
Äåôèöèò ôàêòîðà XIII (Áîëåçíü Ëàêè-Ëîðàíäà)

Ôàêòîð XIII (ôèáðèíñòàáèëèçèðóþùèé ôàêòîð, ôàêòîð Ëàêè-Ëîðàíäà) 

ýòî ôåðìåíò, ñòàáèëèçèðóþùèé ôèáðèí. Â ïðîöåññå òàêîé ñòàáèëèçàöèè 

ôèáðèí ñòàíîâèòñÿ ðåçèñòåíòíûì ê äåéñòâèþ ôèáðèíîëèòè÷åñêèõ àãåíòîâ.  Ýòî 

îäèí èç ïîñëåäíèõ îòêðûòûõ ôàêòîðîâ, ó÷àñòâóþùèõ â êîàãóëÿöèè. Ïåðâûì, 

êòî îïèñàë ýòî çàáîëåâàíèå, áûë Duckert (1960). Íåñêîëüêî ïîçæå Ê.Laki è 

L.Lorand îïèñàëè ñâîéñòâà ýòîãî áåëêà è íàçâàëè åãî “ôèáðèíñòàáèëèçèðóþùèé 

ôàêòîð”.

Äåôèöèò ôàêòîðà XIII ÿâëÿåòñÿ î÷åíü ðåäêèì çàáîëåâàíèåì, â îñíîâå 

êîòîðîãî ìóòàöèÿ ãåíà, îòâåòñòâåííîãî çà ñèíòåç ôàêòîðà XIII. Çàáîëåâàíèå 

èìååò àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûé òèï íàñëåäîâàíèÿ. Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ýòîãî 

çàáîëåâàíèÿ â ïîïóëÿöèè ïðèìåðíî 1 íà 4 ìëí. ÷åëîâåê. Ãîðàçäî ÷àùå 

âîçíèêàåò âòîðè÷íûé äåôèöèò ôàêòîðà XIII (ïðè îïóõîëÿõ, ïðè ÄÂÑ, 

çàáîëåâàíèÿ òîëñòîãî êèøå÷íèêà è äð.).

Îñíîâíûì êëèíè÷åñêèì ïðîÿâëåíèåì âðîæäåííîãî äåôèöèòà ôàêòîðà 

XIII ÿâëÿåòñÿ ãåìîððàãè÷åñêèé ñèíäðîì, â ðÿäå ñëó÷àåâ ñî÷åòàþùèéñÿ ñ 

ïëîõèì çàæèâëåíèåì ðàí è îáðàçîâàíèåì áîëüøèõ ðóáöîâ. Äëÿ ïîÿâëåíèÿ 

âûðàæåííîãî ãåìîððàãè÷åñêîãî ñèíäðîìà, ñî÷åòàþùåãîñÿ ñ ïëîõèì 

çàæèâëåíèåì ðàí, íåîáõîäèì äîñòàòî÷íî ãëóáîêèé äåôèöèò (ìåíåå 5%) ýòîãî 

ôàêòîðà. Ó áîëüíûõ ñ äåôèöèòîì ôàêòîðà XIII ÷àñòî ðàçâèâàþòñÿ òàê 

íàçûâàåìûå ïîçäíèå êðîâîòå÷åíèÿ, êîòîðûå âîçíèêàþò ÷åðåç 1-3 ñóòîê ïîñëå 

õèðóðãè÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà èëè òðàâìû. 

Ïðèîáðåòåííûé äåôèöèò ôàêòîðà XIII, êàê ïðàâèëî, ðàçâèâàåòñÿ 

âñëåäñòâèå åãî ïîâûøåííîãî ïîòðåáëåíèÿ. Âòîðè÷íûé äåôèöèò 

ôèáðèíñòàáèëèçèðóþùåãî ôàêòîðà âñåãäà óìåðåííûé, êàê ïðàâèëî, íå ìåíåå 

30%. 

Äëÿ ëå÷åíèÿ ïåðâè÷íîãî çàáîëåâàíèÿ ïðèìåíÿþò êðèîïðåöèïèòàò,  

ñâåæåçàìîðîæåííóþ ïëàçìó, è êîíöåíòðàòû ôàêòîðà XIII. Ïðè âòîðè÷íîì 

äåôèöèòå ñëåäóåò ëå÷èòü çàáîëåâàíèå, âûçâàâøåå äåôèöèò 

ôèáðèíñòàáèëèçèðóþùåãî ôàêòîðà. 
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