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Всего состоит на учете в Павлодарской области с гемофилией 17 детей до 18 лет. Из них с гемофилией А - 13 детей (76,5%), гемофилией В – 3 ребенка (17,6%), болезнью Виллебранда – 1 (5,9%).

Обследование детей проводится в НЦ педиатрии и детской хирургии г.Алматы, где закуплена аппаратура и реактивы для обследования детей больных гемофилией. Так же по собственной инициативе родители обследуют детей с подозрением на гемофилию в г.Барнауле. В 2013 года в Павлодарскую Областную детскую больницу закуплен коагулометр «Sysmex СА – 1500» и реактивы, который позволяет определять уровень факторов свертывания. Обучен врач лаборант методам определения уровней факторов. 

В целях обеспечения динамического наблюдения, качества оказываемой лечебно-профилактической помощи, после установления диагноза гемофилии все пациенты заносятся в «Регистр больных гемофилией детей». Данный регистр – региональный, имеется в Павлодарской, так же данные о вновь зарегистрированном случае гемофилии передаются в республиканский «Регистр больных гемофилией детей».

С 2004 года внедрена программа профилактического лечения, однако из за недостатка средств на закуп препаратов, в полном объеме пациенты начали получать лечение с 2008 года.

На 2014 год в Павлодарской области зарегистрировано 3 больных гемофилией В. Все дети проживают в городе Павлодаре, что положительно сказывается на обучении детей и родителей, быстроте оказания экстренной помощи. 
Возрастной состав детей: от 2 до 5 лет – 2 (66,7%), от 5 до 12 лет – 1. По степени тяжести – среднетяжелая – 2 (66,7%), это дети в возрастной группе до 5 лет. У 2-х пациентов (66,7%) спорадическая форма гемофилии и только в 1 случае отмечались признаки наследственности. У 2-х пациентов диагноз установлен на 2-ом году жизни, в одном случае в возрасте 9 лет. В 100% случаев на момент постановки диагноза у детей отмечались носовые кровотечения и синяки, и только у одного пациента явления гемартроза коленного сустава. Первые симптомы геморрагического синдрома в виде синяков и носовых кровотечений у пациентов со среднетяжелым течением появились после года жизни, у пациента с легким течением в возрасте 5 лет и преимущественно носовые кровотечения. 

С момента установления диагноза все пациенты получают бесплатное профилактическое лечение фактором Октанайн из средств республиканского бюджета. При среднетяжелом течении введение фактора осуществляется 2 раза в неделю, при легком течении 1 раз в неделю. Доза препарата 25 ед/кг/сутки. Так же введение осуществляется по требованию при травмах или носовых кровотечениях. В качестве дополнительного лечения со слизистых и при удалении зубов используется транексамовая кислота и эпсилон-аминокапроновая кислота, а также гемостатические губки.

Профилактическое лечение осуществляется в домашних условиях, что позволяет иметь быстрый доступ к фактору свертывания, оптимальное срочное лечение в экстренных ситуациях, уменьшение количества госпитализаций, комфортное состояние ребенка в домашних условиях. 

С момента установления диагноза и начала профилактического лечения, случаев госпитализаций в стационар данной группы пациентов не отмечалось. Само профилактическое лечение значительно улучшило качество жизни пациентов, появилась возможность полноценного обучения в школе, посещение детского сада, поездок на отдых.
После установки диагноза, проводится обучение родителей и детей старшего возраста на базе соматического отделения Областной детской больницы в так называемой «Школе гемофилии». В доступной форме передается информация об этом заболевании, первичной профилактике гемофилии, предупреждение ее симптомов, постоянном введении недостающего фактора свертывания крови. Внутривенному введению фактора придается особое значение: родители и дети с 12 лет обучаются в процедурном кабинете соматического отделения самостоятельному введению фактора. Проводится обучение как правильно реагировать на симптомы внешних и внутренних кровотечений. Проводится постоянная работа с родителями: как следует общаться с окружением ребенка на улице, детском саду в школе.
Контроль за уровнем факора в крови у детей осуществляется 1 раз в квартал на базе Областной детской больницы. В проведении профилактического лечения и лечения в стационаре используются методические рекомендации РК. Все пациенты обеспечены памятками «Оказание помощи при гемофилии», журналами «Гемофилия».
Все проводимые мероприятия у данной группы пациентов обеспечили отсутствие признаков инвалидности и улучшили качество жизни.
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