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Messgrol3e:
von Willebrand-Faktor-Aktivitat (vVWF-Aktivitat:GPIb)

Beschreibung, Pathophysiologie:

Der Von-Willebrand-Faktor (VWF) ist ein grofées multimeres Glykoprotein, das nach Auftreten von
Gefaldverletzungen in den Blutkreislauf freigesetzt wird. Unter Einwirkung von Scherkraften entfalten sich
VWF-Multimere zu extrem langen VWEF-Molekilketten, die Thrombozyten zur Bindung an der
Verletzungsstelle anregen. Thrombozyten binden Gber ihren Glykoprotein-Ib-(GPIb-)Rezeptor an den VWF.
Dies fuhrt zu einer Thrombozytenaktivierung und der weiteren Freisetzung von VWF an der Verletzungsstelle,
was die primdre Gerinnselbildung fordert. Anschlief3end kommt es zur Thrombozytenaggregation und der
Aktivierung der Gerinnungskaskade, wodurch letztendlich ein stabiles Blutgerinnsel gebildet wird.

Das Von-Willebrand-Syndrom ist die haufigste erblich bedingte Blutungsstérung. Es umfasst eine Gruppe von
Erkrankungen, die durch anhaltende Blutungen aufgrund eines VWF-Mangels und/oder -Defekts
gekennzeichnet sind. Es werden verschiedene Typen und Subtypen des VWS unterschieden: Typ 1 (partieller
quantitativer VWF-Mangel), Typ 2 (qualitative Defekte des VWF) und Typ 3 (nahezu vélliges Fehlen des VWF).

Zur Diagnose eines vermuteten VWS werden verschiedene Tests durchgefihrt; hierzu kann auch ein Gentest
zdhlen. Die routinemafBige Untersuchung bei Verdacht auf VWS umfasst folgende Standard-Labortests:
VWEF:Ag (Antigen), VWF:AC (Ristocetinbindungskapazitat bzw. GP-1b-Rezeptor-Aktivitat), VWF:CB
(Collagenbindungskapazitat) und Faktor-VIII-Aktivitat.

Indikation:
— Diagnose eines Von-Willebrand-Syndroms
— Differenzierung zwischen VWS und Hamophilie A
— Abklarung unklarer Blutungsneigungen

Praanalytik:
Probentransport und Abnahme:

Detaillierte Informationen siehe unter Praanalytik/Entnahmesystem auf der Homepage der Zentralen
Einrichtung Klinische Chemie.
Das Probenentnahmerdhrchen (Monovette) muss vollstandig bis zum Eichstrich gefillt sein.

Die Einsender werden darauf hingewiesen, dass Angaben zur Therapie mit gerinnungshemmenden
Substanzen (z.B. Cumarin- Derivate, Heparin low Dose, Heparin high Dose, Lyse) sowie die Substitution mit
Faktorenprdparat/en erforderlich sind.

Probenmaterial:
Citrat-Plasma

Einflussfaktoren:
In der Schwangerschaft und der Akute-Phase-Reaktion steigt der vVWF und somit die GP-1b Rezeptor-Aktivitat
bis auf das 3-fache der Normalaktivitat.

Im Alter steigt der vVWF und somit die GP-1b Rezeptor-Aktivitat leicht an.

Storfaktoren:
Es gelten folgende Grenzen des Herstellers:
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Hamolyse Ikterus Lipamie
Index H = Hamoglobin Index | konj. Bilirubin unkonj. Bilirubin | Index L Intralipid
(mg/d) ggf. kon/ (mg/d) (mg/d) (mg/d)
unkonj.
65 1000 45 45 45 75 1200

e Eswurde keine signifikante Interferenz durch Rheumafaktor (RF) bis zu einer Konzentration von 200 1U/mL
beobachtet. Dennoch kann nicht garantiert werden, dass alle individuellen Patientenproben frei von
jeglicher Interferenz durch Rheumafaktor sind.

¢ Inseltenen Einzelfdllen konnen Interferenzen durch extrem hohe Titer von humanem Anti-Maus-Antikorper
(HAMA) auftreten.

e Niedermolekulares Heparin (LMWH): In einem mit LMWH versetzten Normalplasmapool wurde keine
signifikante Interferenz bis zu einer Konzentration von 2.0 IU/mL beobachtet.

e Unfraktioniertes Heparin (UFH): In einem mit UFH versetzten Normalplasmapool wurde keine signifikante
Interferenz bis zu einer Konzentration von 1.5 IU/mL beobachtet.

¢ Medikamente: In therapeutischen Konzentrationen wurde bei Ublichen Medikamenten-Panels keine
Storung gefunden.

e Bis zu einer VWF-Aktivitdt von 660 % wird kein High-Dose-Hook-Effekt beobachtet.

Einheit:
%

keine

Referenzbereiche/Zielbereiche:

Erwachsene:

Alle Blutgruppen: 50,4 % - 180 %

(Blutgruppe o: 46,2 % - 135 %; Blutgruppe Nicht-o: 68,4 % - 186 %)

Quelle: Packungsbeilage VWF Act Version 2020-05, V 1.0

vWF-Ac/VWF-Antigen Quotient: 0,7 - 1,3

Bei einem Quotienten < 0,7 liegt ist ein VWS Typ2 wahrscheinlich.

Referenzbereiche Kinder (Quelle siehe Literatur):

VWF:Aktivitat (%)

74—189
41—191
43-176
44— 156
41—129
54—137

Geschlecht
unabhdngig
unabhdngig
unabhangig
unabhangig
unabhangig
unabhangig

Methode/Messverfahren/Gerat:
Partikelverstarkter turbidimetrischer Test am Cobas t 711

Diese Methode wurde gegen den WHO NIBSC VWF Plasma-Standard

standardisiert.

Analysenfrequenz:
i.d.R.2-3xproWoche

Alter

30 Tag(e)

5 Monat(e)
11 Monat(e)
5 Jahr(e)

10 Jahr(e)
17 Jahr(e)
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