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ГЕМОФИЛИЧЕСКАЯ АРТРОПАТИЯ У РЕБЕНКА 8 ЛЕТ

Леднева Е.Е., Кайлина А.Н.

Актуальность. На современном этапе гемофилия остается наиболее тяжелым 
сцепленным с Х-хромосомой заболеванием, возникающим из-за врожденного дефицита 
факторов свертывания крови VIII и IX соответственно, частым осложнение которого является 
спонтанное кровотечение в суставы. В связи с чем, проблема гемофилической артропатии 
приобрела особую актуальность. Заболевание в первую очередь поражает мальчиков. 
Убиквитарность гемофилии в общей популяции составляет 1:10 000 населения. Гемофилия А 
встречается гораздо чаще, чем гемофилия В, и составляет 80-85% общего числа случаев. 
Среди всех диагностированных случаев гемофилии тяжелые формы заболевания 
составляют около 60-70%. Спонтанные геморрагические эпизоды (преимущественно 
гемартрозы и гематомы мягких тканей различных локализаций) относят к числу самых 
частых проявлений данного заболевания. Чаще всего поражаются голеностопные, коленные 
и локтевые суставы.


Цель – рассмотреть клинический случай пациента с впервые выявленной 
гемофилической артропатией у пациента 8 лет.


Материалы и методы. Клинический случай: Гемофилия, впервые выявленная, 
гемофилическая артропатия коленных суставов, ФК 2.


Результаты. Индикатором состояния сустава является синовиальная оболочка – 
внутренний слой капсулы сустава, выстилающий всю поверхность суставной полости за 
исключением хрящевых поверхностей. Синовиальная оболочка обеспечивает обмен 
веществ в полости сустава, питание суставного хряща. А также она осуществляет 
дополнительную амортизацию суставов и вырабатывает синовиальную жидкость. При 
гемофилии синовиальная оболочка принимает участие в удалении крови из полости 
сустава, что приводит к гиперплазии и гипертрофии синовиоцитов. Среди всех 
диагностированных случаев гемофилии тяжелые формы заболевания составляют около 
60-70%. Спонтанные геморрагические эпизоды (преимущественно гемартрозы и гематомы 
мягких тканей различных локализаций) относят к числу самых частых проявлений данного 
заболевания. Профилактическая роль заместительной терапии у пациента с гемофилией 
средней и тяжелой степени позволит предотвратить спонтанные гемартрозы и 
прогрессирование гемофилической артропатии, что существенно повысит качество жизни.


Заключение. Данный клинический случай демонстрирует сложности своевременного 
выявления гемофилии у ребенка 8 лет.


Ключевые слова: гемофилия, гемофилическая артропатия, гемартрозы, кровотечение в 
суставы.
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HEMOPHILIC ARTHROPATHY THE CHILD IS 8 YEARS OLD

Ledneva E.E., Kailina A.N

Relevance. At the present stage, hemophilia remains the most severe disease linked to the X 
chromosome, resulting from a congenital deficiency of blood clotting factors VIII and IX, 
respectively, a common complication of which is spontaneous bleeding into the joints. In this 
regard, the problem of hemophilic arthropathy has become particularly relevant. The 
disease primarily affects boys. The ubiquity of hemophilia in the general population is 1:10,000 
of the population. Hemophilia A is much more common than hemophilia B, accounting for 
80-85% of the total number of cases. Among all diagnosed cases of hemophilia, severe forms 
of the disease account for about 60-70%. Spontaneous hemorrhagic episodes (mainly 
hemarthrosis and soft tissue hematomas of various localizations) are among the most 
common manifestations of this disease. The ankle, knee and elbow joints are most often 
affected.


Objective: to consider a clinical case of a patient with newly diagnosed hemophilic 
arthropathy in an 8-year-old patient.


Materials and methods. Clinical case: Hemophilia, newly diagnosed, hemophilic 
arthropathy of the knee joints, FC 2.


Results. Hemophilia is an X-linked disease that occurs due to a congenital deficiency of 
blood clotting factors VIII and IX, respectively, a frequent complication of which is 
spontaneous bleeding into the joints. In this regard, the problem of hemophilic arthropathy 
has become particularly relevant. The disease primarily affects boys. The ubiquity of 
hemophilia in the general population is 1:10 000 of the population. Hemophilia A is much more 
common than hemophilia B, and accounts for 80-85% of the total number of cases. The 
indicator of the joint condition is the synovial membrane - the inner layer of the joint 
capsule lining the entire surface of the articular cavity with the exception of cartilaginous 
surfaces. The synovial membrane provides metabolism in the joint cavity, nutrition of 
articular cartilage. It also provides additional cushioning of the joints and produces 
synovial fluid. In hemophilia, the synovial membrane participates in the removal of blood 
from the joint cavity, which leads to hyperplasia.


Conclusion. This clinical case demonstrates the difficulties of timely detection of 
hemophilia in an 8-year-old child.


Keywords: hemophilia, hemophilic arthropathy, hemarthrosis, bleeding into joints.
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АКТУАЛЬНОСТЬ

На современном этапе гемофилия ос-
тается наиболее тяжелым сцепленным с Х-
хромосомой заболеванием, возникающим 
из-за врожденного дефицита факторов 
свертывания крови VIII и IX соответст-
венно, частым осложнение которого яв-
ляется спонтанное кровотечение в суста-
вы. В связи с чем, проблема гемофиличес-
кой артропатии приобрела особую ак-
туальность [3, 5, 6].


Заболевание в первую очередь пора-
жает мальчиков. Убиквитарность гемофи-
лии в общей популяции составляет 1:10 
000 населения. Гемофилия А встречается 
гораздо чаще, чем гемофилия В, и соста-
вляет 80-85% общего числа случаев [3].


Среди всех диагностированных случаев 
гемофилии тяжелые формы заболевания 
составляют около 60-70%. Спонтанные 
геморрагические эпизоды (преимущест-
венно гемартрозы и гематомы мягких 
тканей различных локализаций) относят к 
числу самых частых проявлений данного 
заболевания [3, 4].


Чаще всего поражаются голеностопные, 
коленные и локтевые суставы. Рецидив ге-
мартроза вызывает изменения в сино-
виальной оболочке, которые приводят к 
дегенерации суставов. Хроническая боль 
и уменьшение объема движений в суста-
вах являются инвалидизирующими клини-
ческими признаками этой артропатии, по-
степенно приводящими к снижению фи-
зической активности и социализации па-
циентов [7, 8].

Мальчик 8 лет 11 мес. Диагноз: Гемофи-
лия А, средней степени тяжести, впервые 
выявленная, гемофилическая артропатия 
коленных суставов, функциональный 
класс 2. 


Ребенок от 2 беременности. Ранее фи-
зическое и нервно-психическое развитие 
в норме. Из семейного анамнеза: у стар-
шего брата случаются носовые кровоте-
чения, долго останавливается кровь после 
травм. Другие родственники считают себя 
здоровыми.


В возрасте  2  года  11  месяцев,  впервые 

В 2020 г клинически симптомы возоб-
новились, возникли жалобы на отечность, 
болезненность и ограничение разгибания 
правого коленного сустава, усилилось на-
рушение походки, в связи с чем, пациент 
был госпитализирован в стационар по 
месту жительства. Получал: перорально 
диклофенак 35 мг 1 раз в день в течение 5 
дней, со сменой на ибупрофен внутрь 100 
мг 2 раза в день, парентерально получил 
цефтриаксон по 1 мг/сут внутривенно 10 
дней. Разъяснений в необходимости анти-
бактериальной терапии в выписке не 
обнаружено, воспалительных изменений в 
крови, лейкоцитоза, нейтропении не отме-
чалось, исследования на артритогенные 
инфекции проведены не в полном объе-
ме. Был выставлен диагноз: артрит пра-
вого коленного сустава, неуточненной 
этиологии. Рекомендована консультация 
ревматолога.  В связи с улучшением со 
стороны сустава и отсутствием ревмато-
лога в поликлинике по месту прикре-
пления к данному специалисту не обрати-
лись.


В апреле 2023 г обратился к ревма-
тологу с жалобами на боль и ограничение 
подвижности в правом плечевом суставе. 
Выставлен диагноз: реактивная артропа-
тия неуточненная. Вновь получал внутрь 
ибупрофен   200 мг  2 раза  в  день,  местно 
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возникли жалобы на отечность, боль, огра-
ничение движения в правом коленном 
суставе, после травмы колена. Наблюдался 
хирургом по месту жительства. Получал 
лечение: местно гепарин натрия + декса-
пантенол + диметилсульфоксид гель для 
наружного применения курс 14 дней, 
нурофен 200 мг 2 раза в день. Жалобы 
нивелировались. В 2019 г обратился к 
ортопеду с жалобами на боль и ограни-
чение движений в правом коленном су-
ставе. Было проведено ультразвуковое 
исследование по данным которого отме-
чено наличие бурсита (незначительное 
количество жидкости). Синовит верхних 
заворотов коленного сустава, имелись 
признаки гемартроза. Тендинит собствен-
ной связки надколенника. Был выставлен 
диагноз: посттравматический синовит 
правого коленного сустава. В лечении 
применяли местно гели с противовоспа-
лительным эффектом, физиолечение – 
УВЧ, магнит. На фоне терапии улучшений 
не отмечено.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 
ИССЛЕДОВАНИЯ

Клинические случаи

Clinical cases



ортофеновая мазь 2% 2 раза в день в тече-
ние 10 дней, с незначительным эффектом.

В мае 2024 возникла болезненность и 
отечность в левом коленном суставе, а 
также появилась боль и ограничение 
движения в голеностопных суставах. Гос-
питализировался в республиканскую детс-
кую больницу по месту жительства, где 
назначена базисная терапия метотрек-
сатом в дозе 5 мг 1 раз в неделю (что 
составляло менее 7,5 мг/м2/нед), индомета-
цин мазь местно, парацетамол + фенил-
эфрин + аскорбиновая кислота 260 мг 2 
раза в день, омепразол 20 мг 1 раз в день, 
амоксициллин 500 мг 3 раза в день. Выс-
тавлен диагноз: юношеский артрит неуто-
чненный.  Через 4 месяца повторно госпи-
тализировался в стационар по месту жи-
тельства, по результатам госпитализации, 
рекомендовано дообследованные в детс-
кой клинике федерального учреждения 
ФГБОУ ВО СибГМУ Минздрава России.


При обследовании в детской клинике 
СибГМУ при исследовании стандартных 
параметров коагулограммы выявлено зна-
чительное удлинение АЧТВ до 60 секунд. В 
клиническом анализе крови отмечен мик-
роцитоз умеренный, снижение уровня сы-
вороточного железа в биохимическом ана-
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анализе крови, СРБ был незначительно 
повышен до 6,2 мг/л (при референсных 
значениях до 5 мг/л).  Ревматологические 
лабораторные тесты – РФ, АЦЦП были 
отрицательными.

Пациент проконсультирован гематоло-
гом, рекомендовано исследование уровня 
факторов свертывания крови. Отмечено 
снижение активности фактора VIII: 3,7% 
материал взят повторно через 2 дня 
Фактор VIII: 1.8%, ингибитор к фактору был 
отрицательным.


МРТ левого коленного сустава. Заклю-
чение: МР-картина остеита большеберцо-
вой кости. Гипертрофия синовия. Картина 
синовита, капсулита. Тендопатии связки 
надколенника. Структурные изменения 
супраинфрапетеллярных жировых тел. 
Изменения расценены как проявления 
посттравматические с развитием ревма-
тоидоподобной артропатии на фоне сни-
жения VIII фактора свертывания крови.


В таблице 1 хронологически представ-
лены данные ультразвуковых исследо-
ваний вовлеченных суставов.


На основании полученных данных был 
поставлен диагноз: гемофилия А, средней 
степени тяжести, впервые выявленная, 
гемофилическая артропатия  коленных су-

Бурсит (незначительное количество жидкости). 
Синовит верхних заворотов коленного сустава. 
Гемартроз. Тендинит собственной связки надколенника

ЭХО-признаки дегенеративных изменений, бурсит. 
Синовит верхних заворотов правого коленного сустава

Уменьшение количества жидкости в правом коленном 
суставе, утолщение синовиальной оболочки

УЗИ от 2019 г.

УЗИ от 11.08. 2020 г.

УЗИ от 03.09.2020 г.

ЭХО-признаки дегенеративных изменений, синовит 
правого плечевого сустава, явления энтензопатии и 
теносиновита надостной и подостной мышц, 
теносиновит длинной головки двуглавой мышцы с 
выпотом вдоль сухожилия длинной головки

Синовит левого коленного сустава с признаками 
пролиферации

УЗИ от 2023 г.

УЗИ от 2024 г.

Таблица 1. Результаты ультразвукового исследования в динамике (2019-2025 г)
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-ставов, ФК 2.
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Проведена заместительная терапия: 
препаратом, содержащим фактор VIII в 
дозе 1000 МЕ в профилактическом режиме 
под контролем уровня фактора в крови. 
Даны рекомендации по профилактике 
геморрагических ситуаций, коррекции 
артропатии. При выписке пациент пере-
дан под наблюдение гематолога по месту 
жительства. Рекомендовано обследование 
старшего брата на предмет дефицита 
фактора.

Данный клинический случай демонс-
трирует сложности своевременного выяв-
ления гемофилии и его осложнения гемо-
филической артропатии. На современном 
этапе наблюдения таких пациентов необ-
ходимо профилактировать развитие спон-
танных гемартрозов с формированием ге-
мофилической артропатии.  Так как дан-
ное состояние приводит к инвалидизации 
пациентов школьного возраста.

ВЫВОДЫ

Индикатором состояния сустава явля-
ется синовиальная оболочка – внутренний 
слой капсулы сустава, выстилающий всю 
поверхность суставной полости за исклю-
чением хрящевых поверхностей. Сино-
виальная оболочка обеспечивает обмен 
веществ в полости сустава, питание суста-
вного хряща. А также она осуществляет 
дополнительную амортизацию суставов и 
вырабатывает синовиальную жидкость. 
При гемофилии синовиальная оболочка 
принимает участие в удалении крови из 
полости сустава, что приводит к гипер-
плазии и гипертрофии синовиоцитов [1].


Клинические проявления синовита, 
проявляющиеся в течение длительного 
времени, являются ведущим осложне-
нием у данного пациента.


Решающим фактором в прогнозе гемо-
филической артропатии является возраст 
пациентов, в котором был поставлен диаг-
ноз, количество пораженных суставов и 
степень их повреждения, которая увели-
чивается с каждым годом [2].


В данном случае, трудности дифферен-
циальной диагностики, отдаляют назначе-
ние заместительной терапии (препарата-
ми фактора свертывания крови VIII), кото-
рая является базисным принципом в тера-
пии данного заболевания.


Профилактическая роль заместитель-
ной терапии у пациента с гемофилией 
средней и тяжелой степенями позволит 
предотвратить спонтанные гемартрозы и 
прогрессирование гемофилической арт-
ропатии, что существенно повысит качест-
во жизни [1, 9].
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