LABSEST

Dosage du facteur Willebrand

Maladie hémorragique constitutionnelle la plus
fréquente.

Prévalence estimée a 1% de la population générale.
Transmission autosomique dominante (Types 1, 2A,
2B et 2M) ou récessive (Types 2N et 3).

Mutations de novo exceptionnelles.

Anomalie quantitative pour le type 1 et 3.
Anomalie qualitative pour le type 2.

Fonctions du vWF (Facteur Von Willebrand) :

- Adhésion des plaquettes au collagéne du sous-
endothélium.

- Favorise 'agrégation plaquettaire.

- Transport et stabilisation du facteur VIILI.

Activité du vWF dépendante de son degré de
multimérisation.

Clinique variable :

- Asymptomatique.

- Hémorragies cutanéo-muqueuses (Ecchymoses,
épistaxis, gingivorragies, méno-métrorragies),
hémorragies post-opératoires.

- Formes séveres mimant I’"hémophilie.

Augmentation du VWF :

- Episode inflammatoire (maladie inflammatoire,
infection...)

- Grossesse

- Oestro-progestatif

- Stress

- Exercice physique

- Sujet agé ‘ "

- Insuffisance hépatique —

Diminution du vVWF :
- Groupe sanguin type O
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Banque d’image dreamstime.

- Bilan pré-opératoire

- Syndrome hémorragique évocateur

- Allongement du TCA, diminution du facteur
VI

NB : Un TCA normal n’élimine pas le diagnostic
de maladie de Willebrand.

- Dosage de l'activité cofacteur de la Ristocétine : RCO
- Dosage de 'antigéene : Ag

- Facteur VI

- Groupe sanguin

- Plaquettes

- Fibrinogene

Activité cofacteur de la Ristocétine : RCO

Etude fonctionnelle de référence : Evalue la
capacité de liaison du vVWF a la Gplb plaquettaire.
Mesure I'agrégation de plaquettes témoins en
présence du plasma du patient (contenant le VWF)
et d’une concentration fixe de Ristocétine
(Molécule induisant la liaison VWF-Gplb).

Dosage antigénique du vWF :

Dosage concentration plasmatique en vWF,
indépendamment de sa fonction.

Technigue immunoenzymatique avec AC anti-vWF.

Dosage du fVIii :

Technique chronométrique. Mesure le temps de
coagulation d’un mélange du plasma du patient
avec un plasma déficient en facteur VIII. Le temps
mesuré est exprimé en % d’activité, rapporté a
une courbe de calibration établie a partir d'un
plasma témoin (100% activité).

Ratio RCO/Ag :
Si < 0.7 : Anomalies qualitatives (sauf 2N)

Ratio VIII/Ag : A
Si<0.7:2N g

YY"
Glycoprotein ,’// \

Ib/ 1X/ V==

Platelet =

™ U Glycoprotein VI

-
\\x\ -

Collager




