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Streszczenie

Choroba von Willebranda jest najczgstsza krwotoczng skaza osoczowa i jednoczesnie jednym
z najczgsciej wystgpujacych w ciazy zaburzen krzepnigcia o podlozu niepotozniczym.

W pracy opisano 2. pacjentki hospitalizowane w Klinice Potoznictwa i Perinatologii CMUJ
w okresie okotoporodowym. W obu przypadkach byly to ciaze donoszone, rozwigzane droga
cigcia cesarskiego ze wskazan polozniczych. Diagnoza choroby von Willebranda zostata po-
stawiona przed ciaza — byly to powazne zaburzenia hemostazy — w pierwszym przypadku typ
3., a w drugim typ 2B. U pierwszej pacjentki udato si¢ uzyska¢ hemostazg po wdrozeniu
odpowiedniego leczenia okotooperacyjnego. Niestety, mimo prawidtowego postgpowania oko-
toporodowego, u drugiej pacjentki doszto do najgrozniejszego powiktania, jakim jest krwotok
poporodowy, zakonczonego usunigciem macicy.

Prowadzenie pacjentek z zaburzeniami krzepnigcia w ciazy, porodzie i potogu stanowi duze wy-
zwanie. Postawienie wiasciwej diagnozy i odpowiednie leczenie najczgsciej wymaga indywidual-
nego podejscia i $cistej wspolpracy potoznika, hematologa, anestezjologa oraz neonatologa. Nawet
postgpowanie zgodnie z aktualnymi zaleceniami nie gwarantuje przebiegu porodu bez powiktan.
Stowa kluczowe: choroba von Willebranda; wrodzone zaburzenia krzepnigcia; powiktania
porodu; cigcie cesarskie

Summary

Von Willebrand disease is the most common plasma hemorrhagic diathesis and at the same
time one of the most common coagulation abnormality of non-obstetric origin encountered
during pregnancies.

The work describes the cases of two patients hospitalized during the near-birth period in the
CMUIJ Obstetric and Perinatology Clinic. In both cases these were full duration pregnancies
that were ended by caesarian sections due to obstetric indications. The diagnosis of von
Willebrand was made prior to the pregnancy — as there were serious disturbances of haemo-
stasis — in the first case type 3, in the other type 2B. In case of the first patient the haemo-
stasis was achieved after implementation of proper surgery preparation and post-surgical tre-
atment. Unfortunately, although proper birth related procedures were put in place, the second
patient developed the most serious complication, that is the postpartum hemorrhage, that
resulted in surgical removal of the uterus.

The supervision of patients with coagulation abnormalities during pregnancy, birth and child-
bed poses a great challenge. Proper diagnosis and appropriate treatment requires, in most cases,
the individual approach and the close cooperation of the obstetrician, hematologist, anesthe-
tist and the neonatologist. Even treatment that is performed according to the current recom-
mendations does not guarantee a birth that would be free of complications.

Keywords: von Willebrand disease; congenital coagulopathies, birth complications; caesarian section
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WSTEP

Wsrod zaburzen hemostazy mozna wyrdzni¢ wrodzo-
ne i nabyte skazy osoczowe, naczyniowe i ptytkowe.
Najczesciej wystepujaca wrodzong skaza krwotoczna
jest choroba von Willebranda, moze dotyczy¢ nawet 1-
2% populacji [1]. W populacji polskiej stanowi ona
ponad 20% przypadkow wrodzonych zaburzen krzep-
nigcia wérdd zarejestrowanych pacjentdw, przy czym
uznaje sig, ze duza cze$¢ osob dotknigtych ta jednostka
chorobowa pozostaje niezdiagnozowana i tym samym
nieswiadoma mozliwych nastepstw. [2] W duzych ba-
daniach populacji amerykanskiej opisano czgsto$¢
wystgpowania choroby von Willebranda u kobiet przy-
jetych do porodu na poziomie 1:4000 [3].

Chorobg von Willebranda dziedziczy sig autosomal-
nie, najczescie] w sposob dominujacy i1 dotyczy zardw-
no kobiet, jak i mezczyzn. Choroba jest defektem
polegajacym na niedoborze ilo$ciowym badz jakos$cio-
wym czynnika von Willebranda — glikoproteiny osoczo-
wej, ktora wystepuje w kompleksie z czynnikiem VIII
(FVIII) stabilizujac go 1 warunkujac prawidlowa adhe-
zj¢ ptytek do uszkodzonej $ciany naczyniowe;.

Rozroéznia si¢ trzy podstawowe typy choroby. Typ
1 —w 75% populacji chorych, w ktorym dochodzi do
niewielkiego zmniejszenia ilosci czynnika von Wille-
branda (VWF) przy prawidlowej jego aktywnos$ci. Typ
2 - z podtypami, w ktéorym zaburzone jest prawidtowe
funkcjonowanie vVWF. Rozroznienie typu 1 i 2 opiera
si¢ przede wszystkim na okresleniu stosunku aktywno-
$ci vVWF do jego stezenia. Typ 3 - ciezki, dotyczacy
mniej niz 3% populacji chorych, w ktorym stgzenie
vWF jest nieoznaczalne, natomiast aktywno$¢ czynni-
ka VIII zwykle bardzo mata [1]. Rodzaj schorzenia
determinuje sposob leczenia.

Glowna manifestacjq kliniczna choroby von Wille-
branda sa krwawienia skdrno-$luzowkowe. Do objawdw
klinicznych naleza: krwawienia z nosa, tatwe tworze-
nie si¢ podbiegnig¢ krwawych, obfite krwawienia mie-
sigczne, krwawienia z dziaset, krwawienia z przewodu
pokarmowego, krwawienia pourazowe, krwotoki popo-
rodowe oraz krwawienia pooperacyjne. W dotychcza-
sowych badaniach wykazano, ze choroba von Wille-
branda moze odpowiada¢ nawet za 13% przypadkoéw
nieprawidtowego krwawienia z drég rodnych [4]. Po-
nadto czg$ciej wystegpuja torbiele krwotoczne jajnikow,
endometrioza, mig$niaki, hiperplazja endometrium oraz
polipy macicy [5]. U kobiet cigzarnych ze zdiagnozo-
wang chorobg von Willebranda wykazano zwigkszone
ryzyko nadci$nienia oraz kardiomiopatii. U tych cho-
rych czeg$ciej niz w populacji ogdlnej wystepuje niedo-
krwisto$¢ 1 matoptytkowos¢. Nie wykazano zwigkszo-
nej czestosci wystgpowania stanu przedrzucawkowego,
rzucawki czy odklejenia tozyska [3]. Szacuje sig, ze
u 16-29% moze wystapi¢ krwawienie poporodowe
w ciagu pierwszych 24. godzin od porodu, a pdzne
krwawienie poporodowe moze dotyczy¢ 20-29% cho-
rych z choroba von Willebranda. [6]
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INTRODUCTION

Among the haemostasis disorders we can distinguish
between plasma; vascular and platelet disorders that are
congenital and those which are acquired. The most
common congenital hemorrhagic diathesis is the von
Willebrand disease that may affect up to 1-2% of the
population [1]. Within the population of Poland it
accounts for over 20% of cases of congenital clotting
disorders, among the registered patients, still it is widely
accepted that large proportion of people affected by this
disorder remains undiagnosed and thus unaware of the
possible consequences [2]. Large research of the Amer-
ican population showed the frequency of occurrence of
von Willebrand disease among the women admitted in
labor at a level of 1 in every 4000 [3].

The von Willebrand disease is inherited in an au-
tosomal way, most frequently in a dominating gene, and
it affects both women and men. The disease is a defect
that is a result of quantitative or qualitative deficiency
of the von Willebrand factor — that is the plasma glyc-
oprotein that occurs in a binding with Factor VIII
(FVIID), stabilizing it and conditioning the proper ad-
hesion of platelets to the damaged vascular wall.

There are three basic types of the disease. Type
1 — 75% of the population of the affected, in which
a small drop in the von Willebrand factor (vVWF) of
proper activity is seen. Type 2 — with its subtypes, in
which the proper functioning of vVWF is disturbed.
Types 1 and 2 are distinguished by measuring the re-
lation between VWF concentration and its activity. Type
3 — severe condition, affecting less than 3% of the
population suffering from von Willebrand, in which the
concentrations of vVWF are below measurable values and
the activity of factor VIII very low [1]. The type of the
disease conditions further treatment.

The main clinical manifestation of von Willebrand
are dermal and mucous membrane hemorrhages. The
clinical symptoms include: nose bleeding, the easy
creation of ecchymoses, abundant menstrual bleedings,
gum and intestinal tract, posttraumatic, postpartum and
postsurgical bleedings. Current research proves that von
Willebrand disease can be responsible for up to 13%
pathologic bleeding of the reproductive tract [4]. Fur-
thermore the blood cysts, endometriosis, myomas,
endometrial hyperplasia and uterus polyps are more
frequent in those who are affected [5]. The pregnant
women diagnosed with von Willebrand disease showed
increased risk of hypertension and cardiomyopathy.
Anemia and thrombocytopenia are also more frequent
in case of the affected persons, when compared to the
general populations. There were no proves of increased
rates of preeclampsia, eclampsia or placenta praevia [3].
It is estimated that 16 to 29% may be affected by
postpartum hemorrhage within first 24 hours after birth
and late postpartum hemorrhage may affect 20 to 29%
of the patients with von Willebrand disease [6].



30

W leczeniu choroby von Willebranda mozna stoso-
waé desmopresyng — przede wszystkim w typie 1.,
koncentraty czynnika VIII i czynnika von Willebranda
oraz alternatywne zrédta ww. czynnikow, a takze pre-
paraty poprawiajace krzepnigcie lecz niewplywajace na
zawarto$¢ VWF w osoczu [1].

OPIS PIERWSZEGO PRZYPADKU

Pacjentka 33. letnia zostata planowo przyje¢ta do klini-
ki w 38. tygodniu ciazy drugiej, do porodu pierwszego
celem przygotowania do zakonczenia ciazy droga cig-
cia cesarskiego ze wskazan potozniczych (potozenie
miednicowe plodu). Ciaza powiktana choroba von
Willebranda — typ 3 oraz niedoczynnos$cia tarczycy.
Chorobg von Willebranda typ 3 zdiagnozowano u pa-
cjentki w 14. roku zycia z powodu nadmiernych krwa-
wien. Pacjentka pozostawata pod opieka lekarza hema-
tologa. Choroba objawiala si¢ nadmiernym krwawie-
niem miesi¢gcznym oraz sktonno$ciag do podbiegnigc
krwawych w wyniku nawet niewielkich urazow. Obec-
na ciaza przebiegata prawidtowo. Pod koniec ciazy
wartosci czynnikow krzepnigcia wynosity odpowiednio:
czynnik VIII 29,6% oraz czynnik von Willebranda 18%.

Po wykonaniu odpowiednich badan diagnostycz-
nych (ultrasonografia, kardiotokografia, badania labo-
ratoryjne) oraz podaniu Haemate P 4800j, wykonano
cigcie cesarskie. Urodzono noworodka pici zenskiej
o masie urodzeniowej 3690g/54cm, Apgar 9/10. Ze
wzgledu na stwierdzone krwawienie z drég rodnych po
zabiegu, wlaczono leczenie Pabalem oraz Oksytocyna
w celu obkurczenia migsnia macicy oraz kroplowke
hemostatyczng z Exacylu i Cyclonaminy.

W okresie pooperacyjnym pacjentka leczona prepa-
ratem Haemate P przez 7. dni wedtug schematu uzgod-
nionego z lekarzem hematologiem, pod kontrola czyn-
nikow krzepnigcia — VIII oraz vWF. Czynniki krzep-
nigcia w pierwszej dobie po zabiegu wynosity odpo-
wiednio: czynnik krzepnigcia VIII: 146,6% oraz czyn-
nik von Willebranda: 115%. Pacjentka zostata wypisa-
na do domu z dzieckiem w stanie ogdlnym i miejsco-
wym dobrym.

OPIS DRUGIEGO PRZYPADKU

Pacjentka 25. letnia zostata przyjeta do kliniki w try-
bie planowym w 39. tygodniu ciazy II, pordd II celem
przygotowania do zakofczenia cigzy droga cigcia cesar-
skiego ze wskazan potozniczych ( stan po cigciu cesar-
skim w 2011r. oraz brak zgody na probg porodu sitami
natury po cigciu cesarskim). Ciaza powiktana choroba
von Willebranda — typ 2B oraz matoptytkowoscia.
Pacjentka uprzednio hospitalizowana w 32. tygodniu
ciazy z powodu matoptytkowosci. Po wykonaniu odpo-
wiednich badan diagnostycznych (ultrasonografia, kar-
diotokografia, badania laboratoryjne), przetoczeniu
koncentratu krwinek plytkowych - ze wzgledu na niski
poziom ptytek krwi oraz podaniu Haemate P 3600j,
wykonano zabieg cigcia cesarskiego, zakonczonego

M. ZEMBALA-SZCZERBA, H. HURAS

The treatment of von Willebrand disease may be
performed with use of desmopressin — for all in type
1, factor VIII and von Willebrand factor concentrates
and alternative sources of the aforesaid factors, as well
as clotting fostering medication that does not influence
the concentration of vVWF in the blood plasma [1].

DESCRIPTION OF THE FIRST CASE

The patient, aged 33 was a planned admission to the
clinic in 38" week of her second pregnancy, for her first
delivery in order to end the pregnancy with a caesarian
section due to obstetric indications (breech presenta-
tion). The pregnancy complicated with type 3 von
Willebrand disease and hypothyroidism. The type 3 von
Willebrand disease was diagnosed when the patient was
14, due to excessive bleedings. The patient was under
constant supervision of hematologist. The disease was
manifested through abundant menstrual bleedings and
the tendency to develop ecchymoses even after small
traumas. The current pregnancy had a proper course. At
the end of the pregnancy the values of the clotting
factors were: factor VIII 29.6% and von Willebrand
factor — 18%.

After proper diagnostic tests (USG, Cardiotocogra-
phy, laboratory tests) and administration of Haemate
P 4800IU a caesarian section surgery was performed.
A newborn of female sex was born with a birth mass
of 3690g/54cm, Apgar 9/10. Due to the diagnosed re-
productive tract hemorrhage Pabal and Oxitocin med-
ication was introduced after surgery in order to contract
the uterus muscle and a haemostatic drip with Exacyl
and Cyclonamine.

Postsurgical treatment with Haemate P for 7 days,
according to a scheme agreed with hematologist, with
supervision of the levels of clotting factors — VIII and
vWF. The clotting factors in the first 24 hours after
surgery were, respectively: the factor VIII — 146.6% and
von Willebrand factor — 115%. The patient was dis-
charged home together with her child in sound general
and local conditions.

DESCRIPTION OF THE SECOND CASE

The 25-year old patient was a planned admission to the
clinic in her 39" week of second pregnancy, second
birth for preparation to end the pregnancy with a cae-
sarian section due to obstetric indications (condition
after a c-section in 2011 and no permission for a nat-
ural birth after a c-section). The pregnancy complicat-
ed with type 2B von Willebrand disease and thrombo-
cytopenia. The patient was previously hospitalized in
her 32" week of pregnancy due to thrombocytopenia.
After appropriate tests were performed (USG, Cardioto-
cography, laboratory tests), administration of blood
platelet concentrate — due to the low number of blood
platelets and administration of Haemate P 36001U
a caesarian section surgery was performed. A newborn
of female sex was born with a birth mass of 3690g/

GinPolMedProject 1 (35) 2015
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porodem noworodka plci zenskiej o masie urodzenio-
wej 3690g / S6cm, Apgar 9/10.

W kolejnej dobie stan potozniczy pacjentki ulegt
pogorszeniu. W badaniu fizykalnym stwierdzono wzdg-
ty brzuch, tkliwo$¢ przy palpacji, brak perystaltyki.
W badaniu ultrasonograficznym stwierdzono wolny
pltyn migdzypgtlowo. W badaniach laboratoryjnych
stwierdzono spadek wartoéci morfologii — hemoglobi-
na 5,1g/dl oraz hematokryt 15%. Z uwagi na objawy
krwawienia do jamy brzusznej, przetoczono preparaty
krwiopochodne, a nastgpnie podjgto decyzje o relapa-
rotomii, uzyskujac czasowa hemostazg. W kolejnej
dobie, mimo intensywnego leczenia preparatami krwio-
pochodnymi oraz Haemate P, nie uzyskano poprawy
parametréw morfologii. Ze wzglgdu na obserwowany
w badaniu ultrasonograficznym wolny ptyn wskazuja-
cy na czynne krwawienie, zdecydowano o ponowne;j re-
laparotomii z nastgpowym usunigciem macicy bez przy-
datkéw z powodu rozpoznanego $rodoperacyjnie uda-
ru maciczno - tozyskowego.

Czynniki krzepnigcia w pierwszej dobie po zabie-
gu cigcia cesarskiego wynosity odpowiednio: czynnik
krzepnigcia VIII: > 208,5%, czynnik von Willebranda:
122% W kolejnych dobach uzyskano poprawg stanu
klinicznego pacjentki. Podawano preparat Haemate P,
nastgpnie Fanhdi oraz przetaczano koncentrat krwinek
plytkowych oraz krwinek czerwonych. Pacjentka zostata
wypisana do domu w stanie ogdlnym i miejscowym
dobrym bez dziecka, ktére pozostalo pod obserwacja
w Klinice Neonatologii.

DYSKUSJA

Prowadzenie pacjentek z zaburzeniami krzepnigcia
w ciazy, podczas porodu i w potogu stanowi duze wy-
zwanie. Postawienie wlasciwej diagnozy i odpowiednie
leczenie najczgéciej wymaga indywidualnego podejécia
1 §cistej wspolpracy potoznika, hematologa, anestezjo-
loga, a takze neonatologa. Pacjentki te maja zwigkszo-
ne ryzyko krwawienia zwiazanego z procedurami zabie-
gowymi, a takze z wystapieniem krwotokdéw poporodo-
wych. W ciazy fizjologicznej dochodzi do wzrostu
wigkszosci czynnikow krzepnigeia, w tym czynnika VIII
oraz czynnika von Willebranda. W deficycie typu
1 moze stanowi¢ to wystarczajace zabezpieczenie na
okres porodu. Natomiast u kobiet cigzarnych z niedo-
borem typu 3 i niektérych podtypach typu 2 nie docho-
dzi do wzrostu stezenia VWF w czasie ciazy, co stwa-
rza duze ryzyko krwawien okotoporodowych [7].
Nie ma jednoznacznych wytycznych dotyczacych
czgsto$ci monitorowania poziomu czynnikéw VIII
i VWF we krwi w czasie ciazy. Zasadna jest kontrola
Ww trzecim trymestrze oraz przed procedurami zabiego-
wymi, jak biopsja kosmowki, amniocenteza czy zato-
zenie szwu okreznego na szyjke macicy [1]. Uwaza sig,
ze pacjentki z niedoborem typu 1, u ktérych poziom
przedporodowy czynnikéw FVIII i/lub vWF jest nizszy
niz 50 IU/dl lub z uprzednimi epizodami cigzkiego
krwawienia oraz pacjentki z niedoborem typu 2 i 3
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S6cm, Apgar 9/10. The next 24 hours saw the worsen-
ing of the patient’s obstetric condition. Physical exam-
ination has shown swollen abdomen, palpation tender-
ness, no peristaltic movements. The USG examination
has shown fluid between loops. Laboratory tests have
shown a decrease in blood count values — hemoglobin
5.1g/dl and hematocrit 15%. Due to symptoms of ab-
dominal cavity bleeding blood derivatives were admin-
istered and then a decision was reached to perform
relaparotomy that resulted in temporary haemostasis.
Next 24 hours, although intensive treatment with blood
derivatives and Haemate P was introduced, no improve-
ment of blood count results was achieved. Due to the
USG results showing free fluid that suggested ongoing
bleeding next relaparotomy was ordered to surgically
remove the uterus, without appendages due to the uter-
us-placenta rupture diagnosed during surgery. The clot-
ting factors in the first 24 hours after caesarian section
surgery were, respectively: the factor VIII — over
208.5% and von Willebrand factor — 122%. The follow-
ing days saw the improvement of patient’s condition.
Heamate P and the Fanhdi was administered as well as
platelet and RBCs concentrates. The patient was dis-
charged home in sound general and local conditions,
without the child who remained for observation in the
Neonatology Clinic.

DISCUSSION

Care of patients with clotting disorders during pregnan-
cy, labor and childbed forms a major challenge. Proper
diagnosis and appropriate treatment requires, in most
cases, the individual approach and the close coopera-
tion of the obstetrician, hematologist, anesthetist and the
neonatologist. These patients are burdened with great-
er risk of postsurgical and postpartum bleedings. The
physiological pregnancy leads to increase of the most
coagulation factors, including the factor VIII and von
Willebrand factor. In deficiency of type 1 this can form
a sufficient safeguard for birth period. The pregnant
women with type 3 or some subtypes of the type
2 deficiency experience no increase of the vWF con-
centrations during pregnancy, which poses a large risk
of birth-related hemorrhages.

There are no clear instructions regarding the fre-
quency of monitoring of the VIII and vWF factors in
blood during pregnancy. It is justified to control it in
the third trimester and directly before surgical proce-
dures such as chorion biopsy, amniocentesis or circu-
lar stitches of the neck of uterus [1]. It is believed that
the patients with type 1 deficiency, that show a pre-labor
levels of FVIII and/or vWF lower than 50 IU/dl or those
with chronic episodes of heavy bleeding, as well as
patients with type 2 and 3 deficiencies should be re-
ferred to hospitals with the highest referral grades [1].
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powinny by¢ kierowane do o$rodkéw o najwyzszym
stopniu referencyjnosci [1].

Ze wzgledu na brak jednoznacznych zalecen doty-
czacych sposobu zakoficzenia ciazy u pacjentek z cho-
roba von Willebranda, o wyborze rozwiazania decyduja
wskazania potoznicze. Nalezy podkresli¢, ze wszystkie
procedury zabiegowe, a w szczegdlnosci cigeie cesar-
skie, moga znacznie pogorszy¢ stan kliniczny i by¢
przyczynkiem zaburzen hemostazy oraz powiklan krwo-
tocznych, dlatego w pierwszej kolejnosci zawsze nale-
zy rozwazy¢ mozliwo$¢ zakonczenia ciazy porodem
drogami natury.

Uwaza sig, ze pordd drogami natury jest bezpiecz-
ny przy poziomie czynnikow powyzej 50 1U/dl i powi-
nien by¢ utrzymany na tym poziomie do 3.-4. doby po
porodzie. Podobny poziom jest potencjalnie bezpiecz-
ny w przypadku naktucia lgdzwiowego, przy braku
innych zaburzen krzepnigcia. W przypadku cigcia ce-
sarskiego, sugerowany poziom czynnikow Krzepnigcia
powinno si¢ utrzymac¢ na poziomie VWF oraz FVIII
>100 IU/dl, a leczenie substytucyjne nalezy kontynu-
owa¢ przez 7.-14. dni. W przypadku stosowania kon-
centratow FVIII i vWF przez kilka dni zaleca sig
monitorowanie aktywno$ci FVIII i utrzymywanie jej
ponizej 250 IU/dl, ze wzgledu na mozliwos¢ kumula-
cji 1 ryzyko zakrzepicy [1].

Ze wzgledu na fakt, ze aktywnos¢ vWF 1 FVIII
wraca do poziomu wyjsciowego w ciagu 7.-21. dni po
porodzie, w okresie potogu nalezy prowadzi¢ pacjent-
ke pod katem wystapienia péznych krwawien [1].
W momencie wypisu, pacjentka powinna by¢ pouczo-
na o mozliwie najszybszym zgloszeniu si¢ na kontrolg
w przypadku krwawienia. Ponadto przyjmowanie lekow
z grupy niesteroidowych lekoéw przeciwzapalnych, ze
wzgledu na ich negatywny wpltyw na poziom ptytek
krwi, jest przeciwwskazany.

Choroba von Willebranda typu 2, jak i typu 3 jest
obarczona duzym ryzykiem powiktan. W naszym do-
$wiadczeniu, u pacjentki z niedoborem typu 3, mimo
poczatkowych zaburzen krzepnigcia, doszto do ustabi-
lizowania stanu klinicznego i uzyskania prawidtowych
wartosci czynnikoéw krzepnigcia. W drugim przypadku
wystapity silne zaburzenia hemostazy i doprowadzito
do usunigcia macicy. Obie pacjentki pozostawaty pod
kontrola hematologéw. O ile w przypadku pacjentki
z typem 3 wystarczyla odpowiednia suplementacja
czynnikéw VIII i vWF, o tyle leczenie drugiej pacjent-
ki z niedoborem typu 2B, wymagato kompleksowych
dziatan.

Zaburzenia hemostazy w typie 2B polegaja na
zwigkszeniu powinowactwa vWF do glikoproteiny
GPIb plytek krwi i tym samym na proteolizie z nastg-
powym usuwaniem z krazenia duzych multimetréw [8].
Nasilona matoptytkowos¢, ktora natozyta si¢ na niedo-
bory osoczowych czynnikow krzepnigcia, znacznie
utrudnita przywrdcenie prawidtowej hemostazy. W pi-
$miennictwie postulowana jest hipoteza dwojakiego
mechanizmu redukc;ji liczby ptytek krwi: poprzez agre-
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Due to lack of unambiguous recommendations re-
garding the mode in which the pregnancy is to end in
case of patients with von Willebrand disease, the ob-
stetric indications should have the decisive role. It is
worth stressing that any surgical procedures, and espe-
cially a caesarian section can largely deteriorate the
clinical condition and lead for haemostasis disturbanc-
es and hemorrhagic complications, and that is why the
possibility of natural birth should always be considered
as the first option.

It is believed that a natural birth delivery is safe
when levels of factors are higher than 50 IU/dl and it
should be kept at those levels until the third or fourth
day after delivery. Similar level is potentially safe for
a lumbar puncture, when no other coagulopathies are
present. In case of a caesarian section the suggested
levels of vVWF and FVIII clotting factors should be kept
at over 100 IU/dI and the replacement therapy is to be
continued for a period of 7 to 14 days. In case of use
of FVIII and vWF concentrates for several days the
monitoring of FVIII activity and keeping it under 250
1U/dl is recommended due to the risk of thrombosis [1].

Due to the fact that the FVIII and vWF levels re-
turn to initial values within 7 to 21 days after the
delivery the patient is to be supervised for late hemor-
rhages [1]. At discharge the patient has to be instruct-
ed that she is to report for a follow up examination as
quickly as possible in case of bleeding. It is also not
recommended to take non-steroidal anti-inflammatory
drugs as they have negative influence on levels of
platelets.

The von Willebrand disease of type 2 and type 3 is
burdened with large risk of complications. Our expe-
rience shows that the patient with type 3 deficiency,
although there were initial clotting deficiencies, showed
signs of stabilization of clinical conditions and return
to proper levels of clotting factors. In the other case
there were strong disturbances of the haemostasis which
led to the surgical removal of uterus. Both patients
remained under the care of hematologists. As far as in
case of the type 3 disorder the proper supplementation
of factors VIII and vWF was sufficient, the treatment
of other patient with type 2B deficiency required com-
plex efforts.

The haemostasis deficiencies in type 2B are linked
with the increased binding of the vWF to the GP1
glycoprotein of the blood platelets and thus with the
spontaneous binding to platelets and subsequent rapid
clearance of large vVWF multimers from the circulation
[8]. The enhanced thrombocytopenia, that existed con-
currently with the deficiency of the plasmatic clotting
factors largely inhibited the return to proper haemos-
tasis. The literature postulates the hypothesis of the
twofold mechanism for reduction of the number of
blood platelets: through their aggregation by the defec-
tive VWF factor and the negative influence on platelet
adhesion [9]. This hypothesis may explain the non-
satisfactory results of administration of blood platelets
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gacje plytek przez nieprawidlowy czynnik vWF i po-
przez negatywny wpltyw na adhezj¢ ptytek [9]. Hipo-
teza ta mogtaby tlumaczy¢ niezadowalajacy efekt po-
dazy koncentratu krwinek ptytkowych na uzyskanie
prawidtowej hemostazy u pacjentki z niedoborem 2B.
Tlo$¢ ptytek krwi mogta ulec dodatkowo zmniejszaniu
na skutek stresu zwigzanego z samym zabiegiem ope-
racyjnym [10]. Wobec braku bezwzglednych wskazan
do wykonania cigcia cesarskiego u prezentowanej pa-
cjentki warto bylo rozwazy¢ rozwiazanie ciazy droga-
mi natury. Brak zgody na prébg porodu drogami natu-
ry po przebytym cigciu cesarskim przyczynit si¢ posred-
nio do cigzkich powiktan okotoporodowych. Pacjentka
z postawionym rozpoznaniem choroby von Willebran-
da nie trafia czgsto na oddziat potozniczy. Jednak przy
bardzo duzym odsetku chorych bez postawionej diagno-
zy, prawdopodobienstwo spotkania pacjentki z choroba
von Willebranda w praktyce ginekologa i potoznika jest
wysokie.

WNIOSKI

1. Opieka nad pacjentka ci¢zarna z rozpoznana choroba
von Willebranda powinna by¢ sprawowana przez
doswiadczony zespot lekarzy: potoznika, hematolo-
ga, anestezjologa oraz neonatologa.

2. Pomimo fizjologicznego wzrostu czynnikow krzep-
nigcia w czasie ciazy, zwigkszone ryzyko krwawie-
nia pozostaje w chorobie von Willebranda zaréwno
dla matki, jak i ptodu.

3. Nalezy rozwazy¢ rozwiazanie ciagzy w osrodku,
w ktorym jest dostep do diagnostyki laboratoryjnej
z mozliwosécia oznaczenia czynnikow krzepnigcia
vWF oraz FVIII, z zabezpieczonym dostgpem do
preparatow zawierajacych wymienione czynniki oraz
preparaty krwiopochodne.

4. Ze wzgledu na ryzyko zaburzen hemostazy oraz
powiktan krwotocznych zwiazanych z procedurami
zabiegowymi, w pierwszej kolejno$ci zawsze nale-
zy rozwazy¢ mozliwo$¢ zakonczenia ciazy poprzez
pordéd drogami natury.

5. W okresie ciazy, porodu oraz potogu nalezy $cisle
kontrolowaé stan kliniczny pacjentki z uwagi na
mozliwos¢ poéznych powiktan krwotocznych.
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on the achievement of proper haemostasis in case of the
patient with type 2B deficiency. The number of blood
platelets could additionally be decreased in result of the
stress connected with the surgery itself [10]. Due to lack
of absolute recommendations for a caesarian section in
case of the presented patient it could have been worth
to reconsider the natural birth in her case. Lack of
consent for an attempt of natural birth delivery after
previous caesarian section directly contributed to the
severe postpartum complications. Patients with diag-
nosed von Willebrand disease are not often treated in
obstetric wards. But with a large proportion of patients
with undiagnosed disease the probability of meeting
a patient with von Willebrand disease is high during the
course of praxis of gynecologist and obstetrician.

CONCLUSIONS

1. Proper care of pregnant patients with diagnosed von
Willebrand disease should be performed by experien-
ced team of doctors including: obstetrician, hema-
tologist, anesthetist and neonatologist.

2. Although there is a physiological increase in the
concentrations of clotting factors the increased risk
of hemorrhages in case of von Willebrand disease
persists both for the mother and the fetus.

3. It is well worth to consider the birth delivery in
a centre that has access to diagnostic laboratories
capable of measuring vWF and FVIII clotting fac-
tor levels, with secured access to medication conta-
ining these factors and blood derivatives.

4. Due to the risk of haemostasis disturbances and he-
morrhagic complications connected with surgical
procedures it is advisable to consider natural birth
delivery as the first option for ending the pregnancy.

5. The clinical condition of the patient should be clo-
sely supervised during pregnancy, labor and child-
bed, due to possible occurrence of late hemorrhagic
complications.
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