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На 10-у добу стан значно покращився у всіх хворих. На 14-й день лікування практично у всіх дітей 
відмічали значне покращення носового дихання і зменшення гнійних виділень, в той час, як у цих 
же хворих до призначення Синупрета (контроль) полегшення не відмічалось протягом останніх двох 
тижнів. Констатовано достовірну різницю в результатах лікування цих хворих.

Висновки. На нашу думку, поєднання дії лікарських засобів, що є складовими частинами «Си-
нупрету», дозволило ефективно вплинути на основні ланки патогенезу риносинуїту, включаючи 
порушення трансмембранного переносу хлору. Так, активізація природної секреції залоз та покра-
щення реології слизу, що вкриває слизову оболонку носа та синусів, яка відбувалась під впливом 
«Синупрету», через активізацію функції МТС призводила до швидкого звільнення порожнини носа 
та пазух. Препарат за рахунок збалансованої системної та топічної дії своїх компонентів забезпечу-
вав антисептичний та протинабряковий ефект. Це сприяло швидкому відновленню носового дихан-
ня та забезпечило зменшення кількості патологічних виділень. Завдяки використаному препарату 
вже з перших днів вдалося звести до мінімуму патофізіологічні передумови персистування тяжкого 
симптомокомплексу, характерного для  хронічних риносинуїтів з метаболічно детермінованим за-
паленням, що тяжко піддається традиційному лікуванню. 
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Вступ. Хвороба Вілебранда представляє собою спадкове захворювання системи гемостазу, яка 
характеризується виникненням кровотеч різної локалізації як спонтанних, так і після травм внаслі-
док кількісного або якісного порушення синтезу фактора фон Вілебранда. Розповсюдженність хво-
роби Вілебранда складає 1-2 % в популяції. Хвороба успадковується за аутосомно-домінантною або 
аутосомно-рецесивною ознакою. Хворобою Вілебранда страждають як особи чоловічої, так і жіночої 
статі. Ураховуючи  аутосомно-домінантний тип успадкування, генетичний ризик для нащадків скла-
дає 50% незалежно від статі. Як відомо, синтез фактора Вілебранда відбувається в ендотелії судин і в 
мегакаріоцитах. У тромбоцитах фактор Вілебранда зберігається в «гранулах». З ендотелію походить 
75 - 85% циркулюючого фактора Вілебранда, а з мегакаріоцитів — 15 - 25%. У ділянках пошкодження 
судинної стінки фактор Вілебранда виконує роль з’єднання між субендотеліальними структурами і 
рецептором глікопротєїном 1b на мембрані тромбоцитів. Рецептор на мембрані тромбоцитів гліко-
протеїн Іb /ІІІа має ділянку для зв’язування з фактором Вілебранда. Фактор Вілебранда забезпечує 
стабільність фактора VIII. Ген фактора Вілебранда розташований на короткому плечі хромосоми 12, 
містить 52 екзона. Інформаційна РНК кодує поліпептидний ланцюг з 2813 амінокислотних залиш-
ків, яка представляє собою білки - попередник фактора Вілебранда. Фактор Вілебранда забезпечує 
стабільність фактора VIII. 

Мета дослідження: визначити особливості клінічних ознак хвороби Вілебранда, обумовленої 
частковим кількісним дефіцитом фактора Віллебранда на відміну від набутого синдрома Вілебранда.

Матеріали і методи. Серед пацiєнтiв визначали активність фактора Вілебранда (агрегацію тромбо-
цитів, індуковану рістоцетином); антиген фактора Віллебранда; прокоагулянтну активність фактора 
згортання VIII. Варіабельність цих значень в динаміці (достатньо однієї з характерних для Вілебран-
да), з тимчасовими інтервалами в 3-4 місяці була характерна для помірнотяжких і легких форм хво-
роби Вілебранда. Лише в одному випадку спостерігали тяжку форму 2В підтипу  хвороби Вілебранда 
(з низькою концентрацією рістоцетина меньше 0.8 мг/мл). Саме при підтипі 2В відзначається під-
вищена спорідненість фактора Вілебранда до рецептора на мембрані тромбоцитів глікопротеїну1b. 

Результати дослідження. За 30 років спостереження (населення міста – 700 000) у хворих з 
геморагiчними проявами лише в 4 випадках встановлена хвороба Вілебранда. Тоді, як набутий син-
дром Вілебранда визначався у 18 % пацієнтів з аутоіммунними і 21 % лімфопроліферативними хво-
робами (n=50). Серед 4 пацiєнток з хворобою Вілебранда на наявність кровоточивості у родичів 
вказувала тільки одна. Першi прояви хвороби виникали у пiдлiтковому вiцi. Геморагічний синдром 
може проявлятися вже в дитячому віці і характеризується частими і тривалими кровотечами з носа, 
підшкірними крововиливами. У однієї хворої був ускладнений акушерський анамнез у вигляді ге-
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морагічного синдрому в пологах і в ранньому періоді після пологів, гіперменоррея. У 4 пацієнтів 
з хворобою Вілебранда тяжкість клінічного перебігу хвороби відрізнялася частотою геморагічних 
проявів і інтенсивністю кровотеч. Клінічні прояви зазвичай мінімальні, але травми або операційні 
втручання були загрозливими. Поширення спонтанних крововиливів часто обмежувалися шкірою і 
слизовими оболонками. Відносно часто були носові кровотечі і менорагії. Симптоми кровоточивості 
варіювали від помірно  виражених до важких. Геморагічний синдром  виникав спонтанно або після 
невеликої травми при проведенні оперативних втручань. Кровотечі з ясен (спонтанно або після не-
великої травми). Носові кровотечі, підшкірні крововиливи, гемартрози великих суглобів, гематоми. 
Найбільш важчий перебіг геморагічного діатезу спостерігався під час або незабаром після перенесе-
них інфекційних захворювань. Найбільш вірогідним пусковим механізмом кровотечі на тлі інфекції 
є порушення проникності судин (діапедезний тип). У 1 хворої з важкою формою захворювання гема-
томи, крововиливи в підшкірну клітковину і м’язові тканини спостерігалися переважно після травм. 
У пацієнтів з хворобою Вілебранда геморагічний синдром виявлявся не завжди, періоди загострен-
ня чергувалися з періодами повної або майже повної відсутності геморрагій. У 2 пацієнтів хворо-
ба Віллебранда поєднувалася з ознаками мезенхимальної дисплазії: підвищеною розтяжністю шкі-
ри, слабкістю зв’язок, з підвищеною рухливістю суглобів, пролабіруванням стулок клапанів серця.  
У 1 пацієнтки спостерігали рецедивуючи аневризми (в око, периферійні судини). Усіх пацієнтів 
визначалося подовження АЧТЧ (розбіжності до 14 %), що вказує на дефіцит факторів згортання.  
Як відомо, рівень фактора Віллебранда – 20 % і меньш є свідченням дефіцита XII, XI, IX, а 30 %  
і меньше – дефіцита VIII, а також наявності в плазмі крові їх інгібіторів. Подовження АЧТЧ свідчить 
про дефіцит факторів згортання крові VII,V,Х,II.     

На вiдмiну вiд наведенного у осіб жіночої статі, що страждають на аутоімунні та лiмфопролiфера-
тивнi хвороби внаслідок особливостей фізіологічної будови організму, пов’язаних з репродуктивною 
функцією, спостерігався частіший прояв геморагічних симптомів. Близько 45 % жінок з синдромом 
Вілебранда страждають менорагіями. Рецидивуючі маткові кровотечі, що продовжуються більше  
10 днів, супроводяться постгеморагічною анемією. Незначне подовження АЧТЧ було свідченням де-
фіциту факторів XII, XI, IX (при рівні фактора приблизно — 60 %) або VIII (70 % і меньш). Агрегація 
тромбоцитів, індукована рістоцетином знижувалася.  

Висновки. Таким чином, підозра на хворобу Вілебранда і необхідність її діагностики виникає при 
будь-якій тривалій кровотечі, незалежно від її локалізації. Діагноз встановлюється на підставі комп-
лексного обстеження, що включає генеалогічні дані, оцінку клінічних проявів і результатів дослі-
дження показників плазмового і тромбоцитарного гемостаза.
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Вступ. Мутації в гені TGFBI зумовлюють групу дистрофій строми рогівки (ДСР) з аутосомно-до-
мінантним типом успадкування. Найпоширенішим ускладненням ДСР є рецидивуючі ерозії рогівки 
(РЕ), які відрізняються за ступенем супутнього запалення. IL-1β, IL-6, IL-8 та IL-10 – основні цито-
кіни, залучені до загоєння РЕ.

Мета. Дослідити спектр та походження мутацій гена TGFBI у хворих на різні клінічні форми 
ДСР, визначити асоціацію певних мутацій гена TGFBI з фенотипічними проявами ДСР, а також до-
слідити асоціацію між поліморфізмами – 511C/T гена IL1B, – 174 G/C гена IL6, – 781C/T гена IL8  
й – 592 С/А гена IL10 та ризиком розвитку РЕ у таких пацієнтів.

Матеріали і методи досліджень. Матеріалом дослідження були зразки крові хворих на спадкові 
форми ДСР (n=94) та членів їхніх родин, а також осіб із загальної популяції України (n=105). Геноти-
пування проведено за допомогою ПЛР з наступним аналізом поліморфізму довжини рестрикційних 
фрагментів.


