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Abstract

The article highlights historic aspects of medical and research work of the hematologist Eric Adolf von Willebrand by describing 
his contribution to investigating blood coagulation issues.
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Введение / Introduction

В 1925 г. фон Виллебранд осматривал пятилетнюю 
девочку Йордис (Хьюрдис) из Аландских островов 
(автономия в  составе Финляндии, архипелаг в  Бал-
тийском море). Родственники девочки имели склон-
ность к кровотечениям; более того, из ее одиннадца-
ти братьев и сестер четверо умерли от кровотечений 
и  лишь трое не имели тенденций к  кровоточивости, 
бабушка девочки скончалась от кровотечения во вре-
мя родов, у матери наблюдались частые и сильные но-
совые кровотечения и  обильные менструации. Нару-
шения свертывания крови наблюдалось в трех поколе-
ниях семьи со стороны обоих родителей. Виллебранд 
назвал заболевание псевдогемофилией, для которой 
было характерно увеличение времени кровотечения; 
у  большинства членов этой семьи было либо нор-
мальное, либо немного сниженное количество тром-
боцитов, тест на хрупкость капилляров Румпеля–Лиде 
у всех был положительным.

Историческая справка / Historical 
background

Эрик Адольф фон Виллебранд родился в  1870  г. 
в  Ваасе, Финляндии (на тот момент это была тер-
ритория Российской империи) в  семье инженера 
Фредрика Магнуса фон Виллебранда и его жены Сиг-
не Эстландер. 

Виллебранд начинал обучение в  Ваасе, затем по-
ступил в  Императорский Александровский универси-
тет в Гельсингфорсе (до 1926 г. в русском языке Хель-
синки назывался на шведский манер Гельсингфорс). 
Университет был основан в 1827 г. указом императора 
Николая I и был назван в честь его брата, покойного 
императора Александра I. Позднее Виллебранд стал 
сотрудником этого университета, преподавал анато-
мию, физиологию, терапию, продолжая заниматься 
изучением свертывания крови и обменных процессов.

Докторская диссертация Виллебранда была по-
священа осложнениям при массивных кровопотерях.  
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В течение 9 лет (с 1922 по 1931 гг.) он руководил Диа-
коническим институтом в Хельсинки.

Еще одно интересное направление, которым зани-
мался Виллебранд – это лечение гематологических за-
болеваний и обменных нарушений горячим воздухом 
(как, например, в финской бане).

Эрик Адольф фон Виллебранд умер в 1949 г. в воз-
расте 79 лет.

Вклад Виллебранда в развитие 
гематологии / von Willebrand’s impact  
to developing hematology

Заслуга Виллебранда состоит в том, что он смог от-
личить заболевание, которое впоследствии получило 
его имя, от гемофилии (оно чаще встречалось у жен-
щин, чем у  мужчин, при гемофилии ситуация обрат-
ная) и  известных на тот момент тромбоцитопатий. 
Несмотря на то что Виллебранд не установил точную 
причину, он предположил, что болезнь является вари-
антом дисфункции тромбоцитов, что позднее подтвер-
дится, хотя в основе и лежит дефицит фактора свер-
тывания крови. Уже после его смерти, в  50-х годах 
ХХ века было установлено, что болезнь Виллебранда 
вызвана нехваткой фактора свертывания крови, а не 
нарушением функции тромбоцитов. Три независимые 
лаборатории установили, что у пациентов с болезнью 
Виллебранда существует нехватка VIII фактора свер-
тывания крови (как при гемофилии А) [1].

В 70-х годах ХХ века был выделен фактор фон Вил-
лебранда. W.G. Owen и R.H. Wagner разделили антиге-
мофильный глобулин на 2 белка [2]. Меньшая фрак-
ция, отсутствующая у больных гемофилией, обладает 
способностью к  свертыванию. Эта фракция, фактор 

свертывания VIII, наследуется с X хромосомой. Более 
крупный фрагмент, состоящий из мультимеров с мо-
лекулярным весом в миллионы дальтон – это фактор 
фон Виллебранда, он важен для образования тромбо-
цитарной пробки и гемостаза, наследуется аутосомно.

В 1979 г. C.A. Owen с соавт. обнаружили, что печень, 
которая в норме синтезирует фактор свертывания VIII, 
не может функционировать должным образом, если 
фактор фон Виллебранда отсутствует в крови [3]. 

Итак, в плазме крови содержится фактор фон Вил-
лебранда – белок с  молекулярной массой в  милли-
оны дальтон, который состоит из ряда мультимеров. 
Этот белок составляет комплекс с  фактором сверты-
вания крови VIII. Фактор фон Виллебранда образу-
ется в  эндотелиальных клетках сосудов и  в мегака-
риоцитах. Его наличие в крови обязательно для того, 
чтобы печень производила фактор свертывания VIII,  
т. е. у  пациентов, страдающих болезнью Виллебран-
да, для которой характерна недостаточность факто-
ра Виллебранда или у которых этот фактор дефектен, 
фактор VIII в крови будет снижен.

Кроме того, фактор Виллебранда влияет на функ-
цию тромбоцитов. При нарушениях  структуры и функ-
ции фактора фон Виллебранда тромбоциты не слипа-
ются между собой и время кровотечения удлиняется. 

Заключение / Conclusion

В настоящее время мы имеем представление о струк-
туре и функции фактора фон Виллебранда. Благодаря 
современным исследованиям, развитию лечения и про-
филактики, все меньше пациентов, страдающих болез-
нью, которую описал в начале ХХ века Эрик Адольф фон 
Виллебранд, сталкиваются с тяжелыми осложнениями.

Эрик Адольф фон Виллебранд
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