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“Гемофилия.

История Царской семьи.”
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План:
1. Гемофилия - не только царская болезнь.
2. Житие святого мученика и Великого Князя Наследника Цесаревича Алексия Николаевича (1904-1918).
3. Отрывок из книги американского писателя и историка Роберта К. Мэсси "Николай и Александра". 

4. Планирование семьи.
5. Литература.
Гемофилия - не только царская болезнь

Гемофилия - тяжелое наследственное генетическое заболевание крови, которое вызвано врожденным отсутствием факторов свертывания крови VIII или IX. 

Болезнь характеризуется нарушением свертываемости крови и проявляется в частых кровоизлияниях в суставы, мышцы и внутренние органы. Кровоизлияние в жизненно важные органы может привести к смерти больного, а частые кровоизлияния в суставы приводят к их необратимым разрушениям и ранней инвалидности.
Наследование гемофилии.
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 (Рис. из книги: Нильссон И. М. Гемофилия. - С.-Пб.: "Ассоциация больных гемофилией Санкт-Петербурга" и "Pharmacia&Upjohn. Plasma Products". - 1999. - 101 с.)
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Болезнь проявляется только у лиц мужского пола, женщины являются только носительницами гена гемофилии. Единственным методом лечения этого заболевания, позволяющим избежать ранней инвалидизации и, более того, смерти от кровотечений, является регулярное внутривенное введение отсутствующих в крови факторов свертывания, то есть заместительная терапия. 

В сознании людей любое упоминание о гемофилии в первую очередь ассоциируется с образом цесаревича Алексея - сыном последнего российского императора Николая II. Алексей был болен гемофилией, получив ее от матери - императрицы Александры Федоровны (немецкой принцессы Алисы-Виктории-Елены-Луизы-Беатрисы Гессен-Дармштадской), унаследовавшей болезнь от своей матери принцессы Алисы, которая в свою очередь получила ее от матери - королевы Виктории. Королева Виктория была носительницей гемофилии, но из девяти ее детей лишь один сын, принц Леопольд, болел гемофилией и умер, когда ему был тридцать один год, а ее дочери, принцессы Алиса и Беатриса являлись носительницами болезни. 

Из четырех сыновей принцессы Беатрисы только двое были больны гемофилией, а ее дочь, Виктория-Евгения, супруга короля Испании, передала болезнь двум из трех своих сыновей. Сын принцессы Алисы, Федерик, один из семерых детей, унаследовавший гемофилию, умер в трехлетнем возрасте. Двое сыновей ее сестры Ирен были также больны гемофилией, однако, одному из них удалось благополучно дожить до 56 лет. 

Монаршие родители, как могли, старались уберечь своих чад от любых травм. К примеру, испанская королевская семья одевала двух своих мальчиков в подбитые ватой костюмы; даже деревья в парке, где обычно играли дети, были обернуты войлоком. Николай II и его семья также вынуждены были принять меры предосторожности, окружив себя узким, посвященным в тайну болезни кругом людей и отгородив себя от внешнего мира высокой железной решеткой, опоясывавшей дворцовый парк в Царском Селе. 

Однако, это не смогло уберечь царевича от синяков и ссадин, и родители просто приходили в отчаяние, сознавая, что постоянно живут на грани катастрофы. Поняв, что врачи бессильны бороться с гемофилией, императрица стала искать другие пути спасения наследника престола. Так в жизни царской семьи появился старец Григорий Распутин, обладавший необъяснимой способностью облегчать страдания Алексея. 

К сожалению, болезнь не побеждена и сегодня. Лечение гемофилии на сегодняшний день доступно в основном больным гемофилией, живущих в развитых странах. Имеется два типа гемофилии: гемофилия "А", или дефицит фактора VIII, и гемофилия "В", или дефицит фактора IX. 

Степень дефицита варьирует от легкой до тяжелой. Около трети случаев гемофилии возникает без соответствующего семейного анамнеза. Вследствие генетического механизма это заболевание поражает только мужчин. Женщины с геном гемофилии именуются носителями. Каждая дочь такой женщины имеет 50 % шанс стать носителем. Каждый родившийся у этой женщины мальчик имеет 50 % шанс стать больным гемофилией. Носители обычно, но не всегда, не имеют никаких симптомов заболевания. 

Болезнь фон Виллебранда является еще одной распространенной наследственной патологией свертывания крови. В отличие от гемофилии, которая связана с определенным полом и поражает только мужчин, болезнь фон Виллебранда наследуется в зависимости от неполовой хромосомы и, таким образом, поражает женщин и мужчин с одинаковой степенью вероятности. Больные фон Виллебранда редко имеют кровоизлияния в суставы и мышцы, что часто наблюдается у больных гемофилией. Это наименее тяжело протекающее и наиболее частое наследственное нарушение свертывающей системы крови. 

Частота распространения гемофилии "А" составляет 1 случай на каждые 10 000 человек мужского населения. В тяжелой форме она встречается у 1 из 16 000 человек. Неизвестно каких-либо географических особенностей, приводящих к изменению этого показателя. Во всем мире приблизительно 350 000 тысяч человек болеют гемофилией "А" в тяжелой или умеренно тяжелой форме. 

Гемофилия "В" встречается в 5 раз реже гемофилии "А". 

Тяжесть течения гемофилии зависит от уровня фактора свертывания VIII или IX в крови и традиционно выражается в проценте от средней обычной свертывающей активности, которая определяется как 100%. Носители гемофилии часто также имеют сниженный уровень фактора в крови. При тяжелой форме гемофилии возможны спонтанные кровотечения в основные суставы и мышцы. При средней форме кровотечения возникают обычно только после травмы. Однако и у такого больного относительно часто могут быть спонтанные кровотечения. При легкой форме гемофилии кровотечение обычно развивается на фоне серьезной травмы или оперативного вмешательства. 

Степень тяжести течения болезни у больных гемофилией определяется по уровню активности фактора VIII и фактора IX в процентном содержании от нормальной активности в крови: 

· более 200% - наивысшие уровни, обнаруживаемые при беременности; 

· 50%-200% - нормальный уровень активности факторов VIII или IX; 

· 25%-49% - примерно треть носителей имеет уровень, соответствующий нижнему пределу нормы или чуть меньше; 

· 6%-24% - легкая форма гемофилии, при уровне активности фактора выше этой кровотечение даже в случае травмы нехарактерно; 

· 1% - 5% - гемофилия средней тяжести; 

· менее 1% - тяжелая форма гемофилии. 

Тяжелая форма гемофилии обычно проявляется на первом году жизни обширными синяками и в виде необычно долгих кровотечений. Легкая и средняя формы часто впервые появляются при хирургических операциях или удалении зубов в виде длительного или вторичного кровотечения. 

Кровотечение при гемофилии может возникнуть в любое время суток и длиться достаточно долго при отсутствии должного лечения. В этом случае оно может привести к анемии. Кровотечения в мышцы или суставы повторяются многократно. В типичном случае больной с тяжелой формой гемофилии "А" страдает кровотечением 35 раз в год. У некоторых таких больных и обычно с гемофилией "В" кровотечения происходят реже. В других случаях кровотечения происходят ежедневно, при этом наиболее часто они происходят в ткани или суставы, уже пострадавшие от предыдущих кровоизлияний. Чаще всего поражаются коленные (44%), локтевые (25%) и голеностопные (15%) суставы, реже плечевые (8%) и тазобедренные (5%). 

Острая боль является одним из немедленных проявлений начала внутреннего кровотечения. Наилучшим лечением таких болей является купирование самого кровотечения. Повторные кровотечения в тот же сустав приводят к разрушению нормальных тканей и развитию хронического, болезненного и приводящего к нарушению функции сустава артрита. Этот тип артрита необратим и восстановление нормальной функции или облегчения болевого синдрома можно достичь только реконструктивной хирургией. 

Гемофилия является наглядно поддающимся лечению заболеванием. Без лечения она приводит к стойкой инвалидности и довольно часто к преждевременной смерти. В начале 20 века продолжительность жизни больного гемофилией не превышала 15 лет. Сегодня на фоне соответствующего лечения продолжительность жизни больного гемофилией может ничем не отличаться от продолжительности жизни здорового мужчины. 

Отсутствие быстрого и адекватного лечения может привести к следующим ситуациям: 

· повреждение суставов, требующее ортопедического лечения; 

· множественные поражения суставов и потеря мышечной массы, ведущие к резкому нарушению передвижения; 

· использование тростей, костылей, колясок; 

· длительные госпитализации; 

· длительное отсутствие в школе, приводящее к снижению уровня образования; 

· проблемы с трудоустройством; 

· нарушением семейной жизни из-за необходимости искать соответствующее лечение больному ребенку. 

Лечение гемофилии включает в себя простое введение находящегося в дефиците у больного фактора свертывания крови непосредственно в вену пациента. Лечение может или предотвращать кровотечения, или уменьшать их последствия, предотвращая осложнения и инвалидизацию. Кровотечение прекращается, когда достаточное количество фактора свертывания крови достигает травмированного места. Если лечение проведено на ранней стадии, вероятность продолжения кровотечения резко снижается. Если лечение отсрочено, то кровотечение продолжается и расширяется, вызывая более тяжкое повреждение тканей, что в свою очередь, увеличивает вероятность последующих кровотечений. Раннее введение фактора свертывания крови, таким образом, ведет к уменьшению необходимости повторных введений фактора свертывания и улучшению состояния больного гемофилией. 

Необходимо отметить, что обострения заболевания сопровождаются очень сильными болями. Частое проявление болевого синдрома и применение для его подавления сильнодействующих обезболивающих препаратов приводит больных гемофилией к наркотической зависимости и алкоголизму. Применение концентратов факторов свертывания крови позволит резко уменьшить частоту и интенсивность болей, что в конечном итоге позволит многим больным гемофилией не стать наркоманами с детского возраста. 

Практически отсутствует медико-социальная реабилитация инвалидов с заболеваниями системы свертываемости крови, особенно больных гемофилией. Совсем не развита служба социальной и психологической помощи больным гемофилией. Многие дети не имеют возможности посещать школы, большую часть своей жизни проводят в своих квартирах и не имеют возможности общаться со своими сверстниками. 

Житие святого мученика и Великого Князя Наследника Цесаревича Алексия Николаевича (1904-1918).
Орудийный салют раскатился по всей России, из Кронштадта на Балтике, из Санкт-Петербурга и из Петергофа - в царской резиденции родился ребёнок. Четырежды за последнее десятилетие раздавались выстрелы этих орудий - интервалами в два года у царя Николая II и царицы Александры Федоровны родились четыре дочери. И вот, наконец, 12 августа 1904 года 300 выстрелов орудийного салюта возвестили России, что новорожденный - мальчик. Но вскоре подтвердились самые страшные опасения: царевича был болен неизлечимой гемофилией - заболеванием, которое выражается в склонности к кровотечениям в результате несвертывания крови.

Гемофилия постоянно вызывала кровоизлияние в суставы - они причиняли нестерпимую боль, превращая Алексея в инвалида. Во время торжеств, посвященных празднованию 300-летия дома Романовых, Наследника лишь проносили на руках по парадным залам. В свою комнату он возвращался в состоянии полного изнеможения. Родители считали его присутствие на торжествах необходимым. Но даже краткие появления царевича на церемониях вредили его здоровью.

Один из сильнейших приступов болезни случился осенью 1911 года в Спале. Началось сильнейшее кровотечение, которое врачи остановить не могли. 19 октября температура поднялась до 39°, через два дня она дошла до 40°. Этот случай казался врачам безнадёжным. Алексея соборовали, и в Петербург был отправлен бюллетень, составленный так, чтобы подготовить всех к сообщению о смерти царевича. Александра Фёдоровна послала телеграмму Распутину и просила молиться за мальчика. На следующий день кровотечение прекратилось, и боли стали утихать...

Обострение в Спале нанесло ущерб не только его телу. Болезнь сломила его дух. Алексей стал задумчивым, замкнулся в себе. Летом 1911 года учителем французского и воспитателем у Алексея стал Пьер Жильяр. Так отзывался Жильяр о своём воспитаннике: "Алексию Николаевичу было тогда девять с половиной лет, для своего возраста он был довольно рослым. У него было продолговатое лицо с правильными, мягкими чертами, каштановые волосы с рыжеватым оттенком и большие серо-голубые глаза, как у матери. Он искренне наслаждался жизнью - когда она ему это позволяла - и был бодр и шаловлив… Он был очень находчив, и у него был проницательный, острый ум. Иногда я просто поражался его не по возрасту серьёзным вопросам - они свидетельствовали о тонкой интуиции. Мне не трудно было понять, что все окружающие, те, кому не нужно было принуждать его менять привычки и приучать к дисциплине, постоянно испытывали на себе его обаяние и были просто очарованы им. … я обнаружил ребёнка с характером по природе добрым, сочувствующим страданиям других именно потому, что сам он переживал страшные страдания…"

Отрывок из книги лауреата Пулицеровской премии 1981 г., американского писателя и историка Роберта К. Мэсси "Николай и Александра"
Роберт К. Мэсси родился в Лексингтоне, Штат Кентукки.  Изучал американскую историю в Йельском университете,  современную европейскую историю в Оксфорде. Президент Гильдии Авторов с 1987 до 1991 гг. Превосходно знает историю России и династии Романовых. Автор книг: "Николай и Александра", "Петр Великий" (Пулитцеровская премия), "Романовы: заключительная глава". 

Сын писателя страдает гемофилией.

 «Алексей был центром этой необычайно дружной семьи, всех надежд и привязанностей,—писал Пьер Жильяр.—Сестры обожали его. Для родителей он был радостью и гордостью. Когда он хорошо себя чувствовал, дворец преображался. Все и вся от этого, казалось, излучали солнечный свет».

Царевич был красивым мальчиком с голубыми глазами и золотыми локонами, которые позже превратились в каштановые и совсем перестали виться. С самого раннего детства он был умненьким и радостным ребенком, и родители никогда не упускали случая. чтобы похвастаться им. Когда малышу было всего несколько месяцев, царь встретил Мосолова, начальника придворной канцелярии, недалеко от детской. «Я думаю, что вы еще не видели моего дорогого маленького царевича, сказал Николай, - пойдемте, я покажу его вам».

 «Мы вошли, — говорил Мосолов,—когда ребенок принимал ванну. Он энергично колотил ножками по воде. Царь взял дитя из ванны в полотенце и поставил его маленькие ножки в свою ладонь, поддерживая его другой рукой. Это был голенький, пухленький, розовый, словом, восхитительный мальчик.

«Не правда ли, он красив?»  -   спросил царь, сияя от счастья».

На следующий день Николай сказал с гордостью императрице: «Вчера я продемонстрировал царевича Мосолову».

Когда пришла весна, первая после рождения Алексея, императрица стала брать его на прогулку в карете. Она была счастлива, когда встречные, завидев экипаж, останавливались, улыбались и кланялись крохотному наследнику. Ему еще не было и года, когда отец взял его на смотр Преображенского полка. Солдаты прокричали ребенку громкое «ура!», и Алексей весело рассмеялся в ответ.

С самого рождения гемофилия нависла над этим жизнерадостным ребенком как темная туча. Первый явный симптом дал о себе знать через шесть недель, когда началось кровотечение в области пупка мальчика. Едва Алексей начал ползать и учиться ходить, эти проявления стали сильней: его падения вызывали обширные темно-синие опухоли на ногах и руках. Когда ему было три с половиной года, удар по лицу вызвал сильный отек, полностью закрывший оба глаза. Императрица Мария Федоровна писала в тревоге из Лондона: «Я слышала, что бедный маленький Алексей стукнулся лбом, и его лицо так опухло, что страшно смотреть, и глаза совсем закрылись. Бедный мальчик, это ужасно, я могу вообразить, как вы напуганы. Но что делать, чтобы он не оступался? Я надеюсь, что это все пройдет и его очаровательное личико не пострадает от этого». Три недели спустя Николай отвечал Марии Федоровне следующее'

 «Слава Богу,  шишки и синяки прошли бесследно.  Он так же здоров и весел, как его сестры. Я постоянно работаю с ним в саду».

С точки зрения медицины гемофилия означала, что кровь цесаревича не свертывалась нормально. Любая шишка или синяк, разрывающие мельчайшие кровеносные сосуды под кожей, могли вызвать медленное просачивание крови в окружающие мышцы и ткани. Вместо быстрого свертывания, как это происходит у нормальных людей, кровь может часами распространяться беспрепятственно, вызывая опухоль, или гематому, величиной с яблоко. В конце концов, когда кожа заполняется кровью, словно баллон, внутри него создается давление на поврежденный сосуд, и образуются сгустки свернувшейся крови. Восстановительные процессы развиваются медленно, и кожа становится желто-зеленой. Простая царапина на пальце была неопасной для царевича. Незначительные наружные порезы и царапины на поверхности тела лечились наложением плотной повязки, которая зажимала кровотечение и способствовала исцелению. Исключение составляли кровотечения из полости рта или носа—там, где нельзя наложить повязку. Однажды царевич, хотя и не испытывал боли, чуть было не умер от кровотечения из носа.

Самые тяжелые страдания и постоянную опасность для жизни таили кровоизлияния в суставах. Кровь, входя в ограниченное пространство лодыжки, колена или локтя, вызывала давление на нервы и причиняла ужасные боли.  Иногда причина повреждения суставов была очевидной, иногда нет. Алексей мог проснуться утром с возгласом: «Мама, я не могу гулять сегодня!» — или: «Мама, я не могу согнуть локоть!» Сначала, когда конечности еще сгибались, позволяя обширным областям в суставе наполняться жидкостью, боль бывала небольшой. Затем, когда суставная сумка наполнялась кровью, боль усиливалась. Здесь мог бы помочь морфий, но из-за пагубной способности организма привыкать к нему Алексею никогда не давали наркотиков. Его единственным избавлением от болей была потеря сознания.

Попав внутрь сустава, кровь вызывает разрушительный эффект, воздействуя на кости, хрящи и ткани. Вследствие того, что меняется состав костной ткани, суставы не разгибаются, принимая согнутое, неподвижное положение. Лучшее лечение в данном случае — постоянные упражнения и массажи, что достаточно рискованно, так как может вызвать новые кровоизлияния. В результате обычное лечение Алексея включало использование тяжелых металлических ортопедических приспособлений, которые, в сочетании с постоянными горячими грязевыми ваннами, в конечном итоге помогали распрямить пораженную конечность. Нет нужды говорить, что каждая такая процедура означала долгие недели постельного режима
.

Сочетание столь высокого положения и исключительно тяжелой болезни приводило к тому, что Алексей рос под таким тщательным присмотром, какой редко бывает у детей. Когда он был еще совсем маленьким, няньки окружали его постоянной заботой. Когда ему исполнилось пять лет, доктора посоветовали, чтобы к царевичу приставили двух мужчин-телохранителей. Два матроса императорского флота — Деревенько
 и Нагорный — должны были оберегать его от травм. Когда Алексей болел, они исполняли функции нянек. «Деревенько был так терпелив и изобретателен, что просто изумлял способностью облегчать боль,— писала Анна Вырубова, близкий друг императрицы.— Я до сих пор слышу жалобный голос Алексея, умоляющего большого матроса: «Возьми мою руку», «Положи мою ногу», «Согрей мои руки»,— и я могла видеть, как терпеливый, со спокойным взглядом мужчина трудится часами, чтобы найти удобное положение для конечности измученного болью маленького мальчика».

Гемофилия — коварная болезнь, и неделями, а иногда и месяцами Алексей чувствовал себя так же хорошо, как и любой другой ребенок. По натуре он был шумным, живым, готовым на любые шалости и проказы, как и его сестра Анастасия. Когда он научился ходить, ему нравилось съезжать по перилам в зал и врываться в классную комнату сестер, прерывая их занятия. Затем его, протестующе размахивающего руками, выносили оттуда. В три или в четыре года он часто появлялся у стола, описывая круг от гостя к гостю, чтобы пожать руку и поболтать с каждым. Однажды он нырнул под стол, снял туфлю одной из фрейлин и гордо отнес ее отцу как трофей. Николай строго приказал ему вернуть туфлю, и царевич вновь исчез под столом. Внезапно дама вскрикнула. Прежде чем надеть туфлю ей на ногу, Алексей вложил в носок огромную ягоду клубники. После этого он несколько недель не допускался к обеденному столу.

 «Он радовался жизни, когда болезнь оставляла его, и был счастливым, шумным мальчиком,— писал Жильяр.— Он был очень прост в своих вкусах и не испытывал пустого тщеславия из-за того, что он наследник, об этом он думал менее всего». Как и у всех мальчишек, его карманы были полны веревочек, гвоздей и камешков. В семье он слушался старших сестер и донашивал их ночные рубашки. Однако Алексей понимал, что вне семьи, в общественной жизни он значил больше, чем сестры. В официальных случаях именно он сидел или стоял возле отца. Только его приветствовали криками «наследник!». Вокруг него собирались толпы людей, и каждый старался до него дотронуться. Когда делегация крестьян поднесла ему подарки, они встали на колени. Жильяр спросил, почему он разрешил им это сделать, и Алексей ответил: «Я не знаю. Деревенько сказал, что так должно быть».  Рассказывали, что, когда группа офицеров полка, шефом которого он был, пришла поздравить его, он прервал шумную игру с сестрами. «Сейчас, девочки, вам придется удалиться,— сказал шестилетний мальчик.— Я занят. Меня желают видеть по делу».

Иногда под впечатлением почестей, оказываемых ему, Алексей бывал груб. В возрасте шести лет он вошел в приемную отцовского кабинета и встретил там министра иностранных дел Александра Извольского, ожидавшего аудиенции у царя. Извольский продолжал сидеть. Алексей подошел к министру и сказал громко: «Когда наследник русского престола входит в комнату, все должны вставать». Но чаще он был добрым и милым. Одной из фрейлин матери, которая приласкала его, царевич протянул руку, точно копируя жест отца, и сказал с улыбкой: «Право, это так мило с вашей стороны». Становясь старше, он стал более восприимчив к чинам и этикету. Когда ему было девять лет, он послал коллекцию своих любимых колокольчиков сыну доктора Боткина Глебу, который хорошо рисовал. Вместе с колокольчиками он послал записку: «Украшай свои рисунки изображением колокольчика внизу. Алексей». Затем, вручая записку доктору Боткину для передачи Глебу, Алексей внезапно зачеркнул свою подпись. «Если я посылаю бумагу Глебу со своей подписью, это будет означать приказ, которого Глеб не может ослушаться, объяснил царевич. Но это только просьба, и он может не исполнять ее, если не захочет».

Когда Алексей стал подрастать, родители осторожно объяснили ему необходимость избегать синяков и ушибов.  Тем не менее, как и всякий ребенок, Алексей тянулся к тем самым вещам, которые таили в себе наибольшую опасность. «Могу ли я иметь собственный велосипед?»—спрашивал он мать. «Алексей, ты же знаешь, что нет». «Можно ли мне поиграть в теннис?» —«Дорогой, ты же знаешь, что нельзя». Разразившись потоком слез, Алексей восклицал: «Почему другие мальчики имеют все, а я ничего?» И вот наступали дни, когда Алексей просто игнорировал все ограничения и делал, что хотел. Это рискованное поведение, типичное для больных гефомилией, известное в медицине как «реакция сорвиголовы», соединяло в себе многие компоненты: бунт против постоянной чрезмерной опеки, подсознательная тяга доказать свою неуязвимость от несчастий и, самое главное, простое желание быть нормальным ребенком. Однажды в семь лет он появился на парадном плацу, проезжая на тайно взятом велосипеде во время смотра дворцовой гвардии. Изумленный царь сразу остановил смотр и приказал догнать, окружить и поймать несчастный велосипед и счастливого новичка-наездника. В другой раз, когда на детском празднике показывали фильм, Алексей неожиданно заставил детей влезть на столы, а сам начал неистово прыгать со стола на стол. Когда Деревеньке и другие взрослые пытались успокоить его, он весело закричал: «Все взрослые должны уходить!» — и попытался выставить их за дверь.

Родители осыпали Алексея дорогими подарками, надеясь, что он забудет запретные игры. Его комната была забита искусно сделанными игрушками. Тут была «большая железная дорога с куклами в вагонах, со шлагбаумами, станциями, домами и семафорами, сверкающими локомотивами и изумительной сигнальной аппаратурой, целыми батальонами игрушечных солдат, макетами городов с колокольнями церквей и домами, плавающими моделями кораблей, прекрасно оборудованными заводами с кукольными рабочими и шахтами, точной копией настоящих, с шахтерами, спускающимися под землю и поднимающимися на-гора. Все игрушки были механическими, и маленький царевич должен был только нажимать на кнопку, чтобы привести рабочих в движение, пустить в плавание по бассейну корабли, заставить звонить церковные колокола и маршировать солдат».

Как и отец, Алексей был увлечен армейской пышностью и блеском. С рождения он носил титул гетмана всего казачества и кроме своих игрушечных солдат, крепостей и пушек имел еще собственный казачий мундир с меховой шапкой, сапогами и кинжалом. Летом он носил форму моряка русского императорского флота. Ребенком он говорил, что хотел бы быть похожим на одного из царей древних времен, чтобы сидеть верхом на белом коне и вести войска на битву. Когда же болезнь заставила его проводить все больше и больше времени в постели, он стал понимать, что таким царем ему не бывать.

Алексей обладал прекрасным музыкальным слухом. В отличие от сестер, которые играли на фортепьяно, он предпочитал балалайку и научился хорошо играть на ней. Он любил природу и держал множество ручных животных. Его любимцем был шелковистый спаниель по имени Джой, длинные уши которого волочились по земле. Кроме того, царь выкупил в цирке старого дрессированного осла по кличке Ванька, у которого был целый репертуар трюков. Когда Алексей посещал конюшню, осел, рассчитывая найти сахар в кармане хозяина, лез туда мордой и, если сахар был там, вытаскивал его. Зимой Ваньку запрягали в сани, и он катал Алексея по парку.

Однажды Алексею сделали весьма редкий подарок— ручного соболя. Старый охотник из Сибири поймал и вместе с женой приручил его. Они решили подарить соболя царю. Старики приехали в Петербург, истратив все до копейки на далекую дорогу.

Дворцовая охрана телеграфом запросила их деревню, чтобы убедиться, что они не революционеры, после чего об их приезде было доложено императрице.

Менее чем через час пришло сообщение о том, чтобы охотник вместе с женой и соболем были представлены как можно скорее. Позже старый охотник так описал встречу с царем: «Вошел царь-батюшка. Мы бухнулись ему в ноги. Соболь посмотрел на него, как будто понял, что перед ним сам царь. Мы пошли в детскую. Царь попросил, чтобы я выпустил соболя, и дети стали играть с ним. Тогда царь пригласил нас присесть на стулья. Он стал расспрашивать меня... Что заставило меня приехать повидать его... Что любят в Сибири... Как мы охотимся... (соболь тем временем носился по комнате, преследуемый мальчиком, сметая все на пути). Батюшка-царь спросил, что нужно делать с соболем, чтобы он хорошо чувствовал себя в неволе. Когда я объяснил, он велел мне отправить его в охотничью деревню в Гатчину. Но я сказал:

- Батюшка-царь, ничего не выйдет. Все тамошние охотники захотят продать шкуру моего соболя. Они убьют его, а скажут — несчастный случай...

Царь ответил:

- Я бы выбрал охотника, в котором уверен. Но после всего, что ты сказал, возможно, ты прав. Возьми его назад, в Сибирь. Следи за ним, чтобы он жил как можно дольше. Но помни, не забывай следить хорошенько за соболем, ведь это мой соболь теперь. Ну, Господь с тобой!»

Старику подарили часы, украшенные царским орлом, а старухе брошку. Им щедро заплатили за соболя и дали денег на дорогу. Но дети были безутешны. «Тут не поможешь, говорили они,— если папа решил, это все».

Дрессированные животные, игрушки были попыткой заменить то, в чем Алексей действительно нуждался: общество мальчишек своего возраста — товарищей по играм. Из-за гемофилии императрица не хотела, чтобы он играл со своими маленькими двоюродными братьями, которые изредка появлялись во дворце с родителями. Они представлялись ей грубыми и невоспитанными, и она боялась, что Алексея могут сшибить с ног во время игры.  Его неизменными партнерами были два маленьких сына матроса Деревенько, которые играли с Алексеем под наблюдением отца. Если их игры становились, с его точки зрения, опасными, Деревенько начинал ворчать, и трое мальчиков немедленно слушались. Позднее, тщательно отобранные, проинструктированные, в чем заключается опасность, кадеты приглашались во дворец играть с царевичем.

Но чаще Алексей играл с сестрами или один.

«К счастью, - писал Жильяр,— сестры любили играть с ним. Они вносили в его жизнь элемент юного веселья, чего иным способом просто невозможно было достичь». Иногда он просто ложился на спину и долго смотрел в небо. Когда ему было десять лет, Ольга спросила его, что это он лежит так тихо. «Я люблю думать и удивляться», ответил Алексей. «Чему?»- — Настаивала Ольга. «О! Есть так много вещей, —сказал он, — я наслаждаюсь солнцем и красотой лета, пока могу. Кто знает, может быть, однажды в такой вот прекрасный день я буду лишен этой возможности».

Более чем кто-либо из людей, не принадлежавших к царской семье, Пьер Жильяр понимал природу гемофилии и то, что она означает для царевича и его близких. Это понимание складывалось постепенно. Он приехал в Россию из Швейцарии в 1904 году в возрасте двадцати пяти лет. В 1905 году начал обучать сестер Алексея французскому языку. Шесть лет он приходил во дворец каждый день преподавать девочкам, однако почти не видел и не знал царевича. Он видел мальчика ребенком на руках матери: позже он видел его мельком бегущим по коридору или катающимся на санках. И ничего более. О болезни Алексея он совершенно ничего не знал

 «Временами его посещения классной комнаты сестер внезапно прекращались, и он долгое время не показывался, писал Жильяр.— Каждый раз, когда он исчезал, дворец охватывала величайшая депрессия. Мои ученицы были в меланхолическом настроении, которое они тщетно пытались скрыть. Когда я спрашивал их о причине, они отвечали уклончиво: «Алексей Николаевич нездоров». Я знал, что он был жертвой болезни... Но об этом никто никогда со мной не говорил».

В 1912 году по просьбе императрицы Жильяр начал заниматься с Алексеем французским языком. Ему представили мальчика восьми с половиной лет, «пожалуй, даже высокого для своего возраста, с удлиненным, совершенно правильным лицом с тонкими чертами, с каштановыми волосами медного отлива и большими серо-голубыми глазами, как у матери... У него был глубокий, острый склад ума, способность все быстро схватывать. Он поразил меня вопросами, необычными для своего возраста, которые были свидетельством тонкой, высокоорганизованной духовности. Тот, кто не заставлял его приучаться к дисциплине, как это приходилось делать мне, мог легко попасть под обаяние его личности. Под обликом капризного маленького создания, каким я его сначала узнал, я встретил ребенка с нежным, от природы благородным сердцем, чувствительного к несчастьям других, так как он много страдал сам».

Первой проблемой Жильяра было налаживание дисциплины. Любя сына и опасаясь за него, императрица не могла быть требовательной. Алексей слушался только царя, который часто отсутствовал. Из-за болезни занятия прерывались на недели, подрывая его энергию и интерес, поэтому даже когда он был здоров, он ленился.

 «В это время он превращался в ребенка, который не выносил никаких замечаний, писал Жильяр. - От него никогда не требовали никакой строгой дисциплины. В его глазах я был человеком, назначенным для принуждения его к работе... Я совершенно ясно представлял причины его молчаливой враждебности... Прошло время, мой авторитет постепенно рос, и чем больше мальчик открывал мне свое сердце, тем лучше я понимал богатство его натуры и начинал чувствовать, что ребенок наделен редкими способностями и было бы несправедливо, если бы я потерял надежду».

Жильяра беспокоила изоляция Алексея от мира. Избранники судьбы даже в детстве живут иначе, чем обычные люди. Но в случае с Алексеем необходимо было учитывать те особые условия, котооые порождала гемофилия. Жильяр считал необходимым сделать что-нибудь для изменения сложившегося положения. Его оценка происходящего, решимости Николая и Александры следовать его совету и мучительных переживаний их и Алексея при кровотечениях — эти страницы книги Жильяра содержат самые интимные и волнующие свидетельства малоизвестной, замкнутой жизни царской семьи.

 «Сначала я был поражен и разочарован по причине недостаточной поддержки моих усилий царицей...— писал Жильяр.— Доктор Деревенько [по случайному стечению обстоятельств врач царевича носил ту же фамилию, что и слуга-матрос, хотя они не были родственниками] сказал мне, что постоянная опасность рецидивов привела к глубокому религиозному фатализму императрицы. Она склонна оставить все на волю случая, поскольку любое вмешательство, которое может причинить страдания ее сыну,— бессмысленно, если ему все равно суждено умереть»

Жильяр не согласился с Деревенько: «Я уверен, что постоянное присутствие матроса Деревенько и его помощника Нагорного вредно для ребенка. Внешняя сила, готовая вмешаться всякий раз, когда угрожает опасность, мешает, как казалось мне, развитию силы воли и способности самостоятельно ориентироваться в поведении. Получая преимущество в безопасности, ребенок проигрывает в общем развитии и отсутствии самодисциплины. Я думал, что будет лучше предоставить ему больше свободы и приучить его противостоять импульсам своих собственных движений и порывов.

Кроме того, несчастные случаи все равно не исключены. Невозможно предохраняться от всего, и чем пристальнее будет надзор, тем более раздражительным и унизительным станет он для мальчика, а это в свою очередь будет развивать в нем способность к уверткам, сделает его хитрым и лживым. Это верный способ превратить уже физически хрупкого ребенка в бесхарактерного индивидуалиста, лишенного внутреннего стержня и черствого душой.

Я говорил... с доктором Деревенько, но его так преследовал страх роковых приступов и так давил ужас ответственности, которая свалилась на него как на врача, что я не мог убедить его разделить мои взгляды. Только родители, и более никто, могли принять решение, чреватое серьезными последствиями для здоровья ребенка. К моему великому удивлению, они целиком согласились со мной и сказали, что готовы принять на себя всю ответственность эксперимента, о котором я и сам не мог думать, не испытывая ужасного беспокойства. Без сомнения, они понимали, как много вреда наносит существующая система всему лучшему в их сыне, и так как они любили его до безумия, их любовь давала им силы перенести угрозу увеличивавшегося риска... Они предпочли пережить это страдание, чем видеть, как сын превращается в безвольное, слабохарактерное существо. Алексей Николаевич был рад этому решению. В своих отношениях с товарищами по играм он всегда страдал от непрестанного наблюдения, которому подвергался. Он обещал быть достойным оказанного ему доверия.

Сначала все пошло хорошо, и мое внимание ослабло, когда внезапно произошел несчастный случай, которого я так сильно опасался. Царевич находился в классе, залез на стул, неожиданно поскользнулся и в падении задел правым коленом угол какого-то предмета. На следующий день он не мог встать. Днем позже подкожное кровоизлияние уже прогрессировало, и опухоль, образовавшаяся ниже колена, быстро распространялась на всю ногу. Кожа, которая была весьма растянута, затвердела под действием крови и... причиняла боль, усиливавшуюся с каждым часом...

Я был ошеломлен. Но ни царь, ни царица ни словом не упрекнули меня. Напротив, они старались сделать все, чтобы я не впал в отчаяние... Царица сразу же осталась у постели сына. Она охраняла его, окружая нежной любовью и заботой, пытаясь бесчисленными знаками внимания облегчить его страдания. Царь заходил к сыну каждую свободную минуту. Он пытался успокоить и развлечь мальчика, но боль была сильнее, чем материнская забота или увлекательные истории, которые рассказывал отец. И вновь возобновлялись слезы и стоны. Время от времени дверь открывалась, и одна из великих княжон входила на цыпочках и целовала маленького брата, внося порыв свежести и здоровья в комнату. В этот момент мальчик открывал свои огромные глаза, вокруг которых болезнь уже положила темные круги, и почти сразу же закрывал их.

Однажды утром я застал мать у постели сына. Он провел очень тяжелую ночь. Доктор Деревеньке был обеспокоен, так как кровотечение не останавливалось, а температура повышалась. Воспаление распространялось, и боль была сильней, чем накануне. Царевич лежал в постели и жалобно стонал. Его голова покоилась на руках матери, а маленькое, смертельно бледное личико было неузнаваемо. Иногда стоны затихали, и он бормотал только одно слово «мамочка». Мать целовала его в волосы, лоб и глаза, как будто прикосновения ее губ уменьшали его боль и возвращали к жизни, которая покидала его. Я - бессильный свидетель мук ее сына в эти ужасные часы вспоминаю об этой пытке его матери, которая знала, что она сама является причиной этих страданий, так как она передала ему чудовищный недуг, против которого медицина была бессильна. Только сейчас я понял тайну трагедии ее жизни. Теперь я мог воссоздать ее крестный путь на Голгофу!»

Планирование семьи
Сейчас может быть легко получена информация о том, что у вас будет ребенок больной гемофилией. Трудность заключается в правильной оценке данной информации, так как во многих семьях родственники страдают этим заболеванием. Профессионалы, занимающиеся проблемами гемофилии, члены семьи, медицинский персонал и религиозные деятели могут поддержать супружескую пару, помочь им принять свое собственное решение. Мужчины, больные гемофилией и женщины, являющиеся носительницами, могут пожелать избежать передачи гемофилии своим детям. Решения по поводу планирования семьи принимаются супружеской парой и зависят от многих вещей, включая знание проблемы, знание о страдании, которое сопровождает гемофилию, о местных обстоятельствах страны или региона.

Супружеская пара может принять следующие решения:

1. Иметь не родных детей, а приемных (усыновленных).

2. Проходить тщательную проверку во время каждой беременности и прекращать беременность, если у плода мужского пола обнаружена гемофилия.

3.Согласиться на рождение дочери-носительницы гена гемофилии или на один шанс из четырех (25%) рождения сына больного гемофилией, если мать является носительницей.

Далее перечислены некоторые методы, которые используются при тестировании во время беременности.

Взятие образца плацентарной хорионной оболочки.

В ходе этого недавно разработанного теста на 9-10 неделе беременности берется образец ткани плаценты (содержащей клетки плода). С помощью анализа генов определяется пол плода и присутствие гемофилии. Такой подход возможен в 70 % случаев носительства, у женщин носительниц, у которых может быть проведена подробная диагностика генетической аномалии. Раннее определение наличия у плода гемофилии позволяет прервать беременность на ранних сроках, что предпочтительнее, чем аборт на поздних сроках беременности. Риск выкидыша при этом тесте составляет около 1%.

Этот метод является относительно новым и поэтому не всегда и не везде доступен.

Другие тесты не обладают такой полной информативностью и проводятся на более поздних сроках беременности.

Амниоцентез.
При проведении этого теста на 15-ой неделе беременности у женщины, носительство которой доказано, собирается некоторое количество жидкости, окружающей плод. Клетки жидкости несут информацию о поле плода. Риск выкидыша составляет около 1%. Если плод мужского пола, остается право выбора прекращения беременности, так как в 50% случаев может родиться больной ребенок. Если известно существование в семье гена гемофилии, диагностика плода также может быть проведена в тех случаях, когда у женщины-носительницы может быть проведена подробная диагностика генетической аномалии.

Анализ крови плода.
Этот тест проводится на 18-22 неделе беременности только в высокоспециализированных центрах акушерства и гинекологии. Если удается получить достаточное количество крови плода, может быть определен уровень фактора VIII или IX. Риск выкидыша составляет около 6%. Если у плода определена гемофилия, может быть принято решение прервать беременность.
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� В наши дни при первом же появлении сильного кровотечения больным делают переливание свежезамороженной или концентрированной кровяной плазмы. Используются новые, необычные формы лекарств, чтобы уменьшить боль. Когда это необходимо, суставы защищают сложными пластиковыми или сделанными из легких металлов каркасами. Большинство из этих методов лечения гемофилии разработаны недавно. Использование плазмы, например, было результатом второй мировой войны, а конструкции новых легких каркасов стали возможными благодаря синтезу металлов и пластмасс. Гемофилия сегодня — это суровая, но излечимая болезнь, и большинство больных в состоянии пережить трудные годы детства и далее живут сравнительно нормальной взрослой жизнью.


� В некоторых источниках фамилии двух однофамильцев — матроса и врача — пишутся «Деревенко».
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