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Авторами представлен клинический случай болезни Виллебранда, выявленный после операции тонзил-
лотомии и аденотомии у ребенка. Особенность данного наблюдения заключается в редкой встречаемо-
сти болезни Виллебранда в клинической практике, а также в манифестации клинических проявлений 
данной патологии на фоне оперативного лечения у ребенка.
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The authors present a clinical case of von Willebrand disease detected after tonsillotomy and adenotomy in 
a child. The peculiarity of this observation lies in the rare occurrence of von Willebrand disease in clinical 
practice, as well as the manifestation of the clinical manifestations of this pathology against the background of 
surgical treatment in a child.
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Болезнь Виллебранда – врожденная патоло-
гия гемостаза, проявляющаяся количественным 
и качественным дефицитом плазменного факто-
ра Виллебранда и повышенной кровоточивостью, 
наследственным геморрагическим диатезом, 
характеризующимся увеличением времени кро-
вотечения, дефицитом фактора VIII, снижением 
адгезивности тромбоцитов и аутосомным типом 
наследования [1–4]. 

Болезнь Виллебранда является распростра-
ненной патологией свертываемости крови, встре-

чающейся с частотой 1–2 случая на 10 000  чел., 
а среди наследственных геморрагических диате-
зов стоит на 3-м месте после тромбоцитопатий и 
гемофилии А. Диагноз устанавливается по дан-
ным семейного анамнеза, клинической картины 
и лабораторного скрининга системы гемостаза 
[2, 5]. 

1926 году в Хельсинки профессор Эрик фон 
Виллебранд опубликовал свою первую работу о 
наследственной форме повышенной кровоточи-
вости, которую он наблюдал у нескольких членов 
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семьи с Foglo. Из геморрагических проявлений 
у них преобладали: носовые, десневые, луноч-
ные кровотечения, меноррагии, повышенная 
кровоточивость из мелких ранок, кровоизлия-
ния в суставы наблюдались сравнительно ред-
ко. В настоящее время известно, что заболева-
ние обусловлено различными количественными 
и качественными дефектами синтеза фактора 
Виллебранда (FW), который выполняет в систе-
ме гемостаза две основные функции: иницииру-
ет адгезию тромбоцитов к поврежденной стенке 
сосуда и стабилизирует циркулирующий фактор 
свертывания VIII (фVIII) за счет комплексообразо-
вания с ним [6, 7].

При дефиците фактора Виллебранда VIII фак-
тор подвергается протеолизу, и его содержание в 
плазме снижается. Кроме того, снижается содер-
жание серотонина, развивается патологическая 
дилатация сосудов и повышается их проницае-
мость. При данной патологии наблюдаются самые 
длинные кровотечения, так как у больных наруше-
ны все три звена гемостаза [6]. Заболевание часто 
протекает под видом легкой формы гемофилии А, 
но наследуется не как рецессивный, сцепленный 
с Х-хромосомой, а как аутосомно-доминантный 
признак. Низкий уровень фVIII вызван укорочени-
ем его периода полураспада в плазме, так как на-
рушена связь фVIII с FW. Распространенность типа 
2N точно не известна, так как некоторые случаи 
заболевания диагностируются как легкая форма 
гемофилии А [1, 3, 8, 9].

В лечении пациентов применяются трансфу-
зия антигемофильной плазмы, местные и общие 
гемостатические средства, антифибринолитики. 
Заместительная терапия концентратом FW явля-
ется терапией первой линии для пациентов с ти-
пом 3 болезни Виллебранда. Предпочтительным 
типом концентрата FW являет собой плазменный 
концентрат фактора VIII, в котором содержится 
фактор Виллебранда [4].

Учитывая редкость данной патологии, случай 
с продолжительным длинным кровотечением по-
сле операции тонзиллотомии и аденотомии у ре-
бенка представляет определенный практический 
интерес. Мы наблюдали пациента с диагнозом 
гипертрофия небных миндалин, аденоидные ве-
гетации, состояние после тонзиллотомии и аде-
нотомии, у которого отмечалось длительное кро-
вотечение.

Гипертрофия небных миндалин являет собой 
физиологическое увеличение миндалин при от-
сутствии воспаления в них. Часто данное состо-
яние сочетается с аденоидными вегетациями и 
встречается преимущественно у детей в возрасте 
от 3 до 10 лет [10].

Пациентка И., 6 лет, поступила в детское ЛОР-
отделение Согдийской областной клинической 
больницы 6 июня 2019 г. с жалобами на затруд-

нение носового дыхания, заложенность носа, ды-
хание открытым ртом, кашель и храпы по ночам. 
Со слов родителей отмечалось снижение слуха. 
Общее состояние больной удовлетворительное. 
Внутренние органы без патологических измене-
ний. При осмотре ЛОР-органов: слизистая обо-
лочка полости носа интенсивно серого цвета. 
Небные миндалины увеличены до 2–3-й степени, 
рыхлые, спаяны с небными дужками, края перед-
них дужек валикообразно утолщены. При задней 
риноскопии констатированы аденоиды 3-й сте-
пени. При пальцевом исследовании носоглотки 
определяется увеличение миндалин, дыхание че-
рез нос затруднено. Со стороны анализов крови: 
гемостатические показатели в пределах нормы. 

Пациентке после предварительной подготов-
ки под местной анестезией 0,5% раствором ново-
каина по общепринятой методике произведены 
тонзиллотомия и аденотомия. Операцию больная 
перенесла удовлетворительно. Кровотечение из 
носоглотки было умеренным, вскоре остановле-
но. Дыхание через нос восстановилось полностью. 
Однако через два часа после операции появились 
обильные кровянистые выделения из носоглотки 
и носа, пациентка практически захлебывалась. 
При осмотре зева установлено, что источник 
кровотечения – верхний полюс правой миндали-
ковой ниши. Предприняты меры для остановки 
кровотечения: прижатие кровоточащего участка 
в верхнем полюсе миндаликовой ниши марлевым 
тампоном с перекисью водорода, аппликация с 
раствором адреналина гидрохлорида (1 – 1000), 
подкожно 2,0 – раствор викасола, внутривенно 
7,0–10% раствор кальция хлорида, раствор ами-
нокапроной кислоты 100,0, транексановая кис-
лота – 5,0 с раствором натрия хлора – 0,9% – 5,0. 
Местно применен холод на подчелюстную об-
ласть справа, но и это не давало положительного 
результата. Кровь продолжала просачиваться из 
послеоперационной раневой поверхности ткани 
верхнего полюса правой миндаликовой ниши. 
Связи с этим потребовалось наложение лигату-
ры из кетгута на участок кровоточащей ткани, 
выполнена передняя тампонада носа, после чего 
был достигнут гемостаз. 

В дальнейшем послеоперационном течении 
кровотечение из носоглотки и носа повторились, 
отмечалось ухудшение состояния больной, было 
принято решение о переводе в реанимационное 
отделение для проведения интенсивной терапии. 
При исследовании крови было установлено: ге-
матокрит – 9%, ВЛХ – 8, белок – 8 г/л. Пациентка 
получала гемостатические, кровозамещающие 
препараты (введено около 4 л консервированной 
одногруппной крови). Также внутривенно вве-
дено трансфузией 280 мл одногруппной тромбо-
эритцитарной массы, раствор аминокапроной 
кислоты в объеме 100 мл. Кровотечение, дливше-
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еся 2 часа, было остановлено, состояние стаби-
лизировалось: гемоглобин 60 г/л, гематокрит  – 
13%. Динамика показателей крови: гемоглобин 
80 г/л, эритроциты  – 2,8 млн, тромбоциты – 
652 тыс, СОЭ – 52 мм/час, лейкоциты – 15,3 млн, 
гематокрит – 22, 7 %, фибриноген – 1,5 г/л, фи-
брин – 7 мг.

Больная консультирована детским гематоло-
гом гематологического отделения Согдийской об-
ластной детской больницы, было рекомендовано: 
коагулограмма, анализ на определение уровня 
активности антигемофильного глобулина А, ана-
лиз фактора Виллебранда. При лабораторном ис-
следовании: на основании увеличения времени 
кровотечения больше 9 мин, увеличения време-
ни свертывания крови больше 12 мин, удлинения 
АЧТВ до 56,6  с (норма – до 32,6 с), нарушения 
потребления протромбина заподозрена болезнь 
Виллебранда. На основании определения актив-
ности фактора VIII свертывания крови – 49,5%, 
IX фактора свертывания крови – 98%, протром-
бин – 12 с фактора Виллебранда (FW) – 140% 
был установлен диагноз болезни Виллебранда. 
Врач-гематолог подтвердил наличие болезни 
Виллебранда, рекомендовал применять трансфу-
зию антигемофильной плазмы. 

Для остановки носового кровотечения ис-
пользовали препараты, стимулирующие высво-
бождение в кровоток FW, участвующего в фор-
мировании кровяных сгустков для остановки 
кровотечения; для поддержки фактора свертыва-
ния крови уровня фактора VIII применяли раствор 
криопресипитат, высококонцентрированный 
раствор десмопрессин, 5% раствор аскорбиновой 
кислоты, внутримышечно раствор дитцинона и 
раствор герветин для промывания глотки. При 
повторном длительном кровотечении из после-
операционной раневой поверхности верхнего 
полюса правой миндаликовой ниши предприня-
ты меры для остановки кровотечения: прижатие 

кровоточащего участка в верхнем полюсе минда-
ликовой ниши марлевым тампоном, после нало-
жена лигатура из кетгута на участок кровоточа-
щей ткани, затем произведена передняя и задняя 
тампонада носа. 

Одновременно капельно переливалось 100,0 
плазма с 5 мл 5% раствора аскорбиновой кис-
лоты. В результате был достигнут полный гемо-
стаз. В течение нескольких дней общее состояние 
улучшилось. Тампон из носа и носоглотки удален. 
Раневые поверхности ткани верхнего полюса 
правой миндаликовой ниши покрылись в даль-
нейшем грануляциями и эпителизировались. 
Носовое дыхание полностью восстановилось, 
кровотечение из носоглотки и носа прекратилось, 
отмечалось улучшение состояния. Девочка была 
выписана под наблюдение педиатра и детского 
гематолога.

В настоящее время ребенок находится под на-
блюдением детского гематолога, получает про-
филактическое введение плазменного концен-
трата фактора VIII, в котором содержится фактор 
Виллебранда. После назначения профилактиче-
ского введения удавалось добиться лишь прекра-
щения очередного носового кровотечения.

Интерес этого наблюдения состоит в том, 
что мы наблюдали относительно редкий случай 
болезни Виллебранда и кровотечения после опе-
рации тонзиллотомии и аденотомии у ребенка 
на фоне данного заболевания. Как правило, эта 
патология диагностируется поздно, что связано 
с низкой настороженностью и осведомленностью 
некоторых врачей о данной патологии. Авторы 
надеются, что данная статья окажется полезной 
и напомнит, что причиной кровотечения после 
операции тонзиллотомии и аденотомии у ребен-
ка может возникать на фоне недиагностирован-
ной болезни Виллебранда. 

Авторы заявляют об отсутствии конфлик-
та интересов.
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