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Fon Villebrand xasteliyi (FVX) — irsi xestalik olub,
Fon Villebrand faktoru (FVF) catismazliginin kemiy-
yot vo ya keyfiyyot catismazlig1 ilo xarakterizs olunur.
Xostoliyin yayilmasi miixtalif tedgiqatlarda farqli
gostorilmis vo miixtalif {isullarla giymatlondirilmis-
dir, ¢linki biitiin FVX xestelarinds qanaxma simptom-
lar1 miisahide olunmur. Biitiin FVX formalarinin ya-
yilma daracasi 0,6-1,3% qiymsatlendirilir, lakin spesi-
fik miialica tolob edon simptomatik forma ham kisilor-
da, ham da qadinlarda eyni daracads tasir gostorir, qa-
dinlarda diagqnoz qoyulma orta yas: 19-dur [1, 2].

Fon Villebrand xastaliyi {i¢ tips boliiniir. On ¢ox
rast galinan tip 1 olub, hallarin 70-78%-inds kemiy-
yat baximindan gisman FVF catismazligi ilo xarakte-
riza olunur. Tip 2 FVF-nin keyfiyyat catismazligi ilo
xarakterizs olunur ve alt tiplaere boliiniir: A alt tipi, B
alt tipi, M alt tipi vo N alt tipi, burada FVF VIII fakto-
ra ¢ox asag1 yaxinliga malikdir. Tip 3 iso FVF-nin tam
komiyyet ¢atismazlig: ilo xarakterizo olunur [1, 3].
Xostolik 2N va 3 tiplarinds autosomal-recessiv, 1, 24,
2B vo 2M tiplarindo ise autosomal-dominant irsiyyet
noviine malikdir [3].

Fon Villebrand faktoru — ¢oxhissali glikoprotein
olub, endotelial hiiceyralor vo meqakariositlar tore-
finden sintez edilir, ilkin ve ikincili hemostazda asas
rol oynayir ve miixtslif trombosit yapisma ve aqre-
qasiya reseptorlari ilo qargiligh tesir gostorir. Tkincili
hemostazda o, VIII faktorun dastyicisi kimi ¢ixis eda-
rok onun plazmada aktivlesmis C proteini torafinden
moahv edilmasinin qarsisini alir [1]. Trombosit yapis-
masinin pozulmast vo ya FVF-nin daha asag1 kon-
sentrasiyalar1, FVF ilo bagli problemloar olduqda qa-
naxmaya sabab ola bilar.

Diagnoz adaten xasteliyin erken marhoalalarinda
goyulur ve buna dis stinin qanamasi, burun qanama-
lar1, anormal menstrual qanamalar ve daha agir hal-
larda mada-bagirsaq qanamalar1 kimi slamatlar asas
olur. Diagnoz FVF-nin antigen saviyyasi vo ya FVF
fealiyyoeti ils, hamg¢inin VII faktorun aktivliyi asasin-
da kemiyyotce miisyyenlosdirilmaklo tesdiglonir.

FVF soviyyasi 30%-den asag1 ve ya qanaxma simp-
tomlarn ils birlikds 50%-dan asag1 olduqda diaqnoz
goymaq miimkiindiir, bu da adekvat diagnostika
iclin hematoloji markazlora yonlondirma zaruratini
gostorir [4].

Hamilolik zamani fizioloji deyisikliklor ¢argive-
sinda estrogenlor qaraciyerdoe ziilal sintezini artirir,
bu da VII, VIII, X, XII faktorlari, FVF ve fibrinojenin
soviyyesinin yiiksalmasina; tromboplastin vaxtinin
qisalmasina va C ziilalinin saviyyasinin azalmasina
sobab olur, belslikls dogum sonrasi qanamanin az
ehtimalini tomin etmak {i¢iin profilaktik doyisikliklor
yaranir [1]. Naticads FVF ve VIII faktor asasan tip 1
vo 2 xastoliklorde normal saviyyelars yiiksals bilar.
Dogum sonras1 dévrda bu seviyyelar azalmaq meyli
gostorir, bu iss dogum sonrasi qanama riskini artirir
va qan moahsullarinin kogliriilmasi ehtiyacini yaradir
ki, bu da ikinci deracali fasadlara, masslan, tonaffiis
catismazligi, agciyor 6demi, kaskin boyrak zadalan-
masi [5] vo hatta ananin 6liimiine sabab ola bilar.

Fon Villebrand xostsli qadinlar hamilsliklos alaqali
hormonal dayisikliklarin ve FVX ¢atismazliginin qar-
siligli tosiri sebabinden xiisusi ¢atinliklarls tizlasirlor.
Bu, adatan yiingiil vo ya agir qanaxma slamatlori ilo
Oziinii gostorir [1]. 2-ci tip Villebrand faktoru funk-
sional vo struktur forqlars asasen alave olaraq 2A, 2B,
2M va ya 2N kimi tasnif edilir; bu tip toxminan insan-
larin tigda birina tasir edir [5]. 1-ci tip FVXilo miiqa-
yisada, 2-ci tip FVX-da daha giiclii vo daha tez-tez
rast galinen ganaxmalar miisahide olunur. ©n agir
forma ise FVX-nin demsak olar ki, tam catismazlig1
naticesinde yaranan 3-cii tipdir [1]. Fon Villebrand
xostali pasiyentlorde miisahide oluna bilon bozi
simptomlara asan deride goyermse, agiz ve ya dis
atinden qanaxma, giiclii menstrual ganaxma, stoma-
toloji miialica, carrahi miidaxile ve ya dogusdan son-
ra qanaxma daxildir [1]. Daha agir ¢catismazliq halla-
rinda oynaqlarda gqanaxma da miimkiindiir [6].
Autosom tipli irsiyyets asasan, qadinlarda xestsliyin
inkisaf ehtimali daha yiiksakdir ki, bu da asasen
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hamilslik, menstruasiya ve dogus kimi qadinlara xas
hemostaz problemloari ils izah olunur [7].

Fon Villebrand xastaliyinin mamaliq aspektlarina
hamilslik ve dogusdan sonraki dévrdae artmis qanax-
ma riski daxildir ki, bu da diqqgstli, multidissiplinar
nazarat talab edir. Fon Villebrand xastali qadinlarda
dogusdan sonraki qanaxma, qan kogliriilmasi zeru-
roti vo dogus travmasi naticesinde gqanaxma riski
yiiksokdir. Hom ana, ham da usaq tigiin tahliikesiz

naticoni tomin etmoak mogqsadile diqqgatli miisahids,
dogusun ehtiyatla planlasdirilmasi ve ixtisaslasmis
miialice vacibdir.

Ginekologlarin, feldserlarin, hematologlarin va
anesteziologlarin istiraki ile kegirilon iclasda BV-li
gadinlarda dogus zamani qanaxma riskini azaltmaq
magqsadile FVF ve VIII laxtalanma faktoru konsentra-
tinin profilaktik tatbigine asaslanan dogusun aparil-
masi protokolu hazirlanmisdir (cadval) [5, 6, 8].

Cadval.

Villebrand xastaliyi olan pasiyentlards dogusun aparilmasi protokolu [1]

Hamilslik marhalasi

Antenatal qulluq ziyarati: tiglincii
trimestr

38-39 hoafto

Hamilslik moarhalasi

Dogusun aktiv marhalasi

Horoakot

Genetik maslahat. VIII faktor ve fon Villebrand faktoru (FVF) tiglin gan testi.
Trombositlarin miqdar: da daxil olmagqla, imumi qan analizi. D6liin
vaziyyetinin miisahidasi: hamilaliyin 28-ci haftesinden sonra har iki
haftadan bir va 37-ci haftadan sonra har hafts. Miisayisat olunan mamaliq
risk faktorlarindan asil1 olaraq tezlik arta biler.

Dogusun stimullagdirilmas: tiglin xastaxanaya yerlasdirma. Ixtisasarasi
miiayine, ginekologiya, perinatologiya, hematologiya, anesteziologiya vo
qankdgiirma sobasi. Ehtiyat qan mehsullari. FVF saviyyasi gostarilonden
yiiksakdirsa, farmakoloji profilaktikaya ehtiyac yoxdur. Epiziotomiya ve
instrumental dogusdan ¢ekinmak. Aktiv dogus. Oksitosin, vaginal dogus
zamani1 On ¢iyin oynagi dogulanda 10 BV* va ya Kesar kasiyinda 30 BV*
azoaladaxili. Qanaxma halinda, giinda ii¢ defe 1000 mq traneksam tursu
totbiq etmayi diistinmak.
Birinci sira terapiya Tkingi sira terapiya
Tip 1 FVxastaliyi: FVF saviyyesi 50
BV/dl-den asag1 olarsa, faktor
VIII/FVF kompleksi 50 BV/kq
dozada tatbiq olunur. Dogus bas
vermayibsas, dozan1 12 saatdan
sonra tokrarlamagq.

Desmopressin venadaxili 0,3
mkq/kq (maksimum doza: 25-30
mkq) har 12-24 saatda ve ya
intranazal olaraq 300 mkq har 12-24
saatda

Tip II FV xastaliyi: FVF 100 BV/dl-
den asag1 olduqda, faktor VIII/FVF
kompleksini 50 BV/kq dozada
totbiq etmak; dogus bas
vermayibsa, dozan1 12 saatdan
sonra tokrarlanmagq.

Desmopressin venadaxili 0,3
mkq/kq (maksimum doza: 25-30
mkq) har 12-24 saatda ve ya
intranazal olaraq 300 mkq har 12-24
saatda

Tip III FV xastaliyi: FVF 100 BV/dl-
dan asag1 olduqda, faktor VIII/FVF
kompleksini 50 BV/kq dozada
totbiq etmak; dogus bag
vermayibsa, dozan1 12 saatdan
sonra tokrarlamag.
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Tip I FV xastaliyi: FVF 50 BV/dl-dan asag1 olduqda, faktor VIII/FVF
kompleksini 50 BV/kq dozada va ya Desmopressin venadaxili 0,3 mkq/kq
(maksimum doza: 25-30 mkq) har 12-24 saatda ve ya intranazal olaraq 300
mkq har 12-24 saatda tatbiq etmak.

Tip II FV xastaliyi: FVF 100 BV/dl-dan asag1 olduqda, faktor VIII/FVF

Fizioloji dogus ve ya Kesar kasiyi

kompleksini 50 BV/kq dozada ve ya Desmopressin venadaxili 0,3 mkq/kq

(maksimum doza: 25-30 mkq) va ya intranazal olaraq 300 mkq har 12-24

saatda yeridilmak.

Tip III FV xastaliyi: FVF 100 BV/dl asag1 olduqda, faktor VIII/FVF
kompleksini 50 BV/kq dozada tatbiq etmasi

Hamilslik marhalasi Horoakot

Intensiv miialico s6basinda
ganaxma v usaqliq tonusunun

Dogusdan sonraki 1-ci giin
monitoringi

Intensiv miialico s6basinde
ganaxma va usaqliq tonusunun

Dogusdan sonraki 2-ci giin
monitoringi

Intensiv miialico s6basindo
ganaxma v usaqliq tonusunun

Dogusdan sonraki 3-cii giin
monitoringi

Intensiv miialico sobasinda
ganaxma va usaqliq tonusunun

Dogusdan sonraki 4-cii giin
monitoringi

Dogusdan sonraki 5-7-ci giin o
monitoringi

14-cii giinds davami
Qeyd: BV* — Beynalxalq vahid

Bu protokola asasan, doguslar 38-39-cu haftalar
arasinda, vaxtinda planlagdirilir ki, dogusdan sonra-
ki ganaxma riski sebabinden gozlenilmaz dogus hal-
larinin qarsisi alism. Dogusun aparilmasi ve dogus-
dan sonraki dévr, dogus zamani ve dogusdan sonra
kombina olunmus preparatin tatbiqins, eloco do do-
gusdan sonraki qanaxma riski azaldiqca dozamin
todricon azaldilmasina osaslanur.

Hamilslik dévriindsa FVF va VIII faktorunun dina-
mikast barade molumat verilmisdir. 30-cu haftods
FVF aktivliyi 3% (40-200%), VIII faktoru 4% (50-150%)
togkil etmisdir; 38-ci haftede ise miivafiq olaraq 3%
(40-200%) vo 4% (50-150%) olmusdur; dogusdan

Qanaxma va usaqliq tonusunun

Farmakoloji miialice

FVF saviyyasi 50 BV/dl-den asag1
olarsa, har 12 saatda 50 BV/kq
dozada faktor VIII/FVF kompleksi
totbiq edilir

FVF saviyyasi 50 BV/dl-den asag1
olarsa, har 12 saatda 30 BV/kq
dozada faktor VIII/FVF kompleksi
totbiq edilir.

FVF saviyyasi 50 BV/dl-den asag1
olarsa, har 12 saatda 20 BV/kq
dozada faktor VIII/FVF kompleksi
totbiq edilir

FVF saviyyasi 50 BV/dl-den asag1
olarsa, har 12 saatda 20 BV/kq
dozada faktor VIII/FVF kompleksi
totbiq edilir

Qanaxma halinda, FVF-un
saviyyesi 50 BV/dl-dan asag1
olduqda, har 12 saatda 50 BV/kq
dozada factor VIII/FVF kompleksi
totbiq edilir.

Tokrar gabul, FVF va laxtalanma faktoru VIII saviyyasinin tayin edilmasi

sonra FVF aktivliyi 41% (40-200%) toskil etmis, VIII
faktor tizra malumat gostarilmemisdir [1,9].

Odsbiyyatda FVX-li qadinlarda dogus zamani qa-
naxma riskinin ve agirliq deracesinin diizgiin qiy-
motlondirilmasi ile bagh ziddiyyetli naticalar taqdim
olunur. Tarixi malumatlara gors, bu xastaliyi olan qa-
dinlarda dogusdan sonraki qanaxma faizi 15%-den
60%-o qadar dayismisdir [10]. Bu ciir qeyri-miiay-
yonlik hamginin o zaman miisahidas olunur ki, 1-ci tip
FVX-li pasiyentlorin siyahisma VIII faktoru ve FVEF-
nin genis diapazonda olan baza saviyyalarine malik
qadinlar da daxil edilir.

AKTyaNbHble BOMPOCbl COBPEMEHHOWN MTMHEKO0MMM U nepuHaTonornmn 12 Ne04/2025 33



Fon Villebrand faktoru ilo bagh coxmoerkazli
Avropa tadqgiqatinda gosterilmisdir ki, qanaxma
simptomlarinin kemiyyat baximindan tehlili 1-ci tip
FVX-nin daha daqiq diaqnostikasi ve onun optimal
miialicesi {i¢lin tovsiyslarin hazirlanmasi baximin-
dan potensial faydalidir [3].

ABS-da aparilmis genis "hadise-nezareat" todqiqa-
tinda (2000-2003-cii illari oahato edan vo hamilaliklo
alagali biitiin xastoxana ¢ixaris kodlarina asaslanan
4067 FVX-li gadinin dogusu daxil olmagla) bu qadin-
larda dogusdan sonraki qanaxma ehtimalinin daha
yiiksak oldugu (OR 1,5, 95% CI 1,1-2,0) va gan
koctirtilmasi riskinin FVX olmayan qadinlarla miiqa-
yisada bes dafe ¢ox oldugu (OR 4,7; 95% ClI 3,2-7,0)
miiayyen edilmisdir [11].

Faktor VIII vo FVF-un tedricen artmas: 1-ci tip
FVX-li qadinlarin akseriyyatinds, yani xastaliyin qis-
man kamiyyat ¢atismazlig1 olan hallarda miisahida
olunur ve bu gostericiler {igiincii trimestrds >50
BV/dL saviyyasina ¢ata bilar. Lakin bu tipin ds asasi-
n1 togkil edan fenotip ve genotiplarin genis hetero-
genliyi sababinden bu iimumi fikir ehtiyatla sarh
edilmalidir ve FVX diaqnozu qoyulmus har bir hami-
lo qadinin diqqatle qiymotlondirilmasi tovsiys olu-
nur. Umumiyyatla, baslangicda FVF ve VIII faktoru
saviyyalari >30 BV/dL olan gadinlar (bu da 1-ci tip
FVX-ya uygundur) hamilsliyin sonuna dogru nor-
mal saviyyalora ¢atma ehtimali yiiksok olan pasi-
yentlar hesab olunur [9]. Usaqliq atoniyasi qanaxma
riskinin artmasina sabeb ola biler, buna gors do he-
mostatik terapiyaya alave olaraq uygun miialice tad-
birlari do goriilmalidir.

Baslangic saviyyalari <20 U/dL olan qadinlarda
adaton artim daha az olur, ¢linki onlarin ¢oxu FVE-
nun artmis klirensi vo ya azalmis sintezi vo sekresi-
yast ilo alagali DNT variantlarinin dasiyicisidir ve ya
miixtalif FVF variantlarinin miirokkeb heteroziqotla-
ridir, bu da genastbaxs hemostaz seviyyesina cat-
maga mane olur [9]. Eyni sokilds, FVIII vo FVF-nin
oOlctils bilon saviyyaleri ilo alagali olan null ve mis-
sens tipli DNT variantlarinin miirekkab heteroziqot
dasiyicist olan qadinlarda da hamilslik dovriinds
shamiyyoetli yaxsilasma miisahids edilmir [9]. Gene-
tik fon (desmopressine cavab tipini boyiik olgtids
miiayyen edan va aksar hallarda hamilalik d6vriinda
dayisen) bu pasiyentlarin ¢oxu {i¢iin al¢atan olmadi-
gindan, hamilslik dovriinds, an az1 tiglincii trimestr-
da diqqgatli miisahide aparilmasi ve xiisusi miialicoya
ehtiyac1 olan qadinlarin miisyyan edilmasi siddatle
tovsiya olunur [9].

1-ci tip FVX-li hamile qadinlarda dogus zamani
VIIL:C faktoru vo/ve ya FVF saviyyesi 30 BV/dl-den
asag1 olduqda, gobak ciyasinin kesilmasinden sonra
va bundan sonraki 3—4 giin arzinds, xiisusile ds orta
epiziotomiya telab olunduqda, desmopressin totbiq
olunmalidir. Damar daxili (venadaxili) yeridilma
darialt1 inyeksiya il eyni saviyyade konsentrasiya
artimi yaradir, lakin pik saviyyeye ¢atma vaxti, ade-
ton, daha qisadir. Bununla bels, xiisusile tokrar doza-
lar zaman1 VIII faktoru ve FVF saviyyelarinin neza-
ratds saxlanilmasi tovsiys olunur.

Fon Villebrand faktorunun yiiksek penetrantliq
vo ekspressivlik gostoran boezi DNT variantlar
(moasalon, ¢.3614G>A, p.Argl205His vo ¢.3388T>C,
p-Cys1130Phe) FVF-nun artmus klirensi ils alagalidir,
bu da FVF propeptidi/FVF:Ag nisbatinin yiikselmasi
ilo tasdiglanir ve hamilsliyin sonunda normal saviy-
yolara ¢atmaga mane olur. Bununla bels, retrospek-
tiv vo prospektiv tadqiqatlar gostermisdir ki, bu
DNT variantlarina malik qadinlarda desmopressinls
miialico bu vaziyystds tohliikesiz hesab olunur.
Hiponatremiya riskinin qarsisin1 almagq tiglin diureza
nozarat vo maye gobulunun meahdudlasdirilmasi
vacibdir.

Eyni yanasma, daha az infuziya ils, FVF saviyyoesi
>30 va <50 BV/dL olan qadinlarda da tatbiq oluna
bilar. Tacriiba gostorir ki, miialicoye dogusdan birba-
sa avvel baslanmasi ana veo yenidogulmus iiclin
agkar yan tesirlor yaratmadan miimkiindiir. Lakin
bazi lkelards, xiisusila pasiyentin digqstli miisahi-
dasini tomin etmoayin ¢atin oldugu hallarda, FVF/VIII
faktoru konsentratlarindan istifade eden alternativ
tsullar da totbiq olunur. Bu halda, FVF 40-60 BV/kq
dozada dogusun son merhalasinds yeridilir, giinds
bir dafs olmagla an az1 3 giin davam etdirilir, daha
sonra iso bir hafte orzinde traneksam tursusunun
peroral gabulu toyin olunur [9].

Antenatal dovrds, xiisusilo ti¢lincii trimestrds,
dogusun effektiv planlasdirilmasi {i¢iin VIII ve FV
faktorlarin1 nezarstde saxlamaq g¢ox vacibdir. Bu
amil hamilslik zamani artmis prokoaqulyant faktor-
larla alagali patofizioloji dayisikliklore gora miihiim
shamiyyet dasiyir; bu gostaricilor, adsten, normal
diapazonda qalir ve 100 BV/dl-s gadar yiikssls biler
[1]. Tahliikesiz vaginal dogus tigiin FVF ve VIII fak-
toru saviyyalari 50 BV/dl-dan yuxari olmalidir. Kesar
kasiyi amsliyyati zamami FVF saviyyesi 50 BV/dl-
dan, VIII faktoru saviyyesi ise (xiisusile 1-ci tip xas-
tolikda) 80 BV/dl-dan yiiksok olmalidir; lakin BV-nin
2 va 3-cii tiplarinda bu gostarici 100 BV/dl-dan yuxar:
olmalidir [1].
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Xostoliyin intranatal fazasinda miialicoys goste-
riglora desmopressinin 0,3 mkg/kq (maksimal doza:
25-30 mkg) damar daxili yeridilmasi va ya 300 mkg
buruna tatbiqi daxildir; preparatin pik tasiri yeridil-
dikdan 30-90 daqiqe sonra yaranir ve onu har 12-24
saatdan bir tokrarlamaq lazimdir [1, 12].

Bu veziyystin yaxsilasdirilmasi {igiin traneksam
tursusu (1000 mq giinda {i¢ dafa [1, 6]) ve ya epsilon-
aminokapron tursusu (100-150 mq/kq) kimi antifib-
rinolitiklarin tetbiqi tovsiys olunur; sonuncu halda
epsilon-aminokapron tursusu 10-15 mq/kq/saat do-
zada damardan yeridilmslidir [1, 6]. Bu preparatlar
usaqliq atoniyasi naticesinda yaranan dogusdan son-
raki qanaxmalarda gostorilmisdir.

Dogus zamani alotlorlo miidaxiloden ¢okinmak
¢ox vacibdir, ¢linki bu xasteliyin genetik irsiyyati ilo
alagadar olaraq ana ve usaqda qanaxma riski artir
[9]. Bu hallarda genetik maslahatlosma (konsultasi-
ya) aparilmasi tovsiys olunur.

Aktiv dogus fazas1 zamani oksitosinin rutin tetbi-
qi FVX olmayan qadinlarda oldugu kimi standart
mamaliq protokollarina uygun ola bilar. Lakin des-
mopressinlo eyni vaxtda istifadesi zamani hipoatre-
miya riskinin artmasi sebabinden ehtiyatl olmagq la-
zimdir [1].

Dogusdan sonra FVF va VIII faktorunun plazma-
daki saviyyalari azalir ve texminan dogusdan ii¢ haf-
to sonra baza gostericilorine gadar enir. Beynoalxalq
Tromboz ve Hemostaz Comiyysti FVX-li qadinlarda
hamilslik dovriiniin idare olunmasina dair mévcud
klinik toacriibeni giymotlondirmak maqsadile tibb
xidmotlari gostoran miitoxassislor arasinda beynal-
xalq sorgu kegirmisdir. Antenatal miisahids, perina-
tal idareetms ve dogusdan sonrak: protokollar ara-
sinda forqlar askar edilmisdir [13, 14]. Bu sorgunun
noaticalarine asasen, dogusdan sonraki laborator ne-
zarat liclin asason FVF aktivlik testi, bu faktorun an-
tigen saviyyesinin teyini ve VIII faktoru analizi isti-
fadas olunmusdur.

Antenatal anemiya dogusdan sonraki qanaxma
ila alagalondirilir; hemoglobin saviyyasi 9 g/dl-den
asag1 olduqda ciddi dogusdan sonraki qanaxma riski
(>2) artir vo qan kogiiriilmasini tolab eds biler. Bun-
dan slave, hemoglobin seviyyesi 7 g/dl-den asag:
olan agir antenatal anemiya dogusdan sonraki ga-
naxma riskini on dafo artirir [13]. Arasdirmalar
goOstormisdir ki, agir anemiya oksigenizasiyanin
azalmasi ssbabindan miometriumun yigilma qabiliy-
yatine manfi tesir gosters biloar ve bu da usaqlq
atoniyasi ehtimalini artirir; lakin anemiyanin dogus-
dan sonraki qganaxma riskini artirmasinin daqiq

mexanizmlori hals do geyri-miiayyondir. Amerika-
nin Mama-ginekologlar Kolleci (ACOG) terafinden
son rohbar tovsiyalors asasen, anemiya tigiin ilk tri-
mestrds ve hamilaliyin 24-28-ci haftalarinds tokrar
skrininq tovsiye olunur ve biitiin hamils qadinlara
asag1 dozalarda domir gebul etmok maslohat goriiliir
[14,15].

2021-ci il FVX tovsiyelorinds FVX-li qadinlarda
erkon (dogusdan sonra 24 saat arzinde 1000 ml-don
¢ox qan itkisi ve ya hemodinamik sabitliyi poza bile-
cak har hansi gan itkisi) ve gecikmis dogusdan son-
raki ganaxma (dogusdan sonra 24 saat vo 6 hoafts
arzinda tipik lohiya itkisini asan, tibbi giymatlondir-
mo v ya miidaxile talob edan va ya dogusdan sonra
6 haftoeden ¢ox davam edoan qan itkisi) anlayislari teq-
dim edilmisdir ki, bu, klinik tacriibe vo todqiqatlar
ticlin mithiim nailiyyatdir [16]. Dogusdan sonraki
ganaxmalarin diagnostikasina vahid yanasma FVX-li
hamile gadinlarin hem agkar edilmasini, hom ds
idare olunmasini yaxsilasdirmaga yonalib [16, 17].

Qadinlarda gecikmis dogusdan sonraki qanaxma
riski sababinden, xastoxanada 5-7 giin arzinds diq-
getli miisahide aparmagq son darace vacibdir. Farma-
koloji miialiceys desmopressin va ya FVF/VIII fakto-
ru kombine olunmus preparatlar daxil edilmalidir,
¢linki bu dévrdas FVF titkenmasi daha nazaragarpan-
dir vo dogusdan sonra ilk 48 saat arzinde akusher
ganaxma riskini artirir. Bu qadinlar miimkiin hemo-
dinamik sabitlik pozulmasi sebsbindsn reanimasiya
va ya intensiv terapiya sobolorinds diqqetle izlonma-
lidir [1].

Antenatal dovrds, xiisusile ti¢lincii trimestrds,
dogusun planlasdirilmast magsadile VIII ve FV fak-
torlar1 diqqgatle nezarstde saxlanilmalidir [6], ¢iinki
prokoaqulyant faktorlarin seviyyesinin artmasi ilo
alagpali patofizioloji dayisiklikler adstan normal dia-
pazonda qalir [1] ve 100 BV/dl saviyyasine qadar
yiiksalo bilar [6].

Doguslar hematologiya ve qan kociiriilmasi sobe-
lorinin moévcud oldugu ixtisaslasmis moarkezlards
aparilmalidir, avvalcadan FVF, VIII faktoru, uteroto-
niklar, antifibrinolitiklor ve qan preparatlarinin
movcudlugu temin edilmolidir.

Qadinlarin vaginal yolla dogus etmasi {i¢iin FVF
va VIII faktoru saviyyalari 50 BV/dl-den yuxari olma-
lidir; Kesar kasiyi amaliyyat1 planlasdirilan qadinlar-
da FVF saviyyasi 50 BV/dl-dan, VIII faktoru iss 1-ci
tip xastolikde 80 BV/dl-den yiiksak olmalidir [1].
Lakin 2-ci vo ya 3-cii tip xostolikde qadinlarda FVE-
nun hadaf saviyyasi daha yiiksak olmali, 100 BV/dl-
den yuxar1 saviyyoaya ¢atmaq maqgsad qoyulmalidir
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[1]. ©gar saviyyalar normal diapazondadirsa, farma-
koloji profilaktika talsb olunmur.

Bu xastaliyin intranatal fazasinda istifads tiglin
tosvir olunan miialics iisullarima desmopressinin da-
mar daxili 0,3 mkg/kq dozada (maksimal doza: 25-30
mkg) vo ya 300 mkg intranazal yeridilmasi daxildir;
preparatin pik tasiri yeridildikden 30-90 daqigs son-
ra yaranir vo onu har 12-24 saatda bir totbiq etmak
lazimdir [1]. Lakin bu preparat 1-ci tip BV-da birinci
xott terapiyasi kimi tosnif edilir, 3-cii tip xastolikda
iso onun effektivliyi siibut edilmayib [5].

Hoamginin FVF va VIII faktoru ils 40-60 BV/kq sok
doza soklinde miialico tosvir edilmisdir (FVF/VIII
faktoru 500/200 BV 10/ml formasinda). Pasiyent
avval FVF vo VIII faktoru ils effektiv cavab almis
oldugundan, hamilslik dovriinds eyni miialice xatti
davam etdirilir. Bu miialics tisullarini traneksam tur-
susu (1000 mg giinds {i¢ dafs) ve ya epsilon-amino-
kapron tursusu ile 100-150 mg/kq sok doza ve sonra
10-15 mg/kq/saat infuziya soklinde antifibrinolitik-
lorls giiclondirmek miimkiindiir [1].

Dogus zamani alstlorlo miidaxiloden g¢okinmak
¢ox vacibdir, ¢iinki bu xasteliye genetik meyllilik
sobabinden ana ve yenidogulmusda qanaxma riski
artir [9]. Belo qadinlara antenatal genetik moslohat
verilmasi tovsiye olunur.

Aktiv dogus zamarn oksitosinin rutin istifadasi
BV olmayan qadinlarda standart dogus protokoluna
uygun ola bilsr; lakin desmopressinle eyni vaxtda
totbiq edildikds hipoatremiya riskinin artmasi sebe-
bindan diqqgatli olmaq lazimdir [5].
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The aim of this review is to analyze current data
on the pathogenesis, clinical manifestations, diag-
nostic approaches, and treatment strategies of von

Qadinlarda gecikmis dogusdan sonraki ganaxma
riski nazeare alinaraq, xastexanada 5-7 giin arzinde
diqgatli miisahide aparmaq vacibdir; bu miiddatds
desmopressin va ya FVF/VIII faktoru kombina olun-
mus preparatlarla farmakoloji miialice tatbiq edilmae-
lidir, ¢tinki bu dévrds FV-nin tiikoanmasi daha naza-
ro¢arpandir ve dogusdan sonra ilk 48 saat arzinds
Bu gadinlar
miimkiin hemodinamik sabitlik pozulmas1 riskini

akusher ganaxma riskini artirir [9].

nazors alaraq intensiv terapiya ve ya reabilitasiya
soboalarinda diqqatle izlonmalidir.

Belaliklo, FVX-li hamils pasiyentlor ixtisaslasmis
moarkazlarda ¢oxprofilli komanda terafinden xiisusi
gaygtya ehtiyac duyurlar; bu komandaya ginekolo-
giya, perinatologiya, hematologiya, intensiv terapiya
va transfuzion tibb daxil olmalidir. Osas miidaxilalor
dogus ve dogusdan sonraki dovre yonaldilmisdir ki,
dogusdan sonraki ganaxmanin qarsisi alinsin.

Farmakoloji miialicoys desmopressin, FVF ve VIII
faktoru, hamginin uterotoniklsr vo traneksam tursu-
su kimi antifibrinolitiklor daxildir. Optimal miialice
FVX tipinin avvelcadan miiayyan edilmasinden asi-
lidir. Desmopressin terapiyaya yaxsi cavab veran pa-
siyentlor ii¢iin iistiinliik tagkil edir; aks halda ilkin
miialicoys FVF va VIII faktoru daxildir. Dogusdan
sonraki ganaxma riskinin pik seviyyada oldugu ne-
zoro alaraq, on az1 48 saat intensiv terapiya sobe-
sinde monitoring hayati shomiyyat dasiyir. Bu pasi-
yentlar {iclin dogusun idars olunmas: iizrs daqiq
miioayyen edilmis protokol son derace vacibdir.
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Willebrand disease in pregnant women, as well as to
evaluate its impact on pregnancy, labor, and the
postpartum period in accordance with current inter-
national clinical guidelines. Von Willebrand disease
(VWD) is the most common inherited coagulation
disorder characterized by quantitative or qualitative
deficiency of von Willebrand factor (VWE). The
condition is of particular importance in obstetric
practice, as physiological changes in the hemostatic
system during pregnancy and delivery significantly
increase the risk of both antepartum and postpartum
hemorrhage. This review summarizes current data
on the pathophysiology of VWD, its types, changes
in VWF and factor VIII levels during pregnancy, and
principles of management, delivery, and prevention
of postpartum hemorrhage. International guidelines
(ASH, ISTH, NHF, WFH, EHC) and recent clinical
studies on the diagnosis, monitoring, and treatment
of VWD in pregnancy are analyzed. The review
emphasizes the importance of a multidisciplinary
approach and individualized therapy to reduce
maternal and perinatal morbidity.

ODOBIYYAT

AedeHNIo 0o1e3HM PpoH Buasebpanga y GepeMeHHBIX
SKeHIIVH, a TaK>Ke OIleHKa BAVSIHIUSI AaHHOTO 3abo.e-
BaHIsI Ha TedeHNe OepeMeHHOCTM, pOJOB U IOcCe-
POAOBOTO IleproJa C MO3UITUN aKTyaAbHBIX MEXAY-
HapOAHBIX KAVMHIMYECKUX peKoMeHJaumil. boaesHs
¢pou Buasebpanaa (bB) — HacaeacrsenHas Koaryao-
HaTys, XapaKTepU3yIOIascsl KOANIeCTBEHHBIM VAN
KauecTBeHHBIM Jedpunurom ¢Qakropa ¢$oH Buaze-
opanga (®B). Ocoboe kamHMYeckoe 3HaueHne BB
IproOpeTaeT B aKyLIEpCKON IIPaKTHKe, ITOCKOABKY
Jusnosornyeckne M3MeHeHUsI CUCTEMHI reMocCTa3a
BO BpeM:I OepeMeHHOCT! ¥ POAOB CO3AaI0T BHICOKMIA
PMCK KaK aHTeHaTaAbHBIX, TaK ¥ [IOCAE€POAOBBIX KPO-
BOTeueHNII. B 0030pe mpescraBieHBl COBpeMeHHbIe
AaHHBIe 0 TaTopu3noAornu 3aboaesanns, Tuiax bB,
M3MeHeHVsIX ypoBH: PpakTopa ¢oH Brnasebpanaa n
¢akropa VIII Bo Bpems1 OepeMeHHOCTH, IPUHIINIIAX
BeAeHIsT OepeMeHHBIX, poAopaspeleHns: U Ipodpu-
aKTHKU TIOCAepOAOBBIX TeMopparuii. [Ipoanaansn-
pOBaHBl MeXXAyHapoaHble pexomeHaanuu (ASH,
ISTH, NHF, WFH, EHC) u pesyabTaThl I10CA€AHUX
KAMHIYECKNX 1CCAeA0BaHNI, KacaloIuecs AMarHoc-
TUKM, MOHUTOpMHIa 1 Tepanunu bB B akymiepcrse.
O630p moguepknBaeT HEOOXOAMMOCTb MYABTUAVIC-
LMIIAMHAPHOTO I0AX0Jda K BEAEHMIO IIaIlM€HTOK I
Ba>KHOCTb MHAVBUAYaAN3alUN TePATINU AAs CHYDKe-
HMsI MaTepMHCKOM U IlepuHaTaAbHON 3abo.eBae-
MOCTIL.
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