
Áîëåçíü ôîí Âèëëåáðàíäà 

Îïðåäåëåíèå

Áîëåçíü ôîí Âèëëåáðàíäà (ñòàðîå íàçâàíèå ýòîãî çàáîëåâàíèÿ - àíãèîãåìîôèëèÿ) 

âðîæä¸ííîå îòñóòñòâèå/íåäîñòàòî÷íàÿ ôóíêöèÿ ìóëüòèìåðíûõ ôîðì ôàêòîðà VIII (òàê 

íàçûâàåìîãî êîôàêòîðà Ðèñòîìèöèíà, ôàêòîðà ôîí Âèëëåáðàíäà, VIII:R), íåîáõîäèìûõ 

äëÿ àãðåãàöèè òðîìáîöèòîâ.

Èçâåñòíî, ÷òî ôàêòîð VIII ÿâëÿåòñÿ ñëîæíûì ïîëèôóíêöèîíàëüíûì áåëêîì, 

öèðêóëèðóþùèì â êðîâè è ñîñòîÿùèì èç 4 ñóáúåäèíèö. Óñëîâíî â ýòîì ôàêòîðå 

ðàçëè÷àþò òðè êîìïîíåíòà: VIII:C  ïðîêîàãóëÿíòíûé êîìïîíåíò ôàêòîðà VIII, êîìïîíåíò 

óñêîðÿåò îáðàçîâàíèå ôàêòîðà Õà ïî âíóòðåííåìó ìåõàíèçìó; VIII:R  êîôàêòîð 

ðèñòîìèöèíà, êîìïîíåíò ó÷àñòâóåò â àãðåãàöèè òðîìáîöèòîâ ðèñòîìèöèíîì, èìåííî 

ýòîò êîìïîíåíò íå ôóíêöèîíèðóåò ïðè áîëåçíè ôîí Âèëëåáðàíäà;  VIII:Ag  êîìïîíåíò 

ôàêòîðà, îïðåäåëÿåìûé èììóíîëîãè÷åñêèìè ìåòîäàìè.

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ 

Çàáîëåâàíèå îòíîñèòñÿ ê ãðóïïå ãåìîððàãè÷åñêèõ äèàòåçîâ. Î÷åíü ÷àñòî 

ïðîñëåæèâàåòñÿ íàñëåäñòâåííîñòü. Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå äîìèíèðóþò êðîâîòå÷åíèÿ 

èç ñëèçèñòûõ îáîëî÷åê (íîñîâûå, ìàòî÷íûå êðîâîòå÷åíèÿ è äð.).  ×àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ 

ìåçåíõèìàëüíîé äèñïëàçèåé ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè.

Äèàãíîñòèêà

Íîðìàëüíîå ÷èñëî òðîìáîöèòîâ, íàðóøåíà àãðåãàöèÿ òðîìáîöèòîâ ñ ðèñòîìèöèíîì, â 

ðÿäå ñëó÷àåâ ìîæíî îáíàðóæèòü óìåðåííîå ñíèæåíèå óðîâíÿ VIII:C è êàê ñëåäñòâèå 

ãèïîêîàãóëÿöèþ â ÀÏÒÂ òåñòå. Ñíèæåíèå óðîâíÿ VIII:Ag ìîæíî îáíàðóæèòü íå âñåãäà.

Ëå÷åíèå 

Çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ; Êèñëîòà àìèíîêàïðîíîâàÿ.
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