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Резюме. Қон ивишини таъминловчи (Стюарт-Прауэр омили) X омил – гамма глобулин оқсили проэнзим 

(протеаза) бўлиб, ушбу омил фаоллашган(X a) ҳолда протомбинни фаоллаштиради. X омил жигарда ишлаб 

чиқарилади. К витамин бу омилнинг синтези учун жуда зарур. Қоннинг бир қанча коагуляцион омиллари (III, VII, 

VIII, IX) таъсирида у фаоллашган (X a) ҳолга ўтиб, V омил ва Ca2+ионлари билан биргаликда протомбинни фаол-

лаштирувчи комплексни ҳосил қилади. X омилнинг фаоллашуви TF-FVII (TF-FVIIa) фаоллашган VII омил ҳамда 

теназ комплекси иштирокида қон ивишининг бошланғич босқичида иштирок этади. Фоаллашган X омил (Xa) вa 

унинг кофактори, V омил протромбиназа комплексининг бир қисми ҳисобланади. Ушбу (Стюарт-Прауэр омили) 

омилнинг миқдорий ва сифатий етишмаслиги қон ивиш тизимининг бузилишига сабаб бўлади. 

Калит сўзлар: Х омил тақчиллиги, гипотромбинемия, гемартроз, коагулопатия, геморрагия, қон ивиш ти-

зими. 

 

Abstract. Blood coagulation factor X (Stewart Factor - Prower) - gamma globulin protein, proenzyme (protease). 

Factor Xa is a component of the prothrombin activator. This factor is produced in the liver. Vitamin K is required for its 

synthesis. Under the influence of several clotting factors (III, VII, VIII, IX), it passes into the active form, which has the 

designation Xa. It, in turn, together with the coagulation factor V and Ca2+ ions, forms an enzyme complex that acts as an 

activator of prothrombin. FX activation occurs in the initiating phase of blood coagulation with the participation of the 

TF-FVIIa complex and in the amplification phase with the tenase complex. Activated FX (FXa) and its cofactor, coagula-

tion factor V (FV), are part of the prothrombinase complex. Coagulation factor X (FX) deficiency is a disorder in the 

plasma link of hemostasis with an autosomal recessive type of inheritance, characterized by a decrease in FX activity due 

to quantitative or qualitative defects in the FX protein.  

Key words: Rare blood clotting disorders, factor X deficiency, hypothrombinemia, hemarthrosis, coagulopathy, 

hemorrhage, blood coagulation. 

 

Актуальность. Дефицит фактора сверты-

вания X (FX) - нарушение плазменного звена ге-

мостаза с аутосомно-рецессивным типом насле-

дования, характеризующееся снижением активно-

сти FX за счет количественных или качественных 

дефектов белка FX. Распространенность заболе-

вания составляет 1 больной на 1 000 000 населе-

ния. Дефицит FX вызывается различными струк-
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турными аномалиями в гене F10, кодирующем 

FX. Основным проявлением дефицита FX явля-

ются кровотечения и кровоизлияния, возникаю-

щие спонтанно или в результате травмы. Гемор-

рагический синдром чаще всего проявляется кро-

вотечениями из слизистых оболочек, в том числе 

из слизистых оболочек желудочно-кишечного 

тракта, гематомами мягких тканей различной ло-

кализации, гемартрозами и обильными менстру-

альными кровотечениями. Кровоизлияние в ЦНС 

встречается у 20% больных с дефицитом FX. Тя-

желые кровотечения чаще всего наблюдаются у 

пациентов с активностью FX ≤ 10%. Пациенты с 

FX> 10%, как правило, имеют умеренное или лег-

кое кровотечение слизистой оболочки, послеопе-

рационное кровотечение или бессимптомное за-

болевание. Однако в ряде случаев тяжелые прояв-

ления геморрагического синдрома регистрируют-

ся у лиц с активностью ФХ 0-39%, что свидетель-

ствует об отсутствии прямой зависимости между 

клиническим и лабораторным фенотипом заболе-

вания. Кровоизлияния в ЦНС, кровотечения из 

слизистых оболочек желудочно-кишечного трак-

та, гемартрозы отмечаются у больных с активно-

стью ФХ ≤ 2%. У гетерозиготных носителей де-

фицита ФХ в большинстве случаев активность 

ФХ составляет около 50%, геморрагических про-

явлений заболевания нет. У новорожденных с де-

фицитом FX могут возникать кровоизлияния в 

ЦНС или пупочные кровотечения. Физиологиче-

ская активность FX при рождении составляет 12-

68% и повышается к 6-месячному возрасту. По-

этому, верификация диагноза дефицита FX у но-

ворожденных требует обязательного сравнения 

полученных результатов лабораторного исследо-

вания с референсными интервалами допустимых 

в неонатальном периоде значений и повторного 

обследования пациента после достижения 6 ме-

сячного возраста [8, 9, 20, 21, 28]. 

При выявлении у детей первого полугодия 

сниженной активности FХ показано назначение 

препаратов витамина К. 

Тяжесть дефицита фактора X: 

1. Тяжелая форма: (ФХ <10%) обычно свя-

зана с возникновением сильных спонтанных кро-

вотечений, кровоизлияний. 

2. Умеренный дефицит фактора X (FX 10–

40%) обычно связан с легкими/умеренными эпи-

зодами спонтанных и посттравматических крово-

течений. 

3. Легкая форма (FX>40%) Факторы в 

большинстве случаев протекают бессимптомно. 

Материалы и методы исследования. Ди-

агноз ставится на основании данных анамнеза: 

признаки повышенной кровоточивости у других 

членов семьи (как мужского, так и женского по-

ла); клинические признаки заболевания и лабора-

торные данные. 

Коагулологическое исследование проводят 

поэтапно: Первый этап. Коагуляционный скри-

нинг при подозрении на геморрагические состоя-

ния включает определение АЧТВ, ПВ, ТТ, кон-

центрации фибриногена (по Клаусу), стандарти-

зированным методом времени кровотечения и 

инструментальную оценку функции тромбоцитов. 

На основании этих тестов можно определить тип 

нарушения свертываемости крови. Дефицит FX 

характеризуется увеличением АЧТВ и ПВ при 

сохранении остальных вышеперечисленных пока-

зателей в пределах нормы. 

Второй этап. Выполняется для верификации 

наличия дефицита FX при выявлении пролонги-

рованного АЧТВ и ПВ. Использовали односта-

дийный количественный метод определения ак-

тивности FX с помощью специальных диагности-

ческих наборов, в состав которых входят образцы 

плазмы, лишенные FX. Для дифференциальной 

диагностики с дефицитом FVII возможно прове-

дение коагуляционных проб с ядами гадюки Рас-

села и гадюки. При наличии изолированной гипо-

проконвертинемии применение этих возбудите-

лей не приводит к увеличению АЧТВ. 

Третий этап. Для того чтобы отличить каче-

ственный дефект ФХ от количественного, можно 

провести иммуноферментный анализ антигена 

ФХ. 

Приобретенный дефицит FX может встре-

чаться в 9-14% случаев при системном амилоидо-

зе, после тяжелых инфекций, у онкологических 

больных. 

Пациентка И. впервые обратилась в 

РСНПМЦ по гематологии в 2019 году в возрасте 

19 лет с жалобами на нарушение менструального 

цикла, стойкие кровянистые выделения из поло-

вых путей, носовые кровотечения, синяки в теле. 

Наследственный дефицит фактора Х был впервые 

диагностирован в 2010 году в возрасте 9 лет в 

нашем центре. 

Анамнез по кровоточивости у больной был 

осложнен. После рождения наблюдалось дли-

тельное заживление пупочной ранки. При проре-

зывании зубов отмечалась кровоточивость. Се-

мейный анамнез по кровоточивости не отягощен; 

родственный брак родителей отрицает. Гинеколо-

гический анамнез. Менструации - с 13 лет, обиль-

ные, цикл - нерегулярный. Многократно пребыва-

ла в гинекологических стационарах. В 14 лет ей 

была назначена заместительная гормональная те-

рапия эстроген-гестагенными препаратами, кото-

рую она продолжает по настоящее время. 

 

 

 



 

Биология ва тиббиёт муаммолари     2022, №4 (137) 119 
 

Таблица 1. Показатели коагуляционного звена гемостаза до и после лечение 

Показатели коагулограммы до лечение после лечение 

АПТВ 78,5сек. 39,6сек. 

ПТИ, % 10,3% 70, 8% 

ПВ 101 сек. 20 сек. 

МНО 5,06 1,8 

ТВ, с 17 сек 15сек 

Фибриноген, мг/дл 6,48 мг/дл 4,03 мг/дл 

Фибринолитическая активнось, мин 180,5мин. 160,8мин. 

Толерантность к гепарину 22,5мин. 10,4мин. 

Ф.II,% 109% 123% 

Ф.V,% 84% 100% 

Ф.VII,% 110% 128% 

Ф.VIII, % 103,3% 156% 

Ф.IX, % 84,9 98% 

Ф. X, % 9% 74% 

Ф. XI, % 96.6% 101.0% 

Ф. XII, % 114% 124.0% 

Ф. XIII, % 65.7%, 101.0% 

Ф.VWF, % 120% 150% 

 

Другие лабораторные данные до лечения: 

Агрегация тромбоцитов с ристомицином 65%, 

агрегация тромбоцитов с коллагеном 63%, агре-

гация тромбоцитов с АДФ 71%. ингибитор FX не 

был идентифицирован. В общем анализе крови: 

концентрация гемоглобина 81 г/л, эритроцитов 

3,2 х 10*12/л, тромбоцитов 217 х 10*9/л, лейкоци-

тов 7,9 х 10*9/л. Биохимические показатели были 

в пределах нормы. 

Другие лабораторные данные после лече-

ния: агрегация тромбоцитов с ристомицином 

85%, агрегация тромбоцитов с коллагеном 78%, 

агрегация тромбоцитов с АДФ 99%. В общем 

анализе крови у больного гемоглобин повысился 

на 100 г/л, эритроциты 3,8 х 10*12/л, тромбоциты 

202 х 10*9/л; лейкоциты 7 х 10*9/л; 

с учетом анамнестических, клинико-

лабораторных данных у больного диагностирован 

наследственный дефицит фактора Х, осложнение: 

постгеморрагическая анемия средней степени тя-

жести. Продолжены переливания СЗП в дозе 800 

мл/сут (15 мл/кг массы тела), после стабилизации 

состояния больного суточная доза СЗП снижена, 

через 9 дней выписан из РНПЦ гематологии. 

Вывод. Лечение сводится к остановке воз-

никшего кровотечения путем переливания сред, 

содержащих фактор Х (плазма, сыворотка, плазма 

или концентраты рекомбинантного протромбино-

вого комплекса (КПК) и др.), до повышения уров-

ня фактора Х до 5-15% норма. Основное лечение 

больных с дефицитом FX основано на специфиче-

ской заместительной терапии концентратами про-

тромбинового комплекса. Концентраты протром-

бинового комплекса содержат примерно равные 

количества факторов свертывания крови IX и FX 

с эквивалентной активностью. При введении 1 

МЕ/кг массы тела больного FX-активность увели-

чивается в среднем на 2% (восстановление FX-

активности - восстановление пробы = 2). Период 

полувыведения FX составляет 30 часов. Перели-

вания, учитывая короткий период полувыведения 

дефицитного фактора, следует проводить каждые 

4–8 часов. пока кровотечение не остановится. 

Клинический эффект от трансфузии обычно со-

храняется в течение трех недель, хотя лаборатор-

но дефицит фактора вновь выявляется через не-

сколько часов.  

Таким образом, стандартная терапевтиче-

ская доза концентратов протромбинового ком-

плекса 20-30 МЕ/кг массы тела больного повыша-

ет активность ФХ в плазме до 40-60%. При тяже-

лых кровотечениях или обширных оперативных 

вмешательствах у больных с дефицитом ФХ на-

значают концентраты протромбинового комплек-

са в начальной нагрузочной дозе 20-40 МЕ/кг 

массы тела больного с последующими повторны-

ми инфузиями препарата в дозе 10-20 МЕ/кг мас-

сы тела пациента с интервалом в 48 часов до дос-

тижения и поддержания активности FX > 20%. С 

целью предупреждения развития геморрагическо-

го синдрома при наличии в личном или семейном 

анамнезе тяжелого клинического фенотипа пред-

шествующих кровотечений или при снижении 

активности FX < 1% рекомендуется проводить 

профилактическое лечение с введением протром-

бина комплекс концентратов в дозе 20-40 МЕ/кг 

массы тела больного с интервалом 5-7 дней до 

достижения активности FX ≥ 10%. 

При отсутствии концентратов протромби-

нового комплекса можно использовать свежеза-

мороженную плазму (СЗП) в дозе 15-25 мл/кг 

массы тела больного, что повышает активность 



 

120 2022, №4 (137)    Проблемы биологии и медицины 
 

FX плазмы до 30-40%. Для купирования легкого 

кровотечения или в случае малого хирургическо-

го вмешательства возможно назначение транек-

самовой кислоты в дозе 15-20 мг/кг массы тела 

больного или по 1 г × 4 раза в сутки. 
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НАСЛЕДСТВЕННЫЙ ДЕФИЦИТ ФАКТОРА 

СВЕРТЫВАНИЯ КРОВИ Х - БОЛЕЗНЬ СТЮАРТА-

ПРАУЭРА 
 

Махмудова А.Дж., Жураева Н.Т., Мадашева А.Г. 
 

Резюме. Фактор свертывания крови X 
(фактор Стюарта-Прауэра) - белок гамма-

глобулин, профермент (протеаза). Фактор Ха явля-

ется компонентом активатора протромбина. Этот 
фактор вырабатывается в печени. Для его синтеза 
необходим витамин К. Под влиянием нескольких 
факторов свертывания крови (III, VII, VIII, IX) пере-

ходит в активную форму, имеющую обозначение Ха. 
Он, в свою очередь, вместе с фактором свертывания 
крови V и ионами Са2+ образует ферментный ком-

плекс, действующий как активатор протромбина. 
Активация FX происходит в фазе инициации сверты-

вания крови с участием комплекса TF-FVIIa и в фазе 
амплификации с теназным комплексом. Активиро-

ванный FX (FXa) и его кофактор, фактор свертыва-

ния V (FV), входят в состав протромбиназного ком-

плекса. 
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