.2*MEDIREX GROUP
vaalke pre vase 3dravie

vVWF:Ac - aktivita von Willebrandovho
faktora (VWF:GPIbM)

Jednotka: %

REFERENCNY INTERVAL
Krvna skupina 0 muzi/zeny 45 - 145 %
Krvna skupina non-0 muzi/zeny 60 - 175 %

ODBER A STABILITA

Koagulaénéa skiimavka s citratom sodnym 0,109 mol/I, t. j.
3,2 % (prip. 0,129 mol/I - 3,8 %) v pomere 9 dielov krvi

a 1 diel citratu. Na vysetrenie sa pouziva beztrombocytova
plazma. Plazmu je potrebné zmrazit do 8 hodin od odberu
vzorky.

STABILITA VZORIEK
15 az 25 °C 24 hodin (scentrifugovana plazma)
<-20 °C 12 mesiacov

PODMIENKY ODBERU

Laboratérium prijima len vzorky naplnené po rysku
(akceptovana je odchylka + 10 %). Pri nedodrzani

tychto podmienok je odobrana krv v nesprdvnom pomere
s antikoagula¢nym cinidlom a laboratérium nemoze zarucit
spravnost vysledku.

LIMITACIA

Triacylglyceroly 889 mgy/dI
Hemoglobin volny 1000 mg/dl
Bilirubin 60 mg/dl

INTERPRETACIA PRE LEKARA
Von Willebrandova choroba (WWCH) je najcastejsie sa
vyskytujuca kongenitalna krvacava porucha a je spésobena

znizenou aktivitou von Willebrandovho faktora (vVWWF). Faktor

VWEF je multimérny glykoprotein s vysokou molekulovou
hmotnostou. Je suc¢astou primarnej hemostazy (funkcia
trombocytov), kde je potrebny na adhéziu a agregaciu
trombocytov prostrednictvom vazby na glykoproteinovy
Ib (GPIb) receptor trombocytov pod strihovym napéatim
v mieste poranenia. Zaroven podporuje sekundarnu
hemostazu (koagulacné faktory), pretoze je Specifickym
nosic¢om faktora VIII (FVIII) a chrani FVIII proti inaktivacii
a rychlemu vymiznutiu.

Hladina vVWF zavisi aj od krvnej skupiny v systéme ABO.
Zdravi jedinci so skupinou 0 mézu mat hladinu nizZsiu az
0 25 % oproti zdravym jedincom skupiny non-0, ¢o je
spbésobené zvysenym klirens.

Von Willebrandova choroba sa deli na tri typy: typ 1 (¢ias-
tocny kvantitativny deficit VWF), typ 2 (kvalitativny defekt
VWF) a typ 3 (takmer Gplny deficit VWF). Typ 2 sa rozdeluje
na podtypy 2A, 2B, 2M a 2N. Okrem vrodenej poruchy

sa zriedkavo vyskytuje ziskana porucha vVWF s rovnakymi
klinickymi a laboratérnymi nalezmi, vyskytujica sa napr. pri
stendze aorty, kardiomyopatii, kongenitalnych srdcovych
defektoch, lymfoproliferativnych a myeloproliferativnych
neoplaziach.

Zakladnymi testami diagnostiky VWCH je stanovenie
antigénu VWF (VWVF:Ag) a stanovenie aktivity VWF (VWF:Ac).
Aktivita VWF sa klasicky stanovuje pomocou antibiotika
ristocetin (VWF:RiCo), ktory indukuje vazbu vWF na GPIb
trombocytov a ich aglutinaciu. Metédu vWF:RiCo nahradza
laboratérium Medirex senzitivnejSou a SpecifickejSou
Standardizovanou automatizovanou metédou (VWF:Ac),
ktorad vyhodnocuje védzbu vVWF na rekombinantne pripraveny
GPIb s mutéciami (VWWF:GPIbM), nevyzadujicou pritomnost
ristocetinu.

ZNIiZENE HODNOTY: vrodend vWCH
ziskany VW syndrom

ZVYSENE HODNOTY: stres, zapal, vy33i vek, tehotenstvo,
endotelové lézie, trombotické komplikacie (vendzny
tromboembolizmus, infarkt myokardu)
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