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Неспецифический язвенный колит (НЯК) — это воспа-
лительное заболевание, характеризующееся язвенно-
деструктивным поражением слизистой оболочки тол-
стой кишки, имеющее хроническое рецидивирующее 
течение, нередко сопровождающееся развитием опас-
ных для жизни осложнений. Эти осложнения обычно 
делятся на внекишечные, или системные проявления 
(афтозный стоматит, узловатая эритема, первичный 
склерозирующий холангит, аутоиммунный артрит, увеит 
и т. д. — их генез не известен, они могут сопутствовать 
НЯК, предшествовать НЯК, появиться на фоне лечения) 
и кишечные (перфорация стенки кишки, токсическая 
дилатация толстой кишки, стриктуры толстой кишки, 
кишечное кровотечение, дисплазия и рак толстой киш-
ки), нередко требующие хирургического лечения.  
Причиной одного из самых частых и тяжелых осложне-
ний НЯК — кишечного кровотечения — может явить-
ся дисфункция системы гемостаза. Резкий дефицит 
факторов свертывания (XIII фактора), гиперфибринолиз 
и дисфункция тромбоцитарного гемостаза являются 
важнейшими причинами высокой частоты кишечных 
кровотечений при НЯК.
Гемофилия А — это наиболее часто встречающаяся 
наследственная коагулопатия, обусловленная дефици-
том фактора VIII (антигемофильного глобулина), являю-
щаяся наследственным заболеванием с рецессивным 
Х-сцепленным типом наследования.
Тяжесть геморрагических проявлений при гемофилии 
строго коррелирует с уровнем фактора VIII в плазме 

крови (от 0 до 1% обуславливает крайне тяжелую фор-
му заболевания, от 1 до 2% — тяжелую, от 2 до 5% — 
среднетяжелую, выше 5% — легкую форму). Для клини-
ческой картины характерны гемартрозы, остеоартрозы, 
различного вида, в том числе спонтанные желудочно-
кишечные, кровотечения. Единственным патогенетиче-
ски обоснованным методом лечения гемофилии явля-
ется пожизненная заместительная терапия, что может, 
в свою очередь, стать причиной инфицирования виру-
сами гепатитов, развитием резистентности к вводимым 
факторам, а также источником постоянной антигенной 
нагрузки.
В Измайловской ДКБ мы наблюдали 2 случая очень 
редкого сочетания тяжелого язвенного колита и тяже-
лой гемофилии А у детей. Подобные случаи в доступной 
литературе нам не встретились.

Пациент З., 14 лет
Мальчик от первой беременности, своевремен-
ных родов. Вес при рождении — 3600 г, рост — 
55 см. Наследственность отягощена: гемофилия по 
линии матери — у дедушки, а также у сына двоюродной 
бабушки; по отцовской линии у дедушки был «неуточнен-
ный» колит. Есть брат — здоров.
С первых месяцев жизни после незначительных поре-
зов и травм отмечались длительные кровотечения. 
В возрасте 1 года был установлен диагноз — гемофи-
лия А, тяжелая форма — уровень VIII фактора — 1,19% 
(при норме от 50 до 150%).
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В связи с частыми геморрагиями различной локализа-
ции многократно получал гемостатические препараты: 
до 1998 г. — криопреципитат, в последующем — концен-
трат VIII фактора свертывания крови. В среднем, частота 
инфузий составляла до 25 раз в год.
В 1998 г. у ребенка был выявлен вирусный гепатит 
С. При проведении полимеразной цепной реакции (ПЦР) 
был обнаружен высокий титр репликации вируса HCV 
(1 : 10000 копий), генотип 3а. Ребенку назначена терапия 
интерфероном альфа-2а (Роферон А). Была достигнута 
элиминация вируса, что подтверждено 4-кратным отри-
цательным результатом ПЦР-анализа на протяжении все-
го срока наблюдения.
С октября 2001 г. стали беспокоить боли в животе, затем 
присоединился диарейный синдром, появилась при-
месь крови в стуле. Проведена колоноскопия: слизистая 
оболочка прямой, сигмовидной, нисходящей, попереч-
ной, ободочной, восходящей, слепой кишки — розовая. 
Сосудистый рисунок смазан, складки обычной формы. 
На всем протяжении множественные свежие геморрагии 
от 2 до 10 см.
Гистологическое исследование биоптатов слизистой обо-
лочки толстой кишки: на части срезов видны поверх-
ностные эрозии, покрытые фибрином с примесью гра-
нулоцитов. На других срезах на эпителиальной выстилке 
заметны нежные фибриновые наложения. В собствен-
ной пластинке слизистой оболочки имеются кровоизлия-
ния и выраженная лимфогистицитарная инфильтрация 
со значительной примесью гранулоцитов и плазматиче-
ских клеток. Гистиоциты образуют небольшие скопления. 
Гранулоциты проникают в просвет крипт. В одном из сре-
зов видно, что инфильтрат доходит до мышечного слоя.
В результате проведенного обследования ребенку был 
поставлен диагноз: язвенный колит, тотальный, тяжелая 
форма.
Лечение: инфузионная терапия — частичное паренте-
ральное и энтеральное питание: внутривенное введе-
ние электролитов, витаминных препаратов; месалазин 
(без эффекта), пульс-терапия преднизолоном (в течение 
5 дней), далее преднизолон внутривенно и перорально; 
заместительная терапия «отмытыми» эритроцитами; анти-
бактериальная терапия; аминокапроновая кислота в/в 
капельно, затем внутрь; этамзилат натрия; VIII фактор 
по 2000 ЕД ежедневно, затем через день; местное лече-
ние — клизмы с гидрокортизоном.
На фоне проводимой терапии состояние улучшилось 
и до апреля 2002 г. оставалось удовлетворительным. 
Но при снижении дозы системных стероидов до 20 мг 
в сут отмечалось обострение болезни — боли в животе, 
жидкий стул с обильной темной кровью. В связи с ухуд-
шением состояния была увеличена доза преднизолона 
(40 мг в сут) и в лечение добавлен азатиоприн (100 мг 
в сут). Получена клиническая ремиссия.
Спустя 3 месяца, на фоне ухудшения состояния, при 
обследовании были выявлены просветные и цистные 
формы Entamoeba histolytica. После отмены азатиоприна 
и преднизолона была проведена патогенетическая тера-
пия амебиаза. Состояние ребенка улучшилось, и в тече-
ние полугода оставалось удовлетворительным.
С февраля 2003 г. вновь отмечалось ухудшение состоя-
ния, при эндоскопическом обследовании выявлена выра-
женная активность воспалительного процесса. Была 
возобновлена терапия преднизолоном с положительным 
эффектом, однако, при снижении его дозы до 35 мг в сут 
вновь развилось обострение болезни.
На фоне проводимой терапии отмечались выраженные 
осложнения: кушингоидный синдром, гипергликемия, 

депрессивный синдром 
с попытками суицида, нек-
роз большого сальника 
с развитием перитонита 
(выполнена операция — 
срединная лапарото-
мия, резекция сальника, 
сана ция и дренирование 
брюш ной полости).
Ребенку рекомендовано 
медленное снижение дозы 
преднизолона и возоб-
новление приема азатио-
прина в дозе 100 мг в сут, 
затем 150 мг в сут.
Колоноскопия (май, 
2003): слизистая обо-
лочка прямой кишки 
на всем протяжении ало-
го цвета с множествен-
ными старыми геморра-
гиями, отечная, видны 
сосуды первого порядка. 
Слизистая оболочка сиг-
мовидной кишки отеч-
ная, с множественными псевдополипами до 3–4 мм 
(рис. 1), между которыми видны фибрин и множествен-
ные старые геморрагии. Отмечается повышенная кон-
тактная кровоточивость, сосудистый рисунок отсутству-
ет. Заключение: язвенный колит, выраженная степень 
активности.
Лечение: преднизолон в дозе 60 мг в сутки; азатиоприн 
150 мг в сут в 3 приема в течение 14 дней); трихопол 
по 1 таб. 	 4 раза (1,5 мг в сут в течение 14 дней); 
 микроклизмы с фталозолом; VIII фактор 1100	2 ЕД через 
день, затем 1100	4 ЕД.
Колоноскопия (11.12.2003): слизистая оболочка толстой 
кишки, начиная от ануса и до подвздошной кишки, алого 
цвета, сосудистый рисунок отсутствует, видны множе-
ственные микроабсцессы до 4 мм и язвы до 3–4 мм 
в диаметре с фибрином на дне (рис. 2). В просвете боль-
шое количество темной крови и гнойного содержимого. 
Слизистая оболочка подвздошной кишки бледно-розовая, 
сосудистый рисунок четкий. Заключение: язвенный колит, 
выраженная степень активности.
Таким образом, у больного З. на фоне проводимой тера-
пии достигнуть клинико-эндоскопической ремиссии 
не удавалось, имела место гормонозависимость, отме-
чались также серьезные осложнения кортикостероидной 
терапии; болезнь приобрела непрерывное течение, тяже-
лая постгеморрагическая анемия требовала постоянной 
инфузионной и гемостатической терапии.
По поводу продолжающегося тяжелого кишечного крово-
течения ребенок был прооперирован практически в экс-
тренном порядке. Выполнена лапароскопическая тоталь-
ная проктоколэктомия с формированием илеоанального 
анастомоза (рис. 3–5). Послеоперационный период про-
текал тяжело на фоне активной стадии основного забо-
левания. Ребенок был выписан домой на 18-е сут после 
операции.
В настоящее время пациенту 22 года. Получает посто-
янную гемостатическую терапию (VIII фактор). Кишечное 
кровотечение не рецидивировало, какая-либо противо-
воспалительная терапия за весь период наблюдения 
не проводилась. Частота стула — от 5 до 15 раз в сутки, 
имеет место периодическое ночное недержание жидкого 
кишечного содержимого.

Рис. 2. Микроабсцессы 
у больного З. 

Рис. 1. Псевдополипоз 
у больного З.
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Пациент К., 10 лет
Признаки кровоточивости отмечались с 6-месячного 
 возраста, в виде множественных экхимозов на конеч-
ностях. Диагноз — гемофилия А, тяжелая форма — был 
установлен в 9 мес, когда у ребенка развился гемартроз 
правого голеностопного сустава. В 7 лет была диагности-
рована хроническая гемофильная артропатия правого 
коленного сустава. В дальнейшем гемостатическая тера-
пия криопреципитатом и концентратом антигемофиль-
ного фактора VIII проводилась в среднем 45 раз в год, 
в связи с рецидивирующими гемартрозами и гематома-
ми различной локализации. Уровень фактора VIII у ребен-
ка — 1,5% (при норме от 50 до 150%).
Поступил в Измайловскую ДКБ в апреле 2001 г. в тяже-
лом состоянии. За 2 недели до поступления на фоне 
«погрешности» в диете появились интенсивные боли 
в животе, жидкий стул до 8 раз в сут, вначале со слизью, 
затем — с кровью.
При колонофиброскопии выявлены множественные эри-
тематозные очаги в слизистой оболочке и петехии в под-
слизистом слое ободочной кишки. В дистальных отделах 
толстой кишки отмечена резкая пятнистость слизистой 
оболочки, ее отечность, выявлены множественные афто-
подобные изъязвления с налетом фибрина, множествен-
ными подслизистыми фолликулами и элементами по типу 
«просяных зерен». Выражена контактная и спонтанная 
кровоточивость. В прямой кишке эрозии и язвы приоб-
ретали сливной характер, с фибринозно-некротическим 
налетом в центре.
Результаты гистологического исследования: во всех отде-
лах толстой кишки резкое изменение формы крипт, их 
деформация, расширение, продуктивное воспаление 
с умеренно выраженным склерозом собственной пла-
стинки, мелкие эрозии, покрытые фибрином. В каждом 
препарате определялись крипт-абсцессы.

Выставлен диагноз: неспецифический язвенный колит, 
тотальное поражение, тяжелая форма, выраженная 
активность.
Терапевтический эффект получен от месалазина 
(Салофальк в дозе 1,5 г в сут). Проводилась гемоста-
тическая (VIII фактор 100 ЕД), симптоматическая (антаци-
ды, ферменты) терапия.
В 2004 г. отмечалось кишечное кровотечение на фоне 
постоянного приема месалазина в дозе 1,5 мг в сут. 
С заместительной целью получал VIII фактор в дозе 
2500 ЕД внутривенно струйно в течение 7 дней, далее 
в дозе 1500 ЕД через день. Доза месалазина была увели-
чена до 2 мг в сут. Получен терапевтический эффект.
На фоне проводимой терапии 10.12.2004 отмечалось обо-
стрение заболевания, тяжелое кишечное крово течение.
Колоноскопия от 13.01.05 г.: язвенный колит, выражен-
ная активность.
Лечение: преднизолон в дозе 60 мг/сут, месалазин 
500 мг	2 раза в сут местно per rectum, симптомати-
ческая терапия (антациды, ферменты, энтеросорбенты, 
препараты кальция), гемостатическая терапия (VIII фак-
тор по 2000 ЕД), внутривенно препарат железа Венофер 
в дозе 100 мг в сут № 5, препараты фолиевой кислоты. 
На фоне проводимой терапии состояние с положитель-
ной динамикой. В качестве поддерживающей терапии 
продолжен прием месалазина в дозе 1,5 мг/сут.
В июле 2006 г. вновь отмечалось тяжелое кишечное кро-
вотечение.
Ректороманоскопия: слизистая оболочка прямой, сигмо-
видной кишки гиперемированная, отечная, сосудистый 
рисунок резко усилен, видны единичные эрозии до 2 мм, 
с выраженной гиперемией множественные старые 
геморрагии до 4 мм. Просвет деформирован, сохра-
нен. Заключение: язвенный колит в стадии выраженной 
активности.
С 2006 г. была констатирована «гормонозависимость». 
Ребенку был назначен азатиоприн, но препарат отменен 
в связи с угнетением функции костного мозга. Тяжелое 
обострение на фоне стресса отмечалась в сентябре 
2006 г. Решался вопрос о необходимости планового 
хирургического лечения.
В качестве альтернативы плановой проктоколэктомии 
решено начать курс биологической терапии — был 
назначен инфликсимаб (Ремикейд) в дозе 5 мг/кг 
по индукционной схеме. Значительное улучшение (кли-
ническое и эндоскопическое) состояния отмечено после 
третьей инфузии инфликсимаба. Больной К. получал 
поддерживающую терапию инфликсимабом в течение 
2 лет.
В 2007 и 2008 гг. ребенку неоднократно амбулаторно 
выполнялась ректороманоскопия. По данным обследо-
вания, слизистая оболочка прямой, сигмовидной кишки 
розовая, сосудистый рисунок четкий до второго порядка, 
складки не изменены. Просвет сохранен. Заключение: 
язвенный колит в стадии ремиссии.
Динамика состояния больного К. до и после лечения 
лечения ифликсимабом отражена в табл.
После окончания терапии инфликсимабом отмечается 
отчетливая и значительная положительная динамика 
по всем показателям. Динамика эндоскопической карти-
ны до и на фоне лечения инфликсимабом представлена 
на рис. 6, 7.
В настоящее время ребенок, на фоне удовлетворитель-
ного общего состояния, получает поддерживающую тера-
пию — месалазин (Салофальк) внутрь в дозе 2,0 г в сут, 
а также плановую заместительную терапию концентра-
том фактора VIII.

Рис. 3. Лапароскопическая 
проктоколэктомия — 
больной З.

Рис. 5. Удаленная кишка — больной З.

Рис. 4. Вид передней 
брюшной стенки — 
больной З.
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Заключение 
Анализ течения болезни, а также тактики и результа-
тов лечения двух описанных случаев, позволяет сделать 
некоторые заключения и предположения:
• сочетание язвенного колита с тяжелой формой гемо-

филии А встречается очень редко;
• НЯК и его терапия не осложняют в значительной 

 степени течения основного гематологического забо-
левания;

• дефицит антигемофильного глобулина, напротив, 
обусловливает тяжелое течение язвенного колита, 
сопровождающегося серьезными, жизнеугрожающи-
ми кишечными кровотечениями;

• можно предположить, что развитие НЯК на фоне тяже-
лой гемофилии может быть следствием, в том числе, 
нарушения иммунных процессов при заместительной 
терапии гемостатическими препаратами из-за посто-
янной, массивной и длительной «бомбардировки» ими 
иммунной системы ребенка. Не исключена патогене-
тическая роль гемостатических препаратов (прежде 
всего криопреципитата) в развитии язвенного  колита;

• у больного З. можно предположить связь между раз-
вившимся гепатитом С и возникшим через 2 года 
после его лечения тяжелым НЯК. Имеются данные 

о том, что при хроническом гепатите С достовер-
но повышается уровень TNF �, что свидетельствует 
о важной роли этого цитокина в реализации механиз-
мов противовирусной защиты. Однако, этот цитокин 
в то же время играет важную роль в патогенезе вос-
палительных заболеваний кишечника;

• применение биологических агентов при лечении НЯК 
у детей являются несомненной альтернативой хирур-
гическому вмешательству, в том числе и в подобных 
редких и крайне тяжелых клинических ситуациях;

• больной З., которому проводился практически пол-
ный комплекс доступной в тот период времени кон-
сервативной терапии, за исключением применения 
биологической терапии, был оперирован по жизнен-
ным показаниям, в связи с тяжелым кишечным 
кровотечением и невозможностью добиться клинико-
эндоскопической ремиссии. Ремикейд оказался очень 
эффективным у больного К. с язвенным колитом, 
гемофилией А и тяжелыми кишечными кровотечения-
ми, угрожавшими жизни пациента. Проведение курса 
терапии биологическим агентом Ремикейдом позво-
лило добиться стойкой клинической и эндоскопиче-
ской ремиссии болезни и, таким образом, избежать 
операции — проктоколэктомии.

Проявления болезни До лечения После лечения

Частота стула До 8 дефекаций в день (3 балла) 1–2 раза в день (1балл)

Ректальное кровотечение Видимая кровь в большинстве дефекаций (2 балла) Нет (0 баллов)

Эндоскопическая картина Тяжелая степень (3 балла) Легкая степень (1 балл)

Общая клиническая картина Тяжелая форма (3 балла) Ремиссия (0 баллов)

Индекс Мейо 11 баллов 2 балла

Таблица. Индекс Мейо у больного К. до и после завершения курса лечения инфликсимабом длительностью 2 года

Рис. 6. Слизистая оболочка толстой кишки больного К. 
до лечения инфликсимабом

Рис. 7. Слизистая оболочка толстой кишки больного К. 
на фоне лечения инфликсимабом  
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