджено в країнах, що розвиваються [36]. 

Гемофілія, особливо важка її форма, на жаль,
часто призводить до неминучої інвалідизації
пацієнтів. В Україні інвалідами стають від
80–90% хворих дітей до 14 років, а до 21 року —
майже 100% хворих, операційного лікування
потребують до 20% дітей, які страждають на
важку форму гемофілії з ураженням опорно�ру�
хового апарату. Такі цифри не можуть не лякати
та водночас нагадують, що адекватне лікування
може знизити частоту інвалідизації до 2%.

Діти з важкою гемофілією мають часті кро�
вовиливи в м’які тканини та суглоби. Повторні
крововиливи провокують пошкодження струк�
тури та функціонування ураженого суглоба,
виникнення сильного болю, порушення рухли�
вості та в кінцевому результаті інвалідизацію
[27,86]. Очевидно, що такі фактори, разом
з потребою у регулярних моніторингових
обстеженнях та систематичній замісній терапії,

значно погіршують ЯЖ дитини [42]. Більше
того, суглобові кровотечі провокують емоційні
та поведінкові проблеми, проблеми в сім’ї [40]
та погіршення ЯЖПзЗ [51,66,72]. У молодих
пацієнтів із гемофілією є значно нижчі показ�
ники фізичного та соціального функціонуван�
ня, загального здоров’я порівняно з показника�
ми в популяції загалом [24]. Якість життя дітей
із гемофілією може значно відрізнятися у різ�
них країнах. Ці відмінності можуть бути зумо�
влені різним рівнем економічного розвитку,
медичного забезпечення, що пов'язано з різни�
ми клінічними характеристиками захворюван�
ня, частотою кровотеч і типом лікування (на
вимогу чи профілактичне), психосоціальними
факторами [25,30,52]. Так, одне з досліджень у
Великобританії показало, що пацієнти з гемо�
філією, які постійно перебували на профілак�
тичному лікуванні, мали значно кращі показ�
ники ЯЖПзЗ, ніж інші пацієнти [87]. У іншому
дослідженні показано, що ЯЖПзЗ у дітей змен�
шилася з ростом важкості гемофілії та виразно�
сті суглобового болю [77]. 

Діти, хворі на гемофілію, в контексті свого
захворювання часто позбавлені потенційної
можливості нормального розвитку у школі та в
майбутньому житті. Пацієнти з гемофілією
належать до групи підвищеного ризику зара�
ження інфекціями, які передаються з препарата�
ми крові, такими як гепатит, ВІЛ, пріонними
захворюваннями [65]. Одним з найважчих
ускладнень замісного лікування пацієнтів із
важкою гемофілією залишається виникнення
інгібіторних антитіл до FVIII (сьогодні це
25–30% пацієнтів з важкою формою гемофілії А),
що в свою чергу провокують збільшення ризику
виникнення важких внутрішньотканинних та
суглобових кровотеч, прогресування ураження
суглобів зі значними обмеженнями функціону�
вання опорно�рухової системи та в кінцевому
результаті інвалідизацію і неминуче погіршення
ЯЖПзЗ [11,41,44,45,56,79,82]. Усі ці фактори
вимагають великої кількості людських та еконо�
мічних ресурсів в епоху постійно зростаючих
фінансових обмежень, і аналіз цих ресурсів слід
розглядати не лише у контексті «захворюва�
ність�смертність», але й у контексті ЯЖ. 

Діти з гемофілією мають значно вищий ризик
розвитку психосоціальних проблем порівняно зі
здоровими дітьми, і ці проблеми значно вплива�
ють на їхню можливість вести такий спосіб
життя, якого вони прагнуть [74,75]. Чи не єди�
ною можливістю індикації психосоціального
компоненту в кількісному вимірі у таких пацієн�
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тів є оцінка ЯЖ. Одним з найбільших на сьогод�
ні міжнародних досліджень впливу психос�
оціальних проблем у пацієнтів з гемофілією є
ініціативне дослідження The Haemophilia Expe�
riences, Results and Opportunities (HERO), роз�
почате у 2009 році. Дослідження 675 пацієнтів
різного віку з гемофілією проводилося у 10 краї�
нах світу [50]. За даними дослідження, близько
80% досліджених мали проблеми з пошуком
роботи через гемофілію, 48% були зареєстровані
інвалідами, 38% повідомляли про хронічний
біль, 49% мали артрит, 43% — гепатит С та 18% —
ВІЛ, психічні та психіатричні захворювання,
асоційовані з гемофілією, виявлено у 28% хво�
рих на гемофілію А. Результати дослідження
HERO показали значну вагомість психосоціаль�
ного компоненту гемофілії А та актуальність її
дослідження й моніторингу.

Батьки часто оцінюють стан своїх дітей інак�
ше, ніж самі діти. В одному з досліджень проде�
монстровано відмінності в оцінці ЯЖ дітей із
гемофілією батьками та самими дітьми [71].
Так, у дітей віком 4–7 років показники ЯЖ були
нижчими за показники, що дали їхні батьки,
у віковій групі 8–12 років було навпаки, а у дітей
13–17 років показники майже збігалися. Також
показано, що оцінка батьками ЯЖ своїх дітей з
гемофілією залежить від віку дитини та важкості
захворювання. У контексті цього, сьогодні най�
більш пріоритетним вважається комплексний
підхід при оцінці ЯЖ дітей: оцінюються дані,
отримані від дитини («self�report»), та дані оцін�
ки ЧЖ дитини її батьками («proxy�report»), що
дає змогу оцінити ЯЖ дітей з власного уявлення
та сприйняття цього поняття батьками [10,13].

У європейських центрах лікування гемофілії
сьогодні працюють багатопрофільні команди
фахівців, що турбуються не лише про біоме�
дичні аспекти захворювання, але й про психос�

оціальні детермінанти. Основними елементами
психосоціальної допомоги дітям з гемофілією у
таких центрах є: регулярний моніторинг та
скринінг показників ЯЖ, психологічне вихо�
вання (організація таборів для дітей з гемофілі�
єю, школи гемофілії, батьківські збори), пси�
хосоціальні втручання, практична допомога
(допомога в працевлаштуванні), програми
індивідуального догляду тощо. У контексті
такого підходу активно використовуються
запитальники для оцінки ЯЖ дітей з гемофілі�
єю у клінічній практиці багатьох світових країн
(Канада, Німеччина, Франція, Великобританія,
Туреччина, Єгипет, Росія, Бразилія, Ірак, Філ�
ліпіни та ін.) [6,36,39,54,55,60,73,81]. 

Висновки

1. Оцінка ЯЖПзЗ дітей з гемофілією А стала
корисним інструментом як для клініцистів, так
і для науковців у сучасній світовій медицині, та
дозволяє зробити лікування таких дітей макси�
мально персоніфікованим.

2. В Україні впровадження інструментів
PRO, зокрема запитальників для оцінки
ЯЖПзЗ для пацієнтів з гемофілією та іншими
розладами згортання крові, у практичну та тео�
ретичну медицину є недостатнім через низку
причин. Не дослідженою залишається також
ЯЖПзЗ у дітей з гемофілією в Україні.

3. На даному історичному етапі у дитячій гемо�
стазіології в Україні залишається проблемним та
актуальним для вирішення питання відсутності
валідованих хворобо�специфічних інструментів
для оцінки ЯЖПзЗ у пацієнтів з гемофілією,
наявність яких забезпечила б можливість прове�
дення менеджменту дітей з гемофілією згідно з
міжнародними рекомендаціями. 
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