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INEPIAHYH

O @vG1OL0YIKOG TPOTOG ALLVOG TOV OPYAVIGLOD TOV OVAGTEAAEL TNV OLOppayia
TOV OHOPOpaV ayyeiov petd and PAaPeg kot eEac@aiilel TV opaAn Aettovpyio Tovg
kaAeitor apdotacn. Otav to toiympa tov ayysiov vmootel PAAPN M @Aeypovn,
oynuatiCovror Opoppor pécm pog ToAOTAOKNG StodKaciog 6TV omoic GUUUETEXOVV
TO. UOTETAAD, TO €VOOOMALIKA KVTTOPO, Ol TPMTEIVEG TENG Kol Ol TaPAyOVTES
WmOOALONC, MOTE VO UMV TPOKOAEITOL YEVIKEVIEVT dLOTOPAYN].

O mopdyovtag von Willebrand (VWF) &ivar o peydAn  moAvuepng
YAVKOTPMTEIVY, LTEVOBVYT YL TN OLOKOTN TNG OLUOPPOYING GE TEPIMTOOT OyYELKNG
BAAPNG. AToteleitan amd TIg AEITOVPYIKEG TPWTEIVIKESG emkpdteleg (domain) D’, D3,
Al, A2, A3, D4, B1, B2, B3, C1, C2 kau CK. H emkpdreio Al d100étel v meployn
npocdeong tov vrodoysa GPIba tov awometodiov mov eivar to kOHplo PrApo g
TPOGKOAANGCNG TOVG GE eKTEDEUEVOVS 16TOVG Kot 1) emkpateln A2 givol onuavTik
YL T ELGOAOYIKY ovakVKAnoT tov VWF kot v amopuyn Bpoufocemv piog kot
owbétel o mEPOYN  MPOTEOAVLTIKNG TEYNG 7ov  avayvopiletor omd
petaAlompwtedon ADAMTSI13. H mpdcdeon g emkpdteog Al otov vrodoyéa
GPIba avaotéddel v TpotedAvon g A2, 1) onoio Topeumodilel To oyNUATIoUO TOV
ovumAdokov A1-GPlba. Tlpocpateg peléteg mpdtewvav TV OAANAETIOpOOT TOV
emkpoteidv Al kot A2 g vrevbuovn Y TNV OVOGTOAN NG TPOCKOAANOTG T®V
OLUOTETAAI®VY. ZVVETADC, 1| LEAETT) TOV UNYOVIGLOV GYNUOTIGHUOD TOL cLpmAdkov Al-
A2 Qo pmopovoe va cupPdarel 6To oxeSIACUO OVTIOPOUPOTIKOV QOPUAKOV.

Ta avBpdmve yovidle mov kwdwomolovv Tig emkpdteleg Al koaw A2 tov VWF
KAwvomomonkay Kot eEkepaotnKay o€ fokTnplokd cHGTNUL KOl Ol 0VOCLVOVOCUEVES
npoteiveg Al Kor A2 VIEPEKPPACTNKOV KOl damopovodnkav, omovcio pHeTo-

LETOQPACTIK®OV  TPOMOMOMNCEMY OV  TMpayuatomolobvtaw  in - vivo.  Me



doopatomormopuerpio Kukiikov Atypoiopov, avolbonke n devutepotayng doun g
KéOe TpOTEIVNG EEY®PLOTA OAAG KOl TOV HIYHOTOG TOLG Kol HeAeTnOnke eppécme M
aAnAenidpact| tovg pe ELISA. Ta Oeppodvvopikd yopakinpioTikd Tov GOUTAOKO
TV Tpoteivv Al kot A2 mpocdiopiotnkav pe Ogpuidopetpio 1odBepunc
TitAodO6ToNG KO 1 aAANAETIOpaoT| TOVG pedetnOnke pe Gacpatookonioo POopiopov.

Me TPOGOUOIDGELS HOPLIKAOV OLVOHIK®OV oyedldotnkay to Tpio. 7wo mbavd
povtéda aAAnAenidpaong tov emikpateldv Al kot A2 tov VWF kot evtomtiotnkay to
apvo&éa g SEMPAVELLG TOVG, Ol dECUOL TOV OVATTOGGOVTOL PETAED TOVG Kot To

Katdlowra ¢ emkpdrelag A2 mov givol mo oNUOVTIKG Yo Tr 6TafepOTNTA TOLG.

1549 1554

Ymv npo dudtaén eviomiotnkay o, Kotdlowra Glu=* kot Glu™>*, ot 6gbtepn t0
Glu'® ka1 omv 1pit ta Glu, GIuP®, GIuP®?? or Asp!®®. Méocw e Ofon-
KoatevBouvopevng Enuetakng Metarralryéveong dnpovpyndnke yuo tnv kébe didrain
pio petoAdaypévn mpotsivy A2, émov ta katdhowa GluP®®, Glul®* xar Glut®H
avtiotoryo petatpannkav oe oloviveg. Ov tpeic petodhaypéveg mpoteiveg A2
VIEPEKPPACTNKOY, OmOopovankay Kot pehetinke n aAAnienidpaon g kabe piog

pe ™ euotoroyiky| emikpateln Al pe Gacparockonio GOopiopov.

MMPOAOI'OX

H mapovca dwaxktopikn dwatpin ekmoviOnke xotd to PEYOADTEPO UEPOG GTO
Epyacmpo Aopikng xor Agrtovpywne Bloynueiog tov Tunuoatog Broynpeiog kot
Buoteyvoroyiag tov ITavemompiov Oecooriog. H ddaxtopikn| datpiPr| exmoviOnke
and 22/2/2006 vrd v emifreyn tov Emikovpov Kobnynti k. Ztabdémoviov
Kovotavtivov kot v kaBodnynon tov pelov e Tpiuelovg ZvpPovAevtikng
emTponng, tov Avaninpmt Kobnynt k. Aployiov ITavierenumv kot tn Aéktopa K.
Kovtohd Mapia. Metd v exhoyn tov k. Ztabfdémoviov Kwvotaviivov oto Tunua
latpicnig tov Tlavemotuiov IHoatpdv, 1 OwokTopkn SwatpPny exmoviOnke amd
16/12/2009 péypr 6/2011 vd v enifreyn tov Avaninpoti Kadnynm k. Asovida
Anuntpiov kor v koBodnynon tov peAdv g Tpiuedovg ZvpuPovAgvTiKNG
Emtponng, ™ Aéxktopa k. Kovtod Mapio kor tov Avaminpoty Kobnynm .
Y1a06movio Kovotavtivo. H didaxtopikn dtotpifny e0T1dotnKe 6T AEITOVPYIKT KO
OOUIKY HEAETN TOL GLUTAOKOL TV emkpatelwv Al ko A2 TOov TOpdyovto VON
Willebrand (VWF) g méng tov aipatog pe okomd va. dtodkevkavOel o punyoviopog

GYNUOTIGHOD TOV.

Vi



EYXAPIXTIEX
®a NBela va gvyapioom Beppd tov Avaminpot| Kabnynm k. Asovida

ANuNTPLo Yo TIG TOAVTIUEG CUUPBOVAEC KO TAPATNPNOELS, TO YPpOVo, TN Ponbdeta, to
ouveEYXEG eVOlNPEPOV, TNV VROoTNPEN Kol TNV  EUmOTOoVVI. Oa nMbeio va
evyaptotom Beppd ™ Aéktopa k. Kovrod Mapia, kot tov Avaminpot) Kadnynt
K. Xtaf8omovio Kovotavtivo yia tig onuovticég cupufoviés, ™ Pondeia, to xpdvo, to
EVOLOPEPOV Kol TNV evkalpio Yoo v €vapén Kot oAoKANpmon ¢ OatpiPng.
Evyapiot®d mold oamd xapdidg ta péAn g Tpuedodg ZvuPovievtikng Emtponic,
vpEay TOALTILOL KaBodNYNTES Kol oL H1daEaV VoL OKEPTOLOL KOL VO EPEVVM.

Tic Oepuéc evyapiotieg pov opeilm otv Avaninpontpio Kadnyntpia Broynueiog
K. XoM-Tlaradomoviov Oeoddpa, Yo TV OLGLUGTIKY) GLVEPYOGIN Kol GUVEIGPOPU,
BonBeta, eumotochvn Kot VTOJOYN| GTO EPYAGTNPLO TNG, TOGO KOTA TN ObpPKEL TNG
eKTOVNONG NG OOOKTOPIKNG SlatpiPrig 060 Kol TOAIOTEPO, OTOTEAMVTAG YO, UEVOL
TPOTLTO daoKAAag Kot avOpomov. Evyoapiotd Wbwitepa tov Aéktopa Broguoikig k.
[Momaddmovro Temdpyro, vy v avektipnmn Ponbela, Tic €0cTOXEG 10€€C, TO
eVOlPEPOV KoL TO ypovo. Idwitepa gvyapiotd to Atevbuvin Epeuvav Ap. Novveon
l'edpylo yoo v gumotoohvn Kol LTOSOYN GTO EPYACTNPLO TOL, TNV TOAVTIUN
ocvvepyoosio kot ™ onuavtikn Pondeta. Evyopiotd moAd 10 Aéktopa k. Mmolatcod
Nikorao yio T Borfeta kot v TpdOvpun a&lordynon tov €pyov Hov.

Axoun, evyaptotd moAl Toug Avaminpotés Kadnyntég k. Mocsworo I'edpylo ko
K. [Movayiotidon Xpnoto yua ™ cvvepyasio, T onuavtikny Bondeia kot vrodoyn ota
gpyaotpan tovg, tov Kabnynt| k. Mapodpn Znon ywo to €vOl0QEPOV Kol TNV
extipnon kot 1 Aéktopa Zopagidov Ocoroyio Yoo TNV TOAOTIUN CLVEIGPOPA. Oa
Nnbeka va gvyopiotion Wwitepa tovg Ap. Baviaccovria Ayyelo, Kottdxkn dilmno,
NoAn HAiio, Nopwkd Myond, IMoaraddonovio ABavdcio, IMamaypriotov EAévn xon
ToaykdAo Akatepivn kot Toug vroyneovg Ap. Ocodwpidov Mapia, Katoapov
Aquntpa kot Xtavpov Dkfuove yuo v avektiunt Pondeia oe Eva peydlo péEPog
™G OOOKTOPIKNG dTPIP1G, TV dyoyn cuvepyacia kot ™ eiia. [dwaitepa B 0l
Vo VYOPLETNOM Yo TV aAAnioPondeia kot ) eika ™ [paeavakn Awatepivn, ™
Bovpkov Epyiva kot v Koavtodon Avactacio. Télog evyapiotd Bepud tovg yoveig
LoV, TOV adep@O HoL kKot Tov AAEEQVOPO Yo T OTNPIEN, TNV LITOUOVY| KOl TNV

evBdppuvon va eEpve €16 TEPAG OAOVS OV TOVG GTOYOVG.

Vil
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ADAMTS | MetaAlompwtedon Kot dvotvteykpivn pe potifo Bpoppocmovtivig 1
ADP ALp®GEOPIKT 0OEVOGTVT

CD daopatomormoipeTpio Kukhikov Atypoicpon

cuB [Mpwrteiveg C1r/C1s, Uegf koaw Bmpl

DAC AlokvAoyAoukepoan

DLS Avvopikn oké€daon eoTdg

dsDNA Ynrepehkopévo dikhovo DNA

ELISA Yvlevypévn pe EvOupo TEXVIKT ovosoamoppOenong
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Expasy

Edwo6 cvompo avédivong npoteivov

FI Ivwdoydvo

FII [TpoBpopPivn

FIll [oTikog Tapdyovtag

FIV AocBéotio

FV [Tpoa&errepivn

FVI A&ellepivn

FVII [TpoxopPeptivn

FVIII AVTIOHOPIATKOG Ttapdyovtog A

FIX [Mapdyovrtag Christmas 1 avtiopoilikog topdyovrag B
FX [Mopdyovrog Stuart-Prower

FXI [Tpddpopog Opopforiactivi TAdGHOTOG
FXII [Topdyovtac Hageman

FXI 2100epOTOMTIKOG TOPEYOVTOS WVIKNG
GPlba Ynodoyéag yAvkonpwteivng Iba
GPla-Ila Ynoodoyéag wvreykpivng a21

GPlIb-1lla | Ymodoyéag wvteykpivng aumfPa

GSH Avnyuévn yAovtaBeidovn

HRV (3C) | AvBpomvog pvoiog 3C

HRP Pagavidwn vrepoetddon

ITC Oepdopetpia Io6Bepung TithodoTNONG
IP3 Tprpwoeopikn vocttoAn

IPTG [oompomvr-f-D-1-Bcro0yalaktomupavosion
LRPI XOoUnAng TokvoTnTaG MITOTPMTEIVY
LRR Mortifo pe meployég mAovoieg e Agvkivn
MMBK Kwwoydvo vynrod poprokov Bapovg
OPD O-pavviavediopivn

PMSF darvvro-pedvuio-covApovuro-ehopidio
PVDF [ToAv-Brvoro-o1-pBopidio

PKC [Mpwteivikn kivdon C

RGD Mortifo tov apvoé&émv Arg-Gly-Asp
RMSD Pila péong tetpapmvikng amdxiiong
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RPM Kokhot avé Aemtod

TEV 16 ToVv KOITVOD

TIL Emwcpdreleg mov ppodvat toug avaotoreic Opuyivng
TSP1 ®poppoomovdivn tomov 1

TTP OpopPotikn Opoufonevikn mopeHpa

ULVWF [ToAvpepn VWF peyddov popraxod Bépovg

VDW AMniemidpaoeic van der Waals

VWF [Mapdyovtag von Willebrand

vWD Nocog von Willebrand
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