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Специфической особенностью гемофилии, в отличие от многих других ге-

моррагических диатезов, является поражение опорно-двигательного аппа-

рата вследствие повторных кровоизлияний. Впервые описан клинический 

случай эффективного применения рекомбинантного фактора свертывания 

крови VIII (Октофактор, мороктоког альфа, АО «ГЕНЕРИУМ») у пациента с 

гемофилией А при выполнении серии операций последовательного про-

тезирования основных крупных суставов. Применение мороктокога альфа 

в необходимых дозах обеспечивает адекватный гемостаз в ходе оператив-

ного вмешательства, а также способствует благоприятному течению по-

слеоперационного периода и своевременной выписке пациента.
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опросе, проводимом Всемирной федерацией гемофи-

лии (ВФГ), число больных гемофилией в мире состав-

ляет приблизительно 400 тыс. человек [1]. Гемофилия А 

встречается чаще, чем гемофилия В, и составляет 

80–85% от общего числа людей с гемофилией [2]. 

В России в 2018 г. зарегистрировано 6342 пациента 

с гемофилией А и 1109 – с гемофилией В [3].

Специфической особенностью гемофилии, в от-

личие от многих других геморрагических диатезов, 

является поражение опорно-двигательного аппарата 

вследствие повторных кровоизлияний. Симптомати-

ка заболевания может различаться в зависимости от 

анатомической зоны, в которой развилось кровоизли-

яние, и проявляться артрозом при поражении сустава, 

контрактурой ишемического типа и нейропатией при 

поражении мягких тканей, а также развитием псевдо-

опухолей при геморрагиях в пара- или интраоссальные 

области [4–6]. 

Применение современных концентратов плазма-

тических факторов свертывания крови VIII в ходе опе-

ративного лечения больных гемофилией А позволяет 

выполнять оперативные вмешательства различной сте-

пени сложности [7]. В России широко применяются 

как плазматические, так и рекомбинантные факторы 

свертывания крови VIII при различных хирургических 

вмешательствах у больных гемофилией А [8].

В целях стимулирования разработки и производства 

отечественных инновационных лекарственных средств 

постановлением Правительства Российской Федера-

ции от 15 апреля 2014 г. №305 была утверждена государ-

ственная программа Российской Федерации «Развитие 

фармацевтической и медицинской промышленности» 

на 2013–2020-е годы. Реализация программы в рамках 

Cтратегии «Фарма-2020» направлена на увеличение 

производства и обеспеченности отечественными жиз-

ненно необходимыми и важнейшими лекарственными 

средствами, в том числе для лечения редких заболева-

ний, включая гемофилию А и B [9, 10]. ФГБУ «НМИЦ 

гематологии» Минздрава России в качестве исследова-

тельского центра принимал активное участие в клини-

ческих исследованиях российского рекомбинантного 

препарата фактора свертывания крови VIII [11–14]. 

Клинические исследования российских биопрепаратов 

для лечения гемофилии проводились и были представ-

лены в соответствии с регламентированными нормати-

вами и общепринятыми правилами [15–17]. С 2016 г. 

по государственной программе «12 высокозатратных 

нозологий» в России доступен новый препарат – ре-

комбинантный фактор свертывания крови VIII (меж-

дународное непатентованное наименование – морок-

токог альфа; Октофактор, АО «ГЕНЕРИУМ»). В ходе 

клинических исследований данного лекарственного 

препарата оценка его эффективности и безопасности 

в ходе хирургических вмешательств не проводилась. 

В опубликованной литературе информации о его при-

менении в операционном и послеоперационном пери-

Гемофилия – это врожденное нарушение свертыва-

ния крови, сцепленное с хромосомой X и проявля-

ющееся недостатком фактора свертывания крови 

VIII (FVIII) – при гемофилии типа А или фактора IX 

(FIX) – при гемофилии типа В. Этот недостаток явля-

ется результатом мутации соответствующих генов фак-

тора свертывания крови. Гемофилия встречается при-

близительно у одного из 10 тыс. новорожденных. Со-

гласно оценке, основанной на ежегодном глобальном 
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одах недостаточно. В связи с этим представляет интерес 

накопленный опыт эффективного применения данного 

препарата при оперативном ортопедическом лечении 

различных суставов. В данной публикации представлен 

клинический случай последовательного протезирова-

ния крупных суставов у пациента с тяжелой формой 

гемофилии А.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Пациент П., 46 лет. Постоянно проживает 

в республике Крым. Диагноз тяжелой формы гемо-

филии А установлен в раннем детском возрасте. 

Течение заболевания соответствовало его тяже-

сти и проявлялось преимущественным поражени-

ем опорно-двигательного аппарата в виде частых 

кровоизлияний во все крупные суставы, а также 

развитием гематом мягких тканей. Наиболее ча-

сто поражались коленные и локтевые суставы. 

Профилактическую гемостатическую терапию 

препаратами фактора VIII не получал. В связи 

с дефицитом препарата фактора свертывания 

крови гемостатическую терапию проводили по 

месту жительства только по факту кровотече-

ния в недостаточном количестве. 

Около 7 лет назад резко развились интен-

сивные боли в левом тазобедренном суставе, от-

метил прогрессивное укорочение левой ноги. Ле-

чился консервативно концентратом фактора 

VIII в недостаточных дозах с временным улуч-

шением. Постепенно боли стали прогрессировать 

и беспокоить при незначительной физической на-

грузке, появилось стойкое ограничение функции 

в левом тазобедренном и правом коленном суставах 

(ПКС) с сокращением дистанции ходьбы до 100 м.

В ноябре 2014 г. был госпитализирован в ФГБУ 

«НМИЦ гематологии» Минздрава России в от-

деление реконструктивно-восстановительной 

ортопедии для больных гемофилией (ОРВОГ). При 

поступлении больной передвигался только при по-

мощи костылей. Походка была грубо изменена. 

Левый коленный сустав (ЛКС) был деформирован, 

надколенник тугоподвижен. Объем движений в 

суставе составлял 170–150°, движения сопрово-

ждались грубым болезненным хрустом. Варусное 

отклонение голени в коленном суставе состави-

ло 10°. В нижней трети бедра отмечен старый 

послеоперационный рубец после корригирующей 

остеотомии левого бедра в 1990 г. ПКС был гру-

бо деформирован, объем движений составил 175–

130°, надколенник был тугоподвижен, по передней 

поверхности сустава отмечен старый послеопе-

рационный рубец.

В области левого тазобедренного сустава 

видимых изменений не выявлено. Объем движе-

ний составил при сгибании 80°, при отведении – 

25°, наружная ротация резко ограничена. Боли 

при движениях в тазобедренном суставе. Левая 

нога короче правой за счет бедра, относительное 

укорочение составило 4 см. На рентгенограммах 

левого тазобедренного сустава – выраженные 

деформирующие изменения. Головка левой бе-

дренной кости деформирована, уплощена, струк-

тура ее неоднородно уплотнена, контуры не-

ровные, не исключена фрагментация. Суставная 

щель не дифференцируется, крыша вертлужной 

впадины частично пролабирует в полость малого 

таза (рис. 1).

В отделении выполнено оперативное вме-

шательство – эндопротезирование левого та-

зобедренного сустава протезом фирмы DePuy на 

бесцементной фиксации. Оперативное вмеша-

тельство длилось 2 ч 30 мин, суммарная крово-

потеря во время операции составила 400 мл. Ге-

мостаз во время операции и в послеоперационном 

периоде осуществлялся препаратом мороктоког 

альфа (Октофактор) из расчета 50 МЕ/кг массы 

тела пациента непосредственно перед оператив-

ным вмешательством и далее – каждые 12 ч в те-

чение 7 дней. Поддерживаемый уровень фактора 

VIII во время операции и в раннем послеопераци-

онном периоде составил 90–110%. Рецидивов кро-

вотечения в послеоперационном периоде не отме-

чено. Швы были сняты на 14-й день, заживление 

проходило первичным натяжением.

Пациент начал заниматься лечебной физкуль-

турой (ЛФК). Движения в суставе безболезнен-

ные. В удовлетворительном состоянии больной 

был выписан на амбулаторное лечение (рис. 2).

Рис. 1. Рентгенограмма левого 
тазобедренного сустава. 
Выраженные деформирующие 
изменения. Головка левой 
бедренной кости деформирова-
на, уплощена, структура ее неод-
нородно уплотнена, контуры 
неровные, не исключена фраг-
ментация. Суставная щель не 
дифференцируется, крыша верт-
лужной впадины частично про-
лабирует в полость малого таза

Рис. 2. Состояние после эндо-
протезирования левого тазобе-
дренного сустава; компоненты 
эндопротеза расположены пра-
вильно
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В мае 2015 г. пациент вновь обратился в ФГБУ «НМИЦ ге-

матологии» Минздрава России в связи с болями и ограничением 

функции ЛКС. Со слов больного, в возрасте 14 лет у него разви-

лась разгибательная контрактура ЛКС. В 17 лет в результате 

падения развился перелом нижней трети левой бедренной кости, 

который был поздно диагностирован. 

На момент госпитализации движения в ЛКС: разгибание – 

180°, сгибание – 125°, сопровождаются болями, грубым хрустом. 

На рентгенограммах ЛКС – признаки гемофилической артро-

патии IV стадии (рис. 3). На фоне гемостатической терапии 

препаратом мороктоког альфа из расчета 50 МЕ/кг массы тела 

выполнено тотальное эндопротезирование ЛКС. Оперативное 

вмешательство длилось 3 ч 25 мин, суммарная кровопотеря во 

время операции составила 1000 мл. В послеоперационном перио-

де проводилась гемостатическая терапия по общепринятой схе-

ме при оперативных вмешательствах высокой степени риска. 

Препарат мороктоког альфа вводили из расчета 50 МЕ/кг мас-

сы тела каждые 12 ч в течение 7 дней. Далее постепенно снижа-

ли дозы вводимого препарата и увеличивали интервалы между 

введениями до 24 ч. На фоне лечения активность фактора свер-

тывания крови VIII во время операции и в раннем послеопераци-

онном периоде поддерживалась на уровне 100–120%. Рецидивов 

кровотечения в послеоперационном периоде не отмечалось, швы 

были сняты на 14-й день, заживление проходило первичным на-

тяжением (рис. 4).

На 2-е сутки после операции начаты занятия ЛФК. К мо-

менту выписки движения в суставе составили соответственно 

180 и 100°. Пациент в удовлетворительном состоянии был вы-

писан на дальнейшее амбулаторное лечение.

Через полгода пациент вновь обратился в ФГБУ «НМИЦ 

гематологии» Минздрава России для проведения эндопроте-

зирования ПКС в связи с болями и выраженным ограничением 

функции ПКС. С детского возраста пациент отмечал частые 

гемартрозы сустава, которые привели к развитию хронического 

синовита с последующим развитием деформирующего артро-

за. В 1993 г. в ОРВОГ проводилась синовэктомия ПКС по пово-

ду хронических гемартрозов с последующей рентгенотерапией. 

В 1994 г. осуществлен артролиз ПКС. На момент госпитализа-

ции на рентгенограммах – признаки гемофилической артропа-

тии ПКС IV стадии (рис. 5).

После планового обследования выполнено тотальное эн-

допротезирование ПКС протезом RT+ фирмы Smith&Nephew. 

Оперативное вмешательство сопровождалось техническими 

трудностями, связанными с выраженными разрушениями пло-

щадки большеберцовой кости. Оперативное вмешательство 

длилось 3 ч 10 мин, суммарная кровопотеря во время операции 

составила 1050 мл. Контроль гемостаза во время операции и 

в послеоперационном периоде осуществлялся препаратом мо-

роктоког альфа так же, как и при предыдущих операциях – из 

расчета 50 МЕ/кг массы тела внутривенно струйно медленно, 

каждые 12 ч. Рецидивов кровотечения в послеоперационном пе-

риоде не отмечалось.

При всех оперативных вмешательствах по эндопротези-

рованию пациенту проводилась профилактика инфекционных 

осложнений препаратами группы цефалоспоринов I поколения 

в течение 5 дней.

Рис. 3. Рентгенограмма левого коленного сустава; кар-
тина гемофилической артропатии IV стадии. Признаки 
выраженного диффузного остеопороза видимых 
костей в виде очагов разрежения, чередующихся со 
склеротическим компонентом. Грубая деформация 
суставных отделов костей со смещением медиального 
мыщелка бедренной кости кнутри относительно сустав-
ной поверхности большеберцовой кости. Краевое раз-
рушение сочленяющихся поверхностей эпифизов 
коленного сустава, субхондральные кисты, краевые 
костные разрастания. Суставная щель не дифференци-
руется. Артроз пателлофеморального сочленения

Рис. 5. Рентгенограмма ПКС; картина гемофилической 
артропатии IV стадии. Грубая деформация суставных 
отделов костей со смещением медиального мыщелка 
бедренной кости кнутри относительно суставной 
поверхности большеберцовой кости. Краевое разруше-
ние сочленяющихся поверхностей эпифизов коленного 
сустава, субхондральные кисты, краевые костные раз-
растания. Суставная щель не дифференцируется. 
Артроз пателлофеморального сочленения. 
Выраженный диффузный остеопороз видимых костей

Рис. 4. Состояние после эндопротезирования ЛКС; 
взаиморасположение компонентов эндопротеза 
правильное
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После эндопротезирования ПКС рана зажила первичным 

натяжением, швы сняты на 15-й день после операции. Боль-

ной возобновил занятия ЛФК; к моменту выписки, на 27-е 

сутки после операции, движения в ПКС стали безболезнен-

ными в пределах соответственно 175 и 115° (рис. 6). 

В сентябре 2016 г. пациент вновь обратился в ОРВОГ 

ФГБУ «НМИЦ гематологии» Минздрава России в связи с 

выраженной деформацией ПКС, нарушениями двигательной 

функции мышц правого предплечья и кисти, кожной чувстви-

тельности тыльной поверхности правой кисти.

При обследовании – выраженная атрофия мышц кисти 

и предплечья. Выявлена псевдоопухоль правого локтевого су-

става, приводящая к его выраженной деформации с ущем-

лением локтевого нерва на уровне медиального надмыщелка 

плечевой кости (рис. 7). Выраженный хронический синовит в 

области головки лучевой кости со смещением головки кпереди 

на 3 см привел к возникновению неврита лучевого нерва с нару-

шением двигательных функций и кожной чувствительности. 

После планового обследования 03.10.16 проведено опера-

тивное лечение – удаление псевдоопухоли правого локтевого 

сустава. Во время операции осуществлен доступ к локте-

вому нерву в дистальной трети плеча. Произведен невролиз 

в дистальном направлении к медиальному надмыщелку пле-

чевой кости. При ревизии определялось утолщение округлой 

формы на уровне медиального надмыщелка плечевой кости. 

Дистальнее локтевой нерв с признаками дистрофии истон-

чен. Произведено моделирование медиального надмыщелка 

плечевой кости.

По передней поверхности локтевого отростка прилега-

ет плотная капсула псевдоопухоли, которая острым путем 

была отсепарирована и удалена. Острым путем произведен 

доступ к капсуле локтевого сустава латеральнее локтевого 

отростка, в области предполагаемого нахождения головки 

лучевой кости определялась гипертрофированная синовиаль-

ная оболочка, которая была удалена с помощью электрокоа-

гулятора и острым путем. Головка лучевой кости находи-

лась на 4 см кпереди от латерального надмыщелка плечевой 

кости. Произведены резекция измененной головки лучевой 

кости, а также укладка локтевого нерва по внутренней по-

верхности медиального мыщелка.

Контроль гемостаза во время операции и в послеопераци-

онном периоде осуществлялся препаратом мороктоког альфа 

из расчета 50 МЕ/кг массы тела каждые 12 ч. На фоне ле-

чения активность фактора свертывания крови VIII состав-

ляла 110%. Рецидивов кровотечения в послеоперационном 

периоде не наблюдалось. Швы были сняты на 16-й день, рана 

зажила первичным натяжением, признаки воспаления не на-

блюдались. Пациент был выписан на 29-й день после операции 

в удовлетворительном состоянии (рис. 8). 

Реконструктивно-восстановительные операции, включаю-

щие остеосинтез трубчатых костей, проводятся преимущественно 

в плановом порядке и направлены на восстановление одной или 

нескольких функций пораженной конечности, профилактику 

развития повторных гемартрозов, тяжелых артропатий, а в ряде 

случаев – псевдоопухолей [4]. Терминальные стадии деформирую-

Рис. 7. Компьютерно-томографическая 3D-реконструкция 
правого локтевого сустава, разрушенного псевдоопухолью, 
на фоне гемофилической артропатии. Суставные поверхно-
сти сочленяющихся костей узурированы, субхондральные 
отделы костей истончены, деформированы, содержат суб-
хондральные кисты. В проекции суставной щели и цирку-
лярно в мягких тканях вокруг сустава определяется псевдо-
опухоль (приблизительные суммарные поперечные разме-
ры – до 70×45 мм); в мягких тканях содержится небольшое 
количество жидкости

Рис. 8. Компьютерно-томографическая 3D-реконструкция 
правого локтевого сустава; состояние после удаления псев-
доопухоли. Выполнены моделирование медиального 
мыщелка правой плечевой кости и резекция головки луче-
вой кости

Рис. 6. Состояние после эндопротезирования ПКС, 
взаиморасположение компонентов эндопротеза 
правильное
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щего артроза у больных с гемофилической артропатией 

являются прямым показанием для эндопротезирования 

пораженного сустава. Псевдоопухоли являются редким 

и одним из самых тяжелых осложнений гемофилии, ко-

торые развиваются при отсутствии или недостаточной 

эффективности гемостатической терапии. При опера-

тивных вмешательствах необходимо радикальное уда-

ление капсулы псевдоопухоли с целью минимизации 

риска кровотечения в послеоперационном периоде и 

рецидива развития псевдоопухоли. В настоящее время 

достаточный уровень обеспечения пациентов с гемо-

филией А препаратами факторов свертывания кро-

ви VIII позволяет проводить весь спектр оперативных 

вмешательств различной степени сложности у больных 

гемофилией.

Данное наблюдение показывает возможность 

безопасного применения рекомбинантного факто-

ра свертывания VIII (мороктоког альфа) у пациента 

с гемофилией А при выполнении серии операций по-

следовательного протезирования основных крупных 

суставов. Применение препарата мороктоког альфа в 

необходимых дозах обеспечивает адекватный гемостаз 

в ходе оперативного вмешательства, способствуя бла-

гоприятному течению послеоперационного периода и 

своевременной выписке пациента.
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CLINICAL CASE OF SEQUENTIAL ENDOPROSTHESIS REPLACEMENT 
OF LARGE JOINTS WITH SUBSEQUENT REMOVAL OF PSEUDOTUMOR 
ELBOW IN A PATIENT WITH SEVERE HEMOPHILIA A
Professor V. Zorenko1, MD; T. Polyanskaya1, Candidate of Medical Sciences; 
E. Karpov1; N. Sadykova1, Candidate of Medical Sciences; A. Koroleva1; 
A. Shuster2, Candidate of Biological Sciences; Professor D. Kudlay2, MD; 
A. Borozinets2, Candidate of Medical Sciences
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A specific feature of hemophilia, unlike many other hemorrhagic diathesis, is the 
defeat of the musculoskeletal system due to repeated bleedings. First described 
clinical case of the effective application of recombinant coagulation factor VIII 
(Octofactor, moroctocog alpha, JSC «GENERIUM») in a patient with hemophilia 
A during performing a series of sequential prosthetics of major joints. The use 
of moroctocog alpha in the required doses provides adequate hemostasis during 
surgery, as well as contributes to the favorable course of the postoperative period 
and timely discharge of the patient.
Key words: hematology, hemophilia A, moroctocog alpha, deforming arthrosis, 
pseudotumor, endoprosthesis joint replacement.
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