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Úspešná profylaxia krvácania purifikovaným 
koncentrátom von Willebrandovho faktora pri ťažkej 
forme von Willebrandovej choroby – vlastné skúsenosti
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Von	Willebrandova	choroba	(vWCH)	je	vrodené	krvácavé	ochorenie	spôsobené	genetickou	anomáliou	v géne	von	Willebrandovho	fa- 
ktora	charakterizované	poruchou	štruktúry,	funkcie	alebo	zníženou	koncentráciou	von	Willebrandovho	faktora	(vWF).	Kvalitatívna	alebo	
kvantitatívna	porucha	vWF	zapríčiňuje	zníženie	až	stratu	schopnosti	trombocytov	účinne	sa	viazať	na	poranené	tkanivo	cievnej	steny,	
nedostatočnú	ochranu	plazmatického	koagulačného	faktora	VIII	(FVIII)	pred	proteolýzou,	a tým	vedie	k poruche	tvorby	krvnej	zrazeniny.	
Cieľom	predloženého	článku	je	poskytnúť	stručný	prehľad	o význame	vWF	v hemostáze,	o rozmanitosti	klinickej	manifestácie	ochorenia	
s dôrazom	na	aktuálne	možnosti	profylaxie	a liečby	krvácavých	komplikácií.	Uvádzame	kazuistiku	pacienta	s ťažkou	formou	vWCH,	
u ktorého	sme	ako	u prvého	na	Slovensku	využili	v sekundárnej	profylaxii	vysoko	purifikovaný	plazmatický	koncentrát	vWF	s nízkym
obsahom	FVIII.	Na	takejto	prevencii	došlo	u pacienta	k významnej redukcii	frekvencie	a intenzity	krvácavých	epizód.

Kľúčové	slová: von Willebrandova choroba, plazmatické koncentráty vWF, substitučná liečba

Successful prophylaxis of bleeding with purified von Willebrand factor concentrate in severe von 
Willebrand’s disease – personal experience

Von	Willebrand’s disease	(vWCH)	is	a congenital	bleeding	disorder	caused	by	a genetic	anomaly	in	the	von	Willebrand	factor	gene	char-
acterized	by	a disorder	of	structure,	function,	or	a decreased	concentration	of	von	Willebrand	factor	(vWF).	A qualitative	or	quantitative	
disorder	of	vWF	causes	a reduction	or	loss	of	the	ability	of	platelets	to	bind	efficiently	to	injured	vascular	wall	tissue,	insufficient	protec-
tion	of	plasma	coagulation	factor	VIII	(FVIII)	from	proteolysis,	and	thus	leads	to	impaired	blood	clot	formation.	The	aim	of	the	presented	
article	is	to	provide	a brief	overview	of	the	importance	of	vWF	in	hemostasis,	the	diversity	of	clinical	manifestations	of	the	disease	with	
emphasis	on	current	options	for	prophylaxis	and	treatment	of	bleeding	complications.	We	present	a case	report	of	the	patient	with	severe	
vWD,	in	whom	we	were	the	first	in	Slovakia	to	use	in	secondary	prophylaxis	a highly	purified	plasma	vWF	concentrate	with	a low	content	
of	FVIII.	In	such	prevention,	the	patient	had	a significant	reduction	in	the	frequency	and	intensity	of	bleeding	episodes.
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Úvod
vWCH je najčastejšie vrodené kr-

vácavé ochorenie spôsobené genetic-
kou mutáciou v géne vWF, ktoré vedie 
ku kvantitatívnym, štrukturálnym ale-
bo funkčným abnormalitám vWF (1, 2). 
vWCH sa najčastejšie prenáša autozómo-
vo dominantným spôsobom, avšak spô-
sob dedičnosti je autozómovo recesívny 
pre typ 3 vWD a pre niektoré z podty-
pov typu 2. vWF je plazmatický proteín, 
ktorý má kľúčovú úlohu v primárnej aj 
sekundárnej hemostáze. Je syntetizova-
ný v megakaryocytoch a v endotelových 
bunkách cievnej steny. Deväťdesiatpäť 
percent vytvoreného množstva je z bu-
niek uvoľnených do cirkulácie a zvyšných 
5 % tvorí pool v α-granulách trombocytov 
a vo Weibelových-Paladeho telieskach 

endotelových buniek. Adrenergný stres, 
pôsobenie agonistov, histamínu a trom-
bínu alebo podávanie dezmopresínu sti-
mulujú uvoľňovanie tejto zásobnej formy 
do krvného riečiska. Po uvoľnení do cir-
kulácie osud vWF závisí od veľkosti jeho 
multimérov, interakcie s trombocytmi 
a ostatnými bunkami a od vnímavosti 
proti proteolýze. V inaktívnej, globulár-
nej forme cirkuluje vWF v ľudskej plazme. 
Po poranení cievnej steny a po odhale-
ní subendotelových štruktúr obsahu-
júcich kolagén dochádza k rozvinutiu 
vWF, a tým k odkrytiu väzbových miest 
(3, 4). vWF interaguje s kolagénom su-
bendotelu a viaže trombocyty (adhézia) 
prostredníctvom väzby na ich povrchový 
receptor. Aktivované trombocyty ná-
sledne agregujú a vytvárajú doštičkový 

trombus. Preto má vWF nezastupiteľnú 
pozíciu v procese primárnej hemostázy 
– v adhézii, aktivácii a agregácii trom-
bocytov. Jeho význam v sekundárnej he-
mostáze spočíva v nekovalentnej väzbe
s plazmatickým FVIII, ktorá bráni jeho
proteolytickému štiepeniu aktivovaným
proteínom C (aPC). Chráni tým FVIII pred
rapídnym odbúraním z plazmy a predl-
žuje jeho biologický polčas. Nedostatok
alebo defekt vWF vedie ku krvácavým
udalostiam, zvyčajne mukokutánneho
charakteru, ktoré odrážajú defekt v pri-
márnej hemostáze (5). V prípade, keď
FVIII ostáva nechránený pred predčas-
nou proteolýzou a dochádza k rýchlemu
odstráneniu (klírensu) z cirkulácie, je fe-
notyp krvácania podobný krvácaniu pri
hemofílii A (krvácanie do svalov, kĺbov
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a podobne) (6, 7). Variabilita klinické-
ho obrazu závisí od typu a závažnosti 
vWCH. Intenzita, charakter a lokalizácia 
krvácania sa zvyčajne medzi postihnutý-
mi jedincami s vWCH líšia (8, 9). Niektorí 
pacienti s ľahším deficitom vWF môžu 
byť bezpríznakoví. Počet symptomatic-
kých jedincov v bežnej populácii je pri-
bližne 1/10 000 (0,01 %). Celkový výskyt 
vWCH je odhadovaný na 0,1 – 1 % (10).

Typ 1 vWCH zodpovedá čiastoč-
nému kvantitatívnemu deficitu funkčne 
normálneho vWF, čo tvorí 70 – 80 % prí-
padov vWCH. Typ 2 (20 %) zahrnuje štyri 
podtypy: typ 2A, kedy dochádza k strate 
vysokomolekulového vWF (HMW – vWF), 
typ 2B, ktorý je spôsobený zvýšenou väz-
bou vWF na krvné doštičky, spojený so 
stratou HMW-vWF a ľahkou trombocy-
topéniou, ďalej typ 2N, kedy je porušená 
väzba medzi vWF a FVIII a nakoniec typ 
2M, pri ktorom nie je porucha spojená 
so stratou HMW-vWF. Typ 3 (5 – 10 %) je 
najzávažnejšou formou ochorenia a zod-
povedá ťažkej forme vWCH, ktorá za-
príčiňuje ťažký deficit FVIII. Všeobecne 
teda typ 1 a 3 zaraďujeme ku kvantita-
tívnym defektom, typ 2 so všetkými jeho 
podtypmi k funkčným defektom vWF. 
Podrobnejšiu charakteristiku jednotli-
vých typov uvádza tabuľka 1 (11). 

Zásady	diagnostiky	vWCH
Okrem podrobnej anamnézy 

a  klinického vyšetrenia je pri vWCH 
dôležitá laboratórna diagnostika. Na 
potvrdenie diagnózy je nutné realizovať 
nielen vyšetrenie základnej koagulácie, 
ale aj sekundárne a terciárne testy. Ich 
výsledky môžu byť variabilné v závis-
losti od typu vWCH. Pri ťažších formách 
vWCH dochádza k predĺženiu času kr-
vácania (ČK), aktivovaného parciálneho 
tromboplastínoveho času (aPTT), počet 
trombocytov môže byť mierne zníže-
ný. Pri ľahkých formách môže byť zá-
kladná koagulácia, ČK aj počet trom-
bocytov v norme. Zo špecializovaných 
vyšetrení je potrebné vyšetriť antigén 
vWF (vWF:Ag), aktivitu vWF (vWF:RCo 
– stanovenie vWF s ristocetínom, ktorý
indukuje väzbu vWF na trombocyty), vä-
zobnú kapacitu pre kolagén (vWF:CBA),
aktivitu faktora VIII (FVIII:C), agregáciu
trombocytov indukovanú ristocetínom
(RIPA), analýzu multimérov vWF. Pri sta-

novovaní typu vWCH okrem uvedených 
výsledkov je potrebné zohľadniť aj DNA 
analýzu s určením genetickej anomálie, 
ktorá k vzniku vWCH viedla (9, 10).

Liečba	
Liečba vWCH má nasledovné ciele 

– korigovať primárnu hemostázu (po-
ruchy adhézie) spôsobené nedostatkom
alebo dysfunkciou samotného vWF a za-
bezpečiť úpravu sekundárneho defektu
koagulačnej aktivity faktora VIII v dô-
sledku chýbania väzby a jeho stabilizácie
(12). Okrem substitúcie vWF a zvládnutia 
krvácania je nevyhnutné zároveň aj mi-
nimalizovať nadmerný nárast plazmatic-
kých hodnôt FVIII, ktoré by boli rizikové
pre vznik trombotických komplikácií.
Základom liečby vWCH je náhrada chý-
bajúcich zložiek podaním koncentrátov
koagulačných faktorov (faktorová liečba)
alebo aplikácia dezmopresínu (nefakto-
rová liečba) spolu s antifibrinolytikami
a ďalšou podpornou terapiou v závislosti
od typu a závažnosti vWCH.

Dezmopresín (DDAVP) stimulu-
je uvoľňovanie vWF a FVIII z endotelu 
a všeobecne sa používa ako efektívna 
preventívna alebo následná krátkodobá 
liečba pri abnormálnom krvácaní len pri 
ľahších typoch 1 vWCH (hodnota vWF  
> 10 %, FVIII > 20 %). U pacientov s ocho-
rením typu 2 je reakcia na DDAVP varia-
bilná, pričom pri type 2B vWCH je DDAVP 
kontraindikovaný. DDAVP nepredstavu-
je účinnú terapiu pacientov s typom 3
vWCH (11).

Základným pilierom liečby 
pri všetkých typoch vWCH sú koncen-
tráty koagulačných faktorov. Podľa spô-
sobov substitúcie koagulačného faktora 
rozlišujeme liečbu on demand a profy-
laktickú liečbu. Pri on demand sa fak-
tor aplikuje podľa potreby až pri vzniku 
krvácania. Pri primárnej profylaxii sa 
koncentrát faktora podáva pravidel-
ne ešte pred vznikom krvácania. Ak sa 

aplikuje koncentrát faktora až po prvom 
krvácaní, ide o sekundárnu profylaxiu. 
Primárna profylaxia je štandardom v sta-
rostlivosti u pacientov s hemofíliou, no 
dlhodobá profylaxia, ktorá by zabráni-
la rekurentnému krvácaniu u pacientov 
vWCH, je relatívne zriedkavá. Dlhodobú 
sekundárnu profylaxiu je však nutné zvá-
žiť u pacientov s ťažšími formami vWCH 
s opakovanými spontánnymi krvácaniami, 
zvlášť ak vedú k  vzniku hemartróz 
(14). Odporúčané dávky koncentrátu 
vWF v  dlhodobej profylaxii krvácania 
u pacientov s  vWCH sú 20 – 50 IU
(medzinárodných jednotiek) vWF:RCo/
kg 2- až 3-krát v týždni. Rutinne sa pri
vWCH podávajú faktory krátkodobo
v perioperatívnom a peripartálnom ob-
dobí a on demand v prípade krvácavých
komplikácií. Dávkovanie koagulačných
faktorov je podmienené viacerými fak-
tormi – typom a závažnosťou vWCH,
rozsahom operačného výkonu alebo zá-
važnosťou krvácania.

V súčasnosti je dostupná široká 
škála z plazmy derivovaných koagulač-
ných faktorov (pdKKF). Ide o koncentráty 
FVIII s obsahom vWF alebo vysokočis-
tené koncentráty, ktoré obsahujú vWF 
s  alebo bez FVIII s  rôznym obsahom 
multimérov vWF a rôznym spôsobom 
protivírusového ošetrenia. Rozdiely v po-
mere vWF a FVIII majú významný vplyv 
na manažment liečby. Okrem pdKKF je 
v Európe dostupný už aj rekombinantný 
koncentrát ľudského vWF (rvWF), ktorý 
je určený na liečbu krvácania vrátane 
chirurgického krvácania, a aj na preven-
ciu chirurgického krvácania u dospelých 
pacientov. Na Slovensku uvedený rvWF 
zatiaľ dostupný nie je. Výhoda rvWF je, 
že jeho príprava je nezávislá od dostup-
nosti plazmy darcov, znižuje závažnosť 
a výskyt alergických a pyretických reak-
cií, má stálejšie zloženie vrátane obsahu 
multimérov vWF a zníženie rizika preno-
su infekčných ochorení (13). V tabuľke 2 

Tabuľka	1.	Klasifikácia von Willebrandovej choroby (21)
Typ	1 parciálny kvantitatívny nedostatok vWF
Typ	2 kvalitatívny defekt vWF
     2A zníženie funkcie vWF závislej od trombocytov, chýbanie multimérov vWF
     2B zvýšená afinita vWF k trombocytovému GP Ib
     2M zníženie funkcie vWF závislej od trombocytov, bez chýbania multimérov vWF
     2N znížená afinita vWF k FVIII
Typ	3 absolútny kvantitatívny nedostatok vWF
vWF – von Willebrandov faktor, GP Ib – glykoproteín Ib, FVIII – faktor VIII
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a 3 uvádzame prehľad najpoužívanejšej 
liečby pri vWCH a odporučené cieľové 
koncentrácie vWF:Rco a dávkovanie kon-
centrátu vWF/FVIII pri liečbe vWD (6).

Zdá sa, že substitúcia vWF 
a korekcia vWF:RCo a času krvácania je 
nutná predovšetkým pri slizničnom type 
krvácania, zatiaľ čo pri chirurgických 
výkonoch je rozhodujúca korekcia FVIII. 
Podobne je popísané dosiahnutie hemo-
stázy podaním rFVIII v liečbe krvácania 
u pacientov s inhibítorom vWF (6, 11).

Vysoko	purifikovaný	
koncentrát	vWF	s nízkym	
obsahom	FVIII	
Vysoko purifikovaný koncentrát 

vWF s nízkym obsahom FVIII je deri-
vovaný z plazmy (pd) s vWF:RCo/FVIII 
pomerom > 10, obsahom FVIII < 10 % (15 
– 17). Je indikovaný na profylaxiu a on
demand liečbu krvácania pri chirur-
gických výkonoch u pacientov s vWCH,
pri ktorých je monoterapia DDAVP ne-
účinná alebo kontraindikovaná. Ďalšou
indikáciou je aj dlhodobá profylaxia, pri
ktorej sa dávka určuje individuálne podľa
potrieb každého pacienta. Pre reduko-
vané množstvo FVIII nedokáže ihneď
upraviť hladinu FVIII:C, jeho zvýšenie
nastáva až o niekoľko (6 – 12) hodín po
aplikácii. Tento oneskorený vzostup
FVIII je podmienený postupnou stabi-
lizáciou endogénneho FVIII navodenou
infúziou vWF (15). V situáciách, kedy je
nevyhnutné zabezpečiť rýchlu úpravu
hemostázy, ako napríklad pri závažnom
krvácaní, traume alebo urgentnom chi-
rurgickom výkone, na dosiahnutie he-
mostatickej plazmatickej hladiny FVIII:
C je nevyhnutné aj podanie pd FVIII/
vWF (18). Hlavnou inováciou produktu
je metodika protivírusového ošetrenia,
ktorá významným spôsobom reduku-
je riziko prenosu infekčných agensov.
Prípravok je ošetrený SD metódou (sol-
vent/detergent), 35 nm filtráciou a 80 ℃
teplom  počas 72 hodín, čo sú tri kro-
ky, ktoré zásadne inaktivujú a eliminu-
jú vírusy (15, 19). Účinné sú nielen proti
obaleným vírusom ako napr. vírusu HIV,
vírusom hepatitídy typu B a C (HBV, HCV)
ale aj neobaleným vírusom, ako sú vírus
hepatitídy typu A (HAV) a parvovírus B19
(15). Metodika spracovania neovplyvňuje
vlastnosti a účinnosť vWF vrátane schop-

nosti viazať sa na FVIII. Vysoké koncen-
trácie FVIII sú asociované s rizikom vzni-
ku tromboembolických udalostí. Nízky 
obsah FVIII limituje nárast koncentrácie 
FVIII v plazme pri opakovanom podávaní 
preparátu (20).  

Popis	prípadu
Prezentujeme prípad 38-ročného 

pacienta s ťažkou formou vWCH, typu 1,  
verifikovanou vyšetrením propeptidu 
vWF a  genetickým vyšetrením vWF, 
s takmer nulovými bazálnymi hodnota-
mi vWF, u ktorého sme prvýkrát použili 
vysoko purifikovaný pd koncentrát vWF 
s nízkym obsahom FVIII. Ochorenie sa 
u pacienta začalo manifestovať skoro
po jeho narodení častým spontánnym
krvácaním zo slizníc a neskôr do kĺbov.
Následkom opakovaných hemorágií došlo
k rozvoju artropatie ľavého lakťového kĺ-
bu s obmedzením hybnosti – predovšet-
kým flexie a extenzie. Do sedemnástich
rokov bola substitučná liečba kombino-
vaným prípravkom FVIII/vWF pacien-
tovi podávaná v režime ,,on demand“.
V roku 1998 mal pacient nasledovné ba-
zálne hodnoty vWF a FVIII:C: antigén
vWF (vWF:Ag) EID 0,0 IU/ml, vWF EIA:
0,0 IU/ml, funkčná aktivita plazmatic-
kého faktora VIII (FVIII – funkcia) 2,6 %,

ristocetínom indukovaná agregácia 
trombocytov (RIPA) 3,2 %, funkčné sta-
novenie ristocetínového kofaktora vWF 
(vWF:RCo) 0,7 %. Od roku 1999, keď 
mal pacient 17 rokov, bol zmenený re-
žim substitučnej liečby kombinovanými 
plazmatickými koagulačnými faktormi 
vWF/FVIII (vWF:RCo:FVIII:C 2,88) na 
profylaktický 3-krát za týždeň 20 IU/kg  
s navýšením dávky počas aktívneho kr-
vácania na 40 IU/kg každých 12 hodín. 
Pri uvedenom profylaktickom režime sa 
klinický stav pacienta čiastočne zlepšil. 
Hemorágie do kĺbov boli menej frek-
ventné, avšak pokračovali spontánne aj 
provokované mukokutánne krvácania: 
epistaxy a krvácania zo slizníc ústnej 
dutiny. Mierne zakrvácania do členko-
vých a lakťových kĺbov recidivovali najmä 
pri fyzickej námahe, prudších pohyboch, 
niekedy aj bez známej vyvolávajúcej prí-
činy s pomerne rýchlou rezorpciou po 
podaní adekvátnej dávky koagulačného 
faktora. V priebehu roku 2015 bolo za-
znamenané 1-krát spontánne krváca-
nie do ľavého lakťa, 4-krát do pravého 
lakťa, 1-krát významnejšie krvácanie 
do pravého členka navodené úrazom. 
Sekundárna artropatia najvýraznejšie 
postihovala lakťové kĺby s artrotickým 
zhrubnutím a obmedzením ich hybnos-

Tabuľka	2.	Prehľad najpoužívanejšej liečby pri vWCH (6)
vWCH Podtyp Základná	liečba Podporná	liečba
Typ	1 DDAVP; vWF(/FVIII) koncentrát

antifibrinolytická 
a hormonálna liečba

Typ	2 2A  vWF(/FVIII) koncentrát; DDAVP
2B  vWF(/FVIII) koncentrát
2M  vWF(/FVIII) koncentrát; DDAVP
2N  vWF(/FVIII) koncentrát; DDAVP

Typ	3  vWF(/FVIII) koncentrát
vWCH – von Willebrandova choroba, FVIII – faktor VIII, DDAVP – dezmopresín

Tabuľka	3.	Odporučené cieľové koncentrácie vWF:Rco a dávkovanie koncentrátu vWF/FVIII pri liečbe vWCH (6)

Indikácia
Cieľová	hodnota	
vWF:Rco	(%)

Dávka	vWF:Rco	
(IU/kg)

Dĺžka	
substitúcie

Frekvencia	
infúzií	
koncentrátu	vWF

Udržanie	
hodnoty	
vWF:Rco

Veľký operačný 
výkon

 50 – 100 ‡ 40 – 60 prvé 3 dni à 8 – 12 hod. 7 – 10 dní
> 30† > 40 potom 4 dni à 24 hod.

Malý operačný 
výkon

> 50 ‡ 30 – 50 obvykle 1 – 2 
dávky

à 12 – 48 hod. 2 – 4 dni
> 30†

Zubné 
extrakcie

> 50 ‡ 20 – 40 1 dávka pred 
extr.

*  > 12 hod.
> 30†

Krvácanie > 30 20 – 60** 1, príp. viac 
dávok

à 8 – 48 hod. obvykle  
2 – 4 dni

Pôrod > 50 40 – 50 à 24 hod. pred 
pôrodom  
a postpartálne

à 24 hod. 3 – 5 dní po 
pôrode

‡ – odporúčaná cieľová hodnota vWF:RCo počas operačného výkonu, † – odporúčaná cieľová hodnota 
vWF:RCo po operačnom výkone, * – antifibrinolytikum 7 – 10 dní, ** – veľkosť dávky vWF:Rco (IU/kg) podľa 
závažnosti a typu krvácania (spontánne, potraumatické)
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ti a členkové kĺby, kde prechádzala až 
do ankylózy. Vzhľadom na pretrvávanie 
častých krvácavých prejavov napriek 
substitúcii FVIII/vWF v profylaktickom 
režime bolo po dôkladnom zhodnote-
ní stavu pacientovi od decembra roku 
2015 indikované profylaktické podávanie 
vysoko purifikovaného pd koncentrátu 
vWF s nízkym obsahom FVIII. Na úvodnej 
dávke 32 IU/kg  vysoko purifikovaného 
pd koncentrátu vWF s nízkym obsahom 
FVIII 3-krát za týždeň a neskôr na mierne 

akcelerovanej dávke 36 IU/kg 3-krát za 
týždeň došlo u pacienta takmer ku kom-
pletnému ústupu spontánnych krváca-
vých prejavov pri dobrej tolerancii lieku. 
Laboratórne výsledky pacienta s vWCH 
pred podaním koncentrátu faktora vWF 
sú uvedené v tabuľke 4. V grafe 1 je zná-
zornená dynamika zmien sledovaných 
laboratórnych parametrov po podaní vy-
soko purifikovaného pd koncentrátu vWF 
s nízkym obsahom FVIII. Dve hodiny po 
aplikácii boli monitorované hodnoty na-

sledovné: vWF:RCo 0,295 IU/ml, vWF: Ag 
0,701 IU/ml a FVIII:C 0,223 IU/ml, nor-
malizovala sa hodnota RIPA (88%) a elek-
troforetickou analýzou boli detegované 
multiméry vWF, ktoré pred podaním 
faktora prítomné neboli. Vrchol kon-
centrácie vWF v plazme bol dosiahnutý 
medzi 30 minútami až dvomi hodina-
mi po podaní koncentrátu. Progresívne 
došlo k vzostupu hodnoty FVIII. Tento 
efekt pretrvával počas nasledujúcich 
dvoch dní. Najvyššie dosiahnuté hodnoty 
v priebehu 24 hodín od aplikácie boli: dve 
hodiny od podania – vWF:RCo 0,295 IU/
ml, vWF: Ag 0,701 IU/ml, normalizovala 
sa hodnota RIPA (88 %) a štyri hodiny od 
podania bola hodnota FVIII:C 0,324 IU/
ml. Profylaktické podávanie vysoko puri-
fikovaného faktora vWF v bežných pod-
mienkach viedlo takmer ku kompletnej
eliminácii krvácavých prejavov. Pacient
je bez spontánnych hemoragických pre-
javov, máva občasné krvácania z nosa pri
nádche, po provokácii alebo počas horú-
cich letných dní. Krvácanie do kĺbov je
významne redukované, vyskytuje sa len
pri väčšej fyzickej záťaži (napr. práci s kla-
divom a podobne). V grafe 2 je znázornená
časová os s chronológiou podávanej liečby
a klinických komplikácií pacienta.

Záver
Ťažká forma von Willebrandovej 

choroby predstavuje u pacienta vysoké 
riziko krvácavých prejavov. Základným 
pilierom liečby je substitučná faktorová 
liečba. Za posledné roky došlo k význam-
nému pokroku vo vývoji koagulačných 
faktorov vyrobených z ľudskej plazmy, 
ale aj rekombinantnými technikami. 
Jednotlivé produkty sa líšia v pomeroch 
a aktivite vWF k FVIII, v množstve mul-
timérov s vysokou molekulovou hmot-
nosťou, farmakokinetickom profile, aku-
mulačnom potenciáli FVIII, regionálnej 
dostupnosti a finančnej náročnosti. V sú-
časnosti dostupné faktory s nízkym ob-
sahom FVIII s kvalitnejším a účinnejším 
protivírusovým spracovaním redukujú 
riziko prenosu infekcie a výskyt trom-
botických komplikácií, sú účinnejšie 
v úprave hemostázy a prevencii krvá-
cania. Umožňujú individuálnejšie dáv-
kovanie s väčším ohľadom na hodnoty 
vWF a FVIII, čo sme prezentovali aj na 
prípade uvedeného pacienta.

Tabuľka	4.	Laboratórne výsledky pacienta s vWCH pred podaním a dve hodiny po podaní vysoko 
purifikovaného pd koncentrátu vWF s nízkym obsahom FVIII

Norma Pred	podaním	KF 2	hod	po	KF	
Trombocyty (x10/9/l) 140 – 400 212 212
Čas krvácania – Duke (min) 2.5 9 1,5
PT (%) 75 – 120 91,5 91,5
TT (s) 15 – 22 11,9 11,8
aPTT (s) 22 – 32 46,4 38,0
Fbg (Clauss g/l) 1,8 – 3,8 2 2
vWF:RCo (IU/ml) 0,5 – 1,4 0,01 0,295
vWF: Ag (IU/ml) 0,6 – 1,5 0,01 0,701
FVIII: C (IU/ml) 0,6 – 1,5 0,052 0,223
RIPA (%) 60 – 90 1 88
Multiméry prítomné žiadne prítomné
* PT – protrombínový čas, TT – trombínový čas, aPTT – aktivovaný parciálny tromboplastínový čas, 
Fbg – fibrinogén, vWF:Ag – antigén vWF, vWF:RCo – ristocetín kofaktor, FVIII:C – aktivita faktora VIII, 
RIPA – agregácia trombocytov po ristocetíne, KF – koagulačný faktor

Graf	2.	Časová os s chronológiou podávanej liečby a klinických komplikácií pacienta

Graf	1.	Dynamika zmien sledovaných laboratórnych parametrov po podaní vysoko purifikovaného pd 
koncentrátu vWF s nízkym obsahom FVIII
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