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БОЛЕЗНЬ ВИЛЛЕБРАНДА
В СОЧЕТАНИИ С БОЛЕЗНЬЮ КРОНА
У ПОДРОСТКА САХА

В статье представлен клинический случай болезни Виллебранда в сочетании с болезнью Крона и врожденным пороком сердца у под-
ростка саха, 17 лет. Описание подобных клинических случаев в общедоступной литературе единичны, так как сочетание данных заболе-
ваний практически не встречается. Дебют болезни Крона в 16 лет существенно повлиял на развитие и тяжесть клинических проявлений. 
Терапия генно-инженерным биологическим препаратом и заместительная терапия позволили достичь клинико-лабораторной ремиссии. 

Ключевые слова: болезнь Виллебранда, фактор Виллебранда, гемостаз, болезнь Крона, врожденный порок сердца. 

The article presents an interesting clinical case of Willebrand's disease in combination with Crohn's disease and congenital heart disease in a 
17-year-old Sakha teenager. Such clinical cases are rare in the public literature, since the combination of these diseases is practically not found. 
The onset of Crohn's disease at the age of 16 significantly affected the development and severity of clinical manifestations. Therapy with a genet-
ically engineered biological drug and substitution therapy made it possible to achieve clinical and laboratory remission.
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Введение. Болезнь Виллебранда 
(БВ) – это наследственно обусловлен-
ное заболевание, которое возникает 
при количественном или функциональ-
ном дефиците фактора Виллебранда. 
Фактор Виллебранда – это гликопроте-
ин, участвующий в гемостазе, синтези-
рующийся в эндотелиальных клетках и 
мегакариоцитах. После транскрипции 
и трансляции он связывается с обра-
зованием димеров и затем пропетид 
фактора Виллебранда расщепляет-
ся и секретируется в просвет сосуда. 
Фактор Виллебранда функционирует 
как носитель фактора VIII и помогает 
в адгезии тромбоцитов и связывании 
с эндотелиальными компонентами 
после повреждения сосудов. Любой 
качественный и количественный де-
фицит приводит к кровотечению и этот 
синдром называется болезнь Вилле-
бранда [7, 8, 11]. 

Наследственными фенотипически-
ми формами болезни Виллебранда 
являются: тип 1: Аутосомно-доминант-

ное заболевание, вызываемое частич-
ным количественным дефицитом фак-
тора Виллебранда; тип 2: Аутосомно-
доминантное заболевание, вызванное 
несколькими качественными дефекта-
ми фактора Виллебранда. Имеет че-
тыре подтипа: 2A – AD (AR), 2B – AD, 
2N – AD, 2M – AD. Из них наиболее 
распространенным является 2А; тип 3: 
Аутосомно-рецессивное заболевание, 
вызванное полным дефектом факто-
ра Виллебранда, где уровни фактора 
не обнаруживаются, проявляется тя-
желым нарушением свертываемости 
крови [4, 9]. 

Частота болезни Виллебранда со-
ставляет 1% в популяции, распростра-
ненность составляет 1-2 чел. на 10 000 
населения, при этом тяжелое течение 
болезни наблюдается у 125 пациентов 
на 1 млн чел. [3, 10].  

Диагностика БВ является сложной 
и часто требует оценки с помощью 
инструментов оценки кровотечения, 
семейного анамнеза и глубоких лабо-
раторных исследований. Симптомы 
кровотечения не всегда соответствуют 
уровням фактора Виллебранда или 
активности фактора Виллебранда или 
фактора VIII, а также могут варьиро-
вать в зависимости от типа, возраста 
и пола, что усложняет как диагностику, 
так и лечение [6]. 

Склонность к кровотечениям обыч-
но пропорциональна степени дефици-
та фактора Виллебранда и вторичного 
дефицита фактора VIII, так как фак-
тор Виллебранда является носителем 
фактора VIII в циркулирующей крови 

[5]. Таким образом, при БВ целью ле-
чения является коррекция двойного 
дефекта гемостаза – нарушения ад-
гезии – агрегации тромбоцитов и на-
рушения внутренней коагуляции из-за 
низкого уровня фактора VIII.   

Болезнь Крона – хроническое вос-
палительное заболевание кишечни-
ка, с преимущественным поражением 
подвздошной и толстой кишки, также 
может поражаться любой отдел желу-
дочно-кишечного тракта. Характери-
зуется образованием гранулем в по-
раженном участке кишечника, в даль-
нейшем захватывает глубокие слои, 
поражая всю толщу – трансмуральное 
поражение. Заболевание осложняется 
системным поражением органов [1,2]. 

Случаи сочетания болезни Вилле-
бранда и болезни Крона в литературе 
встречаются редко, и так как оба забо-
левания разнонаправленно влияют на 
систему гемостаза и иммунную систе-
му, ведение пациентов должно прово-
диться мультидисциплинарной брига-
дой врачей [1]. 

Цель исследования: описать кли-
нический случай течения болезни Вил-
лебранда, болезни Крона и врожден-
ного порока сердца у подростка 17 лет. 

Из анамнеза: ребенок с 8 лет состо-
ит на диспансерном учете у гематоло-
га с диагнозом: Болезнь Виллебранда, 
1-й тип. В дебюте заболевания отме-
чались обильные носовые кровотече-
ния с последующей тяжелой анеми-
ей (уровень гемоглобина до 40 г/л). 
Диагноз впервые выставлен в марте
2014 г. на основании анамнеза, ти-
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пичных клинических проявлений, 
характерных лабораторных данных 
(активированное частичное протром-
биновое время (АЧТВ) - 51 с, фактор 
Виллебранда - 1%, VIII и IX факторы 
свертывания - 100%). Назначена за-
местительная терапия: 500 МЕ фак-
тора свертывания крови VIII; 1200 МЕ 
фактора Виллебранда в режиме про-
филактики 2 раза в неделю. В 12 лет в 
2018 г. выявлен эпизод тяжелой желе-
зодефицитной анемии (гемоглобин 40 
г/л), купирован назначением паренте-
рального железа внутривенно капель-
но. В 16 лет в 2022 г. снова обильные 
носовые кровотечения, снижение ап-
петита, параклинически - гемоглобин 
43 г/л. Находился на стационарном 
лечении по месту жительства, полу-
чил заместительную терапию ЭМОЛТ 
(эритроцитная масса, обедненная 
лейкоцитами и тромбоцитами) с по-
ложительным клинико-лабораторным 
эффектом.   

Для определения причины анеми-
ческого синдрома и коррекции тера-
пии по болезни Виллебранда в августе 
2023 г. был экстренно направлен в он-
когематологическое отделение Педи-
атрического центра РБ№1-НЦМ им. 
М.Е. Николаева. 

Жалобы при поступлении: со слов 
матери, заметили черные сгустки в 
стуле, головокружение, тремор ки-
стей рук. Ребенок не получал заме-
стительную терапию по основному 
заболеванию из-за сложного веноз-
ного доступа. 

При осмотре: состояние средней 
степени тяжести, обусловленное ане-
мическим и астеническим синдрома-
ми. Рост 161 см, масса тела 55,4 кг. 
Частота дыхательных движений 20 
в мин. Сатурация 99%. Частота сер-
дечных сокращений 77 уд. в мин. АД 
120/65 мм рт. ст. Самочувствие сни-
жено. Аппетит нарушен. Сон спокоен. 
Сознание ясное. Телосложение пра-
вильное. Зев не гиперемирован. Сли-
зистые оболочки рта и зева чистые, 
бледной окраски. Носовое дыхание 
свободное. Костно-суставная система 
без особенностей. Лимфоузлы не уве-
личены. Грудная клетка правильной 
формы. Перкуторно – ясный легочный 
звук по всем полям. Везикулярное ды-
хание, хрипов нет. Тоны сердца ясные, 
ритмичные. Живот мягкий, безболез-
ненный. Печень и селезенка не уве-
личены. Мочеиспускание свободное, 
безболезненное. Периферических от-
еков нет.

Осмотрен лор-врачом и детским хи-
рургом для исключения острой хирур-
гической патологии.

Параклинически: 
В общем анализе крови от 

22.09.2023: гемоглобин (HGB) – 60 
г/л (РИ: 120-160 г/л); эритроциты 
(RBC) - 2,4х1012/л (РИ: 4,1-5,2х1012/л); 
тромбоциты (PLT) - 250 109/л (РИ: 
150 – 450х109/л); лейкоциты (WBC) 
-16,8х109/л (РИ: 4,5 – 13х109/л); лим-
фоциты (LYMF) – 12% (РИ 8-10%); мо-
ноциты - 0,4х109/л (РИ:0,05 - 0,4х109/л); 
палочкоядерные нейтрофилы - 8% 
(РИ:1-5%); сегментоядерные нейтро-
филы - 81% (РИ: 43 - 60 %); эозино-
филы - 3% (РИ: 0-5%); определение 
СОЭ по Панченкову - 20 мм/ч (РИ: 1-15 
мм/ч). Заключение: снижение уровня 
гемоглобина, эритроцитов, лимфоци-
тоз, лейкоцитоз, нейтрофильный сдвиг 
лейкоцитарной формулы, повышен-
ное СОЭ.

Время свертывания - 13 мин, АЧТВ 
- 51 с.

Биохимический анализ крови от 
22.11.2023: аланинаминотрасфераза 
-  10 ед/л (РИ: 00-29,00 ед/л), аспарта-
таминотрансфераза - 8,9 ед/л (РИ:00-
36  ед/л), С-реактивный белок - 114,9 
мг/л (РИ:0-5 мг/л), общий белок - 65,8 
г/л (РИ: 64,00-80,00 г/л), мочевина – 
4,00 ммоль/л (РИ: 2,5-6,4 ммоль/л), 
глюкоза - 5,75 ммоль/л (РИ:4,1-5,90 
ммоль/л), креатинин - 49,4 ммоль/л 
(РИ:52,0-115,00 ммоль/л). Заключе-
ние: Повышение уровня креатинина, 
С-реактивного белка. 

Ультразвуковое исследование 
брюшной полости от 26.09.2023: Пе-
чень не увеличена. Внутрипеченочные 
желчные протоки не расширены. Со-
судистый рисунок сохранен.  Печеноч-
ные вены не расширены.

Эхокардиография от 28.09.2023: 
Врожденный порок сердца. Перимем-
бранозный дефект межжелудочковой 
перегородки. Открытое овальное окно 
– 0,24 см. Дополнительная трабекула в 
полости левого желудочка.

Компьютерная томография от 
06.10.2023: Очаговых и инфильтратив-
ных изменений в паренхиме легких не 
выявлено.

Колоноскопия от 22.09.2023: Про-
свет слепой кишки сужен на 1/3 из-за 
отека  баугиниевой заслонки, слизи-
стая баугиниевой заслонки резко оте-
чна и гиперемирована, с множествен-
ными язвами до 2,0 см,  со свежими 
подрытыми краями, кратер покрыт 
фибрином. Устье заслонки спазмиро-
вано, непроходимо. Остальные осмо-
тренные участки слизистой ободочной 
кишки без особенностей. Произведен 
забор фрагментов слизистой кишеч-
ника для проведения гистологического 
исследования. Микроскопическое опи-

сание: в материале слизистой тонкой 
кишки обнаружены очаги лимфоидной 
инфильтрации с единичными лимфо-
идными фолликулами. Заключение: 
Терминальный илеит. Болезнь Крона. 
Активная стадия с язвами и стриктури-
рованием. 

На основании жалоб, анамнеза бо-
лезни, клинических симптомов и дан-
ных лабораторных и инструменталь-
ных исследований пациенту выстав-
лен основной клинический диагноз: 
Болезнь Виллебранда. Тип 1-й. Со-
путствующий диагноз: Болезнь Крона. 
Активная стадия с язвами и стрикту-
рированием. Врожденный порок серд-
ца.  Перимембранозный дефект меж-
желудочковой перегородки. Открытое 
овальное окно. Дополнительная тра-
бекула в полости левого желудочка. 
Анемия смешанного генеза, тяжелой 
степени. Железодефицитная и вита-
мин В12-дефицитная анемия. Клини-
чески сочетание данных заболеваний 
проявляется выраженным астениче-
ским синдромом.   

Назначено лечение: заместитель-
ная терапия – фактор свертывания 
VIII – 500 МЕ, фактор Виллебран-
да – 1200 МЕ, внутривенно капельно 
пульс-терапия метилпреднизолон сук-
цинатом – 500 мг на растворе хлорида 
натрия. На фоне терапии отмечается 
клинико-лабораторная положительная 
динамика. Рекомендовано дообследо-
вание в федеральном центре. 

В январе 2024 г. пациент прошел 
обследование в ФГАУ «Национальный 
медицинский центр здоровья детей» 
МЗ РФ. Клинический диагноз: Наслед-
ственный дефицит фактора VIII. Бо-
лезнь Виллебранда. Тип 1-й. Болезнь 
Крона1b. Илеит и колит (L3). Стено-
зирующая форма (В20), без задержки 
роста (G0). Врожденный порок сердца. 
Дефект межжелудочковой перегород-
ки – 0,27 см. Перимембранозный де-
фект межжелудочковой перегородки. 
Открытое овальное окно – 0,24 см. До-
полнительная трабекула в полости ле-
вого желудочка. Двусторонняя глухота. 
Железодефицитная анемия. Витамин 
В12-дефицитная анемия. Миопия вы-
сокой степени.

 Инициирована терапия препара-
том Адалимумаб (Хумира) 40 мг 1 раз 
в 2 нед. (каждые 2 нед.) постоянно. В 
качестве заместительной терапии па-
циенту рекомендовано продолжить 
заместительную терапию: Фактор 
свертывания крови VIII 500МЕ + Фак-
тор Виллебранда (Гемате) в дозировке 
1200 МЕ 3 раза в нед.

 В динамике - улучшение в общем 
анализе крови от 26.01.2024 : гемогло-
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бин – 124 г/л, эритроциты - 5,35х1012/л, 
тромбоциты - 343 109/л, лейкоциты - 
6,21х109/л, лимфоциты – 1,46%, моно-
циты – 7,4х109/л, палочкоядерные ней-
трофилы - 3%, сегментоядерные ней-
трофилы - 62%, эозинофилы – 0,04%, 
определение СОЭ по Панченкову - 9 
мм/ч.

Лечение проводится в соответствии 
с клиническими рекомендациями по 
двум основным заболеваниям (бо-
лезнь Крона и наследственный дефи-
цит фактора свертывания крови VIII и 
болезни Виллебранда). Комбиниро-
ванная терапия препаратом Адали-
мумаб и фактором свертывания крови 
VIII + фактором Виллебранда (Гемате) 
способствовала улучшению состояния 
пациента, нормализации показателей 
периферической крови.

Заключение. В представленном 
нами клиническом случае состояние 
ребенка с болезнью Виллебранда отя-
гощено дебютом болезни Крона в 16 
лет, клинически проявившимся разви-
тием тяжелой гипохромной анемии на 
фоне язв толстого кишечника. Тера-
пия болезни Крона генно-инженерным 
биологическим препаратом и замести-
тельная терапия болезни Виллебран-

да вывели ребенка в стойкую клини-
ко-лабораторную ремиссию. Ведение 
данного ребенка должно проводить-
ся мультидисциплинарной бригадой, 
включающей врачей педиатра, гема-
толога, гастроэнтеролога, кардиолога.
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ИНТРАДУРАЛЬНАЯ ЛИПОМА
У НОВОРОЖДЕННОГО

Интрадуральная липома (липома спинного мозга) – редкая доброкачественная опухоль в спинном мозге, состоящая из белой жировой 
ткани. В статье представлен редкий клинический случай интрадуральной липомы у новорожденного. 

Ключевые слова: новорожденный, интрадуральная липома, спинной мозг,  синдром фиксированного спинного мозга, кожный 
придаток, оперативное лечение.
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Введение. Интрадуральная липо-
ма – это редкая доброкачественная 
опухоль из белой жировой ткани вну-
три спинного мозга. Данное образова-
ние дизэмбриогенетического генеза 
расположено в пояснично-крестцовой 
области, исходит из конуса спинно-
го мозга. В клинической картине ин-
традуральной липомы встречаются: 
рудиментарные придатки (хвостик), 
гипертрихоз, подкожное образование 
в поясничной области мягко-эластич-

ной консистенции. Интрадуральные 
липомы ограничивают подвижность 
спинного мозга, что называется син-
дромом фиксированного спинного 
мозга [4,5].

Синдром фиксированнанного спин-
ного мозга (СФСМ) - это комплекс па-
тологической симптоматики, которая 
вызвана натяжением спинного мозга 
из-за фиксации его каудального от-
дела [3]. В 1976 г. невролог Хоффман 
опубликовал наблюдения типичных 
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Intradural lipoma (spinal cord lipoma) is a rare benign tumor in the spinal cord consisting of 
white fatty tissue. The article presents a clinical case of intradural lipoma in a newborn.
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