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Актуальность. Язвенный колит (ЯК) — воспалительное 
заболевание кишечника, типичным проявлением которого 
является гемоколитический синдром. Гемофилия — наслед-
ственная коагулопатия, обусловленная дефицитом VIII фак-
тора свертывания крови, что приводит к развитию травмати-
ческих и спонтанных кровотечений, в том числе из желудоч-
но-кишечного тракта. 

Описание клинического случая. У мальчика в возрас-
те 10 лет после хирургического лечения синдрома острой мо-
шонки развилось длительное кровотечение. Лабораторно — 
гипокоагуляция (протромбиновый индекс 18,3%, активиро-
ванное частичное тромбопластиновое время 54,5 с), снижение 
фактора свертывания крови VIII до 6,9%. Установлен диагноз: 
Гемофилия А, лёгкая форма. Назначен человеческий фактор 
свертывания VIII 2000 МЕ 2 раза в неделю профилактически. 
В возрасте 13 лет появилась диарея до 8 раз в сутки с обиль-
ной примесью крови. Исключены кишечные инфекции. Лабо-
раторно СОЭ 29 мм/ч, анемия лёгкой степени, уровень каль-
протектина в кале 250 мкг/г. При колоноскопии выявлен то-
тальный ЯК с геморрагическим компонентом, начата терапия 
месалазином. Фактор свертывания VIII — 17,5%. В связи с ге-
моколитом доза вводимого фактора свертывания VIII увели-
чена до 4000 МЕ/сут. Проводилась гемостатическая терапия 
этамзилатом, менадионом. В динамике, несмотря на систем-
ную стероидную терапию, сохранялась высокая клиническая 
активность болезни, пиретическая лихорадка, в связи с чем ре-
бёнок был госпитализирован. Лабораторно: анемия средней 
степени (гемоглобин 89 г/л), СРБ 14,91 мг/л, кальпротектин 
в кале > 1000 мкг/г. С учётом высокой активности ЯК иници-
ирована биологическая терапия инфликсимабом в сочетании 
с иммуносупрессивной терапией азатиоприном, гемостатиче-
ская терапия аминокапроновой кислотой — с положительным 
эффектом. При госпитализации больного через 6 мес отмечена 
низкая активность ЯК. Гемоколитичекий синдром полностью 
купирован, фактор свертывания VIII рекомендовано вводить 
в дозе 3000 МЕ при инвазивных вмешательствах.

Заключение. Выраженный геморрагический синдром, 
обусловленный течением двух орфанных заболеваний, был 
успешно купирован благодаря комплексной терапии в рам-
ках мультидисциплинарного подхода. 
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