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Резюме. Болезнь фон Виллебранда (VWD) – генетическое заболевание кровотечения, 

связанное с количественными и/или качественными аномалиями фактора фон Виллебранда 

(VWF). Это заболевание, которое часто сталкивается с проблемами как недостаточной, так и 

избыточной диагностики, и часто приводит к неправильному диагнозу, что приводит к 

предотвратимым страданиям пациентов и увеличивает нагрузку на систему здравоохранения. 

Эта сложная проблема обусловлена клиническим разнообразием и сложностью выявления 

фактора фон Виллебранда (VWF) и связанных с ним аномалий, а также настоятельной 

необходимостью интегрировать клинические и лабораторные данные для постановки точного 

диагноза, особенно в регионе Центральной Азии. Ошибки диагностики VWD действительно 

можут иметь серьезные последствия, потенциально приводя к повышенной заболеваемости и 

смертности пациентов.  Чрезмерная диагностика может привести к постановке ненужного 

диагноза, а также потенциально подвергнуть пациентов повышенному тромботическому 

риску при проведении терапии. 

Несмотря на достижения медицины, во всем мире, VWD часто неправильно 

диагностируют. В данном обзоре проблемы, с которыми сталкивались при диагностике VWD, 

будут рассмотрены с XIX века до наших дней, а также будут предложены пути их решения. 

Ключевые слова: Болезнь фон Виллебранда, кровотечение, нарушение, аномалии, фактор 

фон Виллебранда (VWF), страны, диагностика.  
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Резюме. Фон Виллебранд оорусу (VWD) – Фон Виллебранд факторунун (VWF) сандык 

жана/же сапаттык аномалиялары менен байланышкан генетикалык кан кетүү оорусу. Бул 

көбүнчө диагностикалык эмес жана ашыкча диагноз коюу көйгөйлөрүнө туш болгон оору 

жана көп учурда туура эмес диагноз менен жыйынтыкталып, бейтаптар үчүн алдын ала турган 

азапка алып келет жана саламаттыкты сактоо тутумунун жүгүн жогорулатат. Бул татаал 

көйгөй фон Виллебранд факторунун (VWF) клиникалык көп түрдүүлүгү жана татаалдыгы 

жана аны менен байланышкан аномалиялар, ошондой эле так диагноз коюу үчүн клиникалык 

жана лабораториялык маалыматтарды тез арада интеграциялоо зарылчылыгы менен 

шартталган, өзгөчө Борбордук Азия чөлкөмүндө. VWD туура эмес диагностикасы чындап эле 

олуттуу кесепеттерге алып келиши мүмкүн, бул бейтаптардагы оорулардын жана өлүмдүн 

көбөйүшүнө алып келиши мүмкүн. Ашыкча диагностика керексиз диагноздорго алып келиши 

мүмкүн, ошондой эле бейтаптарды терапия учурунда тромбоздук тобокелдиктин 

жогорулашына алып келиши мүмкүн. 
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Ошого карабастан, VWD көп учурда бүткүл дүйнө жүзү боюнча, өзгөчө өнүгүп кележаткан 

өлкөлөрдө, туура эмес диагноз коюлган жана ашыкча диагноз коюлган. Бул изилдөө 19-

кылымдан бүгүнкү күнгө чейин VWD диагнозу учурунда туш болгон көйгөйлөрдү камтыйт 

жана келечекте кантип жакшыртууну сунуштайт.  

Негизги сөздөр: Фон Виллебранд оорусу (VWD), кан агуу, бузулуу, аномалиялар, Фон 

Виллебранд фактору (VWF), өлкөлөр, диагностика, методдор.  
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Summary. Von Willebrand disease (VWD) is a genetic bleeding disorder related to quantitative 

and/or qualitative abnormalities of the Von Willebrand factor (VWF). This blood disorder, which 

often undergoes both underdiagnosis and overdiagnosis, is frequently misdiagnosed, resulting in 

prevented suffering for patients and increasing the burden on the healthcare system. This complex 

problem is driven by the diversity and pattern of the von Willebrand factor (VWF) and related 

anomalies, as well as the inevitable need to integrate robust and laboratory data to arrive at an accurate 

diagnosis, especially in the Central Asian regions. Misdiagnosis of VWD can indeed have serious 

consequences, potentially leading to increased morbidity and mortality in patients. Overdiagnosis can 

lead to unnecessary diagnoses and also potentially expose patients to increased thrombotic risk during 

therapy. 

Despite this, VWD is often being misdiagnosed all around the globe. This review will cover the 

problems faced during the diagnosis of VWD from the 19th century to the present day and suggest 

how to improve the situation.  

Key words: Von Willebrand Disease (VWD), bleeding, disorder, abnormalities, Von Willebrand 

Factor (VWF), countries, diagnosis, methods.  

 
Введение. Болезнь фон Виллебранда (VWD) – 

генетическое заболевание кровотечения, 

связанное с количественными и/или 

качественными аномалиями фактора фон 

Виллебранда (VWF) [1]. Болезнь фон 

Виллебранда (VWD) является распространенным 

наследственным нарушением кровообращения, 

ее точный диагноз часто неясен из-за трудностей 

диагностики. Это заболевание, которое часто 

сталкивается с проблемами как недостаточной, 

так и избыточной диагностики, и часто приводит 

к неправильному диагнозу, что приводит к 

предотвратимым страданиям пациентов и 

увеличивает нагрузку на систему 

здравоохранения. Эта сложная проблема 

обусловлена разнообразием и сложностью 

фактора фон Виллебранда (VWF) и связанных с 

ним аномалий, а также настоятельной 

необходимостью интегрировать клинические и 

лабораторные данные для постановки точного 

диагноза, особенно в регионе Центральной Азии. 

К общим проблемам относятся недостаточное 

понимание и знакомство с VWD как в 

клинической, так и в научной сферах, редкое 

использование стандартизированных 

инструментов оценки кровотечений (BAT), 

трудности с доступом к полному набору 

лабораторных тестов, значительные проблемы на 

этапах до, во время и после процесса 

тестирования, а также недостаточная 

квалификация в области лабораторных тестов и 

интерпретации [2]. В этой статье представлены и 

обсуждаются истоки и ошибки, которые привели 

к недодиагностике, передиагностике и 

неправильной диагностике VWD с 1800-х годов 

до наших дней в Центральной Азии, поскольку 

население практически не осведомлено об этой 

теме. Имеющиеся статистические данные, а 

также рекомендации будут добавлены, где 

возможно.  

Цель работы: обобщить имеющиеся 

литературные данные о болезни фон 

Виллебранда, раскрыть проблемы диагностики и 

наметить пути их решения. 
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Материалы и методы. Для изучения данной 

проблемы, мы провели литературный обзор 

научных трудов за последние 20 лет по проблеме 

наследственных нарушений кровообращения. 

Для данного анализа мы использовали статьи, 

содержащие доказательную, экспериментальную 

и клиническую базу по наиболее современным 

вопросам, касающимся генетически 

детерминированных нарушений 

кровообращения, в частности, болезни фон 

Виллебранда. 

Классификация Болезни Виллебранда. 

VWD возникает в результате количественной 

или качественной недостаточности плазменного 

белка - фактора фон Виллебранда (VWF) [3]. 

VWF – сложный и крупный белок, играет 

жизненно важную роль как в первичном, так и во 

вторичном гемостазе [4]. Высокомолекулярные 

мультимеры VWF способствуют адгезии 

тромбоцитов при повреждении сосудов в 

первичном гемостазе, связываясь с 

соединительной тканью и тромбоцитами. VWF 

действует как шаперон для фактора свертывания 

крови VIII (FVIII) во вторичном гемостазе, 

связываясь с ним и стабилизируя его в 

циркуляции [4]. Многофункциональная природа 

VWF объясняет клиническую гетерогенность и 

вариации риска кровотечений при VWD, 

способствуя диагностическим проблемам [5]. 

VWD наследуется аутосомно и является 

результатом мутаций в VWF, расположенном в 

12p13.3 и состоящем из 52 экзонов [6]. 

Приблизительное расположение экзонов 

коррелирует с местами связывания белка VWF и 

ассоциированными дефектами. Большинство 

мутаций при VWD являются миссенс-мутациями 

с различной пенетрантностью, особенно при 

VWD 1-го типа [4]. 

VWD делятся на три основных типа (табл. 1) 

[7]. Тип 1 указывает на легкое или умеренное 

снижение функционально нормального VWF, тип 

2 включает экспрессию функционально 

аномального VWF, а тип 3 означает (почти) 

полное отсутствие VWF [4]. Выявленные случаи 

VWD преимущественно относятся к типу 1 (65-

80%), а типы 2 и 3 составляют 20-35% и <1%, 

соответственно [8]. Был предложен 

потенциальный подтип, VWD типа 1C. В отличие 

от классического VWD типа 1, при VWD типа 1С 

клиренс VWF значительно повышен, что приводит 

к низкому уровню VWF и преувеличенной, но 

кратковременной реакции на десмопрессин [9]. 

VWD типа 2 далее классифицируется на четыре 

"подтипа" (2A, 2B, 2M, 2N) на основании 

функциональных дефектов [10]. Дополнительный 

дефект, влияющий на тромбоцитарный рецептор 

для VWF, гликопротеин Ib (GPIb), называется 

тромбоцитарным типом (PT-) VWD. 
 

Таблица 1 – Основные типы VWD [7] 

 
 

Клинические проявления VWD варьируются 

из-за разнообразной природы заболевания 

[11,12]. Внутрикожные кровотечения являются 

основной ассоциацией с VWD, хотя существуют 

и более тяжелые формы кровотечений, которые 

приводят к заметной заболеваемости и 

смертности [2,13]. Кровотечения могут 

проявляться как спонтанно или как слегка 

спровоцированные синяки, повышенная 

кровоточивость из мелких ран, кровоточивость 

десен, эпистаксис, меноррагия и кровотечения из 

желудочно-кишечного тракта [14]. Место 
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кровотечения также может меняться в 

зависимости от возраста пациента: в старших 

возрастных группах отмечается повышенная 

частота желудочно-кишечных кровотечений [15]. 

Помимо спонтанных кровотечений, у пациентов 

с VWD также наблюдаются кровотечения после 

инвазивных процедур, таких как хирургические 

вмешательства или удаление зубов, и во время 

гемостатических испытаний, таких как роды или 

травмы [6,16]. Спектр тяжести VWD 

простирается от крайне легкого до спонтанных 

кровотечений, включающих кровотечения из 

мышц и суставов. 

Как следует из таблицы 1, VWD типа 1 

характеризуется спектром клинических 

проявлений, от легких до тяжелых, при этом 

фенотип кровотечения тесно связан с уровнем 

VWF в плазме крови. Тип 3 представляет собой 

наиболее тяжелый фенотип VWD, который 

иногда сравнивают с умеренной или сильной 

гемофилией А. Проявления типов 2A и 2M 

связаны с количеством и функциональностью 

VWF. VWD типов 2B и 2N обычно проявляется 

как умеренный или тяжелый фенотип 

кровотечения. При типе 2N также могут 

наблюдаться кровотечения из суставов или 

мочевыводящих путей, что напоминает 

фенотипическое сходство с легкой и умеренной 

гемофилией А.  

Оценка анамнеза кровотечения - важнейший 

первый шаг в анализе подозрения на склонность 

к кровотечению, а лабораторное обследование 

начинается только после соответствующего 

клинического подозрения [11]. Определение 

тяжести диатеза кровотечения предполагает учет 

частоты событий кровотечения и возраста начала 

[14]. Для определения и количественной оценки 

фенотипа кровоточивости пациента следует 

использовать различные инструменты, такие как 

инструмент оценки кровоточивости (BAT) 

Международного общества по тромбозу и 

гемостазу (ISTH) [17]. Эти инструменты 

поддерживают клиническое подозрение на 

диагноз VWD (табл. 2) [18].
 

Таблица 2 – Инструменты и симптомы, подтверждающие клиническое подозрение на диагноз БВ [18] 

 

 
 

Частота и тяжесть кровотечений зависят от 

множества факторов, которые требуют 

тщательной оценки во избежание 

диагностических ошибок. Важнейшими 

факторами диагностики являются возраст, пол, 

сопутствующие заболевания, семейный анамнез 

кровоточащего диатеза и диетические факторы 

(включая относительное потребление витамина 

С). Кроме того, необходимо выяснить, принимает 

ли пациент антикоагулянты или 

антитромбоцитарные препараты, а также 

нераскрытые безрецептурные или растительные 
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средства, такие как глюкозамин, гинкго, чеснок, 

женьшень, рыбий жир, масло примулы, эхинацея, 

донг-куай или лихорадка. Эти вещества могут 

влиять на гемостаз и, как следствие, повышать 

риск кровотечений [1,16]. 

Ошибочный диагноз, гипердиагностика и 

недодиагностика. Сложность и разнообразие 

тестов, необходимых для точной диагностики 

VWD, делают его склонным к частым случаям 

недодиагностики, неправильной диагностики или 

гипердиагностики. В таблице 3 приведены 

результаты нескольких статей и исследований.  

Гипердиагностика. Обширные описания в 

медицинской литературе часто указывают на 

гипердиагностику. Этот феномен часто 

определяет проблемы, которым не суждено 

причинить вред, или приводит к чрезмерной 

медикализации нормальных физиологических 

процессов из-за более широкого определения 

болезни [2,19]. Легкие симптомы кровотечения, 

такие как слизистое кровотечение во время 

стоматологических процедур, эпистаксис или 

меноррагия, могут восприниматься как обычные 

аспекты повседневной жизни и часто признаются 

широкой общественностью [8]. Эти симптомы 

могут способствовать гипердиагностике VWD 

[6]. В многочисленных случаях настоящая 

гемостатическая проблема может никогда не 

встречаться, что приводит к тому, что люди 

характеризуются как фон Виллебранд-подобные 

кровотечения без проведения подтверждающих 

лабораторных тестов. Очень важно задавать 

целенаправленные вопросы, чтобы отличить 

нормальное кровотечение от ненормального, и 

использовать подходящий инструмент для 

оценки кровотечения. Это становится особенно 

важным в случаях, когда в семейном анамнезе 

есть VWD, но у людей наблюдается нормальный 

фенотип кровотечения, поэтому они не 

соответствуют диагностическим критериям 

VWD. 

У людей, проходящих лабораторные 

исследования, многочисленные факторы, 

включая зависимость от лабораторных 

референсных диапазонов, внешнее влияние на 

уровень VWF в плазме (например, система ABO) 

и современная высокая доступность 

лабораторных тестов, могут способствовать 

гипердиагностике VWD. Кроме того, 

лаборатории, не проводящие комплексных 

исследований, могут иногда неверно 

интерпретировать результаты, что усугубляется 

недавними изменениями в используемых методах 

тестирования [6,19]. У людей с О-группой крови 

уровень VWF в плазме может быть на 25 % ниже, 

чем у людей без О-группы, что потенциально 

приводит к повышению вероятности ошибочного 

диагноза VWD [20]. Кроме того, 

преаналитические факторы, такие как 

недостаточный сбор анамнеза, также могут 

играть роль в гипердиагностике. Тщательный 

сбор анамнеза считается одним из наиболее 

эффективных скрининговых тестов для оценки 

риска кровотечений [18]. Такие проблемы, как 

переполненные пробирки для сбора материала, 

загрязнение антикоагулянтами, высокий уровень 

гематокрита, использование образцов плазмы 

или сыворотки с ЭДТА, могут привести к 

ложному снижению уровня VWF и/или его 

активности. Дополнительные факторы 

рекомендуется избегать, поскольку они могут 

повлиять на анализ VWF [21]. 

Чрезмерная диагностика может привести к 

увеличению страданий и заболеваемости 

пациентов, а также нагрузки на систему 

здравоохранения. Это может привести к 

постановке ненужного диагноза, а также 

потенциально подвергнуть пациентов 

повышенному тромботическому риску при 

проведении терапии. 

Недодиагностика. Недодиагностика VWD 

также вызывает беспокойство и может быть 

обусловлена недостаточным распознаванием 

клинического фенотипа VWD или общей 

неосведомленностью о VWD, что приводит к 

отказу от проведения соответствующих 

диагностических исследований для выявления 

VWD. Слабый фенотип кровоточивости, как при 

VWD 1 типа у мужчин, может остаться 

незамеченным, особенно если гемостатические 

проблемы были ограничены, например, 

операции, стоматологические вмешательства или 

травмы. Если у женщин наблюдаются обильные 

маточные кровотечения, тест на VWD может не 

рассматриваться, поскольку меноррагия может 

быть не сразу распознана как симптом нарушения 

кровообращения. Значительная биологическая 

вариабельность уровней и активности VWF 

увеличивает диагностическую неопределенность 

VWD, особенно при типе 1 и типе 2. Преходящее 

повышение уровня VWF может происходить как 

реактив острой фазы при воспалительных 

заболеваниях. Повышение уровня также может 

быть связано с увеличением адреналина при 

физической нагрузке или других 

физиологических стрессах, недавним 

употреблением кофеина и колебаниями уровня 

половых гормонов, например, во время 

беременности, приема оральных контрацептивов 

и менструации [22,23]. Уровень VWF достигает 

своего минимума на 1-4 день менструального 

цикла. Рекомендуется проводить тестирование в 

эту фазу менструации, когда уровень VWF 

находится на своем минимуме и гормональные 
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эффекты менее склонны повышать его, чтобы 

предотвратить недодиагностикуVWD [24]. 

Кроме того, такие факторы, как возраст и группа 

крови, также имеют большое значение. Недоучет 

этих факторов может привести к 

недодиагностике VWD, особенно если 

лабораторные исследования не повторяются или 

проводятся в неподходящее время, а также если 

они не соотносятся с клинической историей 

кровотечений пациента. 

Проблемы, связанные с целостностью 

тестовых образцов на преаналитическом этапе, 

также являются критическими факторами, 

способствующими пропуску диагноза VWD. 

Переполненная пробирка для коагуляции может 

привести к недостаточному перемешиванию, что 

приведет к частичному свертыванию и ложному 

повышению уровня FVIII [25]. Чрезмерные 

задержки в тестировании с застоем образца могут 

привести к укорочению рутинного APTT и 

активации фактора, что приведет к ложному 

повышению уровня. Правильный забор крови в 

цитратную пробирку, заполненную до нужного 

уровня, а также своевременная обработка и 

транспортировка образцов имеют решающее 

значение для предотвращения проблем, 

связанных с целостностью образца [25]. 

Аналитические проблемы в лаборатории также 

могут способствовать недостаточной диагностике 

VWD. Использование неподходящих 

скрининговых тестов или неадекватной панели 

тестов, или слишком ограниченной, является 

общепризнанной проблемой [6,25]. 

Использование в качестве скрининговых тестов 

только VWF: Ag и высоко вариабельного 

классического VWF: RCo при исключении VWF: 

CB, что является общепринятой мировой 

практикой, может привести к недооценке диагноза 

VWD, особенно в случаях VWD 2 типа [26]. 

Наличие приобретенных антител, таких как 

ревматоидный фактор, парапротеины и 

человеческие антимышиные антитела (HAMA), 

может привести к ложнонормальным результатам 

лабораторных тестов, особенно при 

использовании некоторых методов анализа. Этот 

эффект особенно заметен в иммунных анализах, 

таких как иммунотурбидиметрический анализ на 

основе латекса (LIA), часто используемый при 

исследовании VWD [25]. Отказ от использования 

наиболее чувствительных методик может быть 

проблематичным. Использование анализа VWF: 

Ag с более низкой чувствительностью может 

привести к недодиагностике VWD 3-го типа, 

поскольку он может показывать ложно высокие 

уровни VWF. Новая технология 

хемилюминесцентного латексного 

иммуноферментного анализа (CLIA) для 

измерения активности кофактора ристоцетина с 

использованием не тромбоцитарного 

рекомбинантного рецептора GPIb (VWF: GPIbR) 

продемонстрировала превосходную 

чувствительность и снижение вариабельности по 

сравнению с другими методами. В современных 

руководствах по заболеваниям кроветворения этот 

метод рекомендован к использованию вместо 

традиционных методов исследования VWF: RCo. 

[27,28,29]. Недодиагностика VWD действительно 

может иметь серьезные последствия, 

потенциально приводя к повышенной 

заболеваемости и смертности пациентов. 

Нераспознавание VWD может привести к 

повышенному риску некорригированного 

кровотечения во время гемостатических 

испытаний, включая хирургические процедуры. 

Недооценка VWD может способствовать 

постоянной предотвратимой заболеваемости 

пациентов, особенно тех, кто сталкивается с 

чрезмерными маточными кровотечениями. Более 

того, недодиагностика может привести к тому, что 

члены семьи, страдающие подобным 

заболеванием, будут находиться под 

наблюдением, учитывая различную 

экспрессивность и пенетрантность генов, 

кодирующих VWF. Это также может привести к 

упущению возможностей для консультирования 

пациенток перед беременностью [8]. Недооценка 

VWD также приводит к неправильной 

диагностике или ошибочному диагнозу других 

расстройств кровообращения, что может привести 

к тому, что пациентки будут получать 

неправильное лечение. 

Ошибочный диагноз. Преаналитические и 

аналитические проблемы, способствующие 

недодиагностикеVWD, могут также привести к 

ошибочной диагностике нарушений 

кровообращения. Недостаточные знания о 

различных типах VWD, неправильная 

интерпретация результатов лабораторных 

исследований, а также несоответствующие или 

ограниченные панели тестов могут привести к 

ошибочной классификации качественных типов 

VWD (VWD типа 2) как VWD типа 1 [6]. Одна из 

распространенных проблем связана с 

преаналитическими ошибками, включая 

неадекватно смешанную оттаявшую или 

отфильтрованную плазму, или сыворотку, 

которые могут способствовать ошибочной 

классификации ложного фенотипа VWD. Этот 

вопрос особенно проблематичен и часто 

приводит к ошибочной диагностике VWD 1-го 

типа как VWD 2-го типа. Кроме того, 

аналитические проблемы, возникающие из-за 

приобретенных антител, приводят к ложному 

нормальному результату VWF: Ag в тестах LIA в 
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сочетании с анализом на низкую активность, что 

может привести к ошибочному диагнозу VWD 

типа 2 в случаях, первоначально 

классифицированных как VWD типа 1 [6]. 

VWD может быть ошибочно диагностирована 

как совершенно другое заболевание 

кровотечения. Несмотря на большую 

распространенность VWD, она часто остается 

менее известной врачам, чем гемофилия. Такое 

незнание может привести к пропуску 

специфических тестов на VWD, в результате чего 

некоторые типы VWD могут быть ошибочно 

идентифицированы как гемофилия А. Если 

тестирование на VWD полностью пропущено, 

пациенту с тяжелым VWD типа 3 может быть 

случайно поставлен диагноз гемофилии А из-за 

общей характеристики низкой активности FVIII 

при обоих заболеваниях. Эту потенциальную 

ошибку классификации следует особенно 

учитывать в случаях, когда в семейном анамнезе 

нет тяжелой гемофилии А [13]. 

Даже если проводится ограниченный набор 

скрининговых тестов на VWD, отсутствие 

анализа на связывание FVIII при обнаружении 

низкой активности FVIII может привести к 

ошибочной диагностике VWD типа 2N как 

гемофилии А. Для точной диагностики VWD 

типа 2N требуется анализ на связывание VWF: 

FVIII или генетическое тестирование. 

Ошибочная идентификация VWD как гемофилии 

A имеет значительные неблагоприятные 

клинические последствия, поскольку введение 

рекомбинантных препаратов FVIII, не 

содержащих VWF, не позволит эффективно 

устранить диатез кровотечения у пациентов с 

тяжелой формой VWD. Такой неправильный 

диагноз может также создавать проблемы при 

генетическом консультировании и 

консультировании перед беременностью, 

учитывая аутосомное наследование VWD и Х-

сцепленное наследование гемофилии А [2]. 

Возможна и ошибочная диагностика VWD, 

при которой рассматриваются такие заболевания, 

как иммунная тромбоцитопеническая пурпура 

(ITP) или наследственное нарушение функции 

тромбоцитов, особенно при VWD типа 2B, 

ассоциированном с тромбоцитопенией. Очень 

важно рассматривать VWD в качестве 

потенциального диагноза, когда у пациента 

наблюдается тромбоцитопения или аномальная 

функция тромбоцитов, в основном при наличии 

семейного или длительного личного анамнеза с 

фенотипом кровотечения. Точный диагноз имеет 

первостепенное значение для предотвращения 

ненужного и потенциально вредного лечения, 

такого как иммуносупрессия, спленэктомия и 

переливание тромбоцитов. 

Кроме того, VWD типа 2B и PT-VWD можно 

спутать. В таких случаях проведение RIPA-теста 

с исследованием смешивания может помочь 

определить правильный тип, а также может 

потребоваться генетическое тестирование VWF и 

GPIb (табл. 3). Возможна и ошибочная 

диагностика VWD, при которой рассматриваются 

такие заболевания, как иммунная 

тромбоцитопеническая пурпура (ITP) или 

наследственное нарушение функции 

тромбоцитов, особенно при VWD типа 2B, 

ассоциированном с тромбоцитопенией. Очень 

важно рассматривать VWD в качестве 

потенциального диагноза, когда у пациента 

наблюдается тромбоцитопения или аномальная 

функция тромбоцитов, в основном при наличии 

семейного или длительного личного анамнеза с 

фенотипом кровотечения. Точный диагноз имеет 

первостепенное значение для предотвращения 

ненужного и потенциально вредного лечения, 

такого как иммуносупрессия, спленэктомия и 

переливание тромбоцитов. 

Кроме того, VWD типа 2B и PT-VWD можно 

спутать. В таких случаях проведение RIPA-теста 

с исследованием смешивания может помочь 

определить правильный тип, а также может 

потребоваться генетическое тестирование VWF и 

GPIb (табл. 3).

 

Таблица 3 – Анализ некоторых исследований об ошибочном диагнозе болезни фон 

Виллебранда [2] 
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Попытки Стран Центральной Азии 

преодолеть болезнь Виллебранда. К сожалению, 

в странах Центральной Азии недостаточно 

собранных данных и проведенных исследований, 

поэтому назвать примерное количество людей, 

страдающих от ВСД, очень сложно. Тем не менее, 

мы попытались найти любую релевантную 

информацию по этой теме [30,31].  

В период с ноября 2015 года по апрель 2016 

года EHC разработал и разослал анкету 45 

национальным организациям пациентов с 

гемофилией со всей Европы и за ее пределами. 

Ответы были получены из 37 стран, включая 

страны, впервые участвующие в опросе, 

Эстонию, Грузию, Израиль, Кыргызстан, 

Черногорию и Норвегию [5].  

С 2008 года экспертная группа из числа 

гематологов детских и взрослых ЛПУ МЗ КР 

сотрудничают со Всемирной федерацией 

гемофилии (Канада), в результате чего удалось 

добиться организации двух основополагающих 

принципов организации медицинской помощи для 

пациентов с наследственными коагулопатиями 

(гемофилия А и В, болезнь Вильдебранда) в 

Кыргызстане. Во-первых, внедрение модели 

мультидисциплинарной медицинской помощи в 

виде Центров лечения гемофилии, где проводятся 

комплексное медицинское обслуживание 

пациентов с гемофилией, а также болезнью 

Вильдебранда и других редких форм 

коагулопатий. Во-вторых, орагнизован закуп 

лекарственных средств в виде концентратов 

факторов свертывания крови (факторы VIII, IX, 

Виллебранда) по линии государственного 

бюджета для проведения заместительной терапии. 

В последующие годы Кыргызстан активно 

участвовал в этом опросе и пытался проводить 

политику, направленную на решение проблемы 

во время лечения. Однако в общей сложности 29 

стран имеют национальный регистр пациентов, а 

восемь стран - нет. К странам, в которых пока нет 

регистра, относятся Эстония, Кыргызстан, Литва, 

Македония, Нидерланды, Португалия, Швеция и 

Украина [5]. Как мы видим, хотя Кыргызстан и 

пытался улучшить ситуацию и обрести 

стабильность, некоторые проблемы не позволяют 

ему это сделать. Четыре страны, а именно 

Армения, Эстония, Кыргызстан и Черногория, 

сообщили об отсутствии центров комплексной 

помощи (ЦКП) и центров лечения гемофилии 

(ЦЛГ). Определения ЦКП и ЦЛГ в данном 

контексте соответствуют концепциям, 

разработанным Европейской сетью по 

гемофилии (EUHANET) [5]. В целом, 

исследования и информация по этой теме 

практически отсутствуют, поскольку жители 

Центральной Азии мало осведомлены о болезни 

фон Виллебранда и ее последствиях. 

Чтобы предотвратить недодиагностику, 

гипердиагностику и неправильную диагностику 
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болезни фон Виллебранда (БВБ), крайне важно 

решить три основных вопроса: 

Кто должен проходить тестирование на 

VWD? Проведение теста на болезнь фон 

Виллебранда (VWD) необходимо, но к нему 

следует подходить с осторожностью, чтобы 

избежать недодиагностики и ошибочного 

диагноза этого распространенного 

наследственного заболевания. Хотя очень важно 

включить VWD в число возможных диагнозов, не 

менее важно воздержаться от огульного 

тестирования без оценки предтестовой 

вероятности заболевания. Тестирование в 

ситуациях с низкой претестовой вероятностью, 

особенно в сочетании с неадекватной панелью 

тестов и проблемами с преаналитическими 

образцами, может привести к неточному диагнозу, 

что приведет к гипердиагностике и ошибочному 

диагнозу, а также к значительной заболеваемости 

пациентов. Тестирование на VWD рекомендуется 

людям с примечательной историей кровотечений, 

а не незначительных инцидентов, людям с 

семейной историей значительных кровотечений 

или известным VWD, а также пациентам с 

лабораторными отклонениями, такими как легкая 

необъяснимая тромбоцитопения, слегка 

удлиненное активированное частичное 

тромбопластиновое время (APTT) или очевидный 

дефицит фактора VIII [2]. 

Как следует проводить тестирование на 

VWD? Невозможно переоценить важность 

тщательного анализа с использованием самых 

современных методик. Для понимания 

потенциальных трудностей и тщательности 

диагностической процедуры очень важно иметь 

фундаментальное представление о тестах и методах, 

используемых местными лабораториями [2]. 

Как гарантировать точную интерпретацию 

результатов теста VWD? Проверка 

первоначальных результатов теста VWD путем 

проведения повторных исследований на свежем 

образце имеет решающее значение. Тестирование 

на VWD должно дополнять комплексное 

обследование, включающее полный анализ 

крови, исследование свертываемости и анализ 

группы крови (табл. 4). При интерпретации 

результатов следует учитывать такие факторы, 

как прием антикоагулянтов, гормональная 

терапия, беременность и другие физиологические 

стрессы, а время проведения тестирования 

должно быть выбрано таким образом, чтобы 

минимизировать их влияние. Использование 

результатов исследования десмопрессина может 

дать дополнительную поддержку в диагностике. 

Корреляция между клиническим фенотипом и 

историей кровотечений крайне важна для 

постановки точного диагноза. Кроме того, 

семейные исследования могут служить ценным 

дополнением, особенно при распутывании 

дифференциальных диагнозов, таких как 

приобретенные нарушения кровообращения и Х-

сцепленные гемофилии [2]. 

 

Таблица 4 – Тестирование на VWD 

 
 
Еще один момент - убедить исследователей в 

развивающихся странах помочь в организации 

исследований и сборе данных, чтобы найти 

соответствующие проблемы в разных странах, 

особенно в развивающихся, например, в странах 

Центральной Азии. 

Заключение. Болезнь фон Виллебранда (БВГ) 

- сложное и разнообразное заболевание, 

представляющее значительные диагностические 

трудности и приводящее к заметным неточностям. 

Эта сложность способствует причинению вреда 

пациентам, которого можно было бы избежать, 

включая неадекватное тестирование, 

гипердиагностику, недодиагностику и 

недостаточное лечение. Для повышения точности 

диагностики VWD крайне важно применять 

системный подход, тщательно рассматривать 

возможные дифференциальные диагнозы, 

учитывать точные клинические и лабораторные 

признаки и повторять тесты, чтобы свести к 

минимуму ошибки перед анализом. Для 

уменьшения этих ошибок стратегии включают 

повышение уровня образования медицинских 

работников и персонала лабораторий в отношении 
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VWD, внедрение рутинного использования 

валидированных БАТ, применение широкого 

спектра лабораторных исследований на основе 

стандартизированного протокола и повторение 

тестов, чтобы свести к минимуму ошибки перед 

фактическим анализом. В статье также даны 

рекомендации по надлежащему отбору пациентов 

для тестирования на VWD, протоколам 

лабораторных исследований на VWD и 

обеспечению точной интерпретации результатов 

тестов в соответствующем клиническом 

контексте.
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