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Гемофилия — тяжёлое генетическое забо-
левание, этиопатогенез которого относительно 
хорошо изучен [1–3, 5–7]. Распространённость 
этой патологии также широко представлена в 
литературе, которая свидетельствуют о её не-
равномерности в различных странах и регионах 
[1, 6, 7]. Во многих странах, в том числе в Азер-
байджане, существует регистр гемофилии, ко-
торый позволяет прослеживать динамику рас-
пространённости этой патологии.

Цель исследования — оценка распростра-
нённости гемофилии в Азербайджане.

Материалами для исследования служили 
данные регистра гемофилии, функциониру-
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Цель. Оценка распространённости гемофилии в Азербайджане.
Методы. Материалами для исследования служили данные регистра гемофилии. Показатели распростра-

нённости и её структуры рассчитаны по районам и городам республиканского подчинения: количество боль-
ных гемофилии со всеми формами в расчёте на 100 тыс. населения. Были выделены следующие возрастные 
группы: 0–4, 5–13, 14–18, 19–44, 45 лет и старше. По клиническим формам патологии были дифференцированы: 
гемофилия А, гемофилия В, болезнь Виллебранда и прочие формы. По тяжести пациенты были распределены 
на три группы: тяжёлая — активность факторов VIII и IХ до 1%, среднетяжёлая — 2–5%, лёгкая — 5% и более.

Результаты. В Азербайджанской Республике уровень распространённости составляет 17,2±0,44 в расчёте 
на 100 тыс. населения. По уровню этого показателя лидирует г. Баку, где на 100 тыс. населения приходит-
ся 33,1±1,22 случая гемофилии. Относительно высокий уровень распространённости отмечен в г. Сумгаите 
(22,8±2,61 на 100 тыс. населения). Среди больных гемофилией преобладают мужчины (1323 человека, 87,2% 
общего числа больных). Во всех возрастных группах пациентов у преобладающего большинства диагностирована 
гемофилия А, доля пациентов с гемофилией В, болезнью Виллебранда и другими формами существенно меньше. 
Чаще регистрировалась лёгкая форма гемофилии. Доля пациентов с тяжёлой формой гемофилии была наимень-
шей в группе с болезнью Виллебранда (13%), а наибольшей — в группе с прочими формами гемофилии (46,6%).

Вывод. В Азербайджане высок уровень распространённости гемофилии (17,2±0,44 на 100 тыс. населения) 
с резко выраженной региональной и возрастной неравномерностью; в структуре гемофилии преобладают фор-
ма А и лёгкие формы, тем не менее каждый пятый пациент страдает тяжёлой формой патологии.
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Aim. Assessment of hemophilia prevalence in Azerbaijan.
Methods. Materials of the study were the data of the registry on hemophilia. Prevalence and its structure were 

calculated for the regions and towns of republican subordination: the number of hemophilia patients with all types 
were calculated per 100 000 people. We determined the following groups: 0–4, 5–13, 14–18, 19–44, 45 years and older. 
According to clinical forms of the pathology we differentiated hemophilia А, hemophilia В, Willebrand’s disease and 
other forms. According to severity the patients were divided into 3 groups: severe with factors VIII and IX activity less 
than 1%, moderate — 2–5%, and mild — 5% and higher.

Results. Hemophilia prevalence in Azerbaijan Republic is 17.2±0.44 per 100 000 people. Baku is leading, where it is 
33.1±1.22 hemophilia cases per 100 000 people. Relatively high prevalence rate was recorded in Sumgait city (22.8±2.61 
per 100 000 people). Among hemophilia patients a male predominance is observed (1323 people, 87.2% of all patients). 
In all age groups hemophilia A is predominant and ratios of hemophilia B, Willebrand’s disease and other forms are 
significantly lower. Mild form of hemophilia was registered most often. Proportion of patients with severe hemophilia 
was lowest in the group with Willebrand’s disease (13%) and highest in the group with other hemophilia types (46.6%).

Conclusion. Hemophilia prevalence in Azerbaijan is high (17.2±0.44 per 100 000 people) and regional and age 
distribution differences are clearly pronounced; in nosological structure hemophilia A and other forms are predominant, 
nevertheless every fifth patients has severe form of the pathology.
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ющего в течение 30 лет на базе кафедры гема-
тологии Азербайджанского института усовер-
шенствования врачей им. А. Алиева в составе 
гематологического отделения Республиканской 
больницы им. М. Миркасимова.

В соответствии с государственной програм-
мой всех больных с подозрением на гемофилию 
из регионов страны госпитализируют в Респуб-
ликанскую больницу, где проводят комплекс-
ное обследование. При подтверждении диагноза 
больного ставят на учёт и назначают ему специ-
ализированное лечение в этом центре. Наблю-
дение и профилактическую работу на местном 
уровне здравоохранения координирует центр 
гемофилии. В нём существует картотека всех 
пациентов с момента их принятия на учёт, дан-
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Таблица 1
Распространённость гемофилии (на 100 тыс. населения по возрастным группам)

Примечание: • — р <0,05 по сравнению с общереспубликанским показателем; ▲ — р <0,05 по сравнению с воз-
растной группой 0–4 лет; НБ — нет больных.

Таблица 2
Распределение больных мужского пола по клиническим формам гемофилии в зависимости  

от возраста (%)

ные сохраняют до конца жизни больного.
Данные о распространённости гемофилии 

собраны по календарным годам. Показатели рас-
пространённости рассчитаны по районам и горо-
дам республиканского подчинения: количество 
больных гемофилией со всеми формами в расчё-
те на 100 тыс. населения, отдельно для мужчин 
и женщин, а также отдельных возрастных групп.

Были выделены следующие возрастные груп-
пы: 0–4, 5–13, 14–18, 19–44, 45 лет и старше. По 
клиническим формам патологии были диффе-
ренцированы гемофилия А, гемофилия В, бо-
лезнь Виллебранда и прочие формы. По тяжести 
пациенты были распределены на три группы: тя-
жёлая — активность факторов VIII и IХ до 1%, 
среднетяжёлая — 2–5%, лёгкая — 5% и более.

Статистическая обработка проведена мето-
дами описательной статистики количественных 
и качественных признаков, тренд динамики рас-
пространённости оценивали методом наимень-
ших квадратов при помощи пакета «анализа 
данных» программы Excel [4].

Данные о распространённости гемофилии в 
Азербайджанской Республике и её крупных ре-
гионах (Нахичеванская Автономная Республи-
ка, Ленкоранский, Губа-Хачмазский, Шеки-За-
катальский и Гянджа-Казахский экономические 
районы) и городах (Баку, Сумгаит и Гянджа) 
представлена в табл. 1.

По уровню распространённости гемофилии 

лидирует г. Баку, где на 100 тыс. населения при-
ходится 33,1±1,22 случая гемофилии. Относи-
тельно высокий уровень распространённости 
отмечен в г. Сумгаите. В г. Гяндже, Нахичеван-
ской Автономной Республике, Ленкоранском, 
Гянджа-Казахском и Шеки-Закатальском эконо-
мических районах уровень распространённости 
гемофилии сравнительно меньше и существенно 
не различается. По сравнению с отмеченными 
регионами в Губа-Хачмазском экономическом 
районе уровень распространённости гемофилии 
существенно высок, хотя заметно меньше, чем 
по республике в целом, в г. Баку и г. Сумгаите 
(соответственно в 1,6; 3,1 и 2,1 раза).

Распространённость гемофилии в Азербайд-
жанской Республике растёт до 44 лет, снижаясь 
после 45 лет. Сходная динамика прослеживается 
в г. Баку и Гянджа-Казахском экономическом рай-
оне. В остальных регионах уровень распростра-
нённости гемофилии в различных возрастных 
группах населения изменяется хаотично, достига-
ет максимума в Нахичеванской Автономной Рес-
публике после 45 лет, в г. Сумгаите — в возрасте 
5–13 лет, в г. Гяндже и Ленкоранском экономичес-
ком районе — в возрасте 14–18 лет (см. табл. 1).

Среди больных гемофилией преобладают 
мужчины (1323 человека, 87,2% общего числа 
больных). Распределение больных мужского пола 
по клиническим формам гемофилии в зависимос-
ти от возраста приведено в табл. 2. Во всех воз-

     Возраст, годы
Регион 0–4 5–13 14–18 19–44 45 и более Все

Азербайджанская Республика 8,7±1,05 14,7±1,08▲ 17,0±1,63▲ 21,3±0,77▲ 15,2±0,80▲ 17,2±0,44
Нахичеванская  
Автономная Республика 6,3±3,66 8,0±3,58 8,4±4,86 5,1±1,69 11,9±3,18 7,7±1,32

Город Баку 18,1±3,15• 27,5±3,32•▲ 33,0±4,87•▲ 41,3±2,09•▲ 28,0±2,01•▲ 33,1±1,22•
Город Сумгаит 7,2±5,06 20,8±8,22 19,2±9,61 26,7±4,33 18,7±4,39 33,1±1,22
Город Гянджа НБ 4,3±3,03 28,5±10,75 11,0±2,83 1,0±1,02 7,6±1,52
Ленкоранский  
экономический район 5,6±2,52 7,5±2,36 11,9±3,96▲ 7,3±1,40 5,8±1,61 7,5±0,91

Губа-Хачмазский 
экономический район 1,9±1,92 9,1±3,43 4,8±3,37 19,3±3,04 4,8±1,79• 10,8±1,43•

Шеки-Закатальский  
экономический район 5,9±3,37 10,3±3,64 6,4±3,71 9,5±1,98• 4,9±1,64• 7,8±1,14•

Гянджа-Казахский  
экономический район 1,7±1,68 4,4±2,21 7,6±3,80• 10,0±1,96• 7,4±1,97• 7,5±1,07•

Возраст, годы Гемофилия А Гемофилия В Болезнь  
Виллебранда Другие Всего

0–4 76,8 13 4,3 5,9 100
5–13 64,7 16,6 10,2 8,5 100
14–18 59,1 10,9 18,2 11,8 100
19–44 72,2 7,8 15,7 4,3 100
45 и более 72,4 8,4 15,5 3,7 100
Все 70,3 9,7 14,5 5,5 100
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растных группах пациентов у преобладающего 
большинства диагностирована гемофилия А, доля 
больных гемофилией В, болезнью Виллебранда и 
другими формами  существенно меньше.

Чаще регистрировалась лёгкая форма ге-
мофилии (табл. 3). Доля пациентов с тяжёлой 
формой гемофилии была наименьшей в группе 
с болезнью Виллебранда (13%), наибольшей — в 
группе с прочими формами гемофилии (46,6%).

Известно, что в Армении, Белоруссии, Рос-
сии, Великобритании и на Украине общий уро-
вень распространённости гемофилии колеблет-
ся в интервале 5,8–10,6 в расчёте на 100 тыс. 
населения [1]. По сравнению с этими странами 
распространённость гемофилии в Азербайджа-
не больше (17,2±0,44 на 100 тыс.). Особенно вы-
сока распространённость гемофилии в г. Баку 
и г. Сумгаите. Во всех странах, в том числе в 
Азербайджане, гемофилией преимущественно 
болеют мужчины. Доля мужчин среди пациен-
тов с гемофилией по нашим данным (87,2%) со-
ответствует таковым в литературе [1–3].

Преобладание гемофилии А среди больных 
с этой патологий также является общей зако-
номерностью. Однако соотношение количества 
больных с гемофилией В и А по нашим данным 
(1:10) отличается от данных литературы (1:5) [1].

Распределение больных по степени тяжести 
(лёгкая, средняя и тяжёлая формы) по нашим 
данным (49,9; 28,8 и 21,3% соответственно) от-
личается от данных [7] в Болгарии (64; 22 и 14%), 
[6] Канаде (74; 16 и 10%) и [1] Белоруссии (69; 10 
и 21%), где выше превалентность лёгких форм.

Таким образом, в Азербайджане распро-
странённость гемофилии и её структура по 
клиничес ким формам и степени тяжести име-
ют отличительные особенности. Особенности 
гемофилии в Азербайджане по уровню распро-
странённости и её структуре по клиническим 
формам и степени тяжести, а также резко вы-
раженное региональное различие следует учи-
тывать при планировании программы лечебно-
профилактических мероприятий.

ВЫВОДЫ

1. В Азербайджане высок уровень распро-
странённости гемофилии (17,2±0,44 на 100 тыс. 
населения) с резко выраженной региональной и 
возрастной неравномерностью.

2. В структуре гемофилии преобладают 
форма А и лёгкие формы, тем не менее каждый 
пятый пациент страдает тяжёлой формой пато-
логии.
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Степень тяжести, концентра-
ция факторов, % Гемофилия А Гемофилия В Болезнь Вил-

лебранда Прочие Всего

Тяжёлая (<2,0) 20,5 25 13 46,6 21,3
Средняя тяжесть (2–5) 31,2 34,4 20,8 9,6 28,8
Лёгкая степень (˃5) 48,3 40,6 66,2 43,8 49,9
Все 100 100 100 100 100

Таблица 3
Распределение мужчин, больных гемофилией, по степени тяжести заболевания


