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В работе представлены данные о влиянии эндогенных факторов на течение наследствен-
ных коагулопатий. Выделены группы риска по развитию осложнений при гемофилии. 
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В мире насчитывается около 400 000 больных гемофилией, в России пример-
но 10 000, в Самарской области — около 200 пациентов с врожденными коагуло-
патиями. Актуально изучение факторов, влияющих на частоту и характер ослож-
нений при гемофилии, приводящих к инвалидизации пациентов [1, 2, 3, 4, 5]. 

Целью настоящего исследования было обнаружение связи между клиниче-
скими особенностями наследственных коагулопатий и таким генетически детер-
минированным фактором как система АВО крови. 

Материалы и методы исследования. Обследовано 170 больных с врожден-
ными коагулопатиями: с гемофилией А — 123 человека, с гемофилией В — 16, 
болезнью Виллебранда — 31. 

Полученные результаты. Среди пациентов с гемофилией А, гемофилией В 
и болезнью Виллебранда доминировали носители 0 (I) группы крови (44%, 57%, 
47% соответственно), а резус-фактор встречался практически с одинаковой час-
тотой (84%, 86%, 87% соответственно). У больных с О(I) группой крови значение 
медианы возраста составило 25 лет, с В(III) группой крови данный показатель 
был достоверно выше (р ≤ 0,05) и составил 32 года, с A(II) группой крови — 
27 лет, с AB(IV) группой крови — 28 лет. 

Распределение пациентов с различными осложнениями с учетом групповой 
принадлежности крови представлено на рис. 1. Гемартрозы были причиной госпи-
тализации больных гемофилией в 65% случаев, из которых 92% пациентов имели 
гемофилию А. 0 (I) группа крови у больных гемофилией с гемартрозами наблю-
далась у 35,1%, А(II) — у 43,2%, В(III) — у 16,2%, АВ (IV) — у 5,5% больных. 

Гематомы наблюдались в 29% случаев с одинаковой частотой при всех груп-
пах крови. В 26% случаев пациенты госпитализировались с кровотечениями иных 
локализаций. Желудочно-кишечные кровотечения встречались только при гемо-
филии А и всегда на фоне хронического гастрита или язвенной болезни двенад-
цатиперстной кишки, у 50% таких пациентов встречалась 0 (I) группа крови. При 
почечных кровотечениях гемофилия А преобладала, составив 67% обследован-
ных и также в 50% случаев встречалась 0 (I) группа крови. 
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Рис. 1. Распределение различных осложнений 

у пациентов с врожденными коагулопатиями 
с учетом групповой принадлежности крови 

Постгеморрагические анемии зарегистрированы в 28% случаев, в основном — 
при тяжелой форме гемофилии (77%). 0(I) группа крови встречалась у 22%, 
А(II) — у 35%, В(III) — у 34%, при АВ (IV) группе крови снижения уровня гемо-
глобина не зарегистрировано. Очевидно, что анемический синдром характерен 
в большей степени для больных гемофилией с А(II) и В(III) группами крови. 

Заключение. Полученные результаты согласуются с данными литературы 
о преобладании среди больных гемофилией лиц с 0(I) группой крови [6]. Нами 
впервые представлены данные о группоспецифических особенностях клиниче-
ских и лабораторных признаков при данной патологи, что позволило сформиро-
вать группы риска по развитию осложнений при гемофилии. Так, при А (II) груп-
пе крови отмечена большая вероятность развития гемартрозов и анемии, а также 
ингибиторов к факторам свертывания крови. Более благоприятен прогноз у паци-
ентов с АВ (IV) группой крови, у которых анемия, по нашим данным, не развива-
лась. Желудочно-кишечные и почечные кровотечения на фоне уже существующей 
хронической патологии соответствующих органов чаще развиваются при 0(I) груп-
пе крови у больных гемофилией, что говорит о необходимости своевременных 
профилактических мероприятий у этих пациентов. Полученные данные указыва-
ют, что принадлежность к В (III) группе крови благоприятствует большей продол-
жительности жизни при гемофилии. 
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