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med von
Willebrand

Har finns information om von Willebrands
sjukdom. Hur det paverkar dig. Vilka
behandlingar som finns samt tips och rad for att
du ska kunna leva ditt liv sa bra som mojligt.
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Det har ar von Willebrands sjukdom

Bade kvinnor och min kan ha von Willebrands sjukdom. Kvinnor marker
tydligare av sjukdomen, eftersom den kan ge upphov till rikliga menstrua-
tionsblodningar och onormalt stora blodningar efter foérlossningar.

Sjukdomen orsakas av brist pa eller nedsatt funktion hos von
Willebrandfaktorn. Den dr ett protein som finns i blodet och 4r nodvindig
for normal koagulation. Nir det inte finns tillrackligt, eller om von
Willebrandfaktorn inte fungerar normalt, tar det langre tid for blodet att
koagulera och for blodningar att upphora.

Det finns olika langa kedjor med von Willebrandfaktorn i blodet och
dessa fungerar ocksa som bararprotein for koagulationsfaktor VIII. Vid
brist pa von Willebrandfaktorn kan man ocksa f4 en 14g niva av Faktor VIII.
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Fran mild till svar form

Det finns flera olika typer av von Willebrands sjukdom, fran mild till svar form.
Vilken typ beror pd hur mycket méngden av - eller funktionen hos - von Wille-
brandfaktorn ar paverkad.

Arftliga orsaker

Von Willebrands sjukdom &r 4rftlig och medfodd, men nymutationer kan ge
upphov till sjukdomen hos vissa individer. Den orsakas av en forandringiarvs-
anlaget for von Willebrandfaktorn som gor att den fungerar daligt eller inte bildas
inormal omfattning.

Varje cell i kroppen innehaller 46 kromosomer som dr arrangerade i 23 par.
Pa kromosomerna finns 20 000-25 000 olika arvsanlag, eller gener, som
bestimmer hur en ménniska ser ut och fungerar. En gen fungerar som en mall
for ett visst protein. Varje par innehaller en kromosom fran modern och en fran
fadern. Anlaget for von Willebrands sjukdom finns pa kromosom nummer 12.

Arvs pa tva olika satt

Ettbarn kan drva anlaget f6r von Willebrands sjukdom fran en av foridldrarna
eller fran bada. Eftersom sjukdomen &r 4rftlig finns den ofta hos flera medlemmar
isamma familj och slakt.

Ett barn kan fédas med von Willebrands sjukdom utan att nagon av férdaldrarna
har anlag for sjukdomen. 1sa fall har det uppstatt en fordndring i arvsanlaget
(nymutation), som orsakar sjukdomen hos fostret.

Pojkar och flickor l6per lika stor risk att d4rva von Willebrands sjukdom.

Recessiv arftlighet

Arftligheten vid VWS typ 3 och vid enstaka typ 2-varianter ar recessiv. Det innebar att man
maste ha dubbel uppsattning av anlagen for att sjukdomen ska yttra sig. Det vill sdga att
man far anlaget fran bada foraldrarna. Om man bara har ett anlag ar man bérare, och har
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Symptom vid
von Willebrands Blamarken vid

Langdragen

sjukdom mindre slag och bladning
blédning fran fran s

Symptomen varierar mycket nisa och mun- | ran sar

fran person till person, dven slemhinna. i huden.

inom samma familj. Har 4r nagra
exempel pa vanliga symptom.

Viktigt att fa diagnos

Von Willebrands sjukdom 4r underdiagnostiserad och manga ldkare kinner inte
till diagnosen. Darfor ar det viktigt att personer blir korrekt utredda och remitte-
ras till ndgon av landets tre koagulationsmottagningar (i Malmo, Goteborg eller
Stockholm). For att fa ett underlag for utredning och bedémning 4r det viktigt att
likaren far information om alla symptom och om du har nagra kinda sjukdomar
eller tar nagra mediciner. Det 4r ocksa bra om ldkaren vet hur ofta du upplever att
du har blédningar och om andra i din familj har blodningsbesvér.

Undvik ...

... varktabletter som
innehaller acetylsalicylsyra
eller NSAID.

... vissa lakemedel mot
panikangest och depressioner.

... blodfértunnande lakemedel

... naturldkemedel som
omega-3-fettsyror.




Onormalt
kraftig blodning
efter operation,
forlossning eller

trauma av

nagot slag.

Langvarig Riklig eller
bl6dning efter langvarig

tandvaxling menstruations-
eller tand- blodning
utdragning. (menorragi).

Behandling beror pa graden av besvar

Behandlingen beror pa typ av sjukdom och pa hur stora besvir man har. Mindre
blodningar kan ofta hanteras utan likemedel.

Exempel pA mindre blodningar:
e Sméa blamirken forsvinner vanligtvis av sig sjdlva.

e Stora blamirken och mindre muskelblodningar kan ofta stoppas om man
lagger pa nigot kylande och haller kroppsdelen i hoglége.

e Blodningar fran smasar kan stoppas med tryck.

e Nisblodningar kan stoppas genom att klimma med fingrarna runt nisans
mjuka delar i tio minuter. Det 4r bra att sitta uppritt och luta sig latt framat.
Blodstillande vadd kan kopas pé apotek.

Vid storre besvir dr det dock nodvandigt med likemedel eller annan medicinsk
behandling. Vilken slags behandling som dr aktuell beror bland annat pa typen
av von Willebrands sjukdom.

e Desmopressin ir ett likemedel som stimulerar koagulationen genom att von
Willebrandfaktorn och Faktor VIII frigors fran celler i blodkirlens viggar.

e Tranexamsyrastimulerar inte koagulationen som demopressin, utan hindrar
nedbrytningen av blodkoagel.

e Kvinnor kan behandlas med p-piller, spiral eller annan form av hormonterapi
sin vaginalring eller p-stavar.

e Behandling med faktorkoncentrat som innehaller von Willebrandfaktorn
kan behovas for personer med svarare former av von Willebrands sjukdom
(framfor allt typ 2 och typ 3). Patienterna kan sjidlva injicera sitt preparat
hemma for att forebygga blodningar.



Barn med von
Willebrands sjukdom

Symptom pa von Willebrands sjuk-
dom kan uppkomma hos barnialla
aldrar. Det uppticks ofta nir barnet
ramlar, slar i munnen och bloder
linge fran saret i tandkottet. Manga
personer méirker inte av nagon 6kad
blodningsbenidgenhet. De uppticker
att de har latt for att bloda forst efter
en kroppsskada eller operation.

1 vissa fall upptéacks von Willebrands
sjukdom forst i samband med att
man gor en sldktutredning.

En av fem kvinnor

Blodningsrubbningar som von Willebrands sjukdom dr mycket vanligare bland
kvinnor som har riklig menstruationsblodning dn hos den 6vriga befolkningen.
Vetenskapliga undersokningar har visat att ndra en av fem kvinnor, som soker
ldkare pa grund av riklig mens har ndgon form av blédningsrubbning. Manga av
dem har ocksé sliktingar med blodningsproblem. 80-90 procent av kvinnor med
von Willebrands sjukdom har rikliga menstruationsblodningar jamfort med

10 procent i hela befolkningen.

Graviditet och férlossning

For kvinnor med typ 1 minskar ofta blodningsbesviren under graviditeten,
eftersom nivan av von Willebrand-faktorn i blodet stiger kraftigt. Halten av von
Willebrand-faktorn och faktor VIII boér 4nda matas, sarskilt da tiden for forloss-
ningen nirmar sig, ifall behandling maste séttas in. Efter forlossningen sjunker
nivan snabbt och det finns risk for kraftiga blodningar, som ibland kan fortsitta
iveckor. Oftast behovs behandling med tranexamsyra i kombination med
desmopressin, eller koncentrat av von Willebrand-faktorn, under forlossningen
och de forsta veckorna efterat.



Riklig mens och livskvalitet

Rikliga menstruationsblodningar kan patagligt pAverka en kvinnas
livskvalitet. Det kan innebéra:

e Attarbetssituationen paverkas och man maste ga ner i arbetstid.

e Attman farjarnbrist.

e Att man besviras avsmirtor i samband med menstruation eller
dgglossning.

e Att man kan fa endometrioscystor eller inre blodning fran dggstockarna
och ofta bloda igenom menstruationsskydden.

Ta kontakt med din ldkare, gynekolog eller vardcentral om du upplever
dessa besvir. Du ska inte lida i onédan och hjilp finns att fa. Problemen
kan minska eller féorsvinna med korrekt diagnos och behandling.

Omdu ar
osaker pa nagot
som ror din
von Willebrand
- fraga alltid
din lakare!
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Bli medlem.
Det gor skillnad!

Anmal dig enkelt pa fbis.se

PRODUKTION: VOFF MEDIA AB 2022 / FOTO: ISTOCKPHOTO, SHUTTERSTOCK

Tillsammans ar vi starkal!

Broschyren finansieras av CSL Behring.
Texten bygger pa skriften Allt om von Willebrands sjukdom.
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