Von Willebrandiv faktor

Von Willebrandav faktor (vWf) je glykoprotein Gc¢astnici se druhé ¢asti hemostatického procesu — reakce
desticek.

Syntéza

= Endotelovymi burikami (n&sledné skladovan ve Weibelovych-Paladeho
téliskach);

= megakaryocyty;

= trombocyty (v a-granulech);

= subendotelem.

Struktura

Zakladni monomer vWF je protein tvoren 2050 AMK. RozliSujeme na ném nékolik

domén, které maji specifickou funkci:
struktura vVWF

= Al doména se vaze na:
= membranu trombocytd,
= heparin.
A3 doména se vaze na kolagen,
doména "cysteinovy uzel" - usnadnuje tvorbu dimérd,
D'/D3 doména se vaze na neaktivni plazmaticky faktor VIIl.

Monomery VWF jsou dédle usporadany v dimery (v endoplazmatickém retikulu) a potom v multimery (v Golgiho
apardatu). Multimery se sklddaji z 80 a vice podjednotek pospojovanych disulfidovymi vazbami a patfi k nejvétsim
molekuldm v krevni plazmé.

Von Willebrand@v faktor je jednim z méla protein(, které nesou aglutinogeny krevni skupiny ABO. Na krevni

v v

Funkce
Von Willebrand(v faktor se podili na primarni hemostéaze tim, Zze zprostredkuje agregaci trombocytl a jejich adhezi
ke kolagenu. Tuto funkci jsou schopny plnit pouze velké multimery. Ddle ma vWF svou funkci i v sekundarni

hemostaze, kde stabilizuje FVIII (vdZze ho na sebe). Vazbou s FVIII zabrafiuje vVWF jeho inaktivaci protedzami jako
protein C nebo FXa.

Nedostatek nebo defekt vVWF se projevuje jako von Willebrandova choroba - krvacivé stavy.
Odbouravani

Von Willebrand(v faktor se stépi metaloprotedzami (mezi thyrosinem a methioninem) na mensi Gseky, které
nedokdzi tolik vyvolavat agregaci a adhezi.
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