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Beschreibung, Aussagekraft:

VWEF ist ein hochmolekulares multimeres Protein. Er wird in den Endothelzellen synthetisiert, zu sehr
groRen Multimeren polymerisiert und in den Weibel-Palade Koérperchen intrazelluldr gespeichert. Im
Rahmen der Aktivierung von Endothelzellen (z.B. durch Verletzungen, Hypoxie, Toxine, Thrombin, etc.)
wird der hochmolekulare VWF freigesetzt. Bei Verletzungen der Integritat eines Blutgefidlles bindet
der VWF an das freigelegte Kollagen und wird durch den Blutfluss gestreckt. Dadurch werden die Al-
Domanen freigelegt, an die Thrombozyten mittels ihres GP Ib/IX Rezeptors binden. Dadurch werden
die Thrombozyten aktiviert, andern ihre Form, setzen Phospholipide und prokoagulatorische Faktoren
frei und exprimieren GP lIb/llla. Dartber kénnen Gber Fibrinogen-Briicken andere Thrombozyten
aggregieren. So entsteht ein Thrombozyten-und VWF reiches Mikrogerinnsel, an dessen grolSer
Phospholipid-reicher Oberflache dann die plasmatische Gerinnung ablaufen kann.

Die VWF-Grolke wird durch das Enzym ADAMTS13 reguliert, es spaltet den VWF an den A2-Domanen.

Die verschiedenen Wirkungen des VWF kdnnen spezifisch gemessen werden, VWF:Ag und VWF:Akt.
sind meist zur Abklarung ausreichend.

VWF:Ag = immunologische Messung der VWF-Protein Konzentration

VWEF:Akt. = Messung der VWF Aktivitat mit rekombinantem GP Ib Fragment

VWEF:RiCo = Ristocetin-Cofaktor = Thrombozyten-aggregierende Aktivitat des VWF

VWEF:CB = Kollagen-bindende Aktivitdt des VWF

VWEF:FVIII = FVIll-bindende Aktivitat des VWF

VWF:Multimerenanalyse = elektrophoretische Auftrennung und Beurteilung der Multimerenstruktur
VWF-Genanalyse

Normalbereich:
je nach Testsystem unterschiedlich, meist zwischen 50-180%.

Erhéhte Werte:
VWEF ist ein Akut-Phasen Protein, erhohte Werte finden sich bei Infektionen, Inflammation, Stress,
Schwangerschaft, postoperativ, etc.

Verminderte Werte:
Menschen mit Blutgruppe 0 haben physiologisch niedrigere VWF-Werte. Die verschiedenen Formen
des von Willebrand Syndroms haben unterschiedlich niedrige VWF-Werte.

Praanalytik:

VWF wird aus Citrat-Plasma bestimmt. Auf exakte Blutabnahme, Vermeidung von Kontamination,
korrekte Fillung des Blutréhrchens und gute Durchmischung mit dem Citrat muss geachtet werden.
Die Blutprobe muss moglichst rasch ins Labor geschickt werden.
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