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Choroba von Willebranda jest skaza krwotoczna.

U chorych z choroba von Willebranda zaburzone jest dziatanie jednego z biatek,
umozliwiajace krzepniecie krwi. Chorzy nie maja wystarczajacej ilosci tego biatka lub
tez nie dziata ono prawidtowo.

Krew krzepnie wowczas wolniej, a powstrzymanie krwawienia trwa diuzej niz u 0sob
zdrowych.

Istnieje kilka postaci choroby von Willebranda. Sa one spowodowane przez zaburzenie
dziatania czynnika von Willebranda. Gdy naczynie krwionosne ulega uszkodzeniu i
pojawia sie krwawienie, czynnik von Willebranda pomaga komorkom krwi zwanym
ptytkami w ich przyleganiu i formowaniu skrzepu. Pozwala to powstrzymac¢
krwawienie.

Choroba von Willebranda jest najczesciej wystepujaca wrodzona skaza krwotoczna.
Dotyka ona zaréwno mezczyzn, jak i kobiety. Choroba von Willebranda ma na ogot
tagodniejszy przebieg niz inne skazy krwotoczne. Wiele 0s6b chorych na chorobe von
Willebranda moze nie wiedzie¢, ze cierpi na te chorobe, poniewaz jej objawy na 0got sa
bardzo fagodne. U wiekszosci 0s6b choroba nie wywotuje widocznych objawéw lub
niesie ze soba mate niedogodnosci, z wyjatkiem sytuacji, w ktérych dochodzi do
powaznych urazéw albo koniecznosci wykonania zabiegu chirurgicznego.

Co powoduje chorobe von Willebranda?

Chorobe von Willebranda zazwyczaj dziedziczy sie. Zostaje ona przekazana dziecku
(corce lub synowi) przez jednego z rodzicoOw. Zdarza sie, ze w tej samej rodzinie na
chorobe von Willebranda choruje kilka os6b. Nalezy jednak podkresli¢, ze u cztonkéw
tej samej rodziny objawy krwotoczne moga by¢ bardzo zréznicowane. W niektérych
przypadkach w rodzinie osoby chorej na chorobe von Willebranda nikt inny nie cierpi
na to schorzenie. Choroba jest wéwczas spowodowana howa (spontaniczna ) mutacja w
obrebie genu czynnika von Willebranda, do ktérej dochodzi jeszcze przed narodzinami
takiej osoby.

Jakie sg objawy choroby von Willebranda?

- fatwe siniaczenie

- czeste lub przedtuzajace sie krwawienia z nosa
- krwawienia z dziaset

- przediuzone krwawienia z drobnych skaleczen
- obfite i przedtuzone krwawienia miesiaczkowe
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- krwawienia z gérnego i dolnego odcinka przewodu pokarmowego
- przediuzone krwawienia po urazie, zabiegu chirurgicznym lub stomatologicznym
albo po porodzie.

U wielu chorych na chorobe von Willebranda krwawienia zdarzaja sie rzadko lub nie
wystepuja w ogole. W ciezszych postaciach choroby objawy krwotoczne moga pojawia¢
sie czesciej. Objawy choroby moga by¢ zréznicowane w réznych okresach czasu.
Czasami chorobe von Willebranda rozpoznaje sie dopiero wtedy, gdy dochodzi do
powaznego krwawienia, wypadku lub zabiegu dentystycznego.

U kobiet objawy choroby von Willebranda wystepuja czesciej niz u mezczyzn.
Krwawienia miesiagczkowe bywaja u nich diuzsze i bardziej obfite niz u zdrowych
kobiet, nierzadko dochodzi réwniez do powaznych krwotokow po porodzie. Niektore
kobiety cierpiace na chorobe von Willebranda moga mie¢ bolesne lub nieregularne
miesiaczki.

W przypadku choroby von Willebranda pewne znaczenie moze odgrywac grupa krwi.
Ludzie z grupa 0 maja zazwyczaj nizsze poziomy czynnika von Willebranda niz osoby
z grupa krwi A, B czy AB.

Oznacza to, ze osoby z grupa 0 moga mie¢ wiecej problemow krwotocznych.
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Jak rozpoznajemy chorobe von Willebranda?

Rozpoznanie choroby von Willebranda bywa trudne. Osoby, ktére maja problemy
krwotoczne, powinny umowié sie na spotkanie z hematologiem specjalizujagcym sie w
badaniu skaz krwotocznych. W osrodkach leczenia skaz krwotocznych istnieje
mozliwos¢ wykonania odpowiednich badan. Budowa i funkcja czynnika von
Willebranda jest ztozona, dlatego tez do rozpoznania choroby von Willebranda nie
wystarczy jeden test laboratoryjny. Konieczne jest wykonanie dos¢ skomplikowanych
badan laboratoryjnych. Rutynowe badania krwi nie pozwalaja na rozpoznanie tej
choroby. Specjalistyczne testy pozwalaja na okreslenie poziomu i aktywnosci czynnika
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von Willebranda oraz aktywnosci innego biatka uczestniczacego w krzepnieciu -
czynnika VIII. W wielu wypadkach badania trzeba powtarza¢ kilkakrotnie, poniewaz
poziom czynnika von Willebranda oraz czynnika VIII we krwi moze by¢ zmienny.

ROzne typy choroby von Willebranda

Wyrozniamy trzy gtowne typy choroby von Willebranda(typ 1, 2 i 3). Kazdy z nich
moze odznaczac¢ sie tagodnym, umiarkowanym lub ciezkim przebiegiem. Objawy
krwotoczne moga by¢ bardzo zréznicowane w kazdym z typow choroby, a ich nasilenie
w duzej mierze zalezy od aktywnosci czynnika von Willebranda. Rozréznienie typu
choroby ma istotne znaczenie, poniewaz zalezy od niego sposob leczenia.

Typ 1 choroby von Willebranda jest najbardziej powszechny. Chorzy z 1 typem
choroby von Willebranda maja obnizony poziom czynnika von Willebranda. Objawy sa
zazwyczaj bardzo fagodne, niemnigj jednak w niektorych sytuacjach moze dojs¢ do
powaznego krwotoku.

Typ 2 jest spowodowany defektem w strukturze czynnika von Willebranda. Czynnik
von Willebranda nie dziata wiasciwie, a jego aktywnos¢ jest obnizona. Defekty w
obrebie czasteczki czynnika von Willebranda sa bardzo zr6znicowane. Nasilenie
objawow krwotocznych jest na og6t umiarkowane.

Typ 3 to najciezsza postac choroby. Chorzy na typ 3 choroby von Willebranda maja
bardzo mato czynnika von Willebranda we krwi lub nie maja go wcale. Objawy sa na
09061 powazne. U os6b chorych na chorobe von Willebranda typu 3 moga pojawiac sie
krwawienia do miesni i stawow, ktore czasem sg samoistne (nie maja uchwytnej

przyczyny).
Jak leczyé chorobe von Willebranda?

Chorobe von Willebranda mozna leczy¢ syntetycznym lekiem zwanym desmopresyna,
koncentratem czynnika von Willebranda, albo innymi lekami, ktore pomagaja
powstrzymywac krwawienia. Sposéb leczenia zalezy na ogét od typu choroby.

Chorzy na tagodna postac¢ czesto nie wymagaja leczenia z wyjatkiem zabiegow
dentystycznych i chirurgicznych.

Desmopresyna zwykle skutecznie zapobiega krwawieniom i leczy je u pacjentow
chorych na typ 1 choroby oraz u czesci chorych na typ 2. Mozna jg stosowac w czasie
zabiegdw chirurgicznych oraz w sytuacjach nagtych (po wypadkach). Desmopresyne
podaje sie dozylnie lub donosowo (w Polsce forma donosowa nie jest dostepna).
Powoduje ona wzrost poziomu czynnika von Willebranda i czynnika V111, umozliwiajac
prawidtowe krzepniecie krwi. Nie jest jednak skuteczna u wszystkich pacjentow.
Lekarz musi zbada¢ indywidualna reakcje pacjenta na lek. Test z desmopresyna nalezy
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wykonac jak najszybciej po rozpoznaniu choroby, zanim dojdzie do powaznego
krwawienia.

Koncentraty czynnikow krzepniecia stosuje sie, gdy desmopresyna jest nieskuteczna
lub przeciwwskazana. Zawieraja one czynnik von Willebranda oraz czynnik VIII. Sa
stosowane u pacjentow chorych na typ 3 choroby von Willebranda, czesci chorych na
typ 2, jak réwniez w czasie zabiegdw chirurgicznych w przypadku wszystkich typow
choroby von Willebranda.

Krwawienia z bton sluzowych (nosa, ust, jelit, drog rodnych) moga by¢ leczone kwasem
traneksamowym (Exacyl) lub - rzadziej - kwasem epsilon-aminokapronowym (EACA),
a takze klejem fibrynowym. Leki te moga by¢ pomocne w utrzymaniu skrzepu, nie sa w
stanie go jednak utworzyc.

Poziom czynnika von Willebranda oraz czynnika VIII zwiekszaja réwniez leki
hormonalne, do ktérych naleza doustne srodki antykoncepcyjne. Pomagaja one
zmniejszy¢ nasilenie krwawierh miesigczkowych.

Jesli nie zalecono leczenia hormonalnego, w leczeniu obfitych krwawien
miesiaczkowych moga by¢ skuteczne leki antyfibrynolityczne.

Sposob leczenia nalezy omowié z lekarzem, ktory poinformuje o korzysciach i
mozliwych skutkach ubocznych poszczegdlinych lekow.

Zagadnienia dotyczgce dziewczgt i kobiet chorych na chorobe von
Willebranda

Kobiety chore na chorobe von Willebranda na ogoét czesciej niz mezczyzni doswiadczaja
objawow krwotocznych z uwagi na obecnosé krwawien miesiecznych oraz ryzyko
krwawien po porodzie. Pierwsze miesigczki u dziewczat chorych na chorobe von
Willebranda moga by¢ szczegolnie obfite. Kobiety chore na chorobe von Willebranda
czesto maja wieksze i Zlub diuzsze krwawienia miesieczne

Obfite krwawienia miesigczkowe moga powodowacé anemie (nizszg zawartosé
hemoglobiny w krwinkach czerwonych, ktérej czestym objawem jest zmeczenie i
oslabienie). Kobiety chore na chorobe von Willebranda powinny regularnie wykonywacé
badania w kierunku anemii.

Kobieta chora na chorobe von Willebranda w cigzy powinna jak najszybciej umowic sie
na wizyte u ginekologa, ktory wspétpracuje z osrodkiem leczenia skaz krwotocznych.
Pozwoli to zapewni¢ matce i dziecku najlepsza opieke w czasie ciazy i porodu. Cigza
powoduje wzrost poziomu czynnika von Willebranda i czynnika V111 we krwi u
wiekszosci kobiet chorych na chorobe von Willebranda, co zapewnia lepsza ochrone
przed krwawieniami podczas porodu. Nalezy jednak pamietaé, ze poziom czynnikéw
krzepniecia spada po porodzie, co moze stac¢ sie przyczyna krwawienia.

U kobiet chorych na chorobe von Willebranda w okresie menopauzy (zwykle miedzy
45. a 50. rokiem zycia) moga pojawiac sie nieregularne, obfite krwawienia z drég
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rodnych. Kobiety chore na chorobe von Willebranda powinny by¢ pod stata opieka
ginekologa, réwniez w okresie menopauzy.

Wazne wskazoéwki dla chorych na chorobe von Willebranda

. Zawsze miej przy sobie legitymacje chorego, ktéra zawiera informacje o zalecanym
leczeniu, numer telefonu do lekarza oraz osrodka leczenia skaz krwotocznych. W
nagltych wypadkach pomocne bywaja rowniez bransoletki i inne przedmioty osobistego
uzytku informujace o skazie krwotocznej.

- Poinformuj nauczycieli o chorobie dziecka i sposobie postepowania w nagtych
wypadkach. Najbardziej typowym problemem, ktory moze pojawic sie w szkole, sa
krwawienia z nosa.

- Osoby chore na chorobe von Willebranda powinny pozostawac¢ pod opieka osrodka
specjalizujacego sie w leczeniu i diagnostyce skaz krwotocznych. Dzieki temu uzyskaja
optymalne leczenie i dowiedza sie najwiecej 0 swojej chorobie.

- Przed przyjeciem dowolnego leku zasiegnij rady lekarza, aby upewnic sig, czy nie
wplywa on na krzepniecie krwi. W chorobie von Willebranda niektore leki sg
przeciwwskazane.

- Uprawiaj ¢wiczenia fizyczne, aby utrzymywac stawy i miesnie w dobrej kondycji.

- Wybierajac sie w podroz, odszukaj adresy i numery telefonow osrodkow leczenia
skaz krwotocznych, potozonych blisko celu podrézy. Nie zapomnij zabrac¢ ich ze soba.

Wybrane materiaty informacyjne:

World Federation of Hemophilia
www.wfh.org

The Basic Science, Diagnosis, and Clinical Management of von Willebrand Disease
Pregnancy in Women with Inherited Bleeding Disorders

Gynecological Complications in Women with Bleeding Disorders

Desmopressin (DDAVP) in the Treatment of Bleeding Disorders:The First 20 Years

Canadian Hemophilia Society
www.hemophilia.ca

All About von Willebrand Disease
Amicar and Cyklokapron, A Guide for Patients and Caregivers
Desmopressin, A Guide for Patients and Caregivers

U.S. National Hemophilia Foundation
www.hemophilia.org/resources/handi pubs.htm

von Willebrand Disease: Just the FAQs
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Czym jest choroba von Willebranda?
A Guide for Women and Girls with Bleeding Disorders

Project Red Flag - www. projectredflag.org

Association francaise des hémophiles
www.afh.asso.fr

La maladie de Willebrand
www.orpha.net/data/patho/Pub/fr/Willebrand-FRfrPub3497.pdf

Schweizerische Hamophilie-Gesellschaft
www.shg.ch

Formes particulieres d'hémophilie, la maladie de von Willebrand
Informationen zur Hamophilie, Von Willebrand Krankheit

Haemophilia Foundation Australia
www.haemophilia.org.au

A Guide for People Living with von Willebrand Disorder
Meeting von Willebrand Disorder for the First Time: A Guide for Parents
Understanding von Willebrand Disorder: A Guide for Teachers

Angelo Bianchi Bonomi Haemophilia Thrombosis Centre

von Willebrand Disease: A Complex, Not Complicated Disorder
(If Known)
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To: Bogdan Ggewski

From: Jennifer Ldiberte

Date: 2008/8/5

Subject: RE: Translation permission

Dear Bogdan,

The WFH is pleased to grant the Polish Hemophilia Society permission to translate the booklet What isvon
Willebrand disease? into Polish for educational purposes with the following conditions:

1. Thetrandation must include the following acknowl edgement on the copyright page or inside front cover:
“Thispublication wasoriginally published in English by theWorld Federation of Hemophilia (WFH) and
hasbeen trandated with permission. TheWFH isnot responsiblefor thetranslation or for any errorsor
changesto content from the original English edition. Theoriginal edition was sponsored with an
unregricted educational grant from CSL Behring and Grifols.”

2. Organizations are encouraged to have translations reviewed by local experts before publication to ensure that
the trandlation, especially of medical terms and procedures, is correct and that the meaning of the origina
English edition has not changed.

3. If the translated publication is funded by a pharmaceutical company or other organization, the sponsor may be
acknowledged on the copyright page or outside back cover with the following wording:

“Thispublication wastrandated with an unrestricted education grant from [insert name(s) of

sponsor (s)]”

Sponsor acknowledgement is NOT permitted on the outside front cover.

4. The WFH isgranted reciproca permission to reproduce and distribute the translated edition in print and/or on
its website for educational purposes.

5. The WFH is sent an el ectronic copy, if available, and two copies of the print edition for our library.

Please note that permission does not extend to the trandation or reproduction of these publications, in whole or
in part, for sale or for use in conjunction with commercial purposes.

Thank you again for your interest in this publication, and do not hesitate to contact meif you have any questions
or need further information.

Best regards,

Jennifer Laiberte

Educational Materials Manager

World Federation of Hemophilia



