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РЕЗЮМЕ 

Введение. Гипофибриногенемия является достаточно редкой коагулопатией, 
характеризующейся снижением уровня фибриногена и повышением риска ге-
моррагических осложнений. Наследственные формы, обусловленные мутация-
ми в генах FGA, FGB, FGG, встречаются с частотой 1:500 000 и часто остаются 
недиагностированными из-за бессимптомного течения.
Цель исследования. Представить редкий клинический случай малосим-
птомного течения наследственной гипофибриногенемии у ребёнка для осве-
щения вопросов диагностики, динамического наблюдения и определения по-
казаний к профилактической терапии для предотвращения геморрагических 
осложнений.
Материалы и методы. В статье представлен клинический случай наслед-
ственной гипофибриногенемии у ребенка 8 лет. Диагноз был заподозрен слу-
чайно при плановом обследовании у педиатра, а затем при углубленном об-
следовании у гематолога установлен на основании стойкого снижения уровня 
фибриногена, подтверждённого генеалогического анамнеза (наследственная 
гипофибриногенемия у матери, генетического исследования). Проведен диффе-
ренциальный диагноз с приобретенными формами гипофибриногенемии на ос-
новании клинико-лабораторного обследования: общего анализа крови, коагу-
лограммы, агрегатограммы, биохимических показателей, инструментальных 
исследований.
Результаты. Ключевая характеристика данного клинического наблюдения 
заключается в малосимптомном течении заболевания, проявляющемся нео
натальной кефалогематомой, единичным эпизодом крови в стуле и редки-
ми носовыми кровотечениями, что соответствует данным литературы 
о вариабельности степени тяжести клинической картины при гипофибри-
ногенемии. Важен тщательный сбор семейного анамнеза в диагностике на-
следственных коагулопатий, несмотря на отсутствие выраженных геморра-
гических проявлений, а также генетическое исследование.
Заключение. Представленный клинический случай демонстрирует необходи-
мость настороженности врачей в отношении наследственных коагулопатий 
у пациентов с изменениями коагулограммы даже при отсутствии клинической 
симптоматики. Особое значение приобретают разработка и реализация 
подходов к дальнейшему наблюдению за пациентами, а также профилактике 
потенциальных рисков, связанных с нарушениями системы гемостаза.

Ключевые слова: наследственная гипофибриногенемия, врожденные коагуло-
патии, гемостаз, фибриноген, дети

Для цитирования: Гомелля М.В., Крупская Т.С., Белькова Т.Ю., Воржева А.Н., Миро-
нова А.В. Наследственная гипофибриногенемия в амбулаторно-поликлинической 
практике врача-педиатра (клинический случай). Acta biomedica scientifica. 2026; 11(3): 
117-123. doi: 10.29413/ABS.2026-11.3.14

НАСЛЕДСТВЕННАЯ ГИПОФИБРИНОГЕНЕМИЯ В АМБУЛАТОРНО-
ПОЛИКЛИНИЧЕСКОЙ ПРАКТИКЕ ВРАЧА-ПЕДИАТРА (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Гомелля М.В.1, 
Крупская Т.С.1, 
Белькова Т.Ю.2, 
Воржева А.Н.2, 
Миронова А.В.1

1  ФГБОУ ВО «Иркутский 
государственный медицинский 
университет» Минздрава России 
(664003, г. Иркутск, ул. Красного 
Восстания, 1, Россия)
2  ОГАУЗ «Городская Ивано-
Матренинская детская клиническая 
больница» (664009, г. Иркутск, 
ул. Советская, 57, Россия)

Автор, ответственный за переписку:
Миронова Анастасия 
Витальевна 
e-mail: tav23_97_1997@mail.ru

Статья поступила: 23.09.2025
Статья принята: 29.06.2026
Статья опубликована: 23.07.2026



118118

ACTA BIOMEDICA SCIENTIFICA, 2026, Vol. 11, N 3

Pediatrics Педиатрия

ABSTRACT

Introduction. Hypofibrinogenemia is a rare coagulation disorder characterized by re-
duced plasma fibrinogen levels and an increased risk of hemorrhagic complications. 
Inherited forms, caused by mutations in the FGA, FGB, or FGG genes, have an estimat-
ed prevalence of 1:500,000 and often remain undiagnosed due to an asymptomatic 
course.
Aim. To present a rare clinical case of hereditary hypofibrinogenemia with a pau-
cisymptomatic course in a child, in order to address challenges in diagnosis, long-term 
follow-up, and determining indications for prophylactic therapy to prevent hemorrhag-
ic complications.
Materials and Methods. We report a clinical case of hereditary hypofibrinogenemia 
in an 8-year-old child. The diagnosis was suspected incidentally during a routine pedi-
atric examination. The diagnosis was subsequently confirmed by a hematologist based 
on persistently low fibrinogen levels, a positive family history (maternal hereditary 
hypofibrinogenemia), and genetic testing. Differential diagnosis with acquired forms 
of hypofibrinogenemia was performed based on clinical and laboratory evaluation, 
including complete blood count, coagulogram, aggregatogram, biochemical param-
eters, and instrumental studies.
Results. The key feature of this case was the mild clinical presentation, which included 
a neonatal cephalohematoma, a single episode of blood in stool, and rare epistaxis. 
This aligns with literature data on the highly variable phenotypic expressivity of hypofi-
brinogenemia. The importance of a detailed family history and genetic testing in diag-
nosing inherited coagulopathies, even in the absence of overt bleeding, is emphasized.
Conclusion. This case highlights the need for physician vigilance regarding inher-
ited coagulation disorders in patients with abnormal coagulation test results, even 
in the absence of significant clinical symptoms. The development and implementation 
of strategies for long-term patient monitoring and the prevention of potential hemo-
stasis-related risks are of paramount importance.

Keywords: hereditary hypofibrinogenemia, coagulopathy, hemostasis, fibrinogen, 
children
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ВВЕДЕНИЕ

Гипофибриногенемия — это коагулопатия, харак-
теризующаяся снижением концентрации фибриноге-
на в плазме крови [1, 2]. Согласно данным Всемирной 
федерации гемофилии и национальных регистров де-
фицит фибриногена составляет около 8,0 % среди всех 
редких коагулопатий [3]. Распространенность данной 
патологии составляет примерно 1 случай на 500 000 на-
селения [4]. Несмотря на низкую распространённость, 
своевременное выявление гипофибриногенемии кри-
тически важно для профилактики возможных геморра-
гических осложнений.

По классификации гипофибриногенемий выделя-
ют наследственные (врожденные) и приобретенные 
формы [1]. Наследственная гипофибриногенемия часто 
остается незамеченной, однако может иметь клиниче-
ские последствия, включая кровотечения и повышен-
ные риски тромбообразования [3, 5]. В отличие от при-
обретенных форм, часто обусловленных патологией 
печени или синдромом диссеминированного внутри-
сосудистого свертывания (ДВС-синдром), наследствен-
ная гипофибриногенемия проявляется стабильным 
снижением уровня фибриногена на протяжении всей 
жизни и может подтверждаться наследственным се-
мейным анамнезом [1].

Исторически наследственные формы дефици-
та фибриногена были впервые описаны в начале XX 
века, а в 1999 году были выявлены мутации в генах, 
отвечающих за его синтез [6]. Наследственная гипо-
фибриногенемия, связанная с генами, кодирующими 
цепи фибриногена (FGA, FGB, FGG), способна приводить 
к нарушениям в системе гемостаза [7, 8]. Фибриноген 
играет ключевую роль в процессе свёртывания крови, 
превращаясь в фибрин под действием тромбина и фор-
мируя фибриновый сгусток [1, 3, 9].

В клинической практике выделяют два типа: гипо-
фибриногенемию и афибриногенемию, при которых 
уровень фибриногена в плазме ниже 1,8 г/л и 0,1 г/л со-
ответственно [10]. В большинстве случаев у пациентов 
наблюдается бессимптомное течение или минималь-
ные кровотечения из слизистых оболочек, кровоточи-
вость после травм или хирургических вмешательств 
обычно по микроциркуляторному типу [3].

Диагностическая оценка наследственной гипофи-
бриногенемии основывается на определении уровня 
фибриногена в плазме крови, других показателей ба-
зовой коагулограммы и молекулярно-генетическом 
анализе для выявления мутаций в соответствующих 
генах [11, 12]. При выраженном дефиците фибриногена 
отмечается удлинение активированного парциального 
тромбопластинового времени (АПТВ), протромбиново-
го времени по Квику (ПВ) и тромбинового времени (ТВ), 
что обусловлено отсутствием необходимого субстрата 
для превращения фибриногена в фибрин под действи-
ем тромбина [3].

Диагностика наследственной формы требу-
ет высокой точности и надежности, что подчерки-
вает необходимость своевременного выявления 

и дифференциальной диагностики с приобретенными 
формами гипофибриногенемии [13]. Ранняя постанов-
ка диагноза (в большей степени гипофибриногенемии 
тяжелой степени и афибриногенемии) способствует 
проведению профилактических мероприятий и на-
значению заместительной терапии при необходимо-
сти для снижения риска возникновения осложнений, 
связанных с нарушениями в системе гемостаза.

Данный клинический случай ребенка с наследствен-
ной гипофибриногенемией иллюстрирует важность 
своевременного комплексного подхода к диагностике 
и наблюдению за пациентами. Протокол исследования 
был одобрен этическим комитетом ОГАУЗ «Городская 
Ивано-Матренинская детская клиническая больница» 
(протокол № 10 от 10.02.2025) и соответствовал прин-
ципам Хельсинкской декларации.

ЦЕЛЬ

Представить редкий клинический случай малосим-
птомного течения наследственной гипофибриногене-
мии у ребёнка для освещения вопросов диагностики, 
динамического наблюдения и определения показаний 
к профилактической терапии для предотвращения ге-
моррагических осложнений.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Анамнез. Пациентка 8 лет в феврале 2025 г. с мате-
рью в рамках приема обратились к гематологу в ОГАУЗ 
«Городская Ивано-Матренинская детская клиническая 
больница» детскую поликлинику по поводу выявлен-
ных изменений в коагулограмме 15.01.2024: снижение 
фибриногена до 1,17 г/л, удлинение АПТВ до 44 сек, уд-
линение ТВ до 29 сек, снижение ПВ по Квику до 61,0 %. 
Обследование проводилось на фоне полного клиниче-
ского здоровья и отсутствия жалоб.

Ребенок от 1-ой беременности, 1-ых родов. Со слов 
матери беременность протекала без осложнений. Роды 
в срок на 38 неделе, самостоятельные. Вес при рожде-
нии 3850  гр., рост 54  см. Оценка по шкале Апгар 7–9 
баллов. Закричала сразу, к груди приложена сразу по-
сле рождения. Грудное вскармливание – до 9 месяцев. 
Росла и развивалась соответственно возрасту. Вакци-
нация проведена по возрасту согласно национальному 
календарю профилактических прививок.

При сборе углубленного геморрагического анам-
неза выяснилась наследственная отягощённость: у ма-
тери ребенка в течение нескольких лет наблюдаются 
снижение фибриногена в среднем до 0,87 г/л, удлине-
ние АПТВ до 44 сек, удлинение ТВ до 29 сек и протром-
бинового времени до 13,2 сек., снижение протромбина 
по Квику до 57,9 %, на основании чего гематологом по-
ставлен диагноз гипофибриногенемии, с которым она 
находится на диспансерном наблюдении. Генетический 
анализ подтвердил наличие у матери гетерозиготной 
мутации в гене FGB G455A. При уточнении семейного 
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анамнеза других случаев выраженных кровотечений 
или установленных коагулопатий у ближайших род-
ственников со стороны матери (бабушки, дедушки) вы-
явлено не было.

Из анамнеза заболевания известно, что при рожде-
нии у ребенка наблюдалась кефалогематома. В 2016 г. 
на 2-ой неделе жизни обнаружена кровь в стуле, в свя-
зи с чем, ребенок обследован в ОГБУЗ «Иркутская об-
ластная инфекционная клиническая больница», ГБУЗ 
«Иркутская государственная областная детская кли-
ническая больница», ОГАУЗ «Городская Ивано-Матре-
нинская детская клиническая больница», выставлен 
диагноз: диарея неуточненного генеза. В 8 месяцев 
у пациентки диагностирована гемангиома на тулови-
ще слева, проведено оперативное лечение. У паци-
ентки отмечались редкие носовые кровотечения, од-
нако общий анализ крови и коагулограмма ранее 
не контролировались.

Объективный статус. Общее состояние удовлет-
ворительное. Самочувствие не страдает. Положение 
активное. Температура тела в аксиллярной области 
36,2 °C. Артериальное давление – 106/68 мм рт. ст. Ча-
стота дыхательных движений – 22 в 1 мин. Частота сер-
дечных сокращений – 85 в 1 мин. Рост – 130 см, масса 
тела – 33 кг. SDS ИМТ = 1,65. Кожные покровы обычной 
окраски, чистые. Видимые слизистые обычной окра-
ски, чистые. Подкожно-жировая клетчатка развита уме-
ренно. Лимфатические периферические узлы не паль-
пируются. Костно-суставная система – деформаций нет, 
подвижность суставов в полном объеме, пальпация 
безболезненная. Грудная клетка обычной формы и раз-
меров, симметричная, при пальпации безболезненная, 
при перкуссии ясный лёгочный звук. Аускультатив-
но дыхание везикулярное, проводится во все отделы, 
хрипов нет. Границы относительной и абсолютной сер-
дечной тупости находятся в пределах возрастной нор-
мы. Аускультативно тоны сердца ясные, ритмичные, 
шум не выслушивается. Живот при осмотре обычной 
формы и размеров, при пальпации мягкий, безболез-
ненный. Печень и селезенка не пальпируются. Инток-
сикационный, анемический, геморрагический, лимфо-
пролиферативный, гиперпластический, оссалгический 
синдромы не выражены.

Результаты лабораторно-инструментальных 
исследований. Общий анализ крови (14.01.2025): ге-
моглобин – 139,0 г/л, эритроциты – 5,07 х 1012/л, рети-
кулоциты – 1,0  %, гематокрит – 41,8  %, тромбоциты  – 
272,0  х  109  /л, лейкоциты – 8,84  х  109  /л, нейтрофилы 
сегментоядерные – 56,0 %, моноциты – 5,9 %, лимфоци-
ты – 36,1 %, эозинофилы – 2,0 %, СОЭ – 2 мм/ч.

Биохимический анализ крови (14.01.2025): общий 
билирубин – 10,2  мкмоль/л, непрямой билирубин – 
4,7 мкмоль/л, прямой билирубин – 5,5 мкмоль/л, АЛТ – 
16,0  Ед/л, АСТ – 22,0  Ед/л, холестерин – 3,1  ммоль/л, 
общий белок – 62,0  г/л, альбумин – 41,0  г/л, мочеви-
на – 3,2  ммоль/л, креатинин – 53,0  мкмоль/л, СКФ – 
124  мл/мин/1,73м2, щелочная фосфатаза – 125,0  Ед/л, 
ЛДГ – 223,0  Ед/л, глюкоза – 4,3  ммоль/л, СРБ – 3 мг/л, 
РФ – 1,2 Ме/мл, АСЛО – 120 Ме/мл, ферритин – 52,0 нг/

мл, сывороточное железо – 15,0 мкмоль/л, коэффици-
ент насыщения трансферрина железом – 34,0 %, общая 
железосвязывающая способность сыворотки крови  – 
73,2  мкмоль/л, витамин В12 – 250,0  пг/мл, фолиевая 
кислота – 15 нг/мл.

Коагулограмма (трехкратное исследование):
15.01.2024: АПТВ – 44  сек, ПВ по Квику – 61  %, 

МНО – 1,1, ТВ – 29  сек, фибриноген – 1,17  г/л, 
D-димер – 0,2 мкг/мл.

14.02.2025: АПТВ – 43,3  сек., ПВ по Квику – 61,5  %, 
МНО – 1,12, ТВ – 22,9  сек., фибриноген – 1,2  г/л, 
D-димер – 0,1 мкг/мл.

28.02.2025: АПТВ – 44,5  сек., ПВ по Квику – 59,2  %, 
МНО – 1,1, ТВ – 23,8  сек., фибриноген – 1,1  г/л, 
D-димер – 0,2 мкг/мл.

Концентрацию фибриногена определяли клоттин-
говым методом по Клаусу. Активированное АПТВ, ПВ, 
ТВ и другие параметры коагулограммы исследовали 
на автоматическом анализаторе. Агрегацию тромбоци-
тов изучали с использованием стандартных индукто-
ров (АДФ, адреналин, коллаген, ристомицин, арахидо-
новая кислота) на лазерном агрегометре.

Агрегация тромбоцитов с индукторами (15.01.2024): 
АДФ – 71,4  %, адреналином – 40,4  %, коллагеном – 
77,1  %, ристомицином – 76,3  %, арахидоновой кисло-
той – 75 %.

Исследование на дисфибриногенемию (20.03.2025): 
анцистродоновый тест – 19 сек. (норма 16–22 сек).

Антинуклеарные антитела (14.02.2025): менее 1:40.
Антитела к двуспиральной ДНК (14.02.2025): 

15 МЕ/мл – отрицательно.
Антитела к кардиолипину IgM и IgG (14.02.2025): 

отрицательно.
Волчаночный антикоагулянт (14.02.2025): 

не обнаружено.
Общий анализ мочи (14.01.2025): светло-желто-

го цвета, прозрачная, pH 5,0, плотность 1020, глюко-
за – не обнаружено, кетоны – не обнаружено, билиру-
бин  – не обнаружено, эпителий плоский – 1  клет/мкл, 
лейкоциты – 1–2 клет/мкл, эритроциты – 1 клет/мкл, бе-
лок – не обнаружено, бактерии – не обнаружено, слизь – 
незначительное количество, соли – не обнаружены.

Суточная протеинурия (15.01.2025): 0,05 г/сутки.
Проба Зимницкого (20.01.2025): 6.00–9.00 – уд. вес 

1018, 9.00–12.00 – уд. вес 1022, 12.00–15.00 – уд. вес 1020, 
15.00–18.00 – уд. вес 1019, 18.00–21.00 – уд. вес 1017, 
21.00–24.00 – уд. вес 1019, 24.00–03.00 – уд. вес нет мочи, 
03.00–06.00 – уд. вес 1010; суточный диурез –1350 мл, 
отношение дневного к ночному диурезу – 3:1.

ИФА на гельминты (21.01.2025): антитела к Toxocara 
canis – отрицательно, Opisthorchis felineus – отрицатель-
но, Echinococcus spp. – отрицательно, Trichinella spiralis – 
отрицательно, Ascaris lumbricoides – отрицательно.

ИФА на TORCH-инфекции (21.01.2025): anti-CMV IgM, 
IgG – отрицательно, anti-Toxo IgM, IgG – отрицательно, 
anti-HSV 1/2 IgM, IgG – отрицательно, anti-Rubella IgM, 
IgG – отрицательно, anti-Herpes IgM, IgG – отрицательно.

ИФА на вирус Эпштейна – Барр (21.01.2025): anti-
Epstein Barr IgM, IgG – отрицательно.
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ИФА на гепатиты (14.01.2025): HBsAg, anti-HBcore – 
не обнаружено, anti-HCV – не обнаружено, anti-HAV 
IgM – не обнаружено.

ИФА на ВИЧ (14.01.2025): отрицательно.
Проба Манту с 2 ТЕ (14.05.2024): отрицательно.
ЛОР (14.01.2025): носовое дыхание свободное, сли-

зистая носоглотки розовая, чистая; небные миндалины 
обычных размеров, налетов нет, диагноз – здорова.

Мазок из зева и носоглотки на флору (14.01.2025): 
роста патогенной микрофлоры не выявлено, единич-
ные колонии Streptococcus viridans 103 КОЕ/мл.

Стоматолог (14.01.2025): поверхностный кариес 
зуба 3.5.

Гинеколог (15.01.2025): здорова.
Электрокардиография (15.01.2024): ритм синусо-

вый, ЧСС 94–103 в 1  мин, электрическая ось сердца 
в вертикальном положении.

Комплексное УЗИ органов брюшной полости, за-
брюшинного пространства, периферических лим-
фатических узлов, малого таза, щитовидной железы 
(15.01.2024): патологии не выявлено.

Генетическое исследование генов фибриноге-
на FGB и FGG (методом секвенирования по Сэнгеру) 
(15.04.2025): в гене FGB выявлена гетерозиготная мута-
ция FGB: -455G>A.

ОБСУЖДЕНИЕ

Представленный клинический случай наследствен-
ной гипофибриногенемии у ребенка 8 лет демонстри-
рует характерные особенности анамнеза (биологи-
ческого, генеалогического), клинико-лабораторной 
и инструментальной диагностики нарушения гемос-
таза, поиск приобретенных причин, на фоне которых 
может возникнуть данная патология, ведения данной 
редкой наследственной коагулопатии.

Применение комплекса клинических и лаборатор-
но-инструментальных исследований у нашей пациент-
ки позволило исключить патологию, которая может 
обусловить приобретенную вторичную гипофибрино-
генемию (инфекционные заболевания, патология пече-
ни, ДВС-синдром, медикаментозные влияния, гемолиз, 
болезни почек, гемобластозы, др.).

На основании данных, включающих наследствен-
ность (пожизненно сохраняющуюся гипофибриноге-
немию у матери ребенка), малосимптомное течение 
заболевания (в течение 8 лет жизни ребенка мини-
мальные геморрагические проявления), стабильную 
гипофибриногенемию у пациентки, подтвержденную 
3-кратными исследованиями гемостаза, удлинение 
тромбинового времени, исключение вторичных при-
чин гипофибриногенемии, генетического анализа ге-
нов фибриногена пациентке постановлен диагноз: ги-
пофибриногенемия наследственная.

Наследственная гипофибриногенемия известна 
давно. В ранних трудах не всегда проводилось четкое 
разграничение между наследственными и приобре-
тенными формами дефицита фактора I [8]. Это различие 

имеет принципиальное значение для диагностики 
и лечения.

Рассматривая распространенность данной патоло-
гии, следует отметить, что эпидемиологические особен-
ности гипофибриногенемии на сегодняшний день до-
статочно изучены. Так, в исследовании Paraboschi E.M. 
et  al. (2017  г.) продемонстрировано, что среди 342 за-
регистрированных случаев врожденных нарушений 
фибриногена 58  % составили гипофибриногенемии, 
28 % – дисфибриногенемии и только 14 % – афибрино-
генемии. При этом авторы отмечают значительную ва-
риабельность клинических проявлений в зависимости 
от типа мутации [4].

В исследовании Яковлевой  Е.В. с соавт. (2022  г.) 
проанализированы данные 47 пациентов с наслед-
ственными нарушениями фибриногена и установлено, 
что бессимптомное течение наблюдается в 38 % случа-
ев [10]. При этом авторы подчеркивают, что даже при 
отсутствии клинических проявлений у таких пациентов 
сохраняется высокий риск геморрагических осложне-
ний при инвазивных вмешательствах [10].

Особый интерес представляют данные Neerman-
Arbez M., et al. (2016 г.), которые указывают, что наслед-
ственная гипофибриногенемия часто диагностируется 
в детском возрасте, причем многие случаи выявляют-
ся случайно при плановом обследовании, как и пред-
ставлено в нашем клиническом наблюдении. В некото-
рых случаях семейный анамнез может отсутствовать 
из-за вариабельности мутаций [11].

Выраженность геморрагического синдрома при 
наследственной гипофибриногенемии находится 
в прямой зависимости от степени снижения уровня 
фибриногена в плазме [8]. При глубокой гипофибри-
ногенемии (0,2–0,3  г/л) может наблюдаться спонтан-
ная кровоточивость, тогда как при уровне 1.0–1,5  г/л 
кровотечения, гематомы возникают преимущественно 
после травм или инвазивных процедур [3, 8]. У нашей 
пациентки наблюдается малосимптомное течение за-
болевания при среднем уровне фибриногена 1,1–
1,2 г/л, также как у ее матери при среднем уровне фи-
бриногена 0,87–0,97 г/л.

Несмотря на типичные лабораторные признаки, ге-
нетическое исследование является одним из методов 
диагностики наследственной гипофибриногенемии [6, 
11, 12].

Рекомендовано динамическое наблюдение ребен-
ка, включающее контроль коагулограммы и других 
методов исследований, необходимость которого об-
условлена наследственной формой и женским полом 
ребенка. При необходимости может быть рассмотрен 
вопрос о проведении заместительной терапии (осо-
бенно в случаях операций, инвазивных процедур) [13].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Врачам всех специальностей необходимо пом-
нить о частом латентном или малосимптомном тече-
нии наследственной гипофибриногенемии, которая 
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в течение ряда лет не сопровождается кровотечени-
ями или протекает с редкими кровотечениями обыч-
но микроциркуляторного типа, а также важности 
выявления данной патологии при отягощённом ге-
неалогическом анамнезе. Ранняя диагностика, адек-
ватное наблюдение имеют важное значение и позво-
лят своевременно реализовать профилактические 
меры, и снизить риск возможных геморрагических 
осложнений.
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