
lvlalodie de von Willebrond

(ou pseudohémophilie ou hémophilie vasculoire)

Lo molodie de von Willebrond est l'onomolie héréditoire de lo coogulotion lo plus fréguente chez
f'Homme et les onimoux. C'est une affectionhétérogène causée por des défauts guontitotifs et
guclitotifs d'un focteur de lo coogulotion : le focteur de von Willebrond.

Le facteur de von Willebrond (vWf) est une glycoproléine adhésive de fort poids moléculoire gui
joue un rôle importont dons l'hémostose. I1 est produit por les cellules endothélioles eI les
mâgacaryocytas eT est présent dons lo couche sous-endothélidle, les ploguettes et le plosmo. Il
permet l'odhésion des ploguettes à I'endothélium oyont subil une déchir.re, il est le tronsporteur
du focteur VIII de coogulotion. fl protège celui-ci de lo dégrodotion ropide dons lq circulqtion
générale. Des concentrotions réduites en vWf sont asso ciées à des soignements diothésigues connus
sous le nom de molqdie de von Willebrond. Les symptômes de celte molodie sont des soignements
spontonés des surfqces mugueuses oinsi que des soignements excessifs oprès une chirurgie ou un
troumotisme. Lo sévérité de ces symptômes est très vorioble. Lo quontité de vWf fonctionnel, lo
noture du stress hémostotique eI l'existence de désordres concomitonts influencent la noture et lo
grovité des mqnifestotions clinigues de lo mqlodie.

Lo sous-unité bosigue circulonte de vWf est composée de ?.A5O résidus d'ocides ominés, elle o un
poids moléculoir e d' environ 250.000. Des polymàres sont f ormés à portir de répétitions de ces unités
monomèriques, leur poids vorie olors de 0,5 à 20 106 daltons. Les polymères les plus lourds sont
présents dons les cellules endothélioles, lo couche sous-endothéliole et les ploguettes. Ce sont les
meilfeurs promoteurs de l'odhésion et del'ogrêgation plaguettoire. fls ne sont libérés que lors de
dommoges tissuloires, ils ne sont olors pré,sents que de foçon tronsitoire dons lo circulqtion songuine
chez les individus normoux. L'occroissement de lo concentrotion de ces polymàres dons le plosmo
ougmente l'hémostose. Les cellules endothélioles sont lo principqle source de vWf plosmotigue et
sous-endothélial. Le vWf est sécrété, por les cellules endothélioles soit direclement oprès so
synthèse, soit oprès son stockoge dcns des orgonites cppelés corps de Weibel-Polode et sq libérqtion
sous I'eff et de stimuli oppropriés. Alors que le vWf nouvellement constitué o un faible poids
moléculoire et est relargué en ? heures, le vWf sTocké o un fort poids moléculalre et est li6éré
rapidement, en moins de LO minutes. Por oilleurs, il se lie de foçon plus intense à lo motrice extro-
cefluloire que le premier. Les stimuli physiologigues de régulotion de lo sécrétion du vWf sont
I'exercice, l' épinéphrine, les stress neurologigues, lo gestotion et I'hypoglycémie insulino-induite. Le
lien entre exercice et concentrotion plosmigue en vWf o clairement êtê, dëmontrê chez l'Homme.
Chez le Chien I'ougmentotion plosmigue de vWf n'est constotée gu'après un exercice de forte
intensité et non oprès un exercice violent. Chez le Cheval le lien n'est pos cloir.

Lo prêvolence de lo moladie dons l'espèce ê,quine est inconnue. Cependant I'emploi des tests
utifisés en médecine humoine oinsi gue ceux mis en æuvre chez les petits onimoux de compognie
f eront mieux connoître le f acteur de von Willebrond chez le Cheval. Ainsi, des mesures quontitotives
et guofitotives de poromètres ossociés au vWf équin permettront certoinement de préciser lo
pothogénie de pothologies hémorrogiques spécifiques à I'espèce équine telle l'hémorrogie pulmonoire
d'effort (épistoxis). Des chevoux présentant des saignements diothésigues ovec unè numérotion
ploguettoire normole ainsi gue des résultots oux tests de coogulotion normoux ou presgue
normoux, doivent f aire | 'objet d'une étude de leur vWf .


