Памятка для родителей: профилактика и уход при болезни Виллебранда у детей

Данная памятка носит информационный характер. Является дополнением к заключению врача.
Болезнь Виллебранда — это наиболее частое наследственное нарушение свертываемости крови, связанное с дефицитом или нарушением функции фактора Виллебранда (vWF). Этот белок отвечает за «приклеивание» тромбоцитов к месту повреждения сосуда и за перенос фактора VIII.

В отличие от гемофилии, болезнь Виллебранда часто протекает легче, но требует такого же внимательного контроля.

1. Понимание болезни и наблюдение

· Диспансерный учет: ребенок должен стоять на учете у гематолога. Регулярно сдавайте анализы для контроля уровня vWF и фактора VIII, так как они могут меняться (стресс, инфекции, гормоны влияют на показатели).
· Медицинский паспорт: у ребенка всегда должен быть документ (паспорт больного или браслет) с указанием диагноза, типа болезни и контактов врача.
· Группа крови: помните, что у людей с I (0) группой крови уровень vWF физиологически ниже. Это важно учитывать при диагностике, чтобы избежать гипердиагностики.

2. Профилактика травм и образ жизни

· Безопасность дома: уберите острые углы мебели, колющие и режущие предметы. Полы должны быть нескользкими.
· Спорт - разрешено: плавание, ходьба, лечебная физкультура, танцы (без акробатики), йога. Эти виды активности укрепляют мышцы, защищающие суставы.
· Запрещено: контактные и травмоопасные виды спорта (футбол, хоккей, борьба, бокс, катание на скейте/роликах без полной защиты).
· Гигиена полости рта: используйте только мягкую зубную щетку.
· Регулярно посещайте стоматолога для профилактики кариеса.
· Удаление зубов и любые хирургические вмешательства в полости рта проводятся строго под прикрытием гемостатических (кровоостанавливающих) препаратов.

3. Медикаментозная профилактика и первая помощь

Медикаментозная терапия проводится строго по назначению врача!
Если врач назначил заместительную терапию (препараты фактора VIII + фактора Виллебранда), важно строго соблюдать дозировку и режим введения. При лёгкой форме заболевания в качестве первой линии может быть назначен десмопрессин, но только по назначению врача. 

4. Чего категорически делать нельзя

· Прием НПВС (Нестероидных противовоспалительных средств): ЗАПРЕЩЕНО: Аспирин (в любой форме), Ибупрофен (Нурофен, Миг), Диклофенак, Кеторолак. Эти препараты блокируют функцию тромбоцитов и могут вызвать катастрофическое кровотечение.
· РАЗРЕШЕНО: Парацетамол (Панадол, Эффералган) для снижения температуры и боли (после консультации с врачом).
· Внутримышечные инъекции: Избегайте их, если это возможно. Если инъекция необходима (например, вакцинация), она должна проводиться с предварительным введением десмопрессина или транексамовой кислоты и с последующим прижатием места укола.

5. Экстренные ситуации: алгоритм действий

· Носовое кровотечение: посадите ребенка, слегка наклонив голову вперед (не назад!). Прижмите крылья носа на 10–15 минут. Приложите холод на переносицу. При неэффективности — заложите в нос гемостатическую губку и примените десмопрессин-спрей.
· Порез или ссадина: прижмите рану чистой салфеткой на 15 минут (не отрывая каждые 30 секунд, чтобы посмотреть!). Если кровь не останавливается — примените транексамовую кислоту (если назначено) и обратитесь к врачу.
· Удар головой: любая травма головы — повод для введения препарата (по согласованию с врачом) и немедленного обращения в травмпункт, так как риск внутричерепного кровоизлияния реален.
· Удаление зуба: проводится только в условиях стоматологического стационара или кабинета, где есть возможность ввести десмопрессин/концентрат фактора и зашить лунку.

Дополнительные рекомендации

· Ведите журнал трансфузий. Записывайте в него все введения препарата: дату, время, цель (профилактика, травма, кровотечение) и вклеивайте этикетки от флаконов.  
· Планируйте путешествия с осторожностью. Отправляйтесь в поездку только в период ремиссии, берите с собой запас препарата и медицинские документы. Учитывайте климат: лучше избегать слишком жарких стран.  
· Обсудите с врачом вакцинацию. Детям с болезнью Виллебранда рекомендована вакцинация против гепатитов.  
· Не занимайтесь самолечением. Любые изменения в схеме терапии должны быть согласованы с лечащим врачом.  
· Помните, что эта памятка — лишь ориентир. Все решения по лечению и уходу должны приниматься совместно с вашим лечащим врачом. Если у вас возникают вопросы или сомнения, не стесняйтесь обращаться за консультацией.

