
Г е м а т о л о г и я

5

УДК 616.72-02:616.151.514]-092

Современные представления о патогенезе 
гемофилической артропатии
(обзор литературы)

Т.Ю.Полянская, В.Ю.Зоренко, Е.Е.Карпов

Гематологический научный центр Минздрава России, Москва, Российская Федерация

Основным проявлением гемофилии являются кровоизлияния в крупные суставы. Гемартроз запускает патогенети
ческий каскад, который может привести к развитию гемофилической артропатии. Кровь оказывает негативное влия-
ние на состояние хрящевой ткани и синовиальной оболочки сустава. В ходе многочисленных исследований была 
показана ключевая роль профилактической гемостатической терапии в предотвращении развития гемофилической 
артропатии. Знание фармакокинетических характеристик препарата позволяет корректировать дозы вводимого кон-
центрата фактора свертывания крови и избегать длительного снижения активности дефицитного фактора в крови 
менее 1%, что дает возможность предотвратить возникновение спонтанных кровотечений и развитие артропатии.
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The main manifestations of haemophilia are bleedings in the major joints. Haemarthrosis triggers the pathogenetic cascade, 
which can lead to development of haemophilic arthropathy. The blood has a negative effect on the status of the articular 
cartilage and synovial membrane. Numerous studies demonstrate the key role of prophylactic treatment in prevention of 
haemophilic arthropathy. The dose of coagulation factor can be corrected with consideration for its pharmacokinetic 
characteristics, so that the activity of the deficient factor is not reduced below 1% for a long time, in order to prevent spontaneous 
bleedings and development of arthropathy.
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Г емофилия – редкое врожденное, сцепленное с Х-хро
мосомой заболевание, характеризующееся повышен-

ной кровоточивостью, вызванной дефицитом фактора свер-
тывания крови VIII – FVIII (гемофилия А) или FIX (гемофи-
лия В). Страдают заболеванием лица мужского пола. Забо
леваемость гемофилией составляет примерно 1 случай на 
10 000 новорожденных мальчиков в год. Согласно данным 
Всемирной организации гемофилии (World Federation of 
Hemophilia – WFH) общее число больных в мире составляет 
примерно 400 000 человек. Гемофилия А встречается чаще, 
чем гемофилия B, число больных гемофилией А составляет 
80–85% от общего числа больных гемофилией [1]. В зависи-
мости от активности дефицитного фактора в крови различа-
ют несколько степеней тяжести заболевания: при тяжелой 
форме гемофилии активность дефицитного фактора состав-
ляет менее 1%, при среднетяжелой форме – 1–5%, при лег-

кой форме – 5–40%. Основным проявлением гемофилии 
является повышенная кровоточивость. Степень тяжести кро-
вотечений коррелирует со степенью тяжести гемофилии. 
Кровоизлияния в крупные суставы составляют 92% всех 
случаев кровотечений у больных гемофилией; 80% гемар-
трозов приходится на голеностопные, коленные и локтевые 
суставы, реже кровоизлияния происходят в плечевые и тазо-
бедренные суставы. В большинстве случаев спонтанные 
кровотечения возникают у пациентов с активностью дефи-
цитного фактора менее 1%. Гемартроз запускает патогене-
тический каскад, который может привести к развитию гемо-
филической артропатии (рис. 1) [2–4].

Самым чувствительным индикатором состояния сустава 
является синовиальная оболочка – внутренний слой капсу-
лы сустава, выстилающий всю поверхность суставной по-
лости за исключением хрящевых поверхностей. Синови
альная оболочка богата нервами и сосудами, которые 
обеспечивают обмен веществ в полости сустава, питание 
суставного хряща. Она осуществляет дополнительную 
амортизацию суставов и вырабатывает синовиальную 
жидкость. При гемофилии синовиальная оболочка прини-
мает участие в удалении крови из полости сустава, что 
приводит к гиперплазии и гипертрофии синовиоцитов [5], 
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а также гиперваскуляризации подинтимы [6]. Это повыша-
ет риск последующих  внутрисуставных кровотечений. 
Ответная реакция в виде воспаления приводит к развитию 
синовиита [4, 7–9]. Гемосидерин, продукт распада гемогло-
бина, накапливается в тканях синовиальной оболочки и 
вызывает ее дополнительное воспаление [10]. Он также 
откладывается и в хрящевой ткани [11, 12]. Пропитанная 
гемосидерином синовиальная оболочка вырабатывает 
большое количество провоспалительных цитокинов – ин-
терлейкин (IL)-1, IL-6 и фактор некроза опухоли α (tumor 
necrosis factor α – TNFα) [13], которые известны своими 
разрушающими ткань свойствами. Немаловажную роль 
в развитии пролиферации синовиальной оболочки при гем
артрозах играет железо из эритроцитов [14, 15]. В конеч-
ном итоге происходит замещение синовиальной оболочки 
фиброзной тканью [6, 12]. Влияние кровоизлияний в сустав 
на синовиальную оболочку продемонстрировано на моде-
ли гемартроза у собак [16]. После единственного экспери-
ментального кровоизлияния в сустав наблюдалось разви-
тие воспаления синовиальной оболочки, которое длилось 
в течение 2 нед. Спустя 2 нед, гистологически были выяв-
лены деструктивные изменения хряща. Дальнейшие ис-
следования показали, что кровь оказывала негативное 
влияние на состояние хрящевой ткани и синовиальной 
оболочки коленного сустава собаки, несмотря на быструю 
эвакуацию крови из полости сустава при гемартрозе [17]. 
Повреждения синовиальной оболочки и суставного хряща 
выявляли уже через 24–48 ч после кровоизлияния. Более 
того, каждое последующее кровоизлияние влекло за собой 
дальнейшее повреждение хрящевой ткани.

Таким образом, доказано, что гемартрозы приводят к раз-
витию синовиита и вызывают разрушение хрящевой ткани 
сустава [18].

Исследования in vitro показали, что добавление крови к 
изолированному суставному хрящу приводит к нарушению 
обменных процессов в матриксе хряща. После 4-дневного 
воздействия крови на хрящ происходит фактически полное 
угнетение синтеза протеогликанов на срок, по крайней мере, 
10 нед [19]. Помимо этого, вскоре после воздействия крови 
отмечается повреждение коллагена, составляющего основу 
хрящевой ткани.

В исследованиях на животных показано, что дегенератив-
ные изменения хряща под действием крови более выраже-
ны в суставах, в которые ранее происходили кровоизлия-
ния  [20]. Интерес представляет тот факт, что чем моложе 
было животное, тем более восприимчивой была хрящевая 
ткань к воздействию крови. Это позволяет сделать вывод, 
что дети, страдающие гемофилией, находятся в группе рис
ка по развитию артропатии вследствие гемартроза. Иссле
дования in vivo показали, что изменения в хряще пред
шествуют изменениям в синовиальной оболочке [16]. Одна
ко очевидно, что эти изменения взаимно влияют друг на 
друга. Продукты распада поврежденного хряща вызывают 
синовиальный ответ, усиливая тем самым воспаление сино-
виальной оболочки. И наоборот, синовиит приводит к вы-
бросу воспалительных и разрушающих ткань цитокинов и 
протеаз, которые влекут за собой повреждения хряща и под-
лежащей кости.

Длительное воздействие крови на хрящевую ткань вызы-
вает апоптоз хондроцитов [21]. Уменьшение синтеза протео-
гликанов, вызванное воздействием крови, снижает блоки-
ровку протеаз, участвующих в апоптозе. Хондроциты, явля-
ясь основными клетками хрящевой ткани, отвечают за син-
тез и выделение компонентов межклеточного вещества, ко-
торое образует аморфное вещество и волокнистые структу-
ры хряща. Вследствие того, что хондроциты плохо пролифе-
рируют у взрослых людей, потеря хондроцитов в результате 
апоптоза приводит к тяжелым необратимым изменениям 
в хрящевой ткани [22]. Таким образом, резорбция крови из 
сустава осуществляется синовиальной оболочкой, что при-
водит к ее воспалению. При этом вырабатываются провос-
палительные цитокины и металлопротеиназы, которые ока-
зывают разрушительный эффект на хрящ. Макрофаги по-
глощают эритроциты, вырабатывая при этом провоспали-
тельный цитокин IL-1b. Последний активируют хондроцит, 
увеличивается выработка перекиси водорода (H2O2). 
Перекись водорода вступает в реакцию с железом (Fe2+), 
выделенным из эритроцитов, формируя гидроксильные ра-
дикалы (ОН), которые вызывают апоптоз хондроцитов и 
таким образом нарушают целостность хрящевой ткани 
(рис. 2) [23].

Гемартрозы также оказывают влияние на состояние 
подлежащей суставу костной ткани. Кровоизлияния приво-

Рис. 1. Патогенетический каскад развития артропатии в резуль-
тате кровоизлияния в сустав у больных гемофилией и методы 
ее диагностики (цит. по [4]).
УЗИ – ультразвуковое исследование.
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дят к гипертрофии мыщелков и к нарушениям в зоне роста 
кости. В результате рецидивирующих кровоизлияний так
же формируются субхондральные кисты, остеопороз, раз-
виваются эрозивные изменения кости и происходит раз-
растание остеофитов [24]. Являются ли такие изменения 
костной ткани последствием повреждения хряща, разви-
ваются одновременно или даже могут предшествовать 
повреждению хряща, до сегодняшнего дня остается нере-
шенным вопросом.

Для оценки последствий гемартрозов были исследованы 
165 суставов (43 локтевых, 53 коленных, 69 голеностопных) 
у 40 детей с тяжелой (n = 32) или среднетяжелой (n = 8) гемо
филией А или В в возрасте от 4 до 18 лет (средний возраст 
11,6 года). Во все исследуемые суставы в анамнезе было не 
менее трех кровоизлияний [25]. Целью данного исследова-
ния было выявить «скрытые» повреждения суставов, кото-
рые не определяются при обычных рентгенографических 
исследованиях, провести корреляцию между данными маг
нитно-резонансной томографии (МРТ), рентгенографии и 
клинической картиной, а также показать взаимосвязь между 
изменениями в суставах и частотой и количеством гемар-
трозов. Вторичную профилактику проводили у 25 из 40 де
тей в течение 1–8 лет (в среднем 3,5 года): препараты вво-
дили в дозе 15–25 МЕ/кг 3 раза в неделю при гемофилии А 
и 2 раза в неделю при гемофилии В. Средний возраст на-
чала профилактической терапии составил 9 лет (от 3 до 
16 лет). Лечение по требованию проводили 15 детям. Кроме 
осмотра ортопедом, всем пациентам выполняли рентгено-
графию и МРТ суставов, в которые было более 30 кровоиз-
лияний. Рентгенографические изменения суставов оценива-
ли по шкале Петтерссона, представляющей собой сумму 
баллов [24]. Для оценки МРТ-картины применяли шкалу 
Денвера [26]. В 49 (29,7%) из 165 исследуемых суставов на-
рушений по данным МРТ не выявлено, в 116 (70,3%) суста-
вах выявлены отклонения, из них в 105 (90,5%) суставах вы-
явлены гипертрофированная синовиальная оболочка и/или 
отложения гемосидерина, в 66 (56,9%) суставах – субхонд
ральные кисты и/или эрозивные изменения. При рентгено-
графии в 57 (34,5%) из 165 суставов не выявлено каких-либо 
изменений по шкале Петтерссона, при этом в 29 (50,9%) из 
этих 57 суставов зарегистрированы повреждения по данным 
МРТ. Артропатия по шкале Петтерссона от 2 до 13 баллов 
была выявлена в 108 (65,5%) суставах, из них в 72 (66,7%) 
суставах при МРТ были выявлены более глубокие повреж-
дения. При физикальном осмотре 92 (55,8%) из 165 суста-
вов были без патологии, из них в 51 (55,4%) суставе при МРТ 
выявлены изменения (рис. 3) [25]. Данное исследование по-
казывает, что при повторяющихся гемартрозах и клинически 
неизмененных суставах при проведении МРТ выявляются 
изменения, которые могут привести в дальнейшем к разви-
тию тяжелой артропатии.

На сегодняшний день проведено множество исследова-
ний, посвященных изучению роли профилактической гемо-
статической терапии в предотвращении развития гемо
филической артропатии. Неоднократно поднимался вопрос 
о том, какое количество кровоизлияний в сустав приводит 
к  запуску развития артропатии. В исследовании I.Nilsson и 
соавт. [27] представлены данные о 60 пациентах с тяжелой 
формой гемофилии в возрасте 3–32 лет, которые получали 

профилактическую гемостатическую терапию в течение 
2–25 лет. У пациентов младшего возраста, которым профи-
лактическую гемостатическую терапию проводили в боль-
ших дозах (25–40 МЕ/кг 3 раза в неделю при гемофилии А, 
25–45 МЕ/кг 2 раза в неделю при гемофилии В) с раннего 
возраста (1–2 лет) и у которых активность дефицитного фак-
тора в крови между введениями концентрата фактора свер-
тывания крови не снижалась менее 1%, не было спонтанных 
кровотечений. У этих пациентов не было зарегистрировано 
повреждений суставов ни клинически, ни рентгенологичес
ки. Пациенты вели обычный образ жизни – такой же, как 
дети в общей популяции. Пациенты других групп получали 
профилактическое лечение в меньших дозах, и часто актив-
ность дефицитного фактора между введениями концентрата 
фактора свертывания крови была менее 1%. В двух группах 
пациентов старшего возраста профилактическое лечение в 
большинстве случаев начинали в возрасте 3–5 лет, когда у 
больных уже выявлялись суставы-мишени (суставы с реци-
дивирующими кровоизлияниями). Во всех этих группах были 
отмечены как клинические, так и рентгенологические при-
знаки повреждения суставов. Данное исследование проде-
монстрировало, что профилактическая гемостатическая те-
рапия в адекватных дозах, позволяющая поддерживать ак-
тивность дефицитного фактора в крови пациентов не менее 
1%, предотвращает развитие спонтанных кровоизлияний 
и гемофилической артропатии.

Шесть лет спустя было проведено многоцентровое иссле-
дование [28], в котором использовали разные режимы гемо-
статической терапии у больных с тяжелой формой гемофи-
лии. У пациентов, которым препарат с профилактической 
целью вводили в дозе 25–40 МЕ/кг, отмечались лучшие 
результаты, развития артропатии не зарегистрировано. 
Ни у одного из 13 пациентов, у которых дозы вводимых пре-
паратов были значительно ниже, в начале исследования не 
было зафиксировано поражения суставов. Однако спустя 
4 года у всех пациентов, кроме одного, были выявлены про-
явления артропатии.

Количество кровоизлияний в один и тот же сустав являет-
ся решающим фактором в развитии гемофилической артро-

Рис. 3. Рентгенограмма (а) и МРТ (б) левого локтевого сустава 
ребенка с тяжелой формой гемофилии А, который начал полу-
чать профилактическую терапию в возрасте 5 лет (цит. по [25]). 
Изменения в суставе визуализируются только на МРТ. Стрелками 
указаны изменения в мягких тканях сустава (гипертрофия синови-
альной оболочки, отложение гемосидерина).

а б
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патии. K.Wood и соавт. [29] показали, что нормальная функ-
ция суставов у больных гемофилией была только в тех слу-
чаях, где количество гемартрозов не превышало трех. 
Установлена четкая корреляция между количеством гемар-
трозов и развитием артропатии [30]. В тех случаях, когда 
количество гемартрозов не превышало двух, отмечалась 
нормальная функция суставов. У всех остальных пациентов, 
у которых количество гемартрозов было более двух, выявля-
лись изменения в суставах (см. таблицу) [30].

Влиянию разных режимов гемостатической терапии на 
развитие гемофилической артропатии посвящено множест
во исследований. Одно из самых наглядных – исследова-
ние M.Manco-Johnson и соавт. [31], в которое были включе-
ны 65 пациентов с гемофилией в возрасте до 30 мес. Все 
пациенты были разделены на 2 группы: 32 пациентам прово-

дили профилактическую гемостатическую терапию, 33 па-
циентам – терапию по требованию. По достижении 6-летне-
го возраста у 93% пациентов, находящихся на профилакти-
ческой терапии, признаков артропатии не выявлено. В то же 
время поражения суставов отсутствовали лишь у 55% паци-
ентов, получавших терапию по требованию. По данным МРТ 
риск развития артропатии на 83% снижался у пациентов, по-
лучавших профилактическую гемостатическую терапию. 
Число спонтанных гемартрозов и других кровоизлияний зна-
чительно возрастало у пациентов, получавших терапию по 
требованию (рис. 4) [31].

Многочисленные исследования подтвердили наличие 
субклинических проявлений повреждения суставов. I.den Uijl 
и соавт. [32] отметили, что у 28% пациентов с легкой формой 
гемофилии и отсутствием клинических проявлений гемар-

Таблица. Корреляция между количеством гемартрозов и степенью выраженности артропатии у больных гемофилией (24 сустава 
у 15 пациентов; цит. по [30])
Параметр Сустав

9 голено-
стопных,  

7 коленных

левый  
голено
стопный

правый 
коленный

правый  
голено
стопный

левый  
голено
стопный

левый 
коленный

левый  
голено
стопный

правый  
голено
стопный

правый 
коленный

Возраст пациентов  
(на конец исследования), 
лет

6–10 7 17 17 18 8 16 14 16

Возраст начала 
профилактики

14 пациентов 
в возрасте  

до 3 лет
2 пациента 
в возрасте 

старше 5 лет

До 3 лет Старше  
5 лет

Старше  
5 лет

Старше  
5 лет

Старше  
5 лет До 3 лет Старше  

5 лет
Старше  

5 лет

Количество 
кровоизлияний в сустав 1–2 3 3 3 4 5 5 6 6

Ортопедический осмотр 
по шкале, признанной 
WFH, баллы

0 0 2 1 5 3 4 7 4

Рентгенологические 
изменения  
(оценка по шкале 
Петтерссона, баллы)

0 0 0 3 8 7 10 12 12

Изменения на МРТ 
(оценка по шкале 
Денвера, баллы)

0 2 2 2 3 5 5 6 8

1
0,0

0,2

0,4

0,6

0,8

1,0

1,2

1,4

1,6

1,8

2

n = 23

n = 31
n = 29 n = 29

n = 26

n = 25

n = 24

n = 33
n = 31

n = 31

3 4 5
Возраст, годы

С
ре
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ее
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Профилактика. Гемартрозы

Профилактика. Другие геморрагические эпизоды

Терапия по требованию. Гемартрозы

Терапия по требованию. Другие геморрагические эпизоды

Рис. 4. Частота геморрагических эпизодов у детей в зависимости от возраста и режима гемостатической терапии (цит. по [31]). 
При гемостатической терапии по требованию количество гемартрозов и других кровоизлияний увеличивалось с возрастом, в то время как 
при профилактической гемостатической терапии количество гемартрозов и других геморрагических эпизодов оставалось небольшим и ста-
бильным.
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трозов на рентгенограмме и при МРТ выявляются признаки 
артропатии.

В одноцентровом ретроспективном исследовании 26 боль
ных гемофилией получали профилактическую гемостати
ческую терапию. У 5 (19,2%) пациентов, у которых в анамне-
зе не было ни одного гемартроза, при МРТ были выявлены 
начальные признаки артропатии [33].

В исследовании эффективности высоких доз концентрата 
фактора свертывания крови при профилактической гемо-
статической терапии у пациентов с гемофилией младшего 
детского возраста по данным МРТ у 20 (30,8%) из 65 паци-
ентов при отсутствии в анамнезе гемартрозов были выявле-
ны изменения мягких тканей голеностопных, коленных и 
локтевых суставов, а у 17 (26,2%) из 65 пациентов – отложе-
ние гемосидерина [34].

Первая классификация тяжести гемофилии, предложен-
ная в 1958 г. R.Biggs и R.MacFarlane [35], существовала 
на протяжении многих лет и в 2001 г. была одобрена Комите
том по науке и стандартизации (Scientific and Standardization 
Committee) Международного общества тромбоза и гемостаза 
(International Society on Thrombosis and Haemostasis). Однако 
с тех пор значительно изменились методы лечения, более 
точной стала лабораторная диагностика, накоплен огромный 
многоцентровый опыт лечения больных гемофилией, на 
основании чего стало понятно, что существуют различные 
фенотипы больных гемофилией при одной и той же тяжести 
согласно существующей классификации. Это подтвердилось 
в ходе исследования, проведенного в Нидерландах в 2011 г., 
в которое были включены 377 пациентов с гемофилией, из 
них 182 (48,3%) пациента с тяжелой формой, 73 (19,4%) па-
циента со среднетяжелой формой и 122 (32,3%) пациента с 
легкой формой заболевания [36]. В  целом различия между 
тяжелой и нетяжелой формами гемофилии были очевидны. 
У пациентов со среднетяжелой формой гемофилии значи-
тельно реже наблюдались спонтанные кровоизлияния и по-
ражения опорно-двигательного аппарата были менее выра-
женными. Различия между среднетяжелой и легкой форма-
ми гемофилии не были столь очевидными, в основном из-за 
вариабельности клинического течения при гемофилии сред-

ней тяжести. Группа пациентов со среднетяжелой формой 
гемофилии была очень разнородной. Возраст, когда был 
установлен диагноз, и возраст, когда было проведено первое 
лечение в этой группе, были схожи с таковым в группе паци-
ентов с легкой формой, тогда как первое кровоизлияние 
в сустав было значительно раньше. Объясняется это тем, что 
существуют разные фенотипы течения заболевания. Извест
ны также разные фенотипы течения заболевания при тяже-
лой форме гемофилии [37]. Поддержание активности дефи-
цитного фактора в крови пациента более 1% позволяет из-
бежать спонтанных кровоизлияний и сохранить функцию 
опорно-двигательного аппарата [27, 38, 39].

Более того, при проведении фармакокинетических иссле-
дований с введением эквивалентных доз препаратов FVIII 
отмечены различия в достигнутой активности дефицитного 
фактора свертывания крови у пациентов с одинаковой ис-
ходной активностью этого фактора. Выявлены различные 
периоды полужизни фактора: короткий и длинный. Разница 
в длительности периодов полужизни у разных пациентов со-
ставила до 59 ч (рис. 5) [40].
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дении препарата дефицитного фактора в дозе 30 МЕ/кг у паци-
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Таким образом, знание фармакокинетических характерис
тик позволяет корректировать дозы вводимого дефицитного 
фактора свертывания крови и избегать длительного сниже-
ния активности дефицитного фактора в крови менее 1%, что 
позволит предотвратить возникновение спонтанных крово-
течений и развитие артропатии.

Преимущества профилактической гемостатической тера-
пии хорошо продемонстрированы в многоцентровом рандо-
мизированном клиническом исследовании, в котором для 
лечения больных гемофилией А использовали рекомбинант-
ный полноцепочечный FVIII, не содержащий человеческих 
и  животных белков. Была продемонстрирована высокая 
эффективность и безопасность препарата, не было заре
гистрировано ни одного случая развития ингибитора [41]. 
В  исследовании приняли участие 66 пациентов в возрасте 
от 7 до 65 лет с исходной активностью FVIII менее 2%. В те-
чение первых 6 мес пациенты получали терапию по требова-
нию. Затем все пациенты были переведены на профилакти-
ческую гемостатическую терапию: стандартную (32 пациен-
та) или терапию, подобранную согласно данным проведен-
ных фармакокинетических исследований (34 пациента). При 
стандартной профилактической терапии доза препарата 
составляла 20–40 МЕ/кг каждые 48 ч. При профилакти
ческой терапии, основанной на данных фармакокинетики, 
препарат вводили из расчета 20–80 МЕ/кг каждые 72 ч. При 
проведении терапии по требованию в течение 6 мес суммар-
но было зарегистрировано 1640 эпизодов кровотечений, 
в то время как во время профилактического лечения коли
чество кровотечений было значительно меньше: 104 эпизо-
да кровотечения у 19 из 32 пациентов при стандартной про-
филактике и 141 эпизод кровотечения у 25 из 34 пациентов 
при профилактической терапии, основанной на данных фар-
макокинетики (рис. 6) [41]. Следует отметить, что во время 
лечения по требованию не было зарегистрировано ни одно-
го пациента, у которого не было бы кровотечений. Когда же 
эти больные были переведены на профилактическую гемо-
статическую терапию, у 13 (40,6%) из 32 и у 9 (26,5%) из 
34  пациентов в течение 6 мес не было ни одного эпизода 
кровотечения [41].

Анализ данных о пациентах, получавших различные ре-
жимы профилактической гемостатической терапии, пока-
зал, что оба режима профилактики являются эффективны-
ми и значительно снижают количество спонтанных кровоиз-
лияний, тем самым предотвращают развитие гемофиличес
кой артропатии и повышают качество жизни пациентов [41].

При профилактической гемостатической терапии пациен-
ты могут вести нормальный образ жизни, много двигаться, 
заниматься спортом. Чем более активный образ жизни ве
дут пациенты гемофилией, тем более развитый у них опор
но-двигательный аппарат. Регулярные занятия физической 
культурой приводят к увеличению силы, гибкости и площади 
сечения скелетной мускулатуры, предупреждают развитие 
ожирения и играют огромную роль в предотвращении раз-
вития артропатии [42, 43].

В исследовании влияния дозированной физической на-
грузки у 23 собак с тяжелой гемофилией (активность FVIII 
менее 1%) наблюдалось значительное повышение активнос
ти FVIII (до 18,6%) и уменьшение времени свертывания кро
ви (с 15 до 12 мин) после физической нагрузки [44]. У людей 

с гемофилией при занятиях на велоэргометре было выявле-
но уменьшение времени выработки факторов свертывания 
крови, т.е. уменьшение среднего значения протромбинового 
времени с 11,7 до 11,2 с и повышение активности FII и 
FVII [45].

Таким образом, многочисленные исследования демонст
рируют, что для предотвращения развития гемофилической 
артропатии необходимо стремиться свести к минимуму ко-
личество кровоизлияний в суставы. Для этого пациентам 
с тяжелой и среднетяжелой формами гемофилии необходи-
мо проводить профилактическую гемостатическую терапию. 
В большинстве случаев, учитывая разные фенотипы тече-
ния заболевания, необходим индивидуальный подход в вы-
боре режима терапии, что позволяет избежать появления 
гемофилической артропатии, дает возможность пациентам 
вести активный образ жизни, что в свою очередь укрепляет 
опорно-двигательный аппарат, предотвращая развитие ар-
тропатии крупных суставов и инвалидизации.
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