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Skratky

4PLC metóda štvorparametrovej logistickej krivky 
AAV adeno-associated virus
AD autozomálne dominantná dedičnosť 
ADAMTS13  metaloproteináza
APTT aktivovaný parciálny tromboplastínový čas 
AR autozomálne recesívna dedičnosť
AvWS získaný von Willebrandov syndróm
BMI index telesnej hmotnosti 
cDNA komplementárna DNA 
CNS centrálny nervový systém
CT closure time
Crispr-Cas9  Clustered Regularly Interspaced Short Palindromic Repeats – 

associated protein 9
DDAVP dezmopresín
DT-vWCh doštičkový typ vWCh
EAHAD Európska asociácia pre hemofíliu a príbuzné poruchy
ECFC  Endothelial Colony Forming Cells
ECMO mimotelová membránová oxygenácia krvi 
ER endoplazmatické retikulum
F faktor 
FIIa trombín
FVIII:Ac aktivita FVIII 
GnRH gonadotropín uvoľňujúci hormón
GIT gastrointestinálny trakt 
GP glykoproteín
HMW  multiméry s vysokou molekulovou hmotnosťou
HRP konjugovaná chrenová peroxidáza
H2O2 peroxid vodíka
IL interleukín 
i. v. intravenózne
IMW multiméry so strednou molekulovou hmotnosťou
ISTH Medzinárodná spoločnosť pre trombózu a hemostázu
ISTH BAT ISTH Bleeding Assessment Tool
LMW  multiméry s nízkou molekulovou hmotnosťou 
LVAD prístroj na podporu ľavej komory
mAb monoklonálna protilátka
MGUS monoklonálna gamapatia neistého významu
MT multidisciplinárny tím 
N norma 
NGS sekvenovanie novej generácie
NHP normálna ľudská plazma
O. D. optická hustota
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PPH postpartálne krvácanie
PRP plazma bohatá na krvné doštičky 
rFVIII rekombinantný FVIII 
RIPA ristocetínom indukovaná agregácia trombocytov
RLU relatívna svetelná jednotka
s. c. subkutánne
SDS   dodecylsíran sodný 
sm rozmazaný vzor
TALENs Transcription Activator-Like Eff ector Nucleases
TMB tetrametylbenzidín
TTP trombotická trombocytopenická purpura
TxA kyselina tranexámová
UL multiméry s extrémnou veľkosťou 
VWD-PN The von Willebrand disease prophylaxis network
vWF von Willebrandov faktor
vWF:Ag antigén vWF
vWF:CBA väzba kolagénu na vWF
vWF:GPIbR aktivita ristocetínového kofaktora vWF s mikropartikulami
vWF:PBA väzba vWF na trombocyty
vWF:RCo ristocetínový kofaktor vWF
vWFpp propeptid vWF
vWCh von Willebrandova choroba
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ľali na príprave tejto vysokoškolskej učebnice. Za autorský kolektív patrí špeciálne 
poďakovanie: prof. MUDr. Jánovi Staškovi, PhD., doc. Ing. Ingrid Škorňovej, PhD., 
MUDr. Monike Brunclíkovej, PhD., MUDr. Miroslave Drotárovej, PhD., MUDr. Kris-
tíne Márii Belákovej a MUDr. Vanese Chudjakovej, ktorí svojimi odbornými príspev-
kami významne prispeli k tejto knihe.

Záverom patrí poďakovanie slovenským a českým zastúpeniam spoločností CSL 
Behring, Takeda a Grifols za ich fi nančnú podporu.

Táto kniha je určená ako učebný text pre študentov lekárskych a zdravotníckych 
fakúlt, ale aj pre pedagógov, lekárov a všetkých odborníkov, ktorých zaujíma najčas-
tejšia vrodená krvácavá porucha hemostázy.

Verím, že knihe sa podarí naplniť jej odborný, ale aj didaktický cieľ a čitatelia 
v nej nájdu nové poznatky v diagnostike a manažmente liečby von Willebrandovej 
choroby. 

Tomáš Šimurda
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Úvod

V roku 1926, na odľahlom súostroví Åland v Baltskom mori, zaznamenal fínsky 
lekár Erik Adolf von Willebrand mimoriadne závažný a dovtedy nepoznaný prípad 
krvácavého ochorenia. Týmto objavom položil základy rozpoznania novej vrodenej 
poruchy zrážania krvi, ktorá neskôr dostala jeho meno – von Willebrandova choroba. 
Od tejto udalosti uplynulo sto rokov a za ten čas sa poznatky o tejto chorobe dra-
maticky rozšírili. Dnes patrí von Willebrandova choroba medzi najčastejšie vrodené 
krvácavé poruchy, postihujúce približne 1 % svetovej populácie, pričom jej klinické 
prejavy môžu byť veľmi rôznorodé – od ľahkého krvácania až po život ohrozujúce 
krvácania.

Tento výnimočný míľnik – 100. výročie objavu von Willebrandovej choroby – po-
núka nielen príležitosť na refl exiu historického vývoja medicínskeho poznania, ale aj 
zhodnotenie pokroku v diagnostike, liečbe a každodennom živote pacientov s touto 
poruchou. Od jednoduchého pozorovania u jednej rodiny cez objav von Willebran-
dovho faktora až po dnešné sofi stikované diagnostické, genetické testovanie a per-
sonalizovanú terapiu predstavuje tento príbeh jeden z najinšpiratívnejších vývojov 
v oblasti hematológie.

Vysokoškolská učebnica prináša pohľady na rôzne aspekty choroby – od diagnos-
tických prístupov, klinických prejavov až po manažment liečby. Nezabúdame ani 
na historický kontext a osobnosť samotného Erika von Willebranda, ktorého výni-
močný pozorovací talent a vedecká zvedavosť umožnili defi novať dovtedy nepozna-
né ochorenie.
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