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Введение. Сведения о течении новой коронавирусной инфекции (COVID-19) у больных наследственными коа-
гулопатиями ограничены. Основными вопросами являются: как наследственные коагулопатии влияют на течение 
COVID-19, и, наоборот, как COVID-19 влияет на течение наследственных коагулопатий.
Цель — анализ течения COVID-19 у больных наследственными коагулопатиями в России.
Методы. За период с 25.06.2022 по 31.07.2022 проведено поперечное опросное исследование, в которое были 
включены 187 больных наследственными коагулопатиями из разных городов и областей России. Использовали анкету 
на основе программного обеспечения для администрирования опросов (Google forms), включающую 27 вопросов. 
Результаты. Перенесли COVID-19 115 (62 %) из 187 опрошенных больных наследственными коагулопатиями. Два-
жды COVID-19 перенесли 22 (19 %) больных. Госпитализация потребовалась 14 (12 %) больным: 10 — с тяжелой 
гемофилией А, 1 — с гемофилией В среднетяжелой формы, 2 — с болезнью Виллебранда и 1 — с гипопроконвер-
тинемией. Средний возраст госпитализированных больных составил 42 года. Во время COVID-19 геморрагический 
синдром в виде гемартрозов, экхимозов, гематом, носовых кровотечений, меноррагий, геморроидальных крово-
течений, кровоизлияний в глазное яблоко отмечался у 9 (8 %) больных. Случаев тромбоза среди 115 переболев-
ших COVID-19 не было. Среди больных наследственными коагулопатиями, переболевших COVID-19, по сравнению 
с больными, не болевшими COVID-19, болезнь Виллебранда встречалась статистически значимо чаще (р = 0,04). 
Изменения в течении основного заболевания после перенесенной COVID-19 констатировали 21 (18 %) из 115 боль-
ных: усиление болей в суставах отметили 11 (10 %) переболевших, 9 (8 %) жаловались на появление болей в суста-
вах, которые ранее не беспокоили; изменения характера геморрагического синдрома описали 10 % больных. 
Заключение. Вероятность госпитализации больных наследственными коагулопатиями при COVID-19 старше 40 лет 
значимо выше. Болезнь Виллебранда может рассматриваться как потенциальный фактор риска COVID-19. Учитывая 
отсутствие случаев тромбозов в опрошенной группе, возможно, наличие гипокоагуляции у больных наследственны-
ми коагулопатиями является защитным механизмом, препятствующим возникновению тромботических осложнений 
при COVID-19. 
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Background. Internationally published data about the course of COVID-19 in patients with congenital bleeding disorders 
(CBDs) are limited. There are questions about how COVID-19 affects the course of CBDs and, conversely, how CBDs affect 
the course of coronavirus infection. 
Aim — to analyze the course of COVID-19 in patients with CBDs in Russia.
Materials and methods. A cross-sectional survey was conducted at the National Medical Research Center for Hematology 
(Moscow) for the period from June 25 to July 31, 2022. A cluster of 187 patients from different regions and cities of Russia 
were interviewed with a questionnaire based on survey administration software (Google forms) containing 27 questions.
Results. COVID-19 affected 115 (62 %) of 187 surveyed patients and 22 (19 %) patients suffered from coronavirus infection 
twice. Hospitalization was required for 14 (12 %) patients with an average age of 42 years (10 patients with severe hemo-
philia A, 1 patient with moderate hemophilia B, 2 patients with von Willebrand disease and 1 patient with hypoproconver-
tinemia). During COVID-19 bleeding was observed in 9 (8 %) patients and was represented by hemarthrosis, ecchymosis, 
hematomas, nosebleeds, menorrhagia, hemorrhoidal bleeding, hemorrhage in the eyeball. There were no cases of throm-
bosis among 115 COVID-19 patients. Among patients with CBDs who had COVID-19, compared with patients who had not 
COVID-19, von Willebrand disease was statistically signifi cantly more common (p = 0.04). Changes in the course of CBD 
after COVID-19 were noted by 21 (18 %) of 115 patients: 11 (10 %) of those who were ill noted increased joint pain, 9 (8 %) 
complained of joint pain that had not been previously experienced; 10 % of patients described changes of hemorrhagic 
syndrome.
Conclusion. The probability of hospitalization of patients with CBDs and COVID-19 older than 40 is statistically signifi cantly 
higher. Von Willebrand disease can be considered as a potential risk factor for COVID-19. Given the absence of cases 
of thrombosis in the interviewed group of patients, the results of the study suggest that the presence of hypocoagulation in pa-
tients with CBDs may be a protective pathophysiological mechanism that prevents the development of COVID-19-associated 
thrombotic complications. 
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ABSTRACT

Введение 
Новая коронавирусная инфекция COVID-19 харак-
теризуется активацией системы гемостаза. Нарушения 
гемостаза при COVID-19 играют важную роль в пато-
генезе и клинических проявлениях заболевания [1–3]. 
COVID-19 ассоциируется с высоким риском венозных 
и/или артериальных тромбозов. Около трети случа-

ев смертей при COVID-19 вызваны тромбоэмболией 
легочной артерии [4–8]. В связи с этим больные на-
следственными коагулопатиями составляют особую 
группу, требующую дифференциальной диагностики 
клинических проявлений и оценки системы гемоста-
за в контексте наследственной коагулопатии и прово-
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димой терапии, а также определения тактики веде-
ния наследственной коагулопатии и инфекционного 
заболевания [9–12]. Основными вопросами, которые 
ставят исследователи [13–17], являются: как наслед-
ственные коагулопатии влияют на течение COVID-19, 
и, наоборот, как COVID-19 влияет на течение наслед-
ственных коагулопатий?
Цель исследования — анализ течения COVID-19 
у больных наследственными коагулопатиями в России.

Материалы и методы 
В ФГБУ «НМИЦ гематологии» Минздрава России 
за период с 25.06.2022 по 31.07.2022 проведено попереч-
ное опросное исследование. Опрошены 187 больных 
наследственными коагулопатиями из разных городов 
и областей России с использованием анкеты на осно-
ве программного обеспечения для администрирова-
ния опросов (Google forms), включающей 27 вопросов. 
Вопросы касались основного заболевания и его лече-
ния, симптомов COVID-19, изменения режима гемо-
статической терапии на фоне COVID-19, геморраги-
ческих проявлений и тромботических осложнений 
на фоне COVID-19, применения антикоагулянтной 
терапии, изменений течения основного заболевания 
после перенесенной коронавирусной инфекции. 
Статистический анализ. Полнота заполнения опрос-
ников составила 95 %. Статистический анализ вклю-
чал проверку соответствия непрерывной переменной 
нормальному закону, множественную регрессию (кри-
терий Вальда), параметрическую оценку различия 
групп (непарный критерий Стьюдента) и частотный 
анализ (точный критерий Фишера). Объем исследуе-
мой выборки (n = 187) определялся возможностями ох-
вата респондентов за период исследования. Результаты 
считали статистически значимыми при р < 0,05. 
Использовали статистический пакет SPSS 20.0.

Результаты
Средний возраст больных составил 37 лет (3–71 год). 
В опросе участвовали 146 больных гемофилией А, 
16 больных гемофилией В, 24 больных болезнью 
Виллебранда, 1 больная гипопроконвертинемией 
(табл. 1).
У 130 (70 %) из 187 опрошенных больных проводили 
профилактическую гемостатическую терапию концен-
тратами факторов свертывания крови, 21 (11 %) боль-
ной получал профилактическую терапию эмицизума-
бом, 32 (17 %) больных — терапию концентратами 
факторов свертывания крови «по требованию», 3 (2 %) 
больных с ингибиторной формой гемофилии А — те-
рапию антиингибиторным коагулянтным комплексом 
(АИКК), 1 больная гипопроконвертинемией — тера-
пию эптаког-альфа активированным. 
Перенесли СOVID-19 115 (62 %) из 187 больных 

(табл. 1). На начало заболевания 82 (71 %) больных 
получали профилактическую терапию концентратами 
факторов свертывания крови, 11 (10 %) — профилак-
тическую терапию эмицизумабом, 20 (17 %) — тера-
пию концентратами факторов свертывания крови «по 
требованию», 1 (1 %) — терапию АИКК, 1 (1 %) — те-
рапию эптаког-альфа активированным.
Зарегистрировано 39 случаев заболевания 

COVID-19 в 2020 г., 56 случаев — в 2021 г., 42 слу-
чая — в 2022 г. (за период 7 мес. на момент окончания 
проведения опроса). Дважды COVID-19 перенесли 
22 (19 %) из 115 больных. Подавляющее большинст-
во больных (88 %) перенесли COVID-19 в домашних 
условиях. Госпитализация потребовалась 14 (12 %) 
больным (10 больным тяжелой гемофилией А, 1 боль-
ному гемофилией В среднетяжелой формы, 2 больным 
с болезнью Виллебранда и 1 беременной женщине с ги-
попроконвертинемией). Наиболее распространенные 
клинические проявления COVID-19 у больных наслед-

Таблица 1. Спектр наследственных коагулопатий у опрошенных больных 
Table 1. The spectrum of congenital bleeding disorders in the interviewed patients

Диагноз / Diagnosis
Опрошенные больные

Interviewed patients
(n = 187)

Переболевшие COVID-19
COVID-19 patients

(n = 115)

Неболевшие COVID-19
Patients who have not had COVID-19

(n = 72)
Гемофилия A / Hemophilia A
Тяжелая / Severe 117 (63 %) 70 (60 %) 47 (40 %)
Среднетяжелая / Moderate 16 (9 %) 11 (69 %) 5 (31 %)
Легкая / Mild 10 (5 %) 4 (40 %) 6 (60 %)
Ингибиторная / With inhibitors 3 (2 %) 1 (33 %) 2 (67 %)
Гемофилия B / Hemophilia B
Тяжелая / Severe 10 (5 %) 70 (60 %) 47 (40 %)
Среднетяжелая / Moderate 5 (3 %) 11 (69 %) 5 (31 %)
Легкая / Mild 1 (0,5 %) 4 (40 %) 6 (60 %)
Болезнь Виллебранда
von Willebrand disease 24 (12 %) 19 (79 %) 5 (21 %)

Гипопроконвертинемия
Hypoproconvertinemia 1 (0,5 %) 1 (100 %)
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ственными коагулопатиями не отличались от таковых 
в общей популяции (табл. 2). Гастроинтестинальные 
симптомы отмечены в 14 % случаев. Симптомы, кото-
рые могли быть общими и для наследственных коагу-
лопатий, и для COVID-19, требовавшие дифференци-
альной диагностики (артралгии, оссалгии, миалгии), 
встречались у 7 из 115 больных. 
Одной из задач исследования была оценка геморраги-
ческих и тромботических событий у больных наслед-
ственными коагулопатиями, заболевшими COVID-19. 
Во время COVID-19 кровотечения отмечались у 9 (8 %) 
больных. Геморрагический синдром у этих больных 
был представлен гемартрозами, экхимозами, гематома-
ми, носовыми кровотечениями, меноррагиями, в 1 слу-
чае — геморроидальным кровотечением, также в 1 слу-
чае — кровоизлиянием в глазное яблоко. Случаев 
тромбоза среди 115 переболевших COVID-19 не было. 
Режим привычной гемостатической терапии менялся 
у 18 (16 %) больных. На момент начала инфекционно-
го заболевания 15 из этих больных получали профи-
лактическую терапию, 3 — терапию «по требованию». 
Среди больных, получавших профилактическую тера-
пию, на период заболевания уменьшили профилактиче-

ские дозы 6 больных, не вводили препараты 8 больных, 
1 больной перешел на режим «по требованию». В свя-
зи с COVID-19 исследование свертывающей системы 
проводили у 15 (13 %) из 115 переболевших больных. 
Антикоагулянтную терапию получали 8 (7 %) больных. 
На вопрос «Изменилось ли течение основного за-
болевания после перенесенной новой коронавирус-
ной инфекции?» положительный ответ дали 21 (18 %) 
из 115 больных. Усиление болей в суставах после 
COVID-19 отметили 11 (10 %) переболевших, 9 (8 %) 
жаловались на появление болей в суставах, которые 
ранее не беспокоили. Изменения геморрагических 
проявлений после перенесенной COVID-19 харак-
теризовали следующим образом: у 7 (6 %) больных 
увеличилась частота кровотечений, у 4 (4 %) частота 
кровотечений уменьшилась. Другими редкими симп-
томами, на которые больные жаловались после пере-
несенной COVID-19, были головные боли, тревожное 
состояние, бессонница. Заявили, что нуждаются в кон-
сультации врача в связи с указанными изменениями 
8 (7 %) переболевших больных (рис. 1). Анализ группы 
переболевших COVID-19 больных наследственными 
коагулопатиями позволил выделить отдельные под-
группы для рассмотрения и изучения. 
Характеристика больных, которым потребовалась госпи-

тализация при заболевании COVID-19. В данную подгруп-
пу включены 14 больных. Средний возраст больных 
составил 42 года, тогда как средний возраст больных 
наследственными коагулопатиями, которые перенес-
ли COVID-19 в амбулаторных условиях (n = 100, 
один больной не указал данные, в каких условиях пе-
ренес COVID-19), составил 37 лет (p = 0,033) (рис. 2). 
Госпитализированы были 10 больных с тяжелой формой 
гемофилии А, из которых 8 человек получали профи-
лактическую гемостатическую терапию концентратами 
фактора свертывания крови VIII, 2 — терапию эмици-
зумабом, 1 больной со среднетяжелой формой гемофи-
лии В получал профилактическую терапию концент-
ратом фактора IX, 1 больной болезнью Виллебранда 
получал профилактическую терапию концентратом 
фактора VIII, содержащим фактор фон Виллебранда, 
еще 1 больной болезнью Виллебранда — терапию 
«по требованию», 1 больная гипопроконвертинемией — 
терапию эптаког-альфа активированным. Изменение 
режима гемостатической терапии при COVID-19 по-
следовало у 3 из 14 больных. Эти изменения были свя-
заны с уменьшением доз или отменой гемостатическо-
го препарата. Антикоагулянтную терапию назначали 
3 больным: в одном случае — эноксапарин натрия, 
в другом — апиксабан, третий больной уточнить анти-
коагулянтный препарат не смог. 
Геморрагический синдром, представленный гема-
томами и гемартрозами, был отмечен у 2 госпита-
лизированных больных. Эти больные не меняли ре-
жим гемостатической терапии, и им не назначались 
антикоагулянтные препараты. Изменения в течении 

Таблица 2. Симптомы COVID-19 у больных наследственными 
коагулопатиями
Table 2. Symptoms of COVID-19 in patients with congenital bleeding 
disorders

Симптом
Symptom

Количество больных
 Number of patients

n (%)
Общее недомогание, слабость
Malaise, weakness 95 (83 %)

Аносмия / Anosmia 74 (64 %)
Температура тела до 38 °С 
Temperature up to 38 °С 34 (30 %)

Температура тела до 39 °С
Temperature up to 39 °С 41 (36 %)

Температура тела до 40 °С
Temperature up to 40 °С 8 (7 %)

Головная боль / Headache 53 (45 %)
Кашель / Cough 46 (40 %)
Боль в горле / Sore throat 35 (30 %)
Одышка / Shortness of breath 29 (25 %)
Нарушения стула / Stool disorders 13 (11 %)
Миалгия / Myalgia 4 (4 %)
Рвота / Vomiting 2 (2 %)
Тревога, нарушения сна
Anxiety, sleep disorders 2 (2 %)

Оссалгии / Ossalgia 2 (2 %)
Боли в суставах / Joint pain 1 (1 %)
Гипергевзия / Hypergeusia 1 (1 %)
Ринорея / Rhinorrhea 1 (1 %)
Бессимптомное течение
Asymptomatic 2 (2 %)
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основного заболевания после перенесенной COVID-19 
отметили 4 из 14 больных. Изменения были связаны 
у 1 больного с увеличением частоты кровотечений, 
у 2 больных — с усилением болей в суставах, у 2 боль-
ных — с вовлечением новых суставов, которые ранее 
не беспокоили. Сообщили о необходимости в консуль-
тации гематологом 1 из 4 указанных больных. 
Характеристика больных, у которых на фоне COVID-19 

отмечался геморрагический синдром. В данную подгруп-
пу включены 9 (8 %) из 115 больных. Геморрагические 
проявления были описаны ранее. Средний возраст 
больных составил 41 год (18–65 лет). Cвязи возраста 
больных наследственными коагулопатиями с гемор-
рагическим синдромом не выявлено. Эту подгруппу 
составили 6 больных тяжелой формой гемофилии А, 
получавших профилактическую терапию концентра-
тами фактора VIII или эмицизумабом, и 3 больных 
болезнью Виллебранда (1 получал профилактическую 
терапию концентратом фактора VIII в сочетании с фак-
тором фон Виллебранда и 2 — терапию «по требова-
нию»). Госпитализация потребовалась 2 из 9 больных: 
больному с тяжелой гемофилией А, получавшему про-
филактическую терапию концентратом фактора VIII, 
и больному тяжелой гемофилией А, получавшему те-
рапию эмицизумабом. Ни один из 9 больных не ме-
нял режим гемостатической терапии, а также никому 
в этой подгруппе не назначали антикоагулянтную те-
рапию. Дважды COVID-19 переболели 3 больных дан-
ной подгруппы. 
Характеристика больных, которым была назначена ан-

тикоагулянтная терапия во время COVID-19. В данную 
подгруппу включены 8 (7 %) из 115 больных. Средний 

возраст больных составил 35 лет (26–49 лет). Среди 
них были 3 больных с тяжелой формой гемофилии А 
и 1 больной со среднетяжелой формой гемофилии А, 
получавшие профилактическую терапию, 3 больных 
болезнью Виллебранда (1 получал профилактиче-
скую терапию концентратом фактора VIII и факто-
ра фон Виллебранда, 2 — терапию «по требованию»), 
1 больная гипопроконвертинемией, получавшая тера-
пию «по требованию» эптаког-альфа активированным. 
В этой подгруппе госпитализация во время COVID-19 
потребовалась 3 больным: одному с тяжелой формой 
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Рисунок 1. Изменения в течении основного заболевания у больных наследcтвенными коагулопатиями после перенесенной новой коронавирусной инфекции. (Примеча-
ние: Изменения в течении основного заболевания после перенесенной коронавирусной инфекции отметили 21 (18 %) из 115 пациентов)
Figure 1. Changes in the course of the underlying disease in patients with congenital bleeding disorders after COVID-19. (Note: Changes in the course of the underlying disease after 
a coronavirus infection were noted by 21 (18 %) of 115 patients)

Рисунок 2. Распределение возраста больных наследственными коагулопатиями, 
переболевших COVID-19, в зависимости от вида оказания медицинской помощи. 
(Примечание: приведены средние значения возраста (95% ДИ))
Figure 2. Age distribution of patients with congenital bleeding disorders and COVID-19 
depending on the type of medical care. (Note: The average values of age (95% CI) 
are given)
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гемофилии А, получавшему профилактическую тера-
пию концентратами фактора VIII, еще одному — с тя-
желой формой гемофилии А, получавшему терапию 
эмицизумабом, и больной гипопроконвертинемией, 
которая получала эптаког-альфа активированный. 
Изменения режима гемостатической терапии последо-
вали у 2 больных (c болезнью Виллебранда и гипопро-
конвертинемией). Геморрагический синдром во вре-
мя COVID-19 не отмечался ни у одного из 8 больных. 
Изменения в течении основного заболевания после пе-
ренесенной COVID-19 отметили 3 больных: 2 отмети-
ли уменьшение частоты геморрагических проявлений, 
2 — усиление болей в суставах, 1 — вовлечение ранее 
интактных суставов. Потребовалась консультация ге-
матолога после перенесенной инфекции COVID-19 од-
ному больному. 
Среди переболевших COVID-19 оказался один боль-
ной с ингибиторной формой гемофилии. Он перенес 
COVID-19 в домашних условиях. Отмечал общее 
недомогание, слабость, подъемы температуры тела 
до 39 °С, головную боль, одышку, кашель, боль в гор-
ле, потерю обоняния и нарушения стула. Эпизодов 
кровотечения во время инфекционного заболевания 
не было. Он продолжал получать привычный режим 
гемостатической терапии. Антикоагулянтную тера-
пию ему не назначали. После перенесенной COVID-19 
отметил уменьшение частоты кровотечений.

Обсуждение 
Данные литературы о течении COVID-19 у боль-
ных наследственными коагулопатиями ограничены. 
Первое клиническое наблюдение COVID-19 у боль-
ного тяжелой гемофилией А, получавшего терапию 
препаратами фактора VIII «по требованию», было 
описано китайскими авторами в г. Ухань в апреле 
2020 г. [18]. Ухудшение самочувствия больного нача-
лось с появления болей в конечностях, что было расце-
нено как проявление гемофилии, и он самостоятельно 
ввел себе концент рат фактора VIII, однако без эффек-
та. На следующий день появились такие симптомы 
как тошнота, рвота, гипертермия, а в дальнейшем — 
кашель и одышка. Далее при обследовании диагно-
стирована нижнедолевая пневмония («матовое сте-
кло»). Больному проводили терапию осельтамивиром 
и цефдиниром, частота геморрагических проявлений 
у больного во время COVID-19 не увеличилась [19, 
20]. Тромботических событий у больного не было, вы-
здоровел через 2 недели. Это клиническое наблюдение 
показало необходимость дифференциальной диагно-
стики клинических симптомов, которые могут быть 
характерны и для гемофилии, и для COVID-19. 
По данным испанских авторов [21], которые 
в период карантина и самоизоляции провели опрос 
345 больных наследственными коагулопатиями, но-
вая коронавирусная инфекция была диагностирова-
на у 42 больных. Авторы выделили две подгруппы: 

42 больных, перенесших COVID-19, и 303 не болев-
ших больных и провели сравнительный анализ. В под-
группе больных, перенесших COVID-19, терапию кон-
центратами факторов свертывания крови получали 
81 % больных, нефакторную терапию — 19 %; тогда 
как в подгруппе больных, не болевших COVID-19, — 
91 и 8 % соответственно. Больные с ВИЧ-инфекцией 
встречались с одинаковой частотой (11–12 %) в обеих 
подгруппах. В данном исследовании впервые описано 
течение COVID-19 у больных, получавших нефак-
торную терапию эмицизумабом и препаратом кон-
цизумаб, который в настоящее время используется 
в рамках клинических исследований. Клиническая 
картина коронавирусной инфекции больного тяже-
лой гемофилией А и ВИЧ-инфекцией, получавше-
го терапию эмицизумабом в дозе 6 мг/кг массы тела 
1 раз в 4 недели и антиретровирусную терапию, была 
представлена кашлем и аносмией. Больному была на-
значена профилактическая антикоагулянтная терапия 
низкомолекулярным гепарином, а лечение эмицизума-
бом продолжено в прежнем режиме. Тромботических 
осложнений не было. У другого больного, страдавшего 
ингибиторной формой гемофилии В и получавшего те-
рапию концизумабом, из-за опасения тромбозов кон-
цизумаб был отменен. Концентрация D-димера сохра-
нялась повышенной в пределах двух значений верхней 
референсной границы. Гемостатическую терапию 
во время коронавирусной инфекции не назначали. 
Коронавирусная инфекция протекала в легкой форме, 
через 2 недели больной выздоровел. Геморрагических 
и тромботических осложнений не было. Среди всех 
42 больных, перенесших COVID-19, тяжелое течение 
заболевания и тромботические события не описаны. 
Другое ретроспективно-проспективное многоцент-
ровое когортное исследование c использованием 
опросников оценивало влияние COVID-19 на итальян-
скую популяцию больных наследственными коагуло-
патиями (MECCOVID-19) [17]. Было описано течение 
COVID-19 у 13 больных: у 6 — с тяжелой формой ге-
мофилией А, у 3 — со среднетяжелой формой гемофи-
лии А, у 2 — с легкой формой гемофилии А, у 1 боль-
ной — с дефицитом фактора свертывания крови XI, 
у 1 больного — с дефицитом фактора свертывания 
крови XIII. В этой группе 3 больным гемофилией А 
и сопутствующей патологией (ВИЧ-инфекция, сахар-
ный диабет, артериальная гипертензия, рак простаты, 
шизофрения) потребовалась госпитализация в свя-
зи с развитием острой дыхательной недостаточности; 
один из них умер. Геморрагический синдром описан 
в одном случае — тяжелое внутрибрюшное кровотече-
ние у больной с дефицитом фактора свертывания кро-
ви XIII [17, 22]. Тромботических осложнений в данной 
группе больных не было. 

A. Dorgalaleh и соавт. [8, 23, 24] из Ирана опубли-
ковали несколько статей, посвященных течению 
COVID-19 у 70 больных наследственными коагуло-
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патиями. Госпитализация потребовалась 10 больным, 
4 из которых пребывали в реанимационном отделении. 
Кровотечения были отмечены у 19 % больных. Тромбоз 
диагностирован в одном случае у больной с 1-м типом 
болезни Виллебранда. Смертельных исходов не было. 
Полученные в настоящем исследовании результаты 
сопоставимы c таковыми в испанской, итальянской 
и иранской популяциях больных. Большинство боль-
ных перенесли инфекцию в легкой или среднетяжелой 
форме. Наличие сопутствующей патологии отягощает 
течение COVID-19 и требует госпитализации, что под-
твердили данные итальянских исследователей [17]. 
Тромбозы — редкое событие у больных наследствен-
ной коагулопатией и COVID-19 (1 случай среди всех 
исследований) [17, 21, 23, 24]. Кровотечения случаются 
у больных наследственными коагулопатиями на фоне 
COVID-19 — в российской популяции в 8 % случаев, 
максимально в 19 % случаев в иранской популяции 
[8, 23, 24]. Причем, по данным настоящего исследо-
вания, геморрагические проявления не обусловлены 
ни уменьшением частоты введения и доз гемостатиче-
ских препаратов, ни применением антикоагулянтных 
препаратов.
Таким образом, результаты настоящего исследо-
вания подтверждают, что наличие наследственной 
коагулопатии не исключает возможность заболеть 
COVID-19. Вероятность госпитализации больных 
наследственными коагулопатиями при COVID-19 
старше 40 лет статистически значимо выше (рис. 2). 
Если сравнивать доли больных различными наслед-
ственными коагулопатиями среди переболевших 
и не болевших COVID-19, то процент больных болез-
нью Виллебранда оказался более чем в 2 раза выше 
в подгруппе переболевших COVID-19 (p = 0,04). 
Поэтому болезнь Виллебранда может рассматривать-
ся как потенциальный фактор риска заболеваемости 
COVID-19 (табл. 1, рис. 3). По другим характеристи-
кам (возраст, другие наследственные коагулопатии) 
сравниваемые подгруппы были сопоставимы. Связи 
частоты заболевания COVID-19 c типом и тяжестью 
гемофилии не выявлено. 
Наиболее распространенные клинические проявле-
ния COVID-19 у больных наследственными коагуло-
патиями не отличались от таковых в общей популяции 
[25, 26, 27]. Симптомы, которые могли быть общими 
и для наследственных коагулопатий, и для COVID-19 
(артралгии, оссалгии, миалгии) и требовали диффе-
ренциальной диагностики, встречались редко — у 7 
из 115 больных. 
Учитывая отсутствие случаев тромбозов в данной 
группе больных, можно рассматривать гипокоагу-
ляцию у больных наследственными коагулопатиями 
как защитный механизм при развитии ассоцииро-
ванного COVID-19 гиперкоагуляционного синдрома. 
Данной гипотезы придерживаются и иранские авто-
ры [8, 23, 24]. Однако, несмотря на гиперкоагуляци-

онные изменения гемостаза во время COVID-19, на-
блюдались и геморрагические проявления. Поэтому 
режим заместительной гемостатической терапии 
во время коронавирусной инфекции должен опре-
деляться с учетом тяжести клинического фенотипа 
основного заболевания, коморбидности и лаборатор-
ных параметров. Данные опроса свидетельствуют 
о возможном влиянии COVID-19 на дальнейшее те-
чение основного заболевания, так как у ряда больных 
частота геморрагических проявлений после перене-
сенной инфекции COVID-19 изменилась. Такие сим-
птомы, как усиление болей в суставах или вовлечение 
новых суставов, проявляющееся артралгиями, могут 
свидетельствовать как о геморрагических, так и ауто-
иммунных реакциях. 
Вопросы изучения течения COVID-19 у больных на-
следственными коагулопатиями остаются открытыми. 
Данное исследование позволило получить и обобщить 
информацию, полученную от больных. Представляет 
дальнейший интерес анализ клинических и лабора-
торных данных больных во время болезни, что явля-
ется недоступным в рамках амбулаторного неинфек-
ционного отделения в силу отсутствия возможностей 
мониторинга показателей больного, находящегося 
на карантине в домашних условиях, или отсутствия 
возможностей совместного ведения больных наслед-
ственными коагулопатиями и COVID-19 в условиях 
специализированных инфекционных центров гемато-
логом и инфекционистом. 

Рисунок 3. Частота болезни Виллебранда в группе больных наследственными 
коагулопатиями перенесших COVID-19 (n = 115) и в группе больных наследствен-
ными коагулопатиями не болевших COVID-19 (n  =  72). Среди больных наслед-
ственными коагулопатиями переболевших COVID-19, по сравнению с больными 
не переболевшими COVID-19, болезнь Виллебранда встречалась статистически 
значимо чаще: 17 % против 7 % (скорректированное отношение шансов: 1,3; 95% 
ДИ 1,0–1,6)
Figure 3. The frequency of von Willebrand’s disease in the group of patients with 
congenital bleeding disorders who had COVID-19 (n = 115) and in the group of patients 
with congenital bleeding disorders who did not have COVID-19 (n = 72). Among patients 
with congenital bleeding disorders who had COVID-19, compared with patients who 
did not have COVID-19, von Willebrand’s disease was statistically signifi cantly more 
common: 17 % vs. 7 % (adjusted odds ratio: 1.3; 95% CI 1.0–1.6)
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