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Введение. Гемофилическая артропатия и развивающийся на ее фоне остеоартрит крупных суставов стопы часто 
требуют хирургического лечения. Течение гемофилии и  необходимость коррекции факторов свертывания крови 
затрудняют ведение больного, а недостаточная осведомленность оперирующего хирурга может послужить причиной 
для отказа от вмешательства.
Цель  — представить клиническое наблюдение лечения гемофилической артропатии подтаранного сустава 
у больного гемофилией В, которому была выполнена операция артродезирования.
Основные сведения. Наблюдение демонстрирует сложность периоперационного ведения и  необходимость 
подбора и коррекции индивидуальной заместительной терапии. Клинический случай может представлять интерес 
для врачей травматологов, ортопедов, а  также клинических фармакологов, работающих на базе хирургических 
стационаров.
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Introduction. Hemophilic arthropathy and the subsequent development of osteoarthritis in the large foot joints often require 
surgical intervention. At the same time, the course of hemophilia and the need to correct blood clotting factors make it diffi cult 
to manage the patient. The lack of awareness of the operating surgeon can serve as a reason for refusing the operation. 
Aim — to present a clinical case of hemophilic arthropathy of the subtalar joint in a patient with hemophilia B who underwent 
fusion. 
Main fi ndings. The observation demonstrates the complexity of perioperative management and the need for the selection 
and correction of individual factor replacement therapy. A clinical case may be of interest to trauma surgeons, orthopedists, 
as well as clinical pharmacologists working in surgical hospitals.
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ABSTRACT

Введение
Гемартрозы крупных суставов являются характер-
ным проявлением гемофилии А и В. Компенсаторная 
пролиферация синовиальной оболочки приводит 
к хроническому синовиту и увеличению объема и ча-
стоты кровотечений. Кровь в полости сустава непо-
средственно повреждает хрящ, а при повторных ге-
мартрозах происходит прогрессирующая деструкция 
хрящевой и костной ткани, приводящая к гемофили-
ческой артропатии и остеоартриту. В заднем отделе 
стопы могут поражаться голеностопный и подтаран-
ный суставы, а с течением времени остеоартрит этих 
суставов ведет к формированию деформаций стопы, 
сопровождающихся выраженным болевым синдро-
мом. Гемофилическая артропатия может быть предот-
вращена путем регулярной профилактической тера-
пии, позволяющей достичь целевых значений фактора 

свертывания, однако в большинстве случаев требуется 
хирургическое лечение.
В настоящее время существует небольшое количе-
ство исследований, в которых сообщается об исходах 
операций артродезирования подтаранного сустава 
у больных гемофилией В, при этом техника опера-
тивных вмешательств и периоперационное ведение 
больных значительно варьируют, что препятствует 
сравнению даже краткосрочных исходов. Из-за низ-
кой встречаемости гемофилии В в популяции лечение 
таких больных затруднено недостаточной информи-
рованностью травматологов-ортопедов и требует уча-
стия гематолога и/или клинического фармаколога, 
что возможно не во всех медицинских учреждениях.
Цель настоящей работы — представить клиническое 
наблюдение лечения гемофилической артропатии под-
таранного сустава у больного гемофилией В, которому 
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была выполнена операция артродезирования, демон-
стрирующее сложность периоперационного ведения 
с подбором и коррекцией индивидуальной замести-
тельной терапии.

Клиническое наблюдение
Больной Р., 24 лет, обратился в клинику НМИЦ 
ТО им. Р. Р. Вредена с жалобами на болевой синдром 
в области заднего отдела правой стопы, усиливающий-
ся при нагрузках. Из анамнеза: у больного в детстве 
была диагностирована гемофилия В тяжелого течения 
(активность в плазме фактора IX — 0,3 %), проявляв-
шаяся периодически возникавшими гемартрозами 
обоих локтевых и правого голеностопного суставов. 
Профилактическую терапию не получал, проводилась 
заместительная терапия концентратом фактором IX 
«по требованию» 25–30 МЕ/кг при развитии геморра-
гических осложнений. За 5 лет до настоящей госпи-
тализации подвернул стопу при ходьбе, после чего 
наблюдались умеренный болевой синдром в течение 
2 суток без выраженного отека и гематомы в области 
повреждения, за медицинской помощью не обращал-
ся, лечение не получал. В течение последующих 5 лет 
отметил появление и постепенное прогрессирование 
болевого синдрома в области заднего отдела стопы, 
который влиял на повседневную активность. При про-
ведении рентгенографии и компьютерной томографии 
(КТ) выявлен остеоартрит правого подтаранного су-
става на фоне гемофилической артропатии (рис. 1).
Больной был направлен на консультацию в НМИЦ 
ТО им. Р. Р. Вредена, где при осмотре у него выявле-
ны: умеренная отечность в области голеностопного 
и подтаранного суставов, резкое болезненное огра-

ничение движений в правом подтаранном суставе. 
Активная и пассивная амплитуда движений в правом 
голеностопном суставе была полной: 20/0/30, движе-
ния безболезненны. При госпитализации больной был 
обследован, выполнена рентгенография стопы в трех 
проекциях, КТ правой стопы и голеностопного суста-
ва. На КТ визуализировались выраженные кистозные 
изменения таранной и пяточной костей в области под-
таранного сустава, сужение суставной щели; отчетли-
во определялась разница состояний правого и левого 
подтаранных суставов, что могло быть обусловлено 
периодическими гемартрозами правого голеностоп-
ного сустава и суставов заднего отдела стопы (рис. 2). 
В предоперационном периоде была выполнена оценка 
по шкале AOFAS (American Orthopaedic Foot & Ankle 

Рисунок 2. Компьютерная томография в  предоперационном периоде (горизон-
тальная проекция)
Figure 2. Computer-assisted tomography in the preoperative period (horizontal 

projection)

Рисунок 1. Рентгенография правой стопы с нагрузкой до операции: А — боковая проекция, Б — прямая проекция стопы, В — аксиальная проекция пяточной кости
Figure 1. Radiography of the right foot with the load before the operation: A — lateral projection, B — direct projection of the foot, C — axial projection of the calcaneus

А Б В
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Society) [1] , составившая 60 баллов, что соответствова-
ло плохому состоянию заднего отдела стопы. По шка-
ле FAOS (Foot and Ankle Outcome Score) [2] состояние 
было оценено на 63 балла, что также соответствовало 
плохому состоянию заднего отдела стопы. Были иссле-
дованы клинический анализ крови, биохимический 
анализ крови, коагулограмма и общий анализ мочи. 
Выявлены эритроцитоз и гипокоагуляция, остальные 
показатели находились в пределах референтных зна-
чений (табл. 1).

03.12.2020 с использованием стандартного наружно-
го доступа больному был выполнен артродез правого 
подтаранного сустава с фиксацией двумя канюлиро-
ванными винтами 6,5 мм и пластикой утильной ауто-
костью. Для расчета количества единиц активности 
фактора IX, необходимого для введения больному, ис-
пользовали формулу:

Требуемая доза (МЕ) = Ф ( %) × масса тела (кг) × 0,8,

где: Ф ( %) — необходимое увеличение активности.
Исходили из значений: целевая активность факто-
ра IX для плановой ортопедической операции — 80 % 
[3], базовая активность фактора у больного — 0,3 %, 
масса тела — 78,5 кг. Таким образом, требуемая доза 
составила 5005 МЕ (79,7 × 78,5 × 0,8). За 60 мин до опе-
рации больному ввели 5000 МЕ фактора IX, конт-
роль активированного частичного тромбопластино-
вого времени (АЧТВ) выполнили через 40 мин. Ввиду 
невозможности мониторировать активность факто-
ра IX, дальнейший алгоритм предполагал начало хи-
рургического вмешательства при АЧТВ в пределах 
нормальных значений, а при недостижении целевых 
значений — повторный контроль АЧТВ через 20 мин. 
При повторной оценке в случае отклонений от допу-
стимых значений было рекомендовано дополнительное 
введение фактора IX из расчета 10–15 МЕ/кг. Целевое 
значение АЧТВ (36 с) было достигнуто через 40 мин 
после введения 5000 МЕ фактора IX, что позволило 
приступить к оперативному вмешательству без допол-
нительного введения фактора. Длительность опера-
ции составила 100 мин, из которых в течение 60 мин 
был наложен пневматический жгут на среднюю треть 

бед ра. После снятия пневматического жгута выпол-
нен окончательный гемостаз, кровоточивость тканей 
была незначительной, интраоперационная кровопоте-
ря составила 50–70 мл. Через 10 ч после хирургиче-
ского вмешательства дополнительно введен фактор IX 
из расчета 40 МЕ/кг. Со вторых суток после операции 
фактор IX вводили, исходя из расчетной целевой ак-
тивности фактора 80 %. Рассчитанную дозу 5000 МЕ 
делили на два введения: 3000 МЕ утром и 2000 МЕ 
вечером. Контроль АЧТВ проводили в день операции 
после вечернего введения фактора IX и далее 1 раз 
в 2 дня, в течение всего периода госпитализации АЧТВ 
было < 40 с. Профилактику венозных тромбоэмболи-
ческих осложнений осуществляли компрессионным 
трикотажем, активизацию больного начали с перво-
го дня после операции. Обезболивание препаратами 
группы нестероидных противовоспалительных пре-
паратов не проводили, использовали трамадол по тре-
бованию (в течение 1 сут.). С целью периоперацион-
ной антибактериальной профилактики использовали 
ампициллин + сульбактам в течение 3 дней. Все пре-
параты вводили внутривенно. Длительность госпита-
лизации составила 7 дней. В первые сутки послеопера-
ционного периода повязка незначительно пропиталась 
геморрагическим отделяемым (10 мл), в последующие 
дни оставалась сухой. Образование гематом в области 
послеоперационной раны не отмечалось, рана зажила 
первичным натяжением. К моменту выписки на ам-
булаторное лечение болевой синдром был купирован, 
больной активизирован в пределах отделения — была 
разрешена ходьба при помощи костылей без опоры 
на оперированную конечность. На следующий день 
после операции выполнена контрольная рентгеногра-
фия, в день выписки наложена задняя гипсовая лонге-
та. В течение всего периода иммобилизации (10 нед.) 
больной ходил при помощи костылей без опоры на опе-
рированную конечность. В амбулаторных услови-
ях получал восстановительное лечение, включавшее 
в себя лечебную физкультуру, физиотерапию, проти-
вовоспалительную терапию. В послеоперационном пе-
риоде консультирован в городском центре по лечению 
больных гемофилией, рекомендована заместительная 

Таблица 1. Результаты лабораторного обследования перед операцией
Table 1. Results of laboratory examination before the operation

Показатель
Parameter

Эритроциты, ×10 12/л
RBC, ×10 12/L

Протромбиновое время, с
Prothrombin time, s

МНО
INR

АЧТВ, с
APTT, s

R-АЧТВ
R-APTT

Значение у больного
Actual patient value

5,21 14 1,24 78,4 2,49

Референсные значения
Reference values

3,9–5,0 10,5–13,4 0,83–1,2 25,4–36,9 < 1,2

Примечание: МНО — международное нормализованное отношение, АЧТВ — активированное частичное тромбопластиновое время, R-АЧТВ — от-
ношение АЧТВ у больного к референсному значению АЧТВ.
Note: INR — international normalized ratio, APTT — activated partial thromboplastin time, R-APTT — ratio of actual APTT to reference APTT.
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терапия фактором IX в дозе 25 МЕ/кг 3 раза в неделю, 
целевая активность фактора IX > 40 % [3].
Через 10 нед. после операции на контрольных рент-
генограммах (рис. 3) определялся состоявшийся 
артро дез подтаранного сустава, локальные болезнен-
ные ощущения не беспокоили. Выполнен лаборатор-
ный контроль, включавший клинический анализ кро-
ви, биохимический анализ крови и коагулограмму, 
выявлены эритроцитоз и гипокоагуляция (табл. 2), 
что косвенно свидетельствовало о недостаточности 
проводимой заместительной терапии фактором IX.
Было рекомендовано определить активность фак-
тора IX, исключить наличие ингибитора фактора IX 
как одной из наиболее вероятных причин неэффектив-
ности заместительной терапии фактором IX и подбор 
адекватной профилактической терапии. При контроль-
ном обследовании в городском центре по лечению боль-
ных гемофилией ингибитор у больного не выявлен, ак-
тивность фактора IX составила 17 %. Доза фактора IX 
была увеличена до 40 МЕ/кг 3 раза в неделю.
Больному рекомендованы постепенный переход 
к полной нагрузке (в течение 3 недель), продолжение 

реабилитационных мероприятий, контрольная рент-
генография и осмотр через 1 год. Еще через 4 недели 
он полностью вернулся к повседневной двигательной 
активности и к полной нагрузке на оперированную ко-
нечность. Через 11 недель после оперативного вмеша-
тельства оценка по шкале AOFAS составила 90 баллов, 
по шкале FAOS — 92 балла, что соответствовало хоро-
шему клиническому исходу.

Обсуждение
Одним из самых частых проявлений гемофилии 

(в том числе гемофилии В) является гемофилическая 
артропатия суставов, проявляющаяся повторяющи-
мися синовитами, гемартрозами и прогрессирующим 
остеоартритом. Развитие гемофилической артропатии 
голеностопного сустава описано в большом количестве 
наблюдений [4–8], при этом работ, подробно освеща-
ющих изолированное развитие подобной патологии 
в подтаранном суставе, найти не удалось.

«Золотым стандартом» лечения развившегося симп-
томного остеоартрита подтаранного сустава является 
артродезирование [9, 10]. Такие случаи у больных ге-

Таблица 2. Результаты лабораторного обследования через 10 недель после операции
Table 2. Results of laboratory examination 10 weeks after surgery

Показатель
Parameter

Эритроциты, ×10 12/л
RBC, ×10 12/L

Протромбиновое время, с
Prothrombin time, s

МНО
INR

АЧТВ, с
APTT, s

R-АЧТВ
R-APTT

Значение у больного
Actual patient value

5,31 14,2 1,25 69 2,19

Референсные значения
Reference values

3,9–5,0 10,5–13,4 0,83–1,2 25,4–36,9 < 1,2

Примечание: МНО — международное нормализованное отношение, АЧТВ — активированное частичное тромбопластиновое время, R-АЧТВ — от-
ношение АЧТВ у больного к референсному значению АЧТВ.
Note: INR — international normalized ratio, APTT — activated partial thromboplastin time, R-APTT — ratio of actual APTT to reference APTT.

Рисунок 3. Рентгенография стопы через 10  недель после операции: А–Б  — состоявшийся артродез 
подтаранного сустава
Figure 3. Radiography of the foot 10 week after surgery: A–B — completed arthrodesis of the subtalar joint

А Б
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мофилией требуют особого подхода по периопераци-
онному ведению больного для минимизации ослож-
нений. Артродезирование подтаранного сустава 
у больных гемофилией В описано в сериях наблюде-
ний, в которых не уделяется большого внимания пери-
операционному ведению и фармакологической подго-
товке больного к вмешательству [4, 6, 7]. Необходимо 
стремиться к тому, чтобы оперативное лечение боль-
ных гемофилией проводилось в специализированных 
стационарах, в которых возможно рутинное определе-
ние активности факторов VIII и IX. Согласно россий-
ским «Клиническим рекомендациям по диагностике 
и лечению гемофилии» [3], минимально необходимая 
активность фактора IX в крови для выполнения пла-
нового хирургического вмешательства, в том числе ор-
топедического, должна составлять 60–80 % в течение 
1–2 дней и 50 % — в течение 7–14 дней после опера-
ции [3]. Минимальный показатель активности факто-
ра IX в крови для остановки кровотечения — 10–15 %, 
при более низком содержании фактора IX остановка 
кровотечения без дополнительного введения факто-
ра IX невозможна [3]. Контроль АЧТВ не позволяет 
дифференцировать значения активности фактора IX 
выше 40–50 % [3]. Поэтому не рекомендуется мони-
торинг АЧТВ как стратегия выбора для периопера-
ционного введения больных гемофилией В. Однако 
для экстренного контроля эффективности терапии 
допустимо использование теста АЧТВ или тромбоэ-
ластографии, при которой необходимо получить нор-
мальные или субнормальные значения [3].
Несмотря на развитие сети центров по лечению ге-
мофилии в последние годы, многим больным хирур-
гическая помощь оказывается в неспециализирован-
ных стационарах, в которых может не быть гематолога 
или анестезиолога с опытом лечения больных с наруше-
ниями свертывания крови. Использованный в настоя-
щем клиническом наблюдении вариант периопераци-
онной подготовки, включающий введение концентрата 
фактора IX исходя из рассчитанных целевых значений 
активности фактора IX под контролем АЧТВ, досту-
пен в большинстве медицинских учреждений.
Травматологам-ортопедам необходимо помнить, 
что вмешательства на костях заднего отдела стопы яв-
ляются операциями высокого риска развития венозных 
тромбоэмболических осложнений. Больным гемофили-
ей также должны выполняться мероприятия по их про-
филактике, но ввиду невозможности назначения антико-
агулянтов, тромбопрофилактика должна выполняться 
немедикаментозными методами: компрессионный три-
котаж и активизация в максимально ранние сроки.

Основными осложнениями операции артродези-
рования подтаранного сустава являются несраще-
ния, а также поверхностное и глубокое нагноение 
в области вмешательства [11, 12]. Специфичные 
для гемофилии повторяющиеся кровотечения в обла-
сти проведенной операции и увеличение объема кро-
вопотери могут способствовать увеличению часто-
ты таких осложнений, однако подтверждения этому 
в литературе не найдено.
В серии наблюдений P. G. Tsailas и J. D. Wiedel [6] 
с 1983 г. по 2006 г. выборка больных гемофилией, ко-
торым выполнялись операции артродезирования су-
ставов заднего отдела стопы, составила 13 человек. 
Из них только у 1 больного было выполнено изолиро-
ванное артродезирование подтаранного сустава с фик-
сацией винтами. Авторы [6] сообщают об отсутствии 
осложнений (глубокая инфекция, повторяющиеся 
кровотечения) в отобранной когорте больных. В 1 слу-
чае одномоментного артродезирования подтаранного 
и голеностопного суставов наблюдалось бессимптом-
ное несращение подтаранного сустава.

M. Brkljac и соавт. [4] проанализировали результаты 
41 артродезирования суставов заднего отдела стопы 
у 28 больных: 23 больных гемофилией А, 3 больных 
гемофилией В и 2 больных с артропатией в результате 
болезни Виллебранда 3-го типа. Средний срок наблю-
дения составил 77 мес., частота несращений — 9,7 %, 
все случаи наблюдались в группе с артродезировани-
ем голеностопного сустава. Глубокая инфекция была 
выявлена в 2,4 % наблюдений, осложнений при выпол-
нении изолированных артродезов подтаранного суста-
ва не было.
Хирургическое лечение больных гемофилической 
артропатией коленного сустава достигло высокой 
степени безопасности и эффективности и широко 
освещено в литературе [13–15]. Некоторые авторы 
описывают исходы лечения при поражениях голено-
стопного сустава у больных гемофилией В [5, 6, 16, 
17], однако наблюдается дефицит наблюдений и ис-
следований, посвященных результатам оперативных 
вмешательств при гемофилической артропатии под-
таранного сустава.
Дефицит клинических наблюдений, отсутствие од-
нозначных схем назначения периоперационной меди-
каментозной терапии при отдельных видах ортопеди-
ческих вмешательств и ограниченные возможности 
лабораторий медицинских учреждений обуславлива-
ют необходимость мультидисциплинарного подхода 
и дополнительных усилий от врачебного персонала 
для успешного лечения таких больных.
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