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от 3 до 10 норм у 3 человек — 6,5 %; более 10 норм у 2 человек — 4,3 %. Повы-
шение уровня АЛТ до 3 норм в группе мужчин наблюдалось у 21 человека, что 
составило 45,6 % от их общего количества; от 3 до 10 норм у 3 человек — 8,7 %; 
более 10 норм у 1 человека — 2,2 %. Коэффициент де Ритиса в группе мужчин 
менее 0,91 наблюдался у 22 человек, что составило 47,8 % от общего количества 
мужчин; более 1,75 у 4 человек — 8,7 %. 

Повышение уровня АСТ в группе женщин до 3 норм наблюдалось у 11 че-
ловек, что составило 29,7 % процентов от общего количества женщин. Повы-
шение АСТ от 3 до 10 норм и более 10 норм  в данной группе не наблюдалось. 
Повышение уровня АЛТ в группе женщин до 3 норм наблюдалось у 9 человек, 
что составило 24,3 % процента от общего количества женщин. Повышение АЛТ 
от 3 до 10 норм и более 10 норм в данной группе не наблюдалось. Коэффициент 
де Ритиса в группе женщин менее 0,91 наблюдался у 8 человек, что составило 
24,6 % от общего количества женщин; более 1,75 у 5 человек — 13,5 %. 

Выводы 
Из 83 проанализированных историй болезни пациентов терапевтического 

отделения повышение уровня трансаминаз наблюдалось у 43 (51,8 %) пациен-
тов, из них 29 (35 %) мужчин и 14 (16,8 %) женщин. Повышение уровня тран-
саминаз от 3 до 10 норм и более 10 норм наблюдалось только у мужчин, что 
может говорить о более тяжелом течении инфекции COVID-19, возможно, 
вследствие прямого или опосредованного повреждения печени.  

Значение коэффициента де Ритиса ниже нормы наблюдалось у большин-
ства пациентов (мужчины 47,8 %, женщины 21,6 %), что может свидетельство-
вать о поражении печени. Коэффициент де Ритиса выше нормы наблюдался у 8,7 
% мужчин и 13,5 % женщин. Коэффициент де Ритиса выше нормы наблюдается 
за счет повышения АСТ. Уровень АСТ при инфекции CОVID-19, возможно, повы-
шается вследствие развития холангита, так как вирус тропен к холангиоцитам. 
Вследствие этого нельзя однозначно сказать, что показатель коэффициента де Ри-
тиса выше нормы говорит именно о повреждении кардиомиоцитов. 

Для достоверного суждения о поражении печени у пациентов с инфекцией 
COVID-19 необходимо дообследование пациентов: контроль АСТ и АЛТ в дина-
мике; ЛДГ-4,5, ЩФ, ГГТП, МНО, УЗИ печени. 
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Введение 
Болезнь Виллебранда (БВ) — генетически детерминированное нарушение 

свертываемости крови. В основе данного заболевания лежит изменение кон-
центрации, структуры или функции фактора фон Виллебранда (vWF) — муль-
тимерного гликопротеина, участвующего в сосудисто-тромбоцитарном звене 
гемостаза и транспорте фактора VIII свертывания крови (FVIII). 
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Согласно эпидемиологическим исследованиям распространенность БВ со-
ставляет 1 %, однако у большинства больных в обычных условиях симптомы от-
сутствуют. Лишь у 1 человека из 10 тыс. в общей популяции имеются клиниче-
ские проявления заболевания, требующие проведения лечения [1]. Выявляе-
мость заболевания зависит от применяемых методов скрининга пациентов. По 
данным Республиканского регистра, в Республике Беларусь на конец 2018 года 
числилось 195 пациентов с БВ, что составляет 1,9 на 100 тыс. в общей популя-
ции. Данный показатель объясняется как сложностью диагностики, так и пре-
обладанием легких форм геморрагий, с которыми пациенты обращаются уже 
при возникновении угрожающих осложнений, например на фоне травм или 
оперативных вмешательств. Для сравнения данный показатель в других стра-
нах составляет: в Великобритании — 16,05; в Венгрии — 14,5; в Словакии — 
11,2; в Чехии — 7,7; в России — 1,0; в Украине — 1,03 [2]. 

В зависимости от характера нарушений активности ФВ выделяют три ос-
новных типа заболевания: I тип — частичный количественный дефицит vWF, 
наиболее распространенный тип, встречается у 70 % больных, II тип — каче-
ственный дефект vWF (25 % больных), III тип — практически полное отсутствие 
ФВ, наиболее тяжелый и редкий тип (5 % больных). 

Основным проявлением БВ является геморрагический синдром микроциркуля-
торного либо смешанного типов спонтанного или посттравматического характера. 
Как правило, БВ I и II типов характеризуется преобладанием микроциркуляторного 
типа кровоточивости: кровотечения из слизистых, меноррагии, кровотечения при 
проведении хирургических вмешательств. При БВ III типа в клинической картине 
преобладают нарушения опорно-двигательного аппарата в результате гемартрозов, 
гематомы мягких тканей различной локализации спонтанного характера, забрю-
шинных гематом [3]. Геморрагические проявления при БВ связаны с различными 
количественными и качественными нарушениями плазменного vWF, синтез кото-
рого кодируется геном, расположенным на коротком плече хромосомы 12. 

В настоящее время болезнь Виллебранда сохраняет свою актуальность и 
остается одной из наиболее распространенных наследственных коагулопатий. 
Проблема ранней диагностики является важнейшим медико-социальным ас-
пектом современной гематологии. 

Цель 
Дать клинико-лабораторную оценку болезни Виллебранда у детей Гомель-

ской области. 
Материал и методы исследования  
Исследование проводилось на базе гематологического отделения для детей 

ГУ «Республиканский научно-практический центр радиационной медицины и эко-
логии человека». Проанализированы данные амбулаторных карт и историй болезней 
16 пациентов в возрасте от 4 месяцев до 17 лет с различными типами заболевания. 

Диагноз болезни Виллебранда был верифицирован на основании клиниче-
ских данных, результатов лабораторных исследований системы гемостаза 
(тромбоциты (PLT), активированное частичное тромбопластиновое время 
(АЧТВ), протромбиновый индекс (ПТИ), антиген фактора Виллебранда (vWF:Ag), 
ристоцетин-индуцированная агрегация тромбоцитов (RIPA), фибриноген, фак-

тор свертывания крови VIII (FVIII), ристоцетинкофакторная активность факто-
ра Виллебранда (vWF:RCo)) и генеалогических сведениях, указывающих на 
аутосомно-доминантное или аутосомно-рецессивное наследование. 

В исследовании использовалась классификация болезни Виллебранда, пред-
ложенная Международной ассоциацией по тромбозу и гемостазу (2004). Стати-
стическая обработка выполнялась при помощи пакета прикладных программ 
«Microsoft Excel» и «MedCalc 10.2.0.0» Полученные данные были представлены в 
виде Ме (Q 25–Q 75). 
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Результаты исследования и их обсуждение 
Средний возраст детей на момент постановки диагноза составил 8,4 года. Не-

сколько чаще БВ наблюдалась у девочек — в 56,25 % (n=9) случаев наблюдений, 
в то время как у мальчиков в 43,75 % (n = 7), при соотношении 1,2:1. В 25 % 
случаев в семейном анамнезе наблюдались нарушения системы гемостаза: 2 слу-
чая — БВ; 1 — тромбоцитопатия; 1 — рецидивирующие десневые и носовые 
кровотечения неясного генеза. 

При анализе данных о клинической картине установлено, что ведущим яв-
лялся геморрагический синдром по смешанному типу. Чаще всего наблюдались 
рецидивирующие носовые кровотечения — 37,5 % (n = 6). Спонтанное появле-
ние гематом было выявлено у 31,25 % (n = 5) пациентов, кровотечения после 
экстракции зубов — у 25 % (n = 4), кровотечения из десен — 25 % (n = 4). Ге-
моррагическая сыпь на коже туловища и верхних конечностей пятнисто-
петехиального характера наблюдалась у 3-х пациентов (18,75 %). У 12,5 % детей 
(n = 2) наблюдалась кровоточивость поверхностных ран. Меноррагии имели 
44,4 % девочек из группы исследования (n = 4). Гемартроз локтевого сустава, 
наиболее редкое проявление БВ, был выявлен у одного пациента с III типом за-
болевания.  

Среди всех исследованных пациентов был проведен анализ структуры по 
типу заболевания, что представлено на рисунке 1. 

 
Рисунок 1 — Распределение пациентов по типу БВ 

 
Исходя из результатов анализа, можно сделать вывод, что наиболее распро-

страненным являлся I тип заболевания — 56 % (n = 9). II тип был выявлен у 
38 % (n = 6) обследуемых, III — 6 % (n = 1). 

Далее была проведена оценка лабораторных показателей. Результаты 
представлены в таблице 1. 

Таблица 1 — Показатели коагулограммы при БВ 

Показатель PLT,g/l АЧТВ,c ПТИ FVIII,% vWF,% Ag vWF,% 
vWF: 
Rco,% 

RIPA,% 
Фибриноген,

g/l 

Минимум 226,0 29,4 0,52 6,0 10,5 0,05 0,5 1,3 2,6 

Q1 269,7 34,0 0,76 26,0 22,0 17,0 2,9 50,6 3,0 

Me 277,5 37,5 0,9 23,8 28,2 21,0 17,9 74,8 3,15 

Q3 333,2 43,4 1,0 50,0 33,5 36,8 31,8 81,2 3,55 

Максимум 380,0 71,0 1,0 64,0 39,7 81,7 36,6 84,6 4,0 

Среднее 295,4 41,1 0,86 38,0 27,1 27,4 17,7 58,6 3,4 

 
Во всех случаях тромбоциты и фибриноген находились в пределах нормы. 

Значения АЧТВ колебались от 29,4 до 71,0 с. У 50 % детей с БВ показатель 
АЧТВ превышал нормальные значения. Минимальное значение ПТИ составило 
0,52, максимальное — 1,0, при этом у 37,5 % больных ПТИ был менее 0,8. Зна-
чения коагуляционной активности FVIII колебались от 6,0 до 64,0 %. Ниже 50 % 
уровень FVIII наблюдался у 62,5 % детей. Минимальный показатель vWF соста-
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вил 10,5 %, максимальный — 39,7 %. Значения vWF:Rco колебались от 0,5 % до 
36,6 %. 100 % детей имели дефицит как vWF, так и vWF:Rco. Минимальный по-
казатель Ag vWF составил 0,05 %, максимальный — 81,7 %. Показатели RIPA 
колебались от 1,3 до 84,6 %. У 75 % детей значения RIPA были свыше 65 %. 

Таблица 2 — Сравнительная характеристика типов БВ 

Тип БВ АЧТВ, с FVIII, % vWF, % Ag vWF, % vWF: Rco, % RIPA, % 

I (n = 9) 37,35 41 26,3 23,65 31,40 77,05 

II (n = 6) 40 41,40 38 21,05 2,0 66,9 

III (n = 1) 71 35 — 0,05 — 1,4 

 
Проанализировав сравнительную характеристику типов БВ, установили, 

что показатели Ag vWF (23,65 %), vWF:Rco (31,40 %) и RIPA (77,05 %) I типа пре-
валируют над аналогичными показателями II и III типов. Отмечены более высо-
кие показатели АЧТВ (40 секунд) и vWF (38 %) при II типе при сравнении с I ти-
пом. В III типе БВ наблюдался крайне высокий показатель АЧТВ (71 с), нежели 
чем в I и II типах, но очень низкие либо почти не определяющиеся показатели 
Ag vWF (0,05 %), RIPA (1,4 %), что характерно только для III типа БВ. 

Выводы 

Средний возраст детей на момент постановки диагноза болезни Виллебранда 
составил 8,4 года. Наиболее распространенным типом БВ явился I тип (56 %). 
Рецидивирующее носовое кровотечение — ведущее клиническое проявление 
БВ. Семейный анамнез в 25 % случаев был отягощен по наличию геморрагиче-
ского синдрома, но по БВ только у 12,5 %. Наиболее типичными изменениями 
со стороны показателей гемостазиограммы при всех типах заболевания яви-
лись: снижение активности FVIII и vWF, снижение уровня Ag vWF и vWF: Rco. 
Самые выраженные изменения были характерны для БВ III типа. 
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Введение 
Хроническая сердечная недостаточность (ХСН) является актуальной про-

блемой кардиологии, ее распространенность постоянновозрастает. Смертность 
от ХСН составляет 6 % от годового значения, и более 50 % пациентов сданным 
заболеванием умирают в течение 4 лет. Поэтому так важна ранняя диагностика 
ХСН, что позволит оказывать своевременную медицинскую помощь. Бендопное 
(bendopnea), недавно описанной признак сердечной недостаточности, проявля-
ется одышкой в течение 30 с после наклона вперед и связано с повышением 
давления наполнения желудочков. Это состояние было предложено в качестве 

Ре
по
зи
то
ри
й Г
ом
ГМ
У


