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Die schnelle wissenschaftliche Entwicklung, verbunden mit dem rasanten Erkenntniszuwachs im Hin-
blick auf die mit dem von Willebrand-Faktor (VWF) assoziierten Krankheitsbilder “von Willebrand-
Erkrankung” (VWE) als erbliche und “von Willebrand-Syndrom” (VWS) als erworbene Form sowie die
“Thrombotisch Thrombozytopenische Purpura” (TTP) machten eine Neuauflage des vorliegenden Bu-
ches erforderlich. Die in den fritheren Auflagen angesprochenen Probleme der Klassifikation der VWE
sind grofitenteils gelost. Weitere Differenzierungen funktionell unterschiedlicher Phinotypen sind zwar
weiterhin Gegenstand der wissenschaftlichen Diskussion, jedoch wahrscheinlich von geringerer klini-
scher Bedeutung. In therapeutischer Hinsicht ist vor allem die kiirzliche Zulassung eines rekombinant
hergestellten VWF fiir Patienten >18 Jahren zu erwihnen. Die Therapieentscheidung zwischen der Sub-
stitution mit VWF-Konzentraten oder einer DDAVP-Therapie ist jedoch weiterhin abhingig von der
Schwere der Erkrankung und einer adidquaten Therapieantwort.

Beziiglich der TTP hat es therapeutisch grofe Innovationen gegeben. Bei der durch Autoantikérper gegen
die VWE-spaltende Protease ADAMTS13 bedingten erworbenen Form, dem Morbus Moschcowitz, fithrt
der Einsatz eines bereits zugelassenen Antikorpers gegen die VWEF-A1-Domine zu linger anhaltenden
Remissionen. Fiir die hereditdre Form, das Upshaw-Schulman-Syndrom, befindet sich ein rekombinan-
tes ADAMTS13-Konzentrat in der klinischen Priifung. Diese Entwicklungen tragen dazu bei, die TTP-
bedingte Morbiditit und Mortalitit weiter zu reduzieren.

Zunehmend in den Fokus geraten ist auch der eigenstindige prothrombotische Charakter des VWEF, z.B.
durch mit einem erhéhten VWF:Ag assoziierte genetische Varianten, aber auch Gain-Of-Function-Muta-
tionen des VWF, welche auf ein mogliches Target fiir neue antithrombotische Therapien hindeuten.

Diese positiven Entwicklungen, vor allem der letzten Jahrzehnte, wurden durch unzihlige Arbeiten vieler
unserer Kolleginnen und Kollegen erméglicht, bei denen wir uns hiermit bedanken.

Hamburg, im Februar 2021 Reinhard Schneppenheim, Maria Brehm und Ulrich Budde
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