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Streszczenie
Choroba von Willebranda jest najczêstsz¹ krwotoczn¹ skaz¹ osoczow¹ i jednoczeœnie jednym
z najczêœciej wystêpuj¹cych w ci¹¿y zaburzeñ krzepniêcia o pod³o¿u niepo³o¿niczym.
W pracy opisano 2. pacjentki hospitalizowane w Klinice Po³o¿nictwa i Perinatologii CMUJ
w okresie oko³oporodowym. W obu przypadkach by³y to ci¹¿e donoszone, rozwi¹zane drog¹
ciêcia cesarskiego ze wskazañ po³o¿niczych. Diagnoza choroby von Willebranda zosta³a po-
stawiona przed ci¹¿¹ – by³y to powa¿ne zaburzenia hemostazy – w pierwszym przypadku typ
3., a w drugim typ 2B. U pierwszej pacjentki uda³o siê uzyskaæ hemostazê po wdro¿eniu
odpowiedniego leczenia oko³ooperacyjnego. Niestety, mimo prawid³owego postêpowania oko-
³oporodowego, u drugiej pacjentki dosz³o do najgroŸniejszego powik³ania, jakim jest krwotok
poporodowy, zakoñczonego usuniêciem macicy.
Prowadzenie pacjentek z zaburzeniami krzepniêcia w ci¹¿y, porodzie i po³ogu stanowi du¿e wy-
zwanie. Postawienie w³aœciwej diagnozy i odpowiednie leczenie najczêœciej wymaga indywidual-
nego podejœcia i œcis³ej wspó³pracy po³o¿nika, hematologa, anestezjologa oraz neonatologa. Nawet
postêpowanie zgodnie z aktualnymi zaleceniami nie gwarantuje przebiegu porodu bez powik³añ.
S³owa kluczowe: choroba von Willebranda; wrodzone zaburzenia krzepniêcia; powik³ania
porodu; ciêcie 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
CMUJ 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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WSTĘP
Wœród zaburzeñ hemostazy mo¿na wyró¿niæ wrodzo-
ne i nabyte skazy osoczowe, naczyniowe i p³ytkowe.
Najczêœciej wystêpuj¹c¹ wrodzon¹ skaz¹ krwotoczn¹
jest choroba von Willebranda, mo¿e dotyczyæ nawet 1-
2% populacji [1]. W populacji polskiej stanowi ona
ponad 20% przypadków wrodzonych zaburzeñ krzep-
niêcia wœród zarejestrowanych pacjentów, przy czym
uznaje siê, ¿e du¿a czêœæ osób dotkniêtych t¹ jednostk¹
chorobow¹ pozostaje niezdiagnozowana i tym samym
nieœwiadoma mo¿liwych nastêpstw. [2] W du¿ych ba-
daniach populacji amerykañskiej opisano czêstoœæ
wystêpowania choroby von Willebranda u kobiet przy-
jêtych do porodu na poziomie 1:4000 [3].

Chorobê von Willebranda dziedziczy siê autosomal-
nie, najczêœciej w sposób dominuj¹cy i dotyczy zarów-
no kobiet, jak i mê¿czyzn. Choroba jest defektem
polegaj¹cym na niedoborze iloœciowym b¹dŸ jakoœcio-
wym czynnika von Willebranda – glikoproteiny osoczo-
wej, która wystêpuje w kompleksie z czynnikiem VIII
(FVIII) stabilizuj¹c go i warunkuj¹c prawid³ow¹ adhe-
zjê p³ytek do uszkodzonej œciany naczyniowej.

Rozró¿nia siê trzy podstawowe typy choroby. Typ
1 – w 75% populacji chorych, w którym dochodzi do
niewielkiego zmniejszenia iloœci czynnika von Wille-
branda (vWF) przy prawid³owej jego aktywnoœci. Typ
2 - z podtypami, w którym zaburzone jest prawid³owe
funkcjonowanie vWF. Rozró¿nienie typu 1 i 2 opiera
siê przede wszystkim na okreœleniu stosunku aktywno-
œci vWF do jego stê¿enia. Typ 3 - ciê¿ki, dotycz¹cy
mniej ni¿ 3% populacji chorych, w którym stê¿enie
vWF jest nieoznaczalne, natomiast aktywnoœæ czynni-
ka VIII zwykle bardzo ma³a [1]. Rodzaj schorzenia
determinuje sposób leczenia.

G³ówn¹ manifestacj¹ kliniczn¹ choroby von Wille-
branda s¹ krwawienia skórno-œluzówkowe. Do objawów
klinicznych nale¿¹: krwawienia z nosa, ³atwe tworze-
nie siê podbiegniêæ krwawych, obfite krwawienia mie-
siêczne, krwawienia z dzi¹se³, krwawienia z przewodu
pokarmowego, krwawienia pourazowe, krwotoki popo-
rodowe oraz krwawienia pooperacyjne. W dotychcza-
sowych badaniach wykazano, ¿e choroba von Wille-
branda mo¿e odpowiadaæ nawet za 13% przypadków
nieprawid³owego krwawienia z dróg rodnych [4]. Po-
nadto czêœciej wystêpuj¹ torbiele krwotoczne jajników,
endometrioza, miêœniaki, hiperplazja endometrium oraz
polipy macicy [5]. U kobiet ciê¿arnych ze zdiagnozo-
wan¹ chorob¹ von Willebranda wykazano zwiêkszone
ryzyko nadciœnienia oraz kardiomiopatii. U tych cho-
rych czêœciej ni¿ w populacji ogólnej wystêpuje niedo-
krwistoœæ i ma³op³ytkowoœæ. Nie wykazano zwiêkszo-
nej czêstoœci wystêpowania stanu przedrzucawkowego,
rzucawki czy odklejenia ³o¿yska [3]. Szacuje siê, ¿e
u 16-29% mo¿e wyst¹piæ krwawienie poporodowe
w ci¹gu pierwszych 24. godzin od porodu, a póŸne
krwawienie poporodowe mo¿e dotyczyæ 20-29% cho-
rych z chorob¹ von Willebranda. [6]

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
(FVIII), 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 (vWF) of
proper activity is seen. Type 2 – with its subtypes, in
which the proper functioning of vWF 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 vWF 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].
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W leczeniu choroby von Willebranda mo¿na stoso-
waæ desmopresynê – przede wszystkim w typie 1.,
koncentraty czynnika VIII i czynnika von Willebranda
oraz alternatywne Ÿród³a ww. czynników, a tak¿e pre-
paraty poprawiaj¹ce krzepniêcie lecz niewp³ywaj¹ce na
zawartoœæ vWF w osoczu [1].

OPIS PIERWSZEGO PRZYPADKU
Pacjentka 33. letnia zosta³a planowo przyjêta do klini-
ki w 38. tygodniu ci¹¿y drugiej, do porodu pierwszego
celem przygotowania do zakoñczenia ci¹¿y drog¹ ciê-
cia cesarskiego ze wskazañ po³o¿niczych (po³o¿enie
miednicowe p³odu). Ci¹¿a powik³ana chorob¹ von
Willebranda – typ 3 oraz niedoczynnoœci¹ tarczycy.
Chorobê von Willebranda typ 3 zdiagnozowano u pa-
cjentki w 14. roku ¿ycia z powodu nadmiernych krwa-
wieñ. Pacjentka pozostawa³a pod opiek¹ lekarza hema-
tologa. Choroba objawia³a siê nadmiernym krwawie-
niem miesiêcznym oraz sk³onnoœci¹ do podbiegniêæ
krwawych w wyniku nawet niewielkich urazów. Obec-
na ci¹¿a przebiega³a prawid³owo. Pod koniec ci¹¿y
wartoœci czynników krzepniêcia wynosi³y odpowiednio:
czynnik VIII 29,6% oraz czynnik von Willebranda 18%.

Po wykonaniu odpowiednich badañ diagnostycz-
nych (ultrasonografia, kardiotokografia, badania labo-
ratoryjne) oraz podaniu Haemate P 4800j, wykonano
ciêcie cesarskie. Urodzono noworodka p³ci ¿eñskiej
o masie urodzeniowej 3690g/54cm, Apgar 9/10. Ze
wzglêdu na stwierdzone krwawienie z dróg rodnych po
zabiegu, w³¹czono leczenie Pabalem oraz Oksytocyn¹
w celu obkurczenia miêœnia macicy oraz kroplówkê
hemostatyczn¹ z Exacylu i Cyclonaminy.

W okresie pooperacyjnym pacjentka leczona prepa-
ratem Haemate P przez 7. dni wed³ug schematu uzgod-
nionego z lekarzem hematologiem, pod kontrol¹ czyn-
ników krzepniêcia – VIII oraz vWF. Czynniki krzep-
niêcia w pierwszej dobie po zabiegu wynosi³y odpo-
wiednio: czynnik krzepniêcia VIII: 146,6% oraz czyn-
nik von Willebranda: 115%. Pacjentka zosta³a wypisa-
na do domu z dzieckiem w stanie ogólnym i miejsco-
wym dobrym.

OPIS DRUGIEGO PRZYPADKU
Pacjentka 25. letnia zosta³a przyjêta do kliniki w try-
bie planowym w 39. tygodniu ci¹¿y II, poród II celem
przygotowania do zakoñczenia ci¹¿y drog¹ ciêcia cesar-
skiego ze wskazañ po³o¿niczych ( stan po ciêciu cesar-
skim w 2011r. oraz brak zgody na próbê porodu si³ami
natury po ciêciu cesarskim). Ci¹¿a powik³ana chorob¹
von Willebranda – typ 2B oraz ma³op³ytkowoœci¹.
Pacjentka uprzednio hospitalizowana w 32. tygodniu
ci¹¿y z powodu ma³op³ytkowoœci. Po wykonaniu odpo-
wiednich badañ diagnostycznych (ultrasonografia, kar-
diotokografia, badania laboratoryjne), przetoczeniu
koncentratu krwinek p³ytkowych - ze wzglêdu na niski
poziom p³ytek krwi oraz podaniu Haemate P 3600j,
wykonano zabieg ciêcia cesarskiego, zakoñczonego

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 vWF in the blood plasma [1].

DESCRIPTION OF THE FIRST CASE
The patient, aged 33 was a planned admission to the
clinic in 38th 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 39th 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 32nd 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 3600IU
a caesarian section surgery was performed. A newborn
of female sex was born with a birth mass of 3690g/



91Choroba von Willebranda z punktu widzenia po³o¿nika – opis przypadków

GinPolMedProject 1 (35) 2015

porodem noworodka p³ci ¿eñskiej o masie urodzenio-
wej 3690g / 56cm, Apgar 9/10.

W kolejnej dobie stan po³o¿niczy pacjentki uleg³
pogorszeniu. W badaniu fizykalnym stwierdzono wzdê-
ty brzuch, tkliwoœæ przy palpacji, brak perystaltyki.
W badaniu ultrasonograficznym stwierdzono wolny
p³yn miêdzypêtlowo. W badaniach laboratoryjnych
stwierdzono spadek wartoœci morfologii – hemoglobi-
na 5,1g/dl oraz hematokryt 15%. Z uwagi na objawy
krwawienia do jamy brzusznej, przetoczono preparaty
krwiopochodne, a nastêpnie podjêto decyzjê o relapa-
rotomii, uzyskuj¹c czasow¹ hemostazê. W kolejnej
dobie, mimo intensywnego leczenia preparatami krwio-
pochodnymi oraz Haemate P, nie uzyskano poprawy
parametrów morfologii. Ze wzglêdu na obserwowany
w badaniu ultrasonograficznym wolny p³yn wskazuj¹-
cy na czynne krwawienie, zdecydowano o ponownej re-
laparotomii z nastêpowym usuniêciem macicy bez przy-
datków z powodu rozpoznanego œródoperacyjnie uda-
ru maciczno - ³o¿yskowego.

Czynniki krzepniêcia w pierwszej dobie po zabie-
gu ciêcia cesarskiego wynosi³y odpowiednio: czynnik
krzepniêcia VIII: > 208,5%, czynnik von Willebranda:
122% W kolejnych dobach uzyskano poprawê stanu
klinicznego pacjentki. Podawano preparat Haemate P,
nastêpnie Fanhdi oraz przetaczano koncentrat krwinek
p³ytkowych oraz krwinek czerwonych. Pacjentka zosta³a
wypisana do domu w stanie ogólnym i miejscowym
dobrym bez dziecka, które pozosta³o pod obserwacj¹
w Klinice Neonatologii.

DYSKUSJA
Prowadzenie pacjentek z zaburzeniami krzepniêcia
w ci¹¿y, podczas porodu i w po³ogu stanowi du¿e wy-
zwanie. Postawienie w³aœciwej diagnozy i odpowiednie
leczenie najczêœciej wymaga indywidualnego podejœcia
i œcis³ej wspó³pracy po³o¿nika, hematologa, anestezjo-
loga, a tak¿e neonatologa. Pacjentki te maj¹ zwiêkszo-
ne ryzyko krwawienia zwi¹zanego z procedurami zabie-
gowymi, a tak¿e z wyst¹pieniem krwotoków poporodo-
wych. W ci¹¿y fizjologicznej dochodzi do wzrostu
wiêkszoœci czynników krzepniêcia, w tym czynnika VIII
oraz czynnika von Willebranda. W deficycie typu
1 mo¿e stanowiæ to wystarczaj¹ce zabezpieczenie na
okres porodu. Natomiast u kobiet ciê¿arnych z niedo-
borem typu 3 i niektórych podtypach typu 2 nie docho-
dzi do wzrostu stê¿enia vWF w czasie ci¹¿y, co stwa-
rza du¿e ryzyko krwawieñ oko³oporodowych [7].

Nie ma jednoznacznych wytycznych dotycz¹cych
czêstoœci monitorowania poziomu czynników VIII
i vWF we krwi w czasie ci¹¿y. Zasadna jest kontrola
w trzecim trymestrze oraz przed procedurami zabiego-
wymi, jak biopsja kosmówki, amniocenteza czy za³o-
¿enie szwu okrê¿nego na szyjkê macicy [1]. Uwa¿a siê,
¿e pacjentki z niedoborem typu 1, u których poziom
przedporodowy czynników FVIII i/lub vWF jest ni¿szy
ni¿ 50 IU/dl lub z uprzednimi epizodami ciê¿kiego
krwawienia oraz pacjentki z niedoborem typu 2 i 3

56cm, 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 byæ kierowane do oœrodków o najwy¿szym
stopniu referencyjnoœci [1].

Ze wzglêdu na brak jednoznacznych zaleceñ doty-
cz¹cych sposobu zakoñczenia ci¹¿y u pacjentek z cho-
rob¹ von Willebranda, o wyborze rozwi¹zania decyduj¹
wskazania po³o¿nicze. Nale¿y podkreœliæ, ¿e wszystkie
procedury zabiegowe, a w szczególnoœci ciêcie cesar-
skie, mog¹ znacznie pogorszyæ stan kliniczny i byæ
przyczynkiem zaburzeñ hemostazy oraz powik³añ krwo-
tocznych, dlatego w pierwszej kolejnoœci zawsze nale-
¿y rozwa¿yæ mo¿liwoœæ zakoñczenia ci¹¿y porodem
drogami natury.

Uwa¿a siê, ¿e poród drogami natury jest bezpiecz-
ny przy poziomie czynników powy¿ej 50 IU/dl i powi-
nien byæ utrzymany na tym poziomie do 3.-4. doby po
porodzie. Podobny poziom jest potencjalnie bezpiecz-
ny w przypadku nak³ucia lêdŸwiowego, przy braku
innych zaburzeñ krzepniêcia. W przypadku ciêcia ce-
sarskiego, sugerowany poziom czynników krzepniêcia
powinno siê utrzymaæ na poziomie vWF oraz FVIII
>100 IU/dl, a leczenie substytucyjne nale¿y kontynu-
owaæ przez 7.-14. dni. W przypadku stosowania kon-
centratów FVIII i vWF przez kilka dni zaleca siê
monitorowanie aktywnoœci FVIII i utrzymywanie jej
poni¿ej 250 IU/dl, ze wzglêdu na mo¿liwoœæ kumula-
cji i ryzyko zakrzepicy [1].

Ze wzglêdu na fakt, ¿e aktywnoœæ vWF i FVIII
wraca do poziomu wyjœciowego w ci¹gu 7.–21. dni po
porodzie, w okresie po³ogu nale¿y prowadziæ pacjent-
kê pod k¹tem wyst¹pienia póŸnych krwawieñ [1].
W momencie wypisu, pacjentka powinna byæ pouczo-
na o mo¿liwie najszybszym zg³oszeniu siê na kontrolê
w przypadku krwawienia. Ponadto przyjmowanie leków
z grupy niesteroidowych leków przeciwzapalnych, ze
wzglêdu na ich negatywny wp³yw na poziom p³ytek
krwi, jest przeciwwskazany.

Choroba von Willebranda typu 2, jak i typu 3 jest
obarczona du¿ym ryzykiem powik³añ. W naszym do-
œwiadczeniu, u pacjentki z niedoborem typu 3, mimo
pocz¹tkowych zaburzeñ krzepniêcia, dosz³o do ustabi-
lizowania stanu klinicznego i uzyskania prawid³owych
wartoœci czynników krzepniêcia. W drugim przypadku
wyst¹pi³y silne zaburzenia hemostazy i doprowadzi³o
do usuniêcia macicy. Obie pacjentki pozostawa³y pod
kontrol¹ hematologów. O ile w przypadku pacjentki
z typem 3 wystarczy³a odpowiednia suplementacja
czynników VIII i vWF, o tyle leczenie drugiej pacjent-
ki z niedoborem typu 2B, wymaga³o kompleksowych
dzia³añ.

Zaburzenia hemostazy w typie 2B polegaj¹ na
zwiêkszeniu powinowactwa vWF do glikoproteiny
GPIb p³ytek krwi i tym samym na proteolizie z nastê-
powym usuwaniem z kr¹¿enia du¿ych multimetrów [8].
Nasilona ma³op³ytkowoœæ, która na³o¿y³a siê na niedo-
bory osoczowych czynników krzepniêcia, znacznie
utrudni³a przywrócenie prawid³owej hemostazy. W pi-
œmiennictwie postulowana jest hipoteza dwojakiego
mechanizmu redukcji liczby p³ytek krwi: poprzez agre-

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 vWF and FVIII clotting factors should be kept
at over 100 IU/dl 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
IU/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 vWF 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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gacjê p³ytek przez nieprawid³owy czynnik vWF i po-
przez negatywny wp³yw na adhezjê p³ytek [9]. Hipo-
teza ta mog³aby t³umaczyæ niezadowalaj¹cy efekt po-
da¿y koncentratu krwinek p³ytkowych na uzyskanie
prawid³owej hemostazy u pacjentki z niedoborem 2B.
Iloœæ p³ytek krwi mog³a ulec dodatkowo zmniejszaniu
na skutek stresu zwi¹zanego z samym zabiegiem ope-
racyjnym [10]. Wobec braku bezwzglêdnych wskazañ
do wykonania ciêcia cesarskiego u prezentowanej pa-
cjentki warto by³o rozwa¿yæ rozwi¹zanie ci¹¿y droga-
mi natury. Brak zgody na próbê porodu drogami natu-
ry po przebytym ciêciu cesarskim przyczyni³ siê poœred-
nio do ciê¿kich powik³añ oko³oporodowych. Pacjentka
z postawionym rozpoznaniem choroby von Willebran-
da nie trafia czêsto na oddzia³ po³o¿niczy. Jednak przy
bardzo du¿ym odsetku chorych bez postawionej diagno-
zy, prawdopodobieñstwo spotkania pacjentki z chorob¹
von Willebranda w praktyce ginekologa i po³o¿nika jest
wysokie.

WNIOSKI
1. Opieka nad pacjentk¹ ciê¿arn¹ z rozpoznan¹ chorob¹

von Willebranda powinna byæ sprawowana przez
doœwiadczony zespó³ lekarzy: po³o¿nika, hematolo-
ga, anestezjologa oraz neonatologa.

2. Pomimo fizjologicznego wzrostu czynników krzep-
niêcia w czasie ci¹¿y, zwiêkszone ryzyko krwawie-
nia pozostaje w chorobie von Willebranda zarówno
dla matki, jak i p³odu.

3. Nale¿y rozwa¿yæ rozwi¹zanie ci¹¿y w oœrodku,
w którym jest dostêp do diagnostyki laboratoryjnej
z mo¿liwoœci¹ oznaczenia czynników krzepniêcia
vWF oraz FVIII, z zabezpieczonym dostêpem do
preparatów zawieraj¹cych wymienione czynniki oraz
preparaty krwiopochodne.

4. Ze wzglêdu na ryzyko zaburzeñ hemostazy oraz
powik³añ krwotocznych zwi¹zanych z procedurami
zabiegowymi, w pierwszej kolejnoœci zawsze nale-
¿y rozwa¿yæ mo¿liwoœæ zakoñczenia ci¹¿y poprzez
poród drogami natury.

5. W okresie ci¹¿y, porodu oraz po³ogu nale¿y œciœle
kontrolowaæ stan kliniczny pacjentki z uwagi na
mo¿liwoœæ póŸnych powik³añ krwotocznych.

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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