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Возможным специфическим проявлением гемофилии А является формирование спонтанной гематомы 
брюшной полости, имитирующей клиническую картину различных острых хирургических заболеваний. 
Появлением ауто-антител к FVIII приводит к утрате ответа на заместительную гемостатическую 
терапию и требует индивидуально-ориентированного подхода к лечению, а также высокочувствительных 
технологий лабораторного мониторинга для уменьшения риска неконтролируемого кровотечения при про-
ведение хирургических вмешательств. В статье представлен опыт многоэтапного хирургического лечения 
такого осложнения.
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One of the specific manifestations of hemophilia A is the spontaneous abdominal hematoma mimicking the clini-
cal picture of acute abdominal disease. The appearance of auto-antibodies to FVIII leads to a loss of response to 
replacement hemostatic therapy and requires an individualized approach as well as highly sensitive laboratory 
monitoring to reduce the risk of uncontrolled bleeding. The paper presents the case of multi-stage surgical treatment 
of this complication.
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ВВЕДЕНИЕ

Гемофилия А — одно из наиболее часто встречаю-
щихся наследственных заболеваний свертывающей 
системы крови с рецессивным Х-сцепленным типом 
наследования. Клинические проявления гемофилии 
А связаны с дефицитом фактора свертывания крови 
VIII (FVIII), причиной которого является мутация 
гена, кодирующего FVIII (Xq28) [1, 2]. Тяжесть за-
болевания определяет степенью дефицита FVIII. 
Тяжелые формы составляют 60–70% всех диагности-
рованных случаев гемофилии. Особенностью клини-
ческих проявлений гемофилии А являются спонтан-
ные кровотечения, гемартрозы и гематомы различных 
локализаций. Средняя продолжительность жизни 
при гемофилии А до начала 1960-х годов составляла 
порядка 30 лет [2]. Разработка препаратов, замеща-
ющих дефицитный фактор, и эффективной стратегии 
терапии, позволила не только увеличить продолжи-
тельность и улучшить качество жизни пациентов, но 
и выполнять при необходимости хирургические вме-
шательства любой степени сложности [2].
Гемофилия А относится к орфанным заболевани-
ям, ее распространенность оценивается как 1:10000 
мужского населения [3]. По этой причине, как такти-
ка лечения неотложных хирургических заболеваний, 
так и возможности планового лечения заболеваний, 
требующих хирургической помощи у пациентов с ге-
мофилией недостаточно известны. Возникающие 
у больных гемофилией спонтанные или индуци-
рованные кровотечения в брюшную полость и за-
брюшинное пространство разнообразны своими 
клиническими проявлениями и могут имитировать 
различные острые заболевания — аппендицит, ки-
шечную непроходимость, холецистит, почечную ко-
лику. Ошибочная диагностика, несвоевременная 
и недостаточная гемостатическая терапия в ряде 
случаев приводят к агрессивной хирургической так-
тике и дальнейшему ухудшению — сдавление и дис-
локация органов брюшной полости и забрюшинного 
пространства с последующим формированием так 
называемой псевдоопухоли или прорывом гематомы 
в свободную брюшную полость [4].
В периоперационном периоде у больных гемофилией 
А целевой задачей гемостатической терапии является 
замещение недостающего FVIII и поддержание про-
коагулянтной активности FVIII на уровне 80–100%, 
что достигается введением концентрата FVIII. Тем 

не менее, частота послеоперационных осложнений 
геморрагического характера при плановых операци-
ях у больных гемофилией достигает 25–30% от чис-
ла всех послеоперационных осложнений [4]. Кроме 
того, использование современных концентрирован-
ных препаратов факторов свертывания может вызы-
вать образование ауто-антител (ингибитора) к FVIII, 
что утяжеляет течение заболевания и требует иного 
протокола гемостатической терапии [2]. Выработка 
ингибитора к FVIII связана с введением больших доз 
концентрата FVIII, со значительной раневой поверх-
ностью и большим объемом кровопотери и приводит 
к неэффективности проводимой заместительной те-
рапии и возникновению неконтролируемого крово-
течения. Больным ингибиторной формой гемофилии 
гемостаз осуществляется препаратами, обладающими 
шунтирующими механизмами действия — антиинги-
биторный коагулянтный комплекс (АИКК) и реком-
бинантный активированный FVII (rFVIIa). При ин-
гибиторной форме гемофилии кровотечения часто 
приобретают неконтролируемый характер, и обес-
печение гемостаза является достаточно сложной за-
дачей [5, 6].
Для адекватного подбора схемы гемостатической те-
рапии (дозы и кратности введения препаратов), а так-
же контроля системы гемостаза в реальных физио-
логических условиях необходимо до хирургического 
вмешательства и на протяжении периоперационного 
периода оценивать результаты всех возможных ге-
мостазиологических тестов, как рутинных (хрономе-
трические показатели, прокоагулянтная активность 
факторов свертывания), так и интегрального — тром-
боэластография (ТЭГ). Применение методики ТЭГ по-
зволяет в режиме реального времени производить 
оценку системы гемостаза и ответ на заместительную 
гемостатическую терапию, что ведет к снижению ри-
ска геморрагических осложнений [7].
Данная статья на примере клинического случая вы-
полнения реконструктивной операции у пациента 
с гемофилией А, осложнившейся выработкой ингиби-
тора FVIII демонстрирует возможность выполнения 
обширного хирургического вмешательства и особен-
ности течения периоперационного периода.

Клиническое наблюдение
Пациент Б., 43 лет. Диагноз гемофилия А, средне-
тяжелая форма. Диагноз гемофилии установлен 
в раннем детстве. Семейный анамнез: гемофилия 
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у дедушки по линии матери. Заболевание протека-
ло с поражением опорно-двигательного аппарата, 
кровоизлияниями в голеностопный и коленный су-
ставы (частота гемартрозов до 3–4 раз в год). Кроме 
того, в анамнезе гематомы мягких тканей, гематурия. 
Наблюдался по поводу гемофилии А с 2005 года, 
получал гемостатическую терапию плазматическим 
концентратом фактора свертывания крови VIII в ре-
жиме «по требованию».
30.04.2020 г. госпитализирован в больницу г. Москвы 
с симптомами «острого живота». В экстренном по-
рядке выполнена лапаротомия. На операции выяв-
лена внутристеночная гематома дистального отдела 
сигмовидной и проксимального отдела прямой киш-
ки. Выполнено дренирование гематомы, ушивание 
десерозированных участков сигмовидной кишки. 
Кровопотеря составила 2000 мл, была выполнена ре-
инфузия аппаратом Sell Saver. На третьи сутки после 
операции была выявлена гематома стенки прямой 
кишки, суживающая просвет. С целью дренирования 
гематомы было выполнено рассечение слизистой 
оболочки прямой кишки через ректоскоп. На следу-
ющие сутки больной был выписан.
На седьмые сутки после выписки повторно госпи-
тализирован в экстренном порядке в одну из ГКБ 
г.Москвы в тяжелом состоянии с клинической кар-
тиной кишечного кровотечения. При обследовании 
выявлен разрыв стенки прямой кишки, напряженная 
инфицированная гематома мезоректальной клетчат-
ки и брыжейки сигмовидной кишки. В срочном по-
рядке 12.05.2020 г. оперирован. Выполнена обструк-
тивная резекция толстой кишки с формированием 

культи прямой кишки и одноствольной десцендосто-
мы. Ранний послеоперационный период осложнился 
развитием распространенного перитонита, несосто-
ятельностью культи прямой кишки, что потребовало 
выполнения серии программных санаций брюшной 
полости (16.05, 18.05 и 19.05.2020). Пациент на-
блюдался совместно с гематологом, проводилась за-
местительная терапия концентратом FVIII. Состояние 
пациента стабилизировалось, перитонит разрешился. 
Однако в послеоперационном периоде сформиро-
валась тотальная послеоперационная вентральная 
грыжа.
Наличие колостомы, тотальной вентральной грыжи 
было поводом обращения пациента в ФГБУ «НМИЦ 
гематологии» Минздрава России с целью выполне-
ния реконструктивного хирургического лечения. 
При поступлении состояние удовлетворительное, 
индекс массы тела 20 кг/м2. При осмотре обраща-
ло на себя внимание наличие тотального дефекта 
передней брюшной стенки от мечевидного отростка 
до лобка с максимальным диастазом прямых мышц 
живота до 12 см. Грыжевое выпячивание размером 
15 × 10 см содержало петли толстой и тонкой киш-
ки. В левой мезогастральной области сформирована 
одноствольная колостома.
В анализах крови выявлена умеренная анемия (ге-
моглобин: 93 г/л). При исследовании гемостаза от-
мечено удлинение АЧТВ 86,9 с (норма 25,1–36,5 с); 
снижение активности фактора VIII 4,6% (норма 50,0–
150,0%); протромбинового индекса по Квику 89%.
Согласно результатам предоперационного обследо-
вания (МСКТ органов брюшной полости, МРТ органов 

  
Рисунок 1. МРТ органов малого таза. Культя прямой кишки. Воспаление в прилегающих тканях. Фиксация петель тол-
стой кишки в малом тазу
Figure 1. MRI of the pelvic organs. Rectal stump. Inflammation in the adjacent tissues. Fixation of the loops of the colon in the 
small pelvis
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малого таза) выявлены признаки массивного спаеч-
ного процесса.
С целью осмотра культи прямой кишки была выполне-
на ректоскопия. Длина культи составила 7 см. Стенки 
фиксированы, просвет деформирован, проксималь-
ная часть сужена (Рис. 1).
Учитывая техническую сложность оперативного вме-
шательства, тяжелую сопутствующую патологию, вы-
сокие риски интраоперационных осложнений, для 
решения вопроса о возможности реконструктивной 
операции был проведен консилиум, совместно со 
специалистами ФГБУ «НМИЦ колопроктологии имени 
А.Н. Рыжих» Минздрава России. Было принято реше-
ние: с целью улучшения качества жизни пациента, 
выполнить сочетанное хирургическое вмешательство 
в объёме реконструктивно-восстановительной опе-
рации с формированием колоректального анастомо-
за и герниопластики. Пациент был проинформирован 
о рисках хирургического вмешательства и возмож-
ном нарушении функции держания связанной с низ-
ким колоректальным анастомозом.
03.02.2021 пациент был оперирован. Ход опера-
ции: выполнена тотальная срединная лапаротомия. 
Острым путем разделены спаянные петли толстой 
и тонкой кишки. В области культи прямой кишки 
обнаружен и дренирован абсцесс (объёмом 5 мл); 
источником абсцесса являлся свищ культи прямой 
кишки.
С целью мобилизации культи прямой кишки средние 
прямокишечные артерии и вены выделены и пере-
сечены с перевязкой. Культя прямой кишки мобили-
зована до тазового дна. Трансанально на 2 см выше 
зубчатой линии произведен циркулярный разрез 

стенки прямой кишки. Культя прямой кишки мобили-
зована и удалена.
Левый отдел толстой кишки мобилизован с помощью 
аппарата Liga Sure c пересечением и перевязкой ле-
вой ободочной артерии нижней брыжеечной вены. 
С помощью циркулярного сшивающего аппарата 
сформирован наданальный колоректальный анасто-
моз без натяжения. В правой подвздошной области 
сформирована превентивная двухствольная илео-
стома по Torenboll. Следующим этапом выполнена 
герниопластика с сепарацией задних компонентов 
сетчатым протезом Symbotex с частичным расположе-
нием sublay bridge. Продолжительность операции со-
ставила 9 часов, суммарная кровопотеря — 1100 мл.
Заместительная гемостатическая терапия в периопе-
рационном периоде осуществлялась путем внутривен-
ного введения концентрата рекомбинантного FVIII. 
Целевое значение активности дефицитного фактора 
в периоперационном периоде было 90–100%. Расчет 
однократной дозы проводился по формуле:

доза (МЕ) = масса тела (кг) × (требуемая 
активность − базальная активность) × 0,5

С учетом времени выведения препарат вводился 
2 раза в сутки.
В предоперационном периоде (за 30 мин.) произве-
дено введение FVIII в дозе 3000 МЕ. Достигнута кон-
центрация фактора VIII — 94% (Рис. 2,3).
В 1–4 послеоперационные сутки введение фактора 
VIII осуществлялось каждые 12 часов в суммарной 
суточной дозе 6000 МЕ. Далее доза препарата сокра-
щалась, с 6 по 13 сутки вводилось по 4000 МЕ/сут. 

Рисунок 2. График ТЭГ отражает исходное состояние гемостаза до введения фактора: выраженная гипокоагуляция 
по плазменному звену гемостаза
Figure 2. The TEG diagram demonstrates the initial state of hemostasis before the introduction of the factor: severe hypocoagula-
tion along the plasma link of hemostasis
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Лабораторный контроль осуществляли ежеднев-
но при помощи стандартного клотингового метода 
и тромбоэластографии. Показатель АЧТВ варьировал 
от 30 до 50 сек. Клинических признаков геморраги-
ческого синдрома не было. С 1-х по 7-е сутки после 
операции проводилась антибактериальная терапия 
цефоперазон/сульбактам 4 г/сут.; метронидазол 
1,5 г/сут.
На 5-е сутки после операции был выполнен УЗИ 
контроль брюшной полости, скоплений жидкости 
в брюшной полости и в области передней брюшной 
стенки не обнаружено.
Таким образом, послеоперационный период протекал 
гладко. На 13 сутки пациент был выписан в удовлет-
ворительном состоянии.
После выписки пациент продолжил гемостатическую 
терапию, назначенную на догоспитальном этапе. 
На 15-е сутки (18.02.21) отметил резкое ухудшение 
состояния: холодный пот, резкая слабость, учащённое 
сердцебиение. В последующие двое суток нарастала 
слабость, появились боли в животе, однако за ме-
дицинской помощью не обращался. В ФГБУ «НМИЦ 
гематологии» Минздрава России обратился 22.02.21, 
был экстренно госпитализирован. При поступлении 
картина острой постгеморрагической анемии (сла-
бость, головокружение, ЧСС 180 уд/мин., Hb 59 г/л), 
вследствие острой массивной кровопотери. При ос-
мотре обращало на себя внимание увеличение объема 
и асимметрия живота. Согласно результатам КТ орга-
нов брюшной полости в центральных отделах брюш-
ной полости, от края мечевидного отростка до уров-
ня лонного сочленения, вдоль большого сальника, 
определялась массивная ограниченная гематома, 

негомогенной плотности (от 22 HU до 75 HU), max по-
перечными размерами на уровне крыльев подвздош-
ных костей — до 186,5 × 72 мм, вертикальной протя-
женностью — около 305 мм. Петли тонкой и толстой 
кишок оттеснены кзади (Рис. 4).
Таким образом, установлено, что локализация 
кровотечения — предбрюшинное пространство. 
Начата гемостатическая терапия препаратом FVIII. 
Однако, отмечена отрицательная динамика ответа 
на проводимую терапию, характеризуемая увели-
чением АЧТВ до 68 с (2,5 нормы), признаки гипоко-
агуляции по данным ТЭГ и снижение концентрации 
FVIII до 6%. Впервые был обнаружен ингибитор 
к FVIII в титре 4,3 ВЕ (Рис. 5). В связи с первичным 
выявлением в сыворотке крови пациента ингиби-
тора к FVIII начата терапия препаратом с шунти-
рующим механизмом действия: рекомбинантным 
активированным фактор свертывания VII (rFVIIa) 
120 мкг/кг каждые 2 часа. Однако, по данным тром-
боэластографии, отмечено отсутствие эффекта 
от проводимой терапии, в связи с чем была про-
изведена замена концентрата rFVIIa на антиинги-
биторный коагулянтный комплекс — АИКК в дозе 
150 ЕД/кг в сутки с интервалом между введениями 
каждые 12 часов. После первого введения препа-
рата отмечена выраженная положительная дина-
мика в виде нормализации показателей коагуля-
ционного гемостаза. На рисунке 2 представлены 
тромбоэластограммы, демонстрирующие ответ 
на проводимую терапию rFVIIa и АИКК.
После достижения гемостаза АИКК в дозе 4000 ЕД 
на 2, 4 и 6 сутки пациенту были выполнено дре-
нирование гематомы и ряд программных санаций 

Рисунок 3. График ТЭГ отражает нормокоагуляцию по всем звеньям гемостаза через 40 минут после введения концен-
трата фактора VIII, что указывает на адекватную подобранную дозу препарата
Fugure 3. The TEG diagram reflects normocoagulation in all parts of hemostasis in 40 minutes after factor VIII concentrate injec-
tion, indicating an adequate matching dose of the drug
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с установкой VAС системы. Послеоперационный пе-
риод протекал без геморрагических осложнений.
Второй этап реконструкции был выполнен через 
4 месяца. 17.05.21 выполнена реконструктивная 
операция: закрытие илеостомы. Из местного доступа 
иссечена илеостома, при помощи аппарата EndoGIA 
сформирован антиперистальтический илео-илеоа-
настомоз «бок-в-бок». Послеоперационный период 
осложнился формированием гематомы на уровне 
анастомоза, размерами ~ 64 × 34 × 31 мм и плоской 
гематомы вокруг слепой кишки, начальных отделов 

восходящей ободочной кишки и явлениями кишечной 
непроходимости. Проводилась гемостатическая те-
рапия препаратами шунтирующего типа: эптаког-аль-
фа активированный (120 мг/кг каждые 2 часа), АИКК 
(ФЭЙБА 12000 Ед/с) последовательно. На этом фоне 
гематома регрессировала, проходимость кишечника 
восстановлена, на 11 день пациент выписан домой 
с самостоятельно контролируемым актом дефекации.
С 25.06.2021 пациент отметил формирование свища 
на передней брюшной стенке в правой подвздош-
ной области в области рубца от дренажного прокола 
с отделяемым гнойного характера. Пациент самосто-
ятельно принимал НПВС 3 раза в день с целью обез-
боливания. Госпитализирован в НМИЦ гематологии 
30.06.21. Диагностирован абсцесс передней брюш-
ной стенки. 01.07.2021 выполнена ревизия свище-
вого хода в правой подвздошной области и вскрытие 
абсцесса в мезогастральной области. Выявлено от-
торжение участка сетчатого эндопротеза в ране ме-
зогастральной области. Начата VAC-терапия, на фоне 
чего послеоперационная рана зажила вторичным 
натяжением.

ОБСУЖДЕНИЕ

Стратегия оказания хирургической помощи больным 
гемофилией при специфических геморрагических 
проявлениях гемофилии (спонтанные кровотече-
ния и гематомы органов брюшной и плевральной 

Рисунок 4. КТ органов брюшной полости. Массивная гема-
тома брюшной полости
Fugure 4. CT scan of the abdominal cavity organs. Massive he-
matoma of the abdominal cavity

выработка ингибитора к 
FVIII

Рисунок 5. Динамика активности FVIII в сыворотке крови в ответ на заместительную гемостатическую терапию пре-
паратами FVIII до и после выработки ингибитора к FVIII
Figure 5. Dynamics of FVIII activity in serum in response to hemostatic replacement therapy with FVIII preparations before and 
after production of inhibitor to FVIII
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полостей) должна быть рационально консервативной 
[3, 4].
Остро возникшая спонтанная гематома брюшной по-
лости или забрюшинного пространства у пациентов, 
страдающих гемофилией, является наиболее частым 
осложнением, с которым приходится дифференциро-
вать заболевания, требующие неотложной операции. 
В частности, гематомы стенки и/или брыжейки кишки 
проявляются клинической картиной динамической 
кишечной непроходимости. Методом выбора в диаг-
ностике гематомы является ультразвуковое иссле-
дование (УЗИ) и магнитно-резонансная томография 
МРТ. В сложных ситуациях возможно проведение 
диагностической лапароскопии [4]. В исследовании, 
представляющем опыт лечения 366 больных гемофи-
лией, было показано, что введение препаратов за-
местительной гемостатической терапии и поддержа-
ние активности недостающего фактора свертывания 
на уровне 80–100% является решающим фактором 
выздоровления. Клинический эффект проявляется 
уменьшением размеров гематомы и восстановлением 
моторики кишки. Хирургические вмешательства в та-
ких случаях лишь утяжеляли состояние пациентов 
и являлись факторами риска возникновения гемор-
рагических осложнений, спаечной болезни брюшной 
полости, формирования грыж передней брюшной 
стенки [4].
При наличии коморбидной патологии (экстренно-
го и планового характера) у пациентов, страдающих 
гемофилией, операции должны быть выполнены 
в полном объеме [4, 8]. Реконструктивные опера-
ции на толстой кишке относятся к сложным хирур-
гическим вмешательствам, цель которых — избавить 
пациента от стомы. Широкое использование сши-
вающих аппаратов соответствующего диаметра по-
зволяет формировать ультранизкие анастомозы (на 
уровне тазового дна) и выполнять реконструкцию 
толстой кишки при короткой культе прямой кишки. 
Однако такие операции связаны со значительным 
риском интра- и послеоперационных осложнений, 
частота развития которых в значительной мере уве-
личивается при коагулопатиях. Частота несостоя-
тельности низких колоректальных анастомозов оста-
ется высокой и достигает 17% [9].
Группа исследователей Tekkis P. и соавт. проанали-
зировали опыт формирования колоанальных ана-
стомозов на большой выборке пациентов (N = 71). 
Несостоятельность анастомоза отмечена в 8,5% 
(N = 6) случаев, формирование гематомы/серомы 
малого таза — в 7% (N = 5) случаев [10]. Стоит от-
метить, что при коагулопатиях, в том числе при ге-
мофилиях, частота осложнений, ассоциированных 
с рисками расхождения анастомозов, в значительной 
степени увеличивается, что актуализирует проблему 
наложения разгрузочных стом. Превентивная стома 

не предотвращает развитие несостоятельности, но 
снижает выраженность осложнений, к которым она 
приводит, а также снижает частоту необходимо-
сти повторного оперативного вмешательства [11]. 
В метаанализе, выполненном группой исследователей 
Gavriilidis P. и соавт. в 2018 году при сравнительной 
оценке превентивной петлевой коло- и илеостомии, 
было продемонстрировано меньшее количество со-
бытий, связанных с раневыми инфекциями и после-
операционными грыжами (p < 0,001). При илеосто-
мии значительно реже встречалось выпадение стомы 
(p < 0,001), что демонстрирует некоторые преиму-
щества применения илеостомии перед колостомией 
у пациентов с патологией свертывающей системы, 
однако убедительных доказательств превосходства 
одной процедуры над другой в общей совокупности 
пациентов в метаанализе выявлено не было [12].
Одним из наиболее серьезных осложнений послеопе-
рационного периода у больных гемофилией являет-
ся возникновение ингибитора к FVIII, что напрямую 
связанно с объемом и травматичностью оперативно-
го вмешательства, а также интенсивной заместитель-
ной гемостатической терапией концентратами FVIII. 
Появление ингибитора приводит к неэффективности 
гемостатической терапии и развитию неконтроли-
руемых послеоперационных кровотечений [5, 13]. 
Такие пациенты требуют специфического, индиви-
дуального подхода к проведению заместительной 
гемостатической терапии. Коррекция системы гемо-
стаза шунтирующими препаратами (rFVIIa и АИКК) 
позволяет эффективно справиться с кровотечением 
при условии адекватного лабораторного контроля [6, 
14, 15]. Наиболее значимым тестом для лабораторно-
го контроля системы гемостаза при гемофилии, в том 
числе ассоциированной с ингибитором к фактору 
VIII, является тромбоэластография (ТЭГ). Методика 
ТЭГ позволяет совокупно анализировать все звенья 
свертывающей системы крови (плазменное, тромбо-
цитарное и систему фибринолиза) в режиме реаль-
ного времени и в короткие сроки производить оцен-
ку эффективности, проводимой гемостатически [7, 
16]. Так, группой исследователей Fisher С. и соавт. 
была продемонстрирована высокая чувствительность 
тромбоэластографии (ТЭГ) в диагностике геморраги-
ческих состояний и ответа на проводимую терапию 
у пациента с обширным кровотечением, вторичным 
по отношению к приобретенному ингибитору FVIII. 
Сопоставимо с клиническим случаем, описанным 
в настоящей статье, применение методики ТЭГ позво-
лило в кратчайшие сроки модифицировать терапию 
с обеспечением адекватного гемостаза на фоне про-
водимой шунтирующей терапии, что в значительной 
мере привело к минимизации рисков летального 
исхода от кровотечения в послеоперационном пе-
риоде [17]. Группа отечественных исследователей 
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Галстян Г. с соавт. подтвердила неоспоримые пре-
имущества применения методики ТЭГ, являющейся 
одной из наиболее принятых методов мониторинга 
терапии rFVIIa у пациентов с ингибиторной формой 
гемофилии, который позволяет не только монитори-
ровать терапию шунтирующими препаратами, но так-
же выявлять резистентность к одному из них, способ-
ствуя своевременной модификации гемостатической 
терапии [18].

ВЫВОДЫ

1. В настоящее время отсутствуют какие-либо 
противопоказания для выполнения хирургических 
вмешательств любой степени сложности больным 
гемофилией при правильном выборе оперативного 
пособия и адекватной заместительной гемостатиче-
ской терапии.
2. Необходим постоянный и полноценный мони-
торинг системы гемостаза на протяжении всего пе-
риоперационного периода у больных гемофилией 
с целью предотвращения жизнеугрожающих гемор-
рагических осложнений.
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