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oenca de von Willebrand é uma en-
Dfermidade hemorragica hereditaria
causada por uma diminui¢&o ou uma
disfuncéo da proteina chamada de fator de
von Willebrand (FvW). Isto ocorre devido a
mutagéo no cromossomo 12 e é caracte-
rizada por deficiéncia qualitativa ou quan-
titativa desse fator. E a coagulopatia mais
frequente encontrada na pratica médica,
prevalecendo entre 0,1 a 1% da populagéo.
Foi descrita pela primeira vez em 1925 pelo
meédico finlandes Erik Adolf von Willebrand.
Ele é sintetizado por células endo-
teliais e megacaridcitos. Tem duas fun-
¢oes principais:

Mediar a adesdo das plaquetas ao
subendotélio lesado: funciona como uma
ponte entre receptores da plaqueta (glico-
proteina Ib e glicoproteina lIb/llla) e o suben-
dotélio lesado. Para que ocorra a adesdo as
plaquetas é necessario a presenca de gran-
des multimeros do FvW.

Manter os niveis plasmaticos do fator
VIl (uma proteina procoagulante). 0 FvW
liga-se a fator VIl evitando sua degradacéo.
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Sao definidos 3 tipos:
TIPO T

Deficiéncia quantitativo moderada.
Sua transmissao é autossdmica dominan-
te com penetrancia incompleta. E o tipo
mais frequente, ocorrendo em cerca de
70% dos pacientes.

TIPO 2.

E um defeito qualitativo e acomete entre
20-30% dos casos. Possui 4 subtipos:

e 2A: subtipo mais comum. Neste caso
o FvW tem dificuldade de unir-se as pla-
quetas e ha diminuicdo da presenca de
grandes multimeros.

e 2B: 0 FvW tem grande afinidade de
unido as plaquetas, por isso diminui a
circulagéo livre do FyW.

e 2M: ndo ha auséncia
dos grandes multimeros
porém eles ndo tem a
mesma capacidade de li-
gacéo as plaquetas.
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e 2N: o FvW perde a capacidade de liga-

¢éo com o Fator VIII.
TIPO 3:

Auséncia ou niveis muito baixos de
FvW. E herdada de uma maneira recessi-
va e 0 comportamento clinico é muito
semelhante ao de uma hemofilia
severa. Este tipo é raro ocor-
rendo 1 em cada dez mi-

Ihdes de habitantes.
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DIAGNOSTICO DE FvwW

Para o diagnosticos da doenca de von Wille-
brand a combinagdo de 2 tipos de métodos
5§80 usados:

FvW: Antigeno
e ELISA
e | atex Assay

FvW: Fungéo

* Teste de Cofator da Ristocetina

e ELISA

* Ensaio de ligagdo ao Colageno (CBA)

Technoclone FvW Kits:
TECHNOZYM FvW: Ag ELISA (CE)

e Determinagdo da concentragéo
no plasma do antigeno de von Willebrand.
e Tempo de dosagem rapida.

TECHNOZYM FvIW: CBA ELISA (CE)

e Determinagdo da atividade da
ligacéo do von Willebrand ao colageno.
e Placas revestidas com Colageno

Humano Tipo Il

TECHNOZYM FvW:CBA ELISA
Collagen Type | e tipo VI

e Determinagdo da atividade da
ligacéo do von Willebrand ao colageno.
e Placas revestidas com Colageno

Humano Tipo | e Tipo VI

Principios dos testes: FvW e CBA

Principios do Teste / Elisa Test Kit
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Vantagens da dosagem do CBA em comparacao ao Cofator de Ristocetina:

* E uma dosagem bio-imunolégica, ba-
seado na capacidade de ligagdo do FvW
ao colageno.

* Reflete a atividade fisiologica verdadei-
ra da concentragdo do FvW no plasma.

e Pode ser realizado em paralelo com a
determinacéo do von Willebrand : Ag.

e Melhor reprodutibilidade e maior sensi-
bilidade do que a FvW :RiCoF.
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e Melhor correlagdo com os multimeros
de von Willebrand.

e Melhor diferencia os tipos 2A e 2B do
tipo 1 da doenca de von Willebrand.

¢ Maior sensibilidade na deteccéo de pe-
quenas quantidades do fator de von Wille-
brand na doenga severa tipo I.

e Maior deteccéo na doenca do tipo 3.

* £ um marcador na resposta aps 0 uso
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de DDAVP (desmopressina).

e Detecta altas concentracdes das largas
cadeias dos multimeros de von Willebrand na
PTT (Purpura Trombocitopénica Trombotica).

e Detecta baixas concentracdes dos mul-
timeros de von Willebrand na Trombocitope-
nia Essencial.
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