PRAXIS SELTENE ERKRANKUNGEN A BIS Z

Von-Willebrand-
Syndrom

Der von-Willebrand-Faktor ist fiir die Entstehung von Blutgerinnseln
wichtig. Weil sie ihn nur teilweise, fehlerhaft oder gar nicht bilden
kdénnen, neigen Betroffene zu Blutungen.
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an unterscheidet

drei Typen des von-

Willebrand-Syn-

droms: Etwa zwei
Drittel der Patienten sind an einem
Typ 1 erkrankt, der sich dadurch
auszeichnet, dass Betroffene gerin-
gere Mengen des von-Willebrand-
Faktors bilden als normal. Diese
Form bereitet selten ernsthafte ge-
sundheitliche Probleme - vor allem
nicht, wenn die Menge des gebilde-
ten Faktors anndhernd normal ist.
Auf der anderen Seite des Spektrums
steht der Typ 3, bei dem Patienten
iberhaupt keinen von-Willebrand-
Faktor bilden koénnen. Sie sind
schwer betroffen und bendtigen eine
dauerhafte Therapie. Mit weniger als
einem Prozent machen sie den
Kkleinsten Teil der Betroffenen aus. In
Deutschland geht man von etwa 250
Typ 3-Patienten aus. Das verblei-
bende Drittel der von-Willebrand-
Patienten ist an einem Typ 2 er-
krankt, bei dem der gebildete von-
Willebrand-Faktor fehlerhaft ist. Ba-
sierend auf der Art des Fehlers wird
der Typ 2 in verschiedene Subtypen
unterteilt. Der klinische Verlauf
hiangt davon ab, wie gut er seine
Funktion trotzdem noch erfiillen
kann.

Angeboren oder erworben In
der tiberwiegenden Mehrheit der
Falle handelt es sich beim von-Wille-
brand-Syndrom um eine angeborene
Erkrankung. Dabei unterscheidet
sich die Vererbung bei den einzelnen
Typen: Der Typ 1 sowie einige For-
men des Typ 2 werden autoso-
mal-dominant vererbt, die anderen
Formen des Typ-2 sowie der Typ-3
autosomal-rezessiv. Seltener kann
ein von-Willebrand-Syndrom auch
infolge einer anderen Erkrankung
auftreten, also erworben sein.

Normalerweise funktioniert der
von-Willebrand-Faktor wie eine Art
Briickenbauer bei der Blutgerin-
nung: Bei einer Verletzung bindet
das Protein einerseits an die verletzte
Gefaflwand und andererseits an die
Blutplittchen, sodass diese am Ort
der Verletzung haften bleiben. Zu-

dem vermittelt er auch die Bindung
von Thrombozyten untereinander
und trigt so zur Bildung des Blutge-
rinnsels bei. SchlieSlich spielt der
von-Willebrand-Faktor eine Rolle
als Transporter und Stabilisator fiir
den Faktor VIII, sodass ein Fehlen
des von-Willebrand-Faktors immer
auch zu einem Faktor VIII-Mangel
fihrt. Dieser ist essenziell fur die
Blutgerinnung — Menschen mit einer
Faktor VIII-Stoérung leiden an Ha-
mophilie A.

Symptome Patienten mit von-Wil-
lebrand-Syndrom neigen zu blauen
Flecken, die bereits bei geringen St6-
Ben auftreten konnen. Sie haben
hédufig und lang anhaltendes Nasen-
bluten; beim Zahneputzen blutet das
Zahnfleisch oft und stark. Bei Mad-
chen und Frauen ist die Regelblu-
tung stark und lang. Bereits bei
kleineren Eingriffen wie Zahnbe-
handlungen oder Blutentnahmen
kénnen Blutungen auftreten, die sich
nicht gut stillen lassen. Gerade leich-
tere Verlaufsformen fallen nicht sel-
ten in solchen Situationen erstmals
auf. Vor allem beim Typ 3 konnen
auch Gelenk- und Muskelblutungen
ahnlich wie bei einer Himophilie
auftreten.

Diagnose Bei einem Verdacht auf
ein von-Willebrand-Syndrom wird
zunéchst die Blutungszeit bestimmt.
Ist sie verlangsamt, erfolgt eine Blut-
untersuchung, bei der die Menge, die
Aktivitdt und die Funktion der Ge-
rinnungsfaktoren, einschliefllich des
von-Willebrand-Faktors, untersucht
werden. Mit molekulargenetischen
Verfahren lassen sich die verinder-
ten Gene untersuchen und die ge-
nauen Mutationen nachweisen.

Nicht-medikamentése Behand-
lung Wie fiir Himophilie-Patienten
sind auch fiir Patienten mit einem
schweren Typ 3 korperbetonte Ball-
sportarten nicht geeignet. Wenn
doch einmal Blutungen auftreten
sollten, reicht bei Patienten mit Typ
1 und vielen mit Typ 2 meist eine
lokale Behandlung in Form eines

Druckverbandes aus. Eine medika-
mentdse Behandlung zur Vorbeu-
gung von Blutungen benétigen diese
Patienten in aller Regel nicht.

Medikamentése Behandlung Es
gibt aber durchaus auch bei leichten
Verlaufsformen Situationen - wie
beispielsweise starkes Nasenbluten
- in denen Medikamente sinnvoll
sind. Hier werden das Hormon
Vasopressin oder das synthetisch
hergestellte, strukturverwandte Des-
mopressin eingesetzt. Es erhoht die
Menge des korpereigenen von-
Willebrand-Faktors im Blut und
ist deshalb nur bei Patienten wirk-
sam, die selbst (weitgehend) funkti-
onsfahigen von-Willebrand-Faktor
bilden konnen, also bei Typ 1 und
machen Formen von Typ 2. Das
Medikament kann intravends oder
als Nasenspray angewendet werden.
Auflerdem kommt es vor operativen
Eingriffen zum Einsatz, um Blu-
tungskomplikationen zu vermeiden.
In speziellen Fillen kann auch die
Einnahme von Antifibrinolytika
sinnvoll sein.

Manche Patienten mit Typ 2 sowie
Patienten mit Typ 3 bendétigen eine
dauerhafte Therapie mit einem Fak-
torkonzentrat. Sie enthalten ver-
schiedene fiir die Blutgerinnung es-
senzielle Faktoren und werden aus
menschlichem Plasma gewonnen.
Sie werden auch bei anderen Blu-
tungsstorungen wie Hiamophilie A
oder B eingesetzt. Patienten mit
von-Willebrand-Syndrom sollten
immer einen Notfallausweis bei sich
haben. M

Dr. rer. nat. Anne Benckendorff,
Medizinjournalistin
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