Sjeldne Diagnoser

Kort om
bladersygdommen von
Willebrands sygdom

Von Willebrands sygdom er en medfedst, arvelig og livslang sygdom. | sjeeldne tilfeelde kan von Wil-
lebrands sygdom dog opsta senere i livet, for eksempel som fglge af bestemte former for kraeft.Von
Willebrands sygdom er den mest udbredte blgdersygdom i verden og rammer 1 % af befolkningen.

© Forlgb og prognose

Von Willebrands sygdom skyldes mangel pa en af blodets faktorer, der er ngdvendige for, at blodet
kan sterkne normalt, hvilket betyder, at bledninger ikke stopper. Blgdningerne kan bade komme til
udtryk som leengerevarende, synlige, ydre blgdninger og/eller som indre led- og muskelblgdninger.
Mange kvinder har ogsa problemer med lange og kraftige menstruationer.

Man skelner mellem tre typer af von Willebrands sygdom:

Von Willebrands sygdom type 1 er den mest udbredte, idet 75% af alle mennesker med von Wil-
lebrands sygdom lider af denne type.Type 1 er den mildeste af de tre typer. Symptomerne varierer
meget fra ingen symptomer til leengerevarende blgdninger.

Von Willebrands sygdom type 2 udgar 20-25 % af alle tilfelde af von Willebrands sygdom. Symp-
tomerne er som oftest de samme som ved type 1, men blgdningstiden er ofte leengere ved type 2.

Von Willebrands sygdom type 3 er den mest sjeeldne, og i Danmark findes kun omkring 10 men-
nesker med type 3.Type 3 er mere alvorlig end de andre former, og personer med von Willebrands
sygdom type 3 kan lide af ledblgdninger og muskelblgdninger. Bladningerne kan opsta ved slag,
fald eller lignende, men de kan ogsa opsta spontant.

Situationen for personer med von Willebrands sygdom er meget forskellig afhaengig af, hvilken
type sygdom de lider af. Nogle maerker naesten intet til sygdommen og lever et helt normalt liv
uden naevneverdige gener. Andre, som oftest personer med type 3, dgjer med ledblgdninger og
slidgigt som felge af sygdommen. Kvinder kan iszer have problemer ved menstruation og graviditet,
hvortil der kan kreeves ekstra opmaerksomhed.

Er personen i en alder, hvor der ikke har vaeret adgang til forebyggende behandling under opvaek-
sten, kan personen blive steerkt bevaegelseshaemmet med varierende grad af for eksempel gang-

besveer.

Indtil 1985, hvor blodpraeparater ikke var sikret mod smitteoverfgrsel, blev mange personer med



von Willebrands sygdom udsat for smitte med hepatitis (leverbetaendelse). Disse har i dag ud over
deres blgdersygdom ogsa fysiske og psykiske problemer pa grund af den smitte, som de har vaeret
udsat for.

© Forekomst og arvegang

Von Willebrands sygdom er arvelig, og i de fleste tilfaelde ved foraeldrene, at de har risiko for at fa et
barn med von Willebrands sygdom. Sygdommen kan dog ogsa skyldes en ny mutation, det vil sige
forandringer i arveanleeggene i det tidlige fosterstadium, hvilket ikke kan pavises far fodslen.

Von Willebrands sygdom kan ramme bade drenge og piger.

© Behandling og kontrol

Von Willebrands sygdom kan behandles, og med den rigtige behandling vil en blgdning naesten
altid kunne standses eller forebygges. Ofte er det ikke engang ngdvendigt med medicin: Bla
maerker forsvinder gerne af sig selv, og mindre bladninger kan standses ved at presse noget koldt
mod stedet.

Medicinsk behandling kan dog vaere ngdvendig. Oftest bestar behandlingen i, at personer med
von Willebrands sygdom far tilfert et kunstigt fremstillet hormon enten via naesespray eller ind-
sprejtning. En anden type medicin tages i pilleform. Lider man af von Willebrands sygdom type 3,
er det dog ngdvendigt at fa tilfert den sterkningsfaktor, man mangler, den sdkaldte faktormedicin.
Medicinen tages som indsprgjtning.

Medicinen kan tages forebyggende, for eksempel inden et tandlaegebesag, men den kan ogsa
tages snarest muligt efter, at der er tegn pa, at der er opstaet en blgdning.Behandlingen foregar
oftest som hjemmebehandling af personen selv. De fleste med von Willebrands sygdom er tilknyt-
tet et heemofilicenter, hvor de far radgivning om behandling og gar til kontrol. Der findes to centre i
Danmark - et pa Rigshospitalet og et pa Skejby Sygehus.
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