Von Willebrandova choroba

Vv

Von Willebrandova choroba je jedno z nej¢astéjsich vrozenych
onemocnéni srazlivosti krve. Postihuje 1 ¢lovéka z 1000 (Zeny stejné
casto jako muze). Prevazné jde ale o lehkd onemocnéni bez zdvaznéjsich
klinickych projeva. Poprvé byla popsana finskym lékarem Erikem von

Willebrandem v roce 1924, ale az v 50. letech byla prokazana jako pfric¢ina
nedostatek nebo Spatna funkce von Willebrandova faktoru (vWF).

PFiciny

= autozomalné dominantné dédi¢na mutace genu kédujiciho
mnozstvi, funkénost a strukturu vWF - poruseni funkce
destic¢ek, neschopnost vazat plazmaticky faktor VIl

= byly popsény i ziskané formy

Projevy

= vVWF nepatfi mezi plazmatické faktory - nejednd se o koagulopatii

= paruseno srazeni krve - Casté krvaceni z nosu (epistaxe), zvySena
tvorba modfrin, silnéjsi menstruacéni krvaceni, mlze byt krev v moci a
ve stolici, u tézkych forem krvaceni do kloubd

Zakladni vysetreni

krevni obraz

APTT

test krvacivosti podle Dukea

vySetreni faktoru VI

provedené testy nemusi byt u lehc¢ich forem patologické

Klasifikace

Typ 1l

lehky kvantitativni defekt - nejcastéjsi
Typ 2

kvalitativni defekt
Typ 3

tézky kvantitativni defekt - nejtézsi forma

Odkazy
Souvisejici ¢clanky
= Poruchy hemostazy: Dédi¢né koagulopatie ¢ Ziskané koagulopatie ¢
Krvéacivé stavy (pediatrie) « Hemoragické diatézy (patologie)
= Hemostdza « Hemokoagulace ¢ Vysetreni krevni srazlivosti ¢
VysSetreni krvacivosti
= Von Willebrand@v faktor

Zdroje

= Clédnek o von Willebrandové chorobé& na Wikipedii (anglicky)
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