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von Willebrand-Syndrom

haufigste angeborene Ursache einer hamorrhagischen Diathese

Das von Willebrand-Syndrom ist mit einer Pravalenz von 1:100 die haufigste angeborene Ursache einer
Blutungsneigung, die durch quantitative (Typ1 und 3) oder qualitative (Typ 2) Defekte des von Willebrand-
Faktors (VWF) verursacht wird. Im Gegensatz zur Hdmopbhilie betrifft sie beide Geschlechter. Der Erbgang
ist je nach Typ autosomal rezessiv oder dominant. Der vVWF ist einerseits fir die Plattchenadhasion und
Thrombusbildung bei GeféBverletzungen erforderlich, zum anderen dient er als Tréger der prokoagula-
torischen Vorstufe von Faktor VIII, der normalerweise als vWF /Faktor VIII - Komplex vorliegt.

Patienten mit v. Willebrand-Syndrom haben meistens eine milde bis méBige Blutungsneigung, die sich
hauptsachlich in Form von Schleimhautblutungen oder posttraumatischen Blutungen manifestiert. Nasen-
bluten, Nachblutungen nach Zahnextraktionen oder Eingriffen im HNO-Bereich, gastro-intestinale
Blutungen sowie Menorrhagien sind die haufigsten Symptome.

Diagnostik
In der Regel haben v. Willebrand-Patienten eine verldngerte Blutungszeit, wobei zu beachten ist, dass nur
die unter standardisierten Bedingungen durchgefihrte Bestimmung der Blutungszeit verwertbare Ergeb-
nisse liefert. Die Thrombozytenzahl sowie die globalen Gerinnungstests sind in der Regel normal. Bei
einigen Formen mit starkem Faktor VIII - Mangel kann auch die PTT verlédngert sein. Eine normale
Blutungszeit schlieBt ein v. Willebrand-Syndrom jedoch nicht vollstdndig aus, so daf bei positiver
Blutungsanamnese eine weitere gezielte Diagnostik erfolgen sollte:

- VWF - Antigen

- VWF- Aktivitat ( Ristocetin-Cofaktor-Aktivitat oder Collagenbindungsfahigkeit)

- Faktor VllIc-Aktivitat

- ggf. Multimeranalyse bei nicht eindeutigem Ergebnis oder zur Abklérung des Typs oder

Subtyps
- DD bei negativem Befund: Thrombozytenfunktionsstorungen

Therapie

Die Therapie ist vom diagnostizierten Typ bzw. Subtyp abhéngig. Ziel der Behandlung ist eine Normali-
sierung der Blutungszeit sowie eine Anhebung der Faktor VIII - Konzentration vor Zahnextraktionen,
operativen Eingriffen sowie bei verletzungsbedingten Blutungen oder sponanen Schleimhautblutungen.
Der am héaufigsten vorkommende Typ 1 spricht dabei sehr gut auf eine Behandlung mit Desmopressin
(Minirin®) an. Eine Ubersicht iiber die einzelnen Typen/Subtypen und ihre Therapie gibt die folgende
Tabelle.
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Typ / Subtyp

Haufigkeit

Defekt

Therapie

1

70-75% aller Falle

quantitative Verminderung des VWF

Desmopressin

2A qualitative Veranderung des vVWF F. VIII-v.WF-
mitFehlen der hochmolekularen Multimere Konzentrat
2B . qualitative Veranderung des vWF mit F. VIll-v.WF
zusammenca. 20%  qrhghter Affinitdt zum GPIb Konzentrat
aller Falle
2 M qualitative Veranderung des vVWF mit F. VIII-v.WF-
verminderter Affinitdt zum GPIb ohne Konzentrat
Fehlen der hochmolekularen Multimere
2N qualitative Veranderung des vWF F. VIII-v.WF-
mitverminderter Affinitdt zum Faktor VIII Konzentrat
3 5% aller Falle volliges Fehlen des vWF Desmopressin
Indikation: Nachblutungen nach operativen Eingriffen, Hypermenorrhoe, verlangerte PTT

Probenmaterial:

Literatur:

10 ml Citrat-Blut.

Es besteht weiterhin die Moglichkeit, die Patienten zur Bestimmung der Blutungszeit unter
standardisierten Bedingungen sowie zur Blutentnahme an unsere Ambulanz am Hohen-
zollernring 14 zu Uberweisen.
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