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Гемофилия В относится к наследственным коагулопатиям, связанным 

с дефицитом фактора свертывания крови IX. При необходимости опе-

ративного лечения пациенты получают заместительную терапию пре-

паратами, содержащими IX фактор свертывания крови. В Российской 

Федерации действует государственная программа «Развитие фарма-

цевтической и медицинской промышленности» на 2013–2020 гг., на-

правленная на увеличение производства и обеспеченности отечествен-

ными жизненно необходимыми и важнейшими лекарственным 

средствами, в том числе для лечения гемофилии А и B. Впервые опи-

сан клинический пример эффективного применения рекомбинантного 

фактора свертывания крови IX (Иннонафактор, нонаког альфа, 

АО «ГЕНЕРИУМ») при оперативном лечении закрытого перелома сред-

ней трети правой плечевой кости со смещением отломков у больного с 

тяжелой формой гемофилии В.
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ров свертывания крови IX, в том числе и для опера-

тивного лечения больных гемофилией B [4–6]. 

В целях стимулирования разработки и производства 

отечественных инновационных лекарственных 

средств постановлением Правительства Российской 

Федерации (РФ) от 15.04.14 №305 была утверждена 

государственная программа РФ «Развитие фармацев-

тической и медицинской промышленности» на 2013–

2020 гг. Реализация программы в рамках стратегии 

«Фарма-2020» направлена на увеличение производ-

ства и обеспеченности отечественными жизненно не-

обходимыми и важнейшими лекарственным сред-

ствами, в том числе для лечения редких заболеваний, 

включая гемофилию А и B [7, 8].

Самарский государственный медицинский уни-

верситет (СамГМУ) Минздрава России в качестве ис-

следовательского центра принимал активное участие 

в клинических исследованиях российских рекомби-

нантных препаратов фактора свертывания крови VIII 

[9–11], а также фактора свертывания крови IX [12–

16]. Клинические исследования российских биопре-

паратов для лечения гемофилии проводились и были 

представлены в соответствии с регламентированными 

нормативами и общепринятыми правилами [17–19]. 

С 2018 г. в соответствии с программой «12 высоко-

затратных нозологий» в России доступен препарат 

рекомбинантного фактора свертывания крови IX 

Иннонафактор (международное непатентованное на-

звание – нонаког альфа) (АО «ГЕНЕРИУМ»). Данный 

препарат является первым рекомбинантным факто-

ром свертывания крови IX, который стал использо-

ваться в гематологической практике в России. В ходе 

его клинических исследований не оценивались его эф-

фективность и безопасность при хирургических вме-

шательствах. В литературе информации о применении 

препарата нонаког альфа в операционном и послеопе-

рационном периодах недостаточно. Его применение 

при хирургическом лечении больных с костно-мы-

шечной травмой является новым для гематологиче-

ской службы Самарской области.

Целью наблюдения было показать возможность 

эффективного применения препарата рекомбинант-

ного фактора свертывания крови IX Иннонафактор 

(АО «ГЕНЕРИУМ») при оперативном лечении боль-

ного с костной травмой в клиниках СамГМУ Мин-

здрава России. 

Приводим клинический пример
Больной Е., 25 лет, был госпитализирован в 

травматолого-ортопедическое отделение №1 

Клиники СамГМУ 11.03.19 с жалобами на боль, 

отек и деформацию средней трети правого пле-

ча, ограничение движений в правом плечевом и 

локтевом суставах.

Из анамнеза заболевания установлено, что 

около 3 нед назад пациент упал на улице и по-

лучил травму правой руки. Пациент с рожде-

Гемофилия В – наследственное заболевание, свя-

занное с дефицитом фактора свертывания крови 

IX. Гемофилия В встречается с частотой 1 случай на 

30–50 тыс. жителей мужского пола. Пациенты с дан-

ным заболеванием пожизненно получают замести-

тельную терапию препаратами фактора свертывания 

крови IX в профилактическом режиме или при воз-

никающих кровотечениях [1–4]. В России применя-

ются различные концентраты плазматических факто-
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ния болеет тяжелой формой гемофилии В. Ам-

булаторно получает препарат нонаког альфа 

(Иннонафактор, АО «ГЕНЕРИУМ») в режиме 

профилактики. После травмы дома ввел себе 

6000 ЕД препарата рекомбинантного фактора 

свертывания крови IX. За медицинской помощью 

обратился самостоятельно по месту житель-

ства. Была произведена гипсовая иммобилиза-

ция и пациент был направлен в Клинику СамГМУ 

Минздрава РФ. Госпитализирован в отделение 

травматологии и ортопедии №1 в плановом по-

рядке. До госпитализации в отделение пациент 

амбулаторно получал нонаког альфа в режиме 

профилактики по 3000 ЕД 2–3 раза в неделю. 

При поступлении общее состояние удовлетво-

рительное. Положение активное. Телосложе-

ние нормостеническое. Внутренние органы – без 

патологии. Масса тела пациента – 85 кг. При 

осмотре верхняя правая конечность иммоби-

лизирована гипсовой лонгетой. После снятия 

лонгеты отмечен отек верхней средней трети 

правого плеча и плечевого сустава. Пальпация 

данной области резко болезненная. Симптом 

осевой нагрузки положительный. Определяются 

крепитация костных отломков, патологическая 

костная подвижность. Объем активных и пас-

сивных движений в правом плечевом и правом 

локтевом суставах резко снижен, движения со-

провождаются усилением боли. Пульсация пе-

риферических сосудов сохранена, симметрична. 

Периферическая чувствительность сохранена. 

На рентгенограмме правого плечевого сустава 

от 04.03.19: нарушение костной целостности 

в средней трети правой плечевой кости со сме-

щением отломков.

Диагноз: гемофилия В, тяжелое течение; за-

крытый застарелый перелом средней трети пра-

вой плечевой кости со смещением отломков.

При обследовании системы крови выявлено: 

Hb – 131 г/л, эр. – 4,89•1012/л, л. – 8,61•109/л, 

тр. – 271•109/л, лимф. – 32,7%, мон. – 10,2%, 

нейтрофильные гранулоциты – 57,1%. В ге-

мостазиограмме: активированное частич-

ное тромбопластиновое время (АЧТВ) – 88,4 с 

(норма – 28–40 с), протромбиновый индекс – 

98% (норма – 70–120%), фибриноген – 3,8 г/л. 

Уровень фактора IX – <1%, ингибиторы к фак-

тору IX не выявлены. 

14.03.19 пациенту выполнена операция остео-

синтеза правого плеча пластиной, винтами. За 

30 мин до операции внутривенно струйно был 

введен нонаког альфа в дозе 10 000 ЕД. Доза 

препарата рассчитана по формуле для повыше-

ния уровня дефицитного фактора до 80–100% 

у больного с гемофилией В при необходимости 

оперативного вмешательства. По формуле 

массу тела пациента умножают на необходи-

мый уровень фактора свертывания крови и ко-

эффициент 1,2. Описание операции: произведен 

линейный разрез кожи по передненаружной по-

верхности правого плеча. Мягкие ткани тупо и 

остро разъединены до плечевой кости. Отмеча-

ется поперечный оскольчатый перелом средней 

трети правого плеча со смещением. В нижней 

трети плеча выделен лучевой нерв, взят на рези-

новую держалку. С техническими сложностями 

выполнена репозиция отломков. Пластина от-

моделирована по кости. Произведен остеосин-

тез пластиной, винтами. Остеосинтез стаби-

лен. Лучевой нерв отделен от пластины мягкими 

тканями. Произведено послойное ушивание, на-

ложена асептическая повязка. Во время опера-

ции выраженность кровотечения не отличалась 

от таковых у обычных пациентов (без сопут-

ствующей гемофилии).

В дальнейшем пациент получал нонаког аль-

фа в дозе 10 000 ЕД 1 раз в 18 ч еще 2 дня, далее – 

по 6000 ЕД 1 раз в 18 ч до снятия швов 27.03.19. 

Доза 6000 ЕД рассчитана для поддержания ак-

тивности фактора свертывания крови IX на 

уровне до 60%. Во время перевязок повышенной 

кровоточивости не отмечалось. На фоне введе-

ния препарата нонаког альфа показатель АЧТВ 

составлял 37,1–45,8 с. АЧТВ определяли непо-

средственно перед введением препарата нонаког 

альфа.

28.03.19 больной был выписан в удовлетво-

рительном состоянии под наблюдение гемато-

лога и травматолога по месту жительства. 

Рекомендованы: лечебная физкультура по Дре-

винг–Гориневской; рентгенологический кон-

троль правого плеча в 2 проекциях через 10 нед 

с консультацией травматолога; прием пре-

паратов кальция и витамина D внутрь. Даны 

рекомендации по профилактическому введению 

препарата нонаког альфа в дозе 3000 ЕД вну-

тривенно струйно 2–3 раза в неделю. 

При гемофилии поражение опорно-двигательно-

го аппарата может быть связано как с прогрессирова-

нием болезни, так и с травматическим повреждением 

разных его отделов. Можно выделить 3 типа хирурги-

ческих вмешательств у больных гемофилией: рекон-

структивно-восстановительные, сберегательные и 

ампутации [20]. Реконструктивно-восстановительные 

операции, включающие в себя остеосинтез трубчатых 

костей (производятся преимущественно в плановом 

порядке); их цель – восстановление одной или не-

скольких функций пораженной конечности, профи-

лактика развития повторных гемартрозов, тяжелых 

артропатий, а в ряде случаев – и псевдоопухолей. 

В настоящее время достаточный уровень обеспече-

ния пациентов с гемофилией В препаратами фак-
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торов свертывания крови IX позволяет производить 

оперативные вмешательства разной степени сложно-

сти. Данное наблюдение демонстрирует возможность 

безопасного применения рекомбинантного фактора 

свертывания крови IX (нонаког альфа) у пациента 

с гемофилией В при оперативном лечении костной 

травмы. Применение указанного препарата в необхо-

димых дозах обеспечивает адекватный гемостаз в ходе 

оперативного лечения и способствует своевременной 

выписке пациента.

* * *
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USE OF RECOMBINANT COAGULATION FACTOR IX IN THE SURGICAL 
TREATMENT OF A PATIENT WITH SEVERE HEMOPHILIA B
Professor I. Davydkin, MD1; I. Kurtov, Candidate of Medical Sciences1; S. Ardatov, 
Candidate of Medical Sciences1; Yu. Kim1, A. Shuster, Candidate of Biological 
Sciences2; Professor D. Kudlay, MD2; A. Borozinets, Candidate of Medical Sciences2

1Samara State Medical University
2AO «GENERIUM», Moscow

Hemophilia B is one of the inherited coagulopathies associated with coagulation 
factor IX deficiency. If there is a need for surgical treatment, patients receive 
replacement therapy with drugs containing IX coagulation factor. In the Russian 
Federation, there is a state program «Development of the Pharmaceutical and 
Medical Industry» for 2013–2020, aimed at increasing the production and 
availability of Russian vital and essential medicines, including those for the 
treatment of hemophilia A and B. A clinical example of the effective use of 
recombinant coagulation factor IX (Innonafactor, nonacog alfa, AO «GENERIUM») 
is described for the first time in the surgical treatment of closed right humeral 
mid-shaft fracture with displaced fragments in a patient with severe hemophilia B.
Key words: hematology, hemophilia B, recombinant coagulation factor IX, closed 
right humeral mid-shaft fracture, osteosynthesis of the right humerus.
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Эффективность самоконтроля 
активности процесса 
при ревматоидном артрите 
в амбулаторной практике
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Накоплен положительный опыт использования самостоятельного монито-

ринга пациентами своего состояния при многих хронических неинфекци-

онных заболеваниях: сахарном диабете, гипертонической болезни, брон-

хиальной астме и др. Подобный мониторинг может осуществляться 

длительное время без обращения за медицинской помощью. При ревма-

тоидном артрите (РА) методология самоконтроля активности заболевания 

только начинает изучаться; полученные при этом результаты противоре-

чивы.

Оценивается эффективность использования структурированной методики 

самостоятельного определения пациентом активности РА в домашних ус-

ловиях. Были сформированы 2 группы больных РА: 1-я – обученные ме-

тодике самоконтроля (n=30), 2-я – необученные (n=30). Длительность на-

блюдения составила 6 мес. Предложенная методика самоконтроля 

позволила пациентам контролировать активность РА в течение 6 мес по-

сле проведения обучения не хуже, чем традиционный ежемесячный вра-

чебный контроль, что позволяет рекомендовать ее для использования в 

амбулаторной практике.

Ключевые слова: ревматология, ревматоидный артрит, амбулаторный 

прием, самоконтроль, обучение пациентов.
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Ревматоидный артрит (РА) входит в группу болез-

ней костно-мышечной системы, исходом которых 

могут быть различные инвалидизирующие послед-

ствия [1, 2]. Основным органом-мишенью является 

сустав – РА приводит к ухудшению его функции, 

а при длительном течении – к его деформации [3, 4]. 

Именно поражение суставов, в первую очередь, отра-

жает активность РА. 

Было доказано, что при более высокой активности 

РА увеличивается вероятность инвалидизации [5]. Для 

предотвращения последней необходимо строго контро-

лировать активность воспалительного процесса и те-




