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El presente trabajo está dedicado a Dios por permitirme el haber llegado a este momento 

tan importante de mi formación profesional. A mis  padres, que, con el apoyo 

incondicional, amor y confianza permitieron que logre culminar mi carrera universitaria. 

A mis hermanos y demás familiares, por haber sido mi apoyo a lo largo de toda mi 

educación superior como de toda mi vida. A todas las personas especiales que me 

acompañaron en esta etapa, aportando a mi formación tanto profesional y como ser 

humano. 

Yelena Katiusca Ponce Pincay 



vii  

AGRADECIMIENTO I 

 

A mis padres y familiares, por la confianza y el apoyo incansable desde el inicio hasta la 

culminación de mi carrera. Esta confianza que renueva cada día las ganas y el 

compromiso de ser la mejor profesional. 

A la Universidad Estatal del Sur de Manabí, en nombre de sus autoridades como del 

selecto cuerpo de docentes, gracias por acogerme en su seno, de facilitarme el acervo de 

conocimientos que me permitirá ser una excelente profesional, por brindarme las 

herramientas necesarias para lograr ser un aporte positivo a la sociedad. 

A mi tutora, principal gestora de este trabajo, gracias por abrirnos el camino y llevarnos 

por la senda correcta para lograr con éxito la culminación de la tesis. 

A todos, muchas gracias. 

 
Katiuska Stefanya Borbor Nolivos 

 

 

 
AGRADECIMIENTO II 

 

A mi familia, por haberme dado la oportunidad de formarme en esta prestigiosa 

Universidad y haber sido mi apoyo durante todo este tiempo. 

De manera especial a mi tutora de tesis, por haberme guiado, ya que gracias a sus consejos 

y correcciones hoy puedo culminar este trabajo. Agradezco a los todos los docentes que, 

con su sabiduría, conocimiento y apoyo, motivaron a desarrollarme como persona y 

profesional en la Universidad Estatal Del Sur De Manabí. 

Yelena Katiusca Ponce Pincay 



viii  

RESUMEN 

 

 

 
La enfermedad de von Willebrand es la diátesis hemorrágica congénita más frecuente que 

afecta hasta al 1% de la población mundial. Afecta tanto a hombres como a mujeres. Los 

síntomas más comunes son: sangrados mucocutáneos, equimosis, sangrados prolongados, 

hemorragias, epistaxis, gingivorragias. Esta enfermedad se divide en tres clases o tipos el 

1, 2 y 3, siendo el tipo 1 y 3 los más fuertes y delicados. Estudios realizados establecen 

que la EvW generalmente se asocia con enfermedades subyacentes tales como trastornos 

linfoproliferativos y enfermedades autoinmunes. El objetivo de la investigación fue 

analizar los tipos de enfermedades de von Willebrand, estrategias diagnósticas y opciones 

terapéuticas utilizadas en los pacientes. Se realizó una investigación descriptiva con 

diseño documental, a través de una revisión sistemática en las bases electrónicas Pubmed, 

Scielo, Elseiver y Google Académico. Se debe considerar que los signos y síntomas de la 

enfermedad se manifiestan de diferentes formas según el paciente, pudiendo presentarse 

estos síntomas en forma leves o graves, por lo que es importante realizar una investigación 

y conocer la historia clínica como los antecedentes familiares del paciente. Estudios 

mencionan que el tratamiento apropiado depende de la variación genética, las 

manifestaciones clínicas y gravedad de cada paciente. Por eso, es importante conocer su 

diagnóstico para saber el tipo de enfermedad que padece y aplicar el tratamiento 

adecuado. 

 

 
Palabras claves: Enfermedad de von Willebrand, opciones terapéuticas, gingivorragias, 

neoplasias, hemorragia. 
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ABSTRACT 

 

von Willebrand disease is the most common congenital hemorrhagic diathesis that affects 

up to 1% of the world`s population. It affects both men and women. The most common 

symptoms are mucocutaneous bleeding, ecchymosis, prolonged bleeding, hemorrhage, 

epistaxis, gingivorrhagia. Studies conducted that VWD are generally associated with 

underlying diseases such as lymphoproliferative disorders, cardiovascular diseases, 

myeloproliferative disorders, other neoplasms, and autoimmune diseases. The objective 

of the research was to analyze the types of von Willebrand disease, strategies, diagnoses 

and therapeutic options used in patients. A descriptive research with documentary design 

was carried out, through a systematic review in the electronic databases Pubmed, Scielo, 

Elseiver and Google Scholar. It should be considered that the signs and symptoms of the 

disease manifest in different ways according to each patient, and these symptoms may 

present in mild or severe forms, so it is important to carry out an investigation and know 

the patient's medical history. Studies mention that the appropriate treatment depends on 

the genetic variation, the clinical manifestations and severity of each patient. It is 

important to know your diagnosis to know the type of disease you suffer from and apply 

the appropriate treatment. 

 

 
Key words: von Willebrand disease, therapeutic options, gingivorrhagia, neoplasms, 

hemorrhage. 
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1. INTRODUCCIÓN 

 

 
La enfermedad de von Willebrand es un trastorno hemorrágico hereditario, principalmente 

de la hemostasia primaria, que se caracteriza por un defecto, tanto cuantitativo como 

cualitativo del factor de von Willebrand codificado en el cromosoma 12, por lo tanto, la 

trasmisión de la enfermedad es autosómica. Erik von Willebrand fue quien describió esta 

patología en un paciente de cinco años en 1926. Del descubridor radica el nombre que se le 

da a la enfermedad. La enfermedad se encuentra en forma global, así en un informe realizado 

en el norte de Italia en el año 2016 establece una prevalencia de 0,9 % que equivale a 82 

casos por cada 100 habitantes. De este porcentaje de 70 a 80 % pertenecen al tipo 1 y 5 al 

15% al tipo 2 y menos del 5% son del tipo 3. En Chile y Venezuela representa el 2.71 % y 

1.75 por millón respectivamente. En Colombia en el año 2018 se reportaron 4271 casos de 

personas con coagulotapatías de las cuales 35.2% presentaban la EvW (1). 

En el Ecuador, en el periodo comprendido entre 2015 al 2018, en la ciudad de Quito, en el 

“Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marín”, en el área de estomatología, se llevó a 

efecto un estudio que arroja los siguientes aspectos: con una base de 144 casos con 

enfermedad de von Willebrand, 77.1% de pacientes fueron mujeres y el 22.9 % hombres, 

con un rango de edad de 23 a 33 años con 24.0% de la población total. Hubo un grupo de 

adolescentes con 6%. La alteración hereditaria de la hemostasia más frecuente fue la 

hemofilia A, presente en el 62% de este grupo. Se determinó el perfil demográfico y 

epidemiológico de los pacientes con hemofilia A, hemofilia B y enfermedad de Von 

Willebrand que permitió establecer y aplicar un tratamiento integral y oportuno. Vale indicar 

que el número de casos se ha ido incrementando en cada año, pero lamentablemente sigue 

siendo más prevalente el tratamiento curativo que el preventivo (2). 

Por otro lado, la enfermedad se clasifica en 3 tipos: tipo 1 (forma leve, moderada) y tipo 3 

forma severa. Una gran cantidad de pacientes con EvW, heredan la enfermedad según la 

genética mendeliana clásica, permitiendo un patrón autosómico dominantes en el Factor de 

von Willebrand tipo 1 y 2 a diferencia el tipo 3 que es un patrón autosómico recesivo, la falta 

de una terapia efectiva para la hemorragia sigue siendo la mayor necesidad de atención 

médica no satisfecha, la deficiencia del FvW, produce hemorragias de la mucosa en el tracto 

orofaríngeo gastrointestinal y genitourinario y entre las mujeres, es el síntoma más común 
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que ocurre en un 80%, asociando a la hemorragia con una morbilidad significativa, los 

patrones de sangrado son diferentes según la edad y el género (3). 

Es importante mencionar que esta enfermedad afecta al 1% de la población en el mundo (4). 

Ecuador no está exento de este mal. El avance de la ciencia, los nuevos ensayos y prácticas 

clínicas hacen más efectivo su oportuno diagnóstico y tratamiento; claro está que se debe 

tomar en cuenta el antecedente familiar, que incide grandemente en su aparición. Los 

estudios continúan y cada vez la ciencia avanza en mejorar los diagnósticos y tratamientos, 

cada paciente es distinto y, por lo tanto, los procedimientos para tratar la enfermedad 

dependen de las circunstancias que presenta cada paciente. 

En el desarrollo de la investigación se revisaron y analizaron varios casos clínicos en 

diversos países del mundo y por consiguiente, de varias instituciones médicas; el análisis de 

casos permitió comparar de una manera eficaz, en qué proporción afecta esta enfermedad a 

hombres, mujeres, niños o adultos; además permitirá describir los síntomas que presenta la 

enfermedad en sus diferentes etapas como también identificar el tipo y subtipos de EvW, 

para poder establecer el diagnóstico y tratamiento. Por todo lo antes expuesto el objetivo de 

la investigación fue analizar los tipos de enfermedad de von Willebrand, estrategias, 

diagnóstico y opciones terapéuticas utilizadas en los pacientes. 
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2. OBJETIVOS 

 
 

2.1 OBJETIVO GENERAL 

 
Analizar los tipos de enfermedad de von Willebrand, estrategias diagnósticas y opciones 

terapéuticas utilizadas en los pacientes. 

2.2 OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

1. Identificar la fisiopatología en la enfermedad de von Willebrand. 

2. Describir los signos y síntomas de la enfermedad. 

3. Detallar los tipos de enfermedad de von Willebrand. 

4. Indicar las pruebas para el diagnóstico de la enfermedad de von Willebrand. 

5. Establecer el tratamiento utilizado en la enfermedad de von Willebrand. 

6. Relacionar la enfermedad de von Willebrand con otras enfermedades. 
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3. MARCO TEÓRICO 

 
3.1. ANTECEDENTES 

Los trastornos de la coagulación son anomalías hemostáticas hereditarias y cierto grupo de 

ellos pueden mostrar varias dificultades diagnósticas y de tratamiento. La enfermedad de 

von Willebrand es una alteración genética caracterizada por hemorragias mucocutáneas de 

intensidad variable, la cual afecta específicamente a la hemostasia primaria en la interacción 

plaquetaria, factor de von Willebrand y endotelio. Esta involucra alteraciones en la 

estructura, función y concentración del factor de von Willebrand (5). 

Esta patología se caracteriza por hemorragias debido a una alteración cuantitativa y 

cualitativa del factor von Willebrand (FvW). Las manifestaciones clínicas que presentan son 

sangrados cutáneos y mucosos. Este trastorno hemorrágico hereditario es el que se presenta 

con mayor frecuencia en los seres humanos (1%). Afecta tanto a hombres como a mujeres. 

El trastorno casi no afecta la calidad de vida de la mayoría de las personas con esta patología 

excepto cuando ocurre una lesión grave y se requiere cirugía (6). 

La EvW tipo 2 representa el 20- 25% de todos los casos. Se caracteriza por una deficiencia 

en la estructura del FvW, causando una actividad menor a la normal, pero con un recuento 

normal de FvW. La EvW tipo 2 se caracteriza por sus subtipos, el más común es el 2A, en 

el que el defecto en el FvW ocasiona que las plaquetas no se unan adecuadamente (7). 

Una investigación publicada en el año 2016, menciona que el tratamiento adecuado para los 

pacientes está dado por desmopresina, estrógenos y transfusiones plaquetarias y estos 

dependen de su variante genética tanto como el cuadro clínico y la gravedad (8). 

En una investigación realizada en 2019 se informó que en las personas blancas existe una 

frecuencia de 30 casos por millón de habitantes llegando al 1 % de la población. Se calculan 

620.000 casos sintomáticos en todo el mundo, de los cuales la mayoría (80%) viven en países 

en vía de desarrollo. En Estados Unidos alrededor de 125 de personas por millón presentan 

EVW sintomática. En el norte de Italia existe una prevalencia del 0,9 %, aproximadamente 

8,2 % casos por cada 1000 habitantes. En Colombia, para el 2018 se confirmaron 4271 

personas con diagnóstico de coagulopatía, de las cuales el 35,2 % tenía EVW. Es importante 

tener en cuenta que no se han encontrado preferencias por raza o zona geográfica en el 

comportamiento de esta enfermedad (1). 
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En los niños y adolescentes los síntomas de esta enfermedad se presentan con mayor 

intensidad. La expresión clínica de la enfermedad de von Willebrand usualmente es leve en 

el tipo 1 y la severidad aumenta en los tipos 2 y 3. La epistaxis es el principal síntoma en 

estos pacientes con frecuencia de 60%, las metrorragias constituyen el principal síntoma en 

las mujeres adolescentes, cuya frecuencia puede alcanzar cifras incluso de 75% (9). 

Los pacientes que tienen la enfermedad de von Willebrand presentan síntomas hemorrágicos 

que son característicos de defectos de hemostasia primaria. Hay que sospechar de la 

enfermedad en cualquier persona que presente epistaxis, metrorragias, gingivorragias, 

especialmente si los antecedentes familiares sugieren un patrón de herencia autosómica. Las 

personas con enfermedad de von Willebrand tipo 3 tienen hemorragias parecida a las que se 

manifiestan cuando hay hemofilia: hemartrosis, hemorragias musculares (10). 

Un estudio realizado establece que la EvW generalmente se asocia con enfermedades 

subyacentes tales como trastornos linfoproliferativos (48%), enfermedades cardiovasculares 

(21%), trastornos mieloproliferativos (15%), otras neoplasias (5%) y enfermedades 

autoinmunes (2%). En casos raros, AVWS también se asocia con hipotiroidismo, uremia y 

ciertos medicamentos, como el ácido valproico y la ciprofloxacina (11). 

Las pruebas de laboratorio se basan en la medición del antígeno FvW y la actividad 

utilizando principalmente el ensayo de actividad del cofactor de ristocetina del factor von 

Willebrand. La gravedad de los síntomas suele ser proporcional al grado de deficiencia 

primaria de FvW y la deficiencia secundaria de FVIII. Los síntomas de EvW varían entre 

los pacientes dependiendo del tipo y subtipo diferente de enfermedad, incide también de la 

edad y el sexo. En niños con EvW los síntomas más comunes son hematomas y epistaxis, 

mientras que, en adultos, los síntomas más frecuentes son hematomas y sangrado por heridas 

menores. En mujeres con EvW, el síntoma principal es a menudo un sangrado menstrual 

abundante. La frecuencia de menorragia en mujeres con EvW tipo 3 es del 69% (12). 

El cuadro clínico de la EvW se caracteriza por hematomas de fácil aparición, sangrado 

mucocutáneo prolongado y en las mujeres se pueden observar metrorragias profusas, 

amenazas de aborto y sangrado intra y postparto. No obstante, se deben tener en cuenta otros 

factores que incrementan el riesgo de sangrado intraparto, como el índice de masa corporal 

(IMC) incrementado, laceración y desgarro genital, clonaje tardío de cordón umbilical y 

alumbramiento espontáneo. La presentación y gravedad varía de acuerdo con el tipo de EvW 

(13). 
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Estudios realizados sobre la Enfermedad de von Willebrand y otras deficiencias hereditarias 

del factor hemostático en mujeres con antecedentes de hemorragia posparto establecieron 

que la hemorragia posparto (HPP) es la principal causa de morbilidad y mortalidad materna 

a nivel mundial, pero es mucho más importante en los países no desarrollados. El diagnóstico 

de EvW y otras anomalías hemostáticas se alcanzó siguiendo los criterios internacionales 

aceptados: antecedentes familiares de hemorragias anormales, episodios de sangrado y 

pruebas hemostáticas anormales. Se utilizaron cuatro herramientas de evaluación de 

sangrado estandarizadas y ampliamente aceptadas en todas las mujeres, incluidas en este 

estudio, tanto en casos como en controles (14). 

En un estudio realizado en cuatro pacientes varones con una edad media de 58 años, 

diagnosticados de coagulopatía congénita y enfermedad hepática crónica por infección por 

VHC, recibieron un TH. Los datos clínicos (edad, sexo, enfermedad hepática, recidiva 

tumoral, recurrencia del VHC y supervivencia) y analíticos (estudios de coagulación pre y 

postrasplante) de los pacientes, así como las características de los donantes (edad y sexo). El 

TH por cirrosis hepática secundaria a infección por VHC ha resultado ser la terapia curativa 

de la coagulopatía congénita en los pacientes con hemofilia. En conclusión, el TH cura la 

coagulopatía congénita en pacientes con enfermedad hepática terminal afectos de hemofilia 

A. La experiencia con el TH en pacientes con EvW tipo 3 es muy limitada. El resultado tras 

TH ha sido modestamente favorable desde el punto de vista biológico de la coagulopatía 

congénita, pero aporta un considerable beneficio clínico reflejado en un descenso de los 

episodios hemorrágicos (15). 

En un estudio realizado sobre el Diseño del programa de un curso de postgrado para la 

superación profesional en la enfermedad de von Willebrand describe que, a nivel mundial la 

enfermedad de von Willebrand es una de las hemopatías congénitas más común. De ahí, la 

importancia de superar a los profesionales de la salud en esta temática. Por lo que realizaron 

un estudio entre enero y marzo de 2017, en la Facultad Tecnológica de la Universidad de 

Ciencias Médicas de Camagüey (Cuba), con el objetivo de obtener información sobre el 

nivel de conocimientos acerca de la enfermedad de EvW e indagar sobre la importancia de 

la misma (16). 
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3.1.1. FUNDAMENTOS TEÓRICOS 

 

3.1.2. Historia de von Willebrand 

El primer manuscrito en donde se describe un problema hemorrágico hereditario, fue escrito 

en 1926 por un facultativo finlandés, el cual presentaba caracteres que la distinguían de la 

hemofilia. El lugar de estudio fue la isla de Foglo, que pertenece al archipiélago Aland 

ubicado en el mar Báltico. En la familia, objeto de este análisis, había una joven, que en su 

adolescencia padeció de sangrado abundante en su periodo menstrual lo que le provocó su 

deceso. Vale indicar que en el estudio especifica que ya cuatro individuos de la familia 

habían fallecido por hemorragias intensas. En sus primeros estudios, el Dr. von Willebrand 

pudo notar que los enfermos presentaban un tiempo alargado de sangrado, también observó 

que los pacientes tenían un conteo plaquetario regular y reflejaban una forma de transmisión 

autosómico dominante del inconveniente hemorrágico (17). 

Los sangrados abundantes nasales, eran los síntomas más comunes de esta patología, 

acompañadas de gingivorragias poco después de la extracción de dientes, presentaban 

también sangrado abundante del tracto genital de la mujer e inclusive sangrado por heridas 

leves. Ya que la enfermedad era igual a hombres y mujeres se la denominó como hereditaria 

autosómica dominante. Por presentar una falla en la alteración funcional plaquetaria y en las 

paredes de los vasos sanguíneos, von Willebrand la nombró como pseudohemofilia 

hereditaria (18). 

Estudios han demostrado que esta enfermedad está relacionada con la reducción de la 

actividad procoagulante del factor de coagulación VIII (FVIII), que puede compensarse 

mediante infusión de plasma o componentes plasmáticos, lo que indica claramente que la 

enfermedad se debe a la falta de factores plasmáticos. En 1971, dos grupos de investigadores 

lograron un gran avance: utilizaron pruebas inmunológicas por primera vez para demostrar 

que el factor VIII (FVIII) y el factor von Willebrand (FvW) son proteínas diferentes. Este 

descubrimiento va acompañado de una nueva estrategia de laboratorio que utiliza ristocetina 

para evaluar la función plaquetaria en esta situación. En 1985, las diferentes propiedades del 

FvW se confirmaron claramente al describir la secuencia del gen del FvW (5). 

 

3.1.3. Factor de von Willebrand 

En este factor, la glucoproteína se sintetiza en las células endoteliales y en los megacariocitos; 

cumple funciones importantes en la hemostasia y está presente en el plasma, en la matriz 
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subendotelial y en las organelas de depósito de plaquetas y de células endoteliales. La 

estructura proteica básica consiste en un monómero de 2.813 aminoácidos, subdividido en tres 

regiones: la primera, de 22 aminoácidos corresponde al péptido señal (ps); la segunda, de 741 

aminoácidos, corresponde al propéptido (FvWpp); y, por último, la proteína madura, de 2.050 

aminoácidos. La arquitectura del FvW distingue 4 regiones repetitivas llamadas dominios, que 

son sitios funcionales de unión a diferentes ligados y receptores para diferentes enzimas, 

denominados D, A, C y CK (19). 

Ante una lesión vascular, el FvW hace lo que se ha diseñado para hacer mejor, es decir, media 

el anclaje de las plaquetas al subendotelio, lo que lleva a la formación de un tapón de plaquetas 

y la posterior detención del sangrado. Sin embargo, ha surgido evidencia de que el FvW puede 

estar involucrado en diferentes aspectos de la biología vascular en mayor medida de lo que se 

pensaba originalmente (20). 

Función de Factor de von Willebrand 

 
El factor von Willebrand interviene en los pasos iniciales de la hemostasia y se caracteriza por 

dos fases claramente diferenciadas: 

Primaria: Causa la creación del tapón plaquetario en el lugar de la distorsión endotelial. 

Conlleva la asistencia de plaquetas y del FvW en el área de la injuria (19). 

Secundaria: Implica albúminas plasmáticas (factores de la coagulación) con una sucesiónde 

reacciones (cascada de la coagulación) que llevan a la creación de coágulos. El factor ocho 

contribuye como cofactor del desarrollo; la sobrevida está en dependencia de su fusión al FvW 

(evita la degradación por proteasas), es el medio por donde se llega al lugar de la lesión. 

Adicional a esto, reduce la inmunogenicidad de los concentrados de FVIII/FvW y da 

protección al FVIII de su neutralización por anticuerpos (19). 

También desempeña un rol en la trombosis y un factor de riesgo en enfermedad coronaria, aun 

cuando la elevación (>200 UI/dL) sea por exceso de medicación para controlar el sangrado 

(19). 

 

3.1.4. La proteína de von Willebrand 

El gen de factor de von Willebrand se encuentra en el brazo corto del cromosoma 12 y consta 

de 52 exones. Hay un pseudogéno parcialmente duplicado en el cromosoma 22, lo que dificulta 

el análisis molecular. El exón 28 codifica un sitio esencial y es la región más mutada. El gen 

VWF codifica la síntesis de 2813 aminoácidos pre-pro-FvW (21). 
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Esta proteína sufre importantes modificaciones postranslacionales. Primero la remoción del 

péptido señal, de 22 aminoácidos, luego la dimerización del pro-FvW a través de puentes 

disulfuro. Los dímeros son transportados desde el retículo endoplásmico al aparato de Golgi 

donde se forman los multímeros. El propéptido (FvWpp) es liberado por probable acción de 

la furina dando lugar al FvW maduro. Tanto el FvW como el FvWpp son liberados al plasma 

en relación. Luego de la multimerización el FvW es almacenado en los cuerpos de Weibel 

Palade de las células endoteliales y en los gránulos alfa de las plaquetas, de donde puede ser 

liberado por diversos estímulos (21). 

Hay dos tipos de FvW absorbidos por las células endoteliales: constitutivos y reguladores. 

Cuando aumenta el nivel del FvW plasmático, también aumenta el factor VIII, pero no se sabe 

si esta asociación se produce dentro o fuera de la célula endotelial. El FvW tiene una vida 

media de 8 a 12 horas y el propéptido 2 a 3 horas (21). 

Factor von Willebrand como marcador de la inflamación 

 
El endotelio ocupa una posición estratégica en la interfaz entre la sangre y los tejidos y como 

tal, dirige el reclutamiento de leucocitos a las áreas inflamadas. Para hacerlo, las células 

endoteliales reaccionan muy rápidamente a los estímulos inflamatorios cambiando su fenotipo 

para apoyar la respuesta inflamatoria. En reacción al estímulo inflamatorio, las células 

endoteliales liberan el contenido de sus orgánulos de almacenamiento. Como FvW es la carga 

principal de WPB, la exocitosis de estos orgánulos produce una liberación masiva de FvW en 

el medio extracelular, lo que convierte a FvW en una proteína de respuesta de fase aguda (20). 

 

3.1.5. Síntesis de Factor de von Willebrand 

FvW se sintetiza en células endoteliales y megacariocitos. La proteína pre-pro-FvW se 

produce después de la traducción primaria y la glucosilación del ARNm por los ribosomas en 

el retículo endoplásmico de las células endoteliales y los megacariocitos. Esta proteína incluye 

un péptido señal, un gran péptido y la subunidad FvW madura, que se compone de varios 

dominios estructurales, llamados A y D. Después de la escisión del péptido señal, las 

subunidades FvW se dimerizan y se transportan al aparato de Golgi, donde se disuelve. Se 

forman puentes entre los dominios D3. Esto conduce a la formación de multímetros FvW. El 

propéptido se escinde posteriormente, pero permanece unido de forma no covalente al 

multímero FvW en formación, lo que facilita la formación de enlaces disulfuro. Estos 

multímeros ultra grandes de FvW son los multímetros más potentes hemostáticamente (22). 
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3.1.6. Epidemiologia 

La EVW está causada por anomalías cualitativas o cuantitativas del FvW, producidas 

mayoritariamente por mutaciones en el gen que codifica el FvW. Estas alteraciones provocan 

una diátesis hemorrágica al disminuir la adhesión plaquetaria y la estabilidad del FVIII. La 

EvW es la diátesis hemorrágica congénita más frecuente. Las estimaciones de prevalencia 

varían desde 1/100 a 1/10.000 habitantes (23). 

La enfermedad de von Willebrand, en su forma más común, se la asocia como una patología 

hemorrágica transmitida por herencia familiar, estableciéndose con el 1% a nivel mundial. Los 

estudios han identificado que en las personas de origen europeas tiene una incidencia de 30 

casos por millón. Por lo que se puntualiza, que existen 620.000 personas con esta enfermedad 

en todo el mundo, de las cuales el 80% de los enfermos se encuentran viviendo en países en 

vía de desarrollo. 

La enfermedad de von Willebrand se divide en tres tipos. El tipo 1 se caracteriza por una 

disminución cuantitativa en la proteína del factor von Willabrand; el tipo 2 se identifica por 

presentar disfunción en el factor von Willebrand; Una particularidad establecida en el tipo 3 

es la ausencia del Factor von Willebrand. De las personas tratadas con enfermedad de von 

Willebrand se puede ubicar que entre el 70% al 80% pertenecen al tipo1; así mismo, del 5% 

al 15% pertenecen al tipo 2 y menos de 5% son del tipo 3. Vale mencionar que el tipo 3 tiene 

preeminencia en Europa, oscilando entre 1 a 5 por millón de habitantes, de 3 por millón en 

regiones como Israel y Suecia. En Sudamérica en países como Venezuela tanto como en Chile 

presentan porcentajes de 1,75% a 2,71% por millón, en este orden (1). 

 

3.2. Enfermedad de von Willebrand 

El desorden hemorrágico transmitido es la característica particular de la enfermedad de von 

Willebrand, que padece el 1% de la población mundial. Es común que al analizar a los 

enfermos con esta patología presenten cambios en el gen del FvW, que altera la cantidad y la 

función del FvW, una glucoproteína clave en la hemostasia primaria y secundaria. Las 

opciones de tratamiento incluyen antifibrinolíticos, desmopresina y terapia de reemplazo de 

FvW. Los niveles de FvW actúan debido a la edad, al estrés, a la exposición ambiental y al 

tratamiento farmacológico. Existen pautas de tratamiento para tratar y prevenir el sangrado de 

los pacientes sometidos a cirugía y procedimientos médicos, pero a menudo estos deben 

reevaluarse en el contexto de las comorbilidades relacionadas con la edad, incluidos los 

eventos cardiovasculares, trombosis venosa y malignidad (24). 
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Generalmente, la enfermedad es hereditaria, debe tenerse en cuenta, además, que existen 

formas adquiridas asociadas a múltiples patologías. Se transmite generalmente de manera 

autosómica dominante, pero, con penetrancia variable, aunque hay formas codominantes y 

recesivas. Se debe a la deficiencia o disfunción del factor von Willebrand (FvW). La 

enfermedad fue descrita por primera vez por Eric Adolf von Willebrand en 1926. El 

comportamiento clínico es heterogéneo: desde casos asintomáticos, pasando por hemorragias 

cutáneo-mucosas y sangrado post desafíos hemostáticos, hasta sangrados con riesgo vital (25). 

Actualmente existe una amplia gama de información epidemiológica, clínica y molecular, que 

sostienen que la patología de von Willebrand (EvW) es originada por la falta del Factor de 

von Willebrand (FvW), que se describe como glicoproteína de alto peso molecular, sintetizada 

y almacenada por megacariocitos y células endoteliales. Es importante conocer su diagnóstico 

para saber qué tipo es y para poder aplicar el tratamiento (25). 

 

3.2.1. Tipos de enfermedades de von Willebrand. 

Hasta el 2006 se ha establecido una clasificación de las clases de enfermedades de von 

Willebrand, hasta este año se la clasifica en leve, moderada y severa, tomando en cuenta sus 

efectos cuantitativos establecidos en el Tipo 1, o completos al tipo 3. Vale indicar que el tipo 

2 se diferencia de los anteriores ya que este abarca el defecto cualitativo; el tipo 2 se divide 

en 4 subtipos que son: 2A, 2B, AM, AN. El estudio y tratamiento se basa en el fenotipo de 

la proteína del FvW ubicadas en las plaquetas como en el plasma del paciente. A 

continuación, la descripción de cada una (26). 

Tipo 1: 

 
El tipo 1 representa el 75% de los casos presentados, por lo que se le considera el más 

frecuente en la población. Este tipo se desarrolla por una carencia cuantitativa parcial del 

FvW y del factor VIII, de herencia autosómica dominante, aunque su desarrollo puede 

cambiar. Se le asigna una disminución en la concentración del FvW por medio de la 

manifestación hemorrágica que presenta el paciente y no a la escasez selectiva de los 

multímeros grandes hemostáticamente efectivos. Vale indicar que en estudios se han 

registrado mutaciones heterocigotas compuestos, tornándose muy graves (27). 
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Tipo 2 

 
Caracterizada por la deficiencia cualitativa de la molécula del factor von Willebrand, abarca 

el 25% de los casos, como ya se estableció en párrafos anteriores se divide en 4 subtipos, 

estos son: 2A, 2B, AM, AN 

⮚  2 A: Establecida por una reducción de la función dependiente de las plaquetas, 

presenta multímeros anormales, se presenta como AD10 – 15%, a la vez ayuda a la 

clasificación de alteraciones asociadas. 

⮚  2B: Identificadas por la falta de HMWM, vinculados al plasma complejados a las 

plaquetas, con un crecimiento de afinidad por Receptor Plaquetaria GPIb(GPIb). Esta 

unión de plaquetas representa el AD 7 % 

⮚  2M: No presenta pérdida selectiva de multímeros de alto peso molecular(HMWM), 

presenta baja función plaquetaria con multímeros presentes, no tienen defectos 

intrínsecos visibles. 

⮚  2N: Presenta una disminución de la fijación al FVIII, se observa multímeros 

normales (28). 

Tipo 3: 

 
Este tipo es bastante raro, presentando pacientes entre el 1-3 por millón, aunque es bastante 

fuerte (5). Causa un defecto secundario en el factor VIII, así como el aparecimiento de 

trombos, hemorragias en articulaciones, músculos, sin presentar lesiones muchas veces. El 

tipo 3 es un desorden recesivo, no presenta la proteína circulante o en su efecto, los niveles 

son muy escasos por la falta del factor von Willebrand (18). 

 

3.2.2. Manifestaciones clínicas. 

Como sucede en diversas enfermedades, muchos de los pacientes que sufren de esta 

patología son asintomáticos, reconocen la enfermedad después que han sufrido un accidente 

y presentan hemorragias abundantes o también se conocen casos que descubren la 

enfermedad en su cita al odontólogo. En relación a las mujeres que sufren esta patología, lo 

común es que presentan hipermenorrea. Generalmente, el FvW se encuentra entre el 11 al 

20 % en los pacientes (29). 

Sin importar el origen de la enfermedad, existe una disminución del factor von Willebrad, 

por lo que los pacientes presentan una mala adhesión y la agregación de plaquetas en la 

lesión; estas concentraciones plasmáticas varían de acuerdo a cada paciente. 
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3.2.3. Síntomas. 

Como ya se estableció en párrafos anteriores, el sangrado anormal es un elemento recurrente 

en los pacientes con esta patología, dependiendo del paciente y el tipo o subtipo, este 

sangrado puede ser leve, moderado o severo. A continuación, se presenta algunos síntomas 

relacionados con la enfermedad (30). 

 Hematomas espontáneos y equimosis 

 Sangrado menstrual o prologado 

 Hemorragias nasales incontrolables por 10 minutos 

 Sangrado abundante por heridas o después de una cirugía 

 Epistaxis (en la juventud y disminuye con la edad) 

 Hemorragias antes de extracciones dentales 

 Hemorragia post parta 

 Hemorragias digestivas 

 
3.2.4. Pruebas de laboratorio. 

Las pruebas de laboratorio en los tipos leves de la enfermedad no presentan diagnósticos 

definitivos, por lo que generalmente deberá realizarse un segundo análisis, lo mismo debe 

repetirse el examen en enfermos pediátricos, en mujeres en edad fértil, que se la puede 

realizar en la menstruación. Se recomienda que a niños menores de seis meses no se le debe 

aplicar estos análisis (25). 

La determinación de plaquetas es uno de los estudios de laboratorio que se debe realizar, así 

como el tiempo de sangrado, si se presenta que en el tipo de FvW-Rco (cofactor de 

ristocetina) sea inferior al 30%, el diagnóstico será determinante para identificar a la 

enfermedad. Si luego de los exámenes el valor resultante es menor al 10%, se recomienda 

continuar con un examen de tipo 3 y más aún si en el paciente presenta FVIII: C<10%) un 

FvW:Ag<3% lo confirma. Utilizando un examen para comprobar la interacción como es. Se 

usan pruebas para verificar interacciones, como GPIb, FvW: Ag Factor VIII y aglutinación 

de ristocetina (RIPA) y pruebas secundarias, para determinar la composición multimérica 

del propéptido (FvW pp) En comparación con la desaminasa, la infusión de vasopresina, la 

fusión del factor VIII y la reacción de unión al colágeno. Este sistema mejorará el diagnóstico 

molecular y lo hará más efectivo. Si el resultado es menor a 0.6, debe realizarse exámenes 

especiales, como: 2A, 2B, 2M, porque las mutaciones se agrupan en exones específicos del 
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gen FvW. Solo los pacientes con valores de FvW por debajo de 30u / dl tienen más 

probabilidades de encontrar cambios de tipo 1 (31). 

 

3.2.5. Diagnóstico. 

Para realizar un diagnóstico acertado de FvW debe establecerse tres aspectos: 

1.- Antecedentes de hemorragias personales desde la infancia. 

2.- Baja en la acción del FvW en plasma 

 
3.- Evidencia en familiares sobre sangrado, esto permitirá verificar si la herencia predomina 

o es recesivo (21). 

La utilización del enfoque algorítmico es el más recomendable para llegar a un correcto 

diagnóstico. Este estudio es recomendado por el grupo europeo de enfermedad de von 

Willembrad, el cual tiene su fundamento en la interpretación de los resultados de las pruebas 

de FvW con la presentación de sangrado principalmente mococutáneo, vinculado 

directamente a una historia familiar positiva. Es necesario considerar que un antecedente 

familiar puede no ser positivo por factores de penetrancia incompleta y expresividad variable 

que causan modificaciones genéticas particulares. La necesidad de desarrollar el cultivo en 

base a un extenso grupo de pruebas de hemostasia genera una forma de incertidumbre, ya 

que todos los centros no pueden tener los equipos necesarios para realizarlas en su totalidad, 

y así señalar las anomalías cuantitativas y cualitativas de la proteína, un factor de von 

Willebrand de bajo a anormal, propuestas en estas pruebas de seguimiento de análisis 

preanalíticos (31). 

En algunas ocasiones cuando se presentan varios síntomas como el sangrado recurrente, así 

como el antecedente familiar, los primeros diagnósticos pueden presentar resultados 

normales, denominados diagnósticos omitidos. El estrés o el periodo de embarazo en una 

fase aguda, se los considera como factores para llegar a este valor normal de FvW. La 

actividad del cofactor de ristocetina VwF y cada vez más, la unión directa a GPIb de 

plaquetas, el diagnóstico puede requerir de específicos ensayos que evalúan la unión a los 

tipos de colágeno IV y VI (21). 

 

3.2.6. Prevención. 

Los especialistas afirman que este tipo de patología afecta a los dos sexos, pero es más 

común en mujeres que en hombres, ya que incide el desorden hemorrágico y las 

complicaciones que conlleva. Así mismo, esta enfermedad la padecen entre 0,6 al 1,3% de 
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la población mundial, considerándose que 1 de cada 10 mil personas sufren de sangrados 

significativos (32). 

Se establece, por lo tanto, que las personas que poseen el grupo sanguíneo O tienen una 

menor concentración del factor de von Willebrand, no así los grupos sanguíneos A, B. En 

esta escala el grupo sanguíneo AB es el que desarrolla con mayor porcentaje este factor. En 

análisis desarrollados se indicó que las personas adultas con grupo sanguíneo O pueden tener 

entre el 25 al 30% menos de concentración del factor de von Willebrand que los tipos 

sanguíneos A, B, AB; vale indicar que estas circunstancias no se pueden definir desde 

temprana edad, posiblemente por el desarrollo lento postnatal, por lo que se aconseja evitar 

errores de diagnósticos y proceder a exámenes después de los seis meses de vida (33). 

Debemos tomar en cuenta varios aspectos que presenta la enfermedad como el historial 

médico del sangrado continuo que ha presentado el paciente, el valor de 30-50 del factor de 

von Willebrand para considerárselo como portador de hemostasia primaria. Este porcentaje 

en aumento ayuda para clarificar el diagnóstico, apoyado en el historial clínico y familiar. 

Es relevante el análisis de familiares del paciente, inclusive si ellos no han presentado 

síntomas de la enfermedad. Al estudiar cada caso se puede considerar el uso de agentes para 

incrementar los niveles del FvW en condiciones de riesgo de sangrado (32). 

 

3.2.7. Tratamiento. 

Todo tratamiento vinculado con la enfermedad, tiene como finalidad aumentar la actividad 

circulante de FvW y disminuir, por lo consiguiente, el sangrado. Esta patología presenta 

varios tipos y subtipos, siendo el sangrado la característica común en todas sus formas. De 

acuerdo a los síntomas que presenta cada paciente y la gravedad del sangrado, se establece 

el tratamiento idóneo para las distintas formas de la enfermedad (9). 

Las formas más leves como el EvW tipo 1 generalmente este tipo necesita tratamientos 

eventuales. El uso de desmopresina (DDAVP) similar a la vasopresina, tiene como función 

unirse a los receptores de vasopresina en la superficie de las células endoteliales, con el fin 

de aumentar el calcio intracelular, aumentando la circulación de FvW a la membrana 

plasmática de las células endoteliales, para liberar FvW, FVIII y más proteínas de 

coagulación (24). 

Una vez que se administra el medicamento, los efectos duran entre 4 a 6 hora, lo que se logra 

es el incremento en la circulación de FvW y del FVIII, con ello el control de la hemorragia 

en un 70% en pacientes con EvW. DDAVP también libera activador de plasminogeno tisular 
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(Tpa) de WPB. Por lo tanto, DDAVP aumenta los factores hemostáticos circulantes, pero 

también puede aumentar la fibrinólisis. Los tratamientos antifrinolíticos a menudo se usan 

junto con DDAVP para mejorar la hemostasia. Este enfoque se ha utilizado con éxito en 

múltiples trastornos hemorrágicos congénitos (24). 

Se debe recordar que la EvW y la hemofilia presenta aspectos diversos, uno de ellos son los 

síntomas, el EvW es más variable que la hemofilia; el sangrado articular es menos común y 

el sangrado de la superficie de la mucosa puede ser el patrón de sangrado predominante. La 

profilaxis con concentrados de FvW reduce significativamente las tasas de sangrado de la 

mucosa y las articulaciones. También se ha desarrollado un concentrado de FvW 

recombinante que es efectivo para estabilizar el FVIII y control de eventos hemorrágicos 

(34). 

 

3.2.8. Terapias. 

Al reemplazo se la considera como una de las terapias que tiene mayor acogida. En este 

procedimiento los concentrados son distintos en la cantidad de FVII y FvW, se sugiere 

supervisar las variables para llegar a los parámetros necesarios, observando también, los 

caracteres de cada caso. Si no se establece la función de FvW (FvW-Rco), se debe ubicar el 

FVII observándose que la función del FvW no puede ser detectada, inclusive posterior a la 

administración de la infusión del concentrado. Se debe tomar en cuenta que uno de los 

riesgos más comunes es del trombótico potencial vinculado con los niveles superfisiológicos 

de FVIII, los anticuerpos altos y neutros tienen gran importancia para vigilar los rangos de 

FVIII en la aplicación de las terapias muy largas, en especial en los concentrados de mínima 

pureza (27). 

Para evaluar el resultado terapéutico al DDAVP se debe determinar, en primera instancia, 

los rangos de FvW:Ag, FvW:Rco y FVIII anterior de suministrar la sustancia, para 

posteriormente esperar entre 1, 2 a 24 horas después de haber sido suministrada; para varios 

estudiosos del tema, indican que se debe controlar, inclusive a las 4 horas. Para determinar 

la relación de las pruebas de función dibrinolitiva, así como lapso de lisis de e globulinas, 

establecidas para identificar a personas con hiper - respuestas, siendo esta una de las 

reacciones a la medicina suministrada, fuera de la respuesta del factor de von Willebrand; 

estableciéndose la utilidad para el control de esta dolencia. 
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4. METODOLOGÍA 
 

 

4.1. Tipo de investigación 

 
Se realizó una investigación descriptiva con diseño documental, a través de una revisión 

sistemática, con la finalidad de Analizar los tipos de enfermedad de von Willebrand, 

estrategias, diagnósticos, opciones terapéuticas utilizadas en los pacientes. 

 

4.2. Criterios para la valoración de los estudios 

Se seleccionaron artículos en los que se aplicaron diseños documentales y experimentales, 

con el propósito de Analizar los tipos de enfermedad de von Willebrand, estrategias, 

diagnósticos, opciones terapéuticas utilizadas en los pacientes. 

 

4.3. Estrategia de búsqueda para la identificación de los estudios 
 

Esta revisión selecciono como fuentes de información las bases de datos electrónicas, 

Pubmed, Scielo, Elseiver y Google Académico. Esta estrategia de búsqueda se desarrolló 

combinando las siguientes palabras clave: Enfermedad de von Willebrand, opciones 

terapéuticas, gingivorragias, neoplasias, hemorragia. 

 

4.4. Selección de los artículos 
 

Se obtuvieron los artículos con la estrategia de búsqueda y se seleccionaron aquellos que 

cumplían con los criterios de inclusión establecidos para la revisión. 

 

4.5. Criterios de inclusión: 
 

● Publicaciones realizadas en los últimos 5 años (a partir del 2015 hasta la actualidad). 

● Publicaciones en idioma inglés y español. 

● Estudios donde se describe los tipos de enfermedad de von Willebrand, estrategias, 

diagnósticos, opciones terapéuticas utilizadas en los pacientes. 

 

4.6. Proceso de selección de los artículos 
 

Se encontraron aproximadamente 70 publicaciones validas en función del título. 

Posteriormente siguiendo los criterios de inclusión establecidos para esta revisión, se 

analizaron los métodos de cada artículo (a fin de preseleccionar aquellos cuyo diseño 

cumpliera con los criterios previamente definidos) y se seleccionaron para un análisis de 
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resultados todos aquellos trabajos con definición clara y precisa de objetivos, y con 

conclusiones acordes con los resultados del análisis. 
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5. RESULTADOS 

 

 
Figura 1. Identificar la fisiopatología de la enfermedad de von Willebrand. 

 

 

Figura 1. Fisiopatología de la enfermedad de von Willebrand. Fuente: Catherin Tovar. ¿Qué 

avances recientes hay en el entendimiento, diagnóstico y tratamiento de la enfermedad de 

von Willebrand? 2020. 

 
 

El FvW es el transportador plasmático del factor VIII. Luego de una lesión endotelial, el 

FvW se une a la matriz subendotelial, y gracias a fuerzas de cizallamiento, sufre un cambio 

conformacional que permite la adherencia plaquetaria mediante el receptor glicoproteico 

GPIb. Las plaquetas son activadas e inician el proceso de agregación, alterando sus 

fosfolípidos de superficie y facilitando la unión del factor VIII. Este último en su interacción 

con el factor Xa favorece la cascada de coagulación y formación final del coágulo de fibrina 

(1). 

La ausencia del FvW o una estructura anormal dificulta el proceso de reclutamiento 

plaquetario y determina una hemostasia primaria subóptima (1). 
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El FvW es responsable de la protección y transporte del FVIII, pues asegura su contacto con 

los fosfolípidos de superficie de plaquetas activadas y endotelio lesionado. En este sentido, 

la ausencia del FvW implica una disminución en la vida media del FVIII, lo que genera 

alteraciones en la hemostasia secundaria (1). 

Tabla 1. Signos y síntomas de la enfermedad 

 
Año Lugar Titulo Hallazgos 

2018 Argentina Revisión de 

diagnóstico y 

manejo de 

enfermedad de von 

Willebrand 

Se estudió casos clínicos, a pacientes con la 

enfermedad de von Willebrand , los cuales 

presentaron hematomas, sangrado prolongado 

post exodoncia, plaquetopenia y epistaxis con 

antecedentes familiares de enfermedad de von 

Willebrand (35). 

2019 Nicaragua Determinación del 

Factor von 

Willebrand para la 

confirmación de la 

enfermedad de von 

Willebrand en 

Nicaragua 

Estudios realizados en 39 pacientes presentaron 

un cuadro sintomatológico con manifestación 

de epistaxis, gingivorragias, hematomas y 

menorragia en el caso de pacientes femeninas 

que conlleva a una pérdida importante dehierro 

(36). 

2016 Colombia Enfermedad de von 

Willebrand tipo III 

en una paciente 

obstétrica 

Estudios reportan que una mujer de 18 años y 

embarazada diagnosticada, desde los 3 años de 

edad con la enfermedad de von Willebrand tipo 

3 presento sangrado abundante, anemia, 

taquicardia y episodios de lipotimia (37). 

2018 Sevilla sangrado 

mucocutaneo,hemorr 

agias, extracción 

dental, epistaxis, 

equimosis, 

sangrados 

prolongados en 

pequeños cortes 

En los casos más graves de la enfermedad se 

presentan hemorragias en los músculos y 

articulaciones, en ocasiones no provocadas por 

alguna lesión, las mujeres tienden a tener más 

síntomas que los hombres debido al parto y 

ciclo menstrual como lo es hemorragias 

impredecibles y abundantes en la menopausia 

(7). 

2017 Rotterda 

m, Países 

Bajos 

Epistaxis (50%) 

sangrado de la 

cavidad oral( 60%) 

hematomas y 

sangrado de heridas 

menores( 80%) en 

las mujeres 

El riesgo de hemorragia posparto severa 

aumenta especialmente en mujeres con bajos 

niveles de factor en el tercer trimestre, otra de 

las complicaciones es el sangrado 

gastrointestinal que ocurre principalmente en 

pacientes ancianos con EvW tipo 2 y tipo 3 

causado por la angiodisplasia, aunque es difícil 

de diagnosticar, las hemorragias articulares y 
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   musculares son pocos frecuentes pero 

complicadas (38). 

2019 Quito Perfil demográfico y 

epidemiológico de 

pacientes con 

Hemofilia y 

von Willebrand 

atendidos en el Área 

de Estomatología del 

Hospital de 

Especialidades 

Carlos Andrade 

Marín 

Las manifestaciones clínicas en cavidad oral 

para los pacientes que han presentado 

alteraciones hereditarias de la hemostasia 

incluyeron: hemorragias espontáneas en 

mucosas, hemorragias gingivales episódicas, 

espontáneas o traumáticas, hemartrosis de la 

articulación temporomandibular, 

seudotumores, además que los procedimientos 

odontológicos quirúrgicos se han asociado con 

hemorragias post-operatorias que en el caso de 

pacientes con alteraciones hereditarias de la 

hemostasia se pueden convertir en hemorragias 

prolongadas (2). 

 

 

Tabla 2. Tipos de enfermedad de von Willebrand. 

 

Año Lugar Titulo Hallazgos 

2017 Marruecos Revisión de los tipos 

de enfermedad de 

von Willebrand 

Investigadores indican que hay tres tipos 

principales de EvW. El tipo 1 se debe a una 

reducción cuantitativa en la proteína del 

FvW; el tipo 2, a un FvW disfuncional, y el 

tipo 3, a FvW ausente o muy reducido. De 

los pacientes con EvW, el 70-80 % son tipo 

1, el 5-15 % son tipo 2 y menos del 5% son 

tipo 3 (39). 

 
2019 

 
Colombia 

 
Avances en el 

tratamiento y 

diagnóstico de la 

enfermedad de von 

Willebrand 

Estudios indican que el Tipo 1 es la forma 

más frecuente de la enfermedad y se 

caracteriza por una disminución en la 

cantidad del FvW en la sangre. El Tipo 2 

forma una deficiencia en la formación de 

FvW funcional. Y el Tipo 3 es la forma 

menos prevalente en este tipo hay una 

deficiencia de FVIII lo que genera formas 

severas en la enfermedad, como sangrados 

articulares o musculares profundo (40). 

 
2018 

 
Argentina 

 
Novedades en el 

diagnóstico 

Enfermedad de von 

Willebrand. 

Estudios indica que el tipo 1 suele ser el tipo 

más frecuente y corresponde al 75% de los 

casos, se debe considerar la posibilidad de no 

ser diagnosticada, ya que clínicamente su 

sintomatología es leve. El tipo 2 representa 

cerca del 17 % de los casos aquí hay una 

producción aberrante del factor de Von 

Willebrand. Y el tipo 3 es menos común en 

el 1% de las personas, se caracteriza por ser 
autosómica recesiva con niveles 
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   cuantiosamente bajos de FvW por lo que 

pueden presentarse manifestaciones clínicas 

graves, asociadas a delaciones genéticas y 

mutaciones de dislocación (27). 

 
2021 

México Enfermedad de von 

Willebrand como 

factor de riesgo para 

hemorragia 

postparto. Reporte 

de caso 

Actualmente se describen diferentes tipos y 

sub- tipos de EvW, que deben su origen a 

deficiencia cuantitativa (tipo 1 y tipo 3) del 

FvW o cualitativa (tipo 2 y sus respectivos 

subtipos, con herencia autosómica 

dominante en el tipo (1, 2A, 2B, 2M,) y 

recesiva en el tipo (2N y 3) de alta 

penetrancia, pero de expresión muy variable 

(41). 

2021 Lima Hemofilia y von 

Willebrand un reto 

de enfermería 

Existen 3 tipos grandes de von Willebrand 

tipo 1 es una deficiencia cuantitativa parcial 

(el paciente tiene disminuida la cantidad de 

factor de von Willebrand) el tipo 2 tiene una 

deficiencia cualitativa el factor puede estar 

en cantidad normal pero no actúa 

eficientemente. El tipo 3 tiene una ausencia 

cuantitativa total (42). 

 

 

Tabla 3. Pruebas para el diagnóstico de la enfermedad de von Willebrand. 

 
AÑO LUGAR TÍTULO PRUEBAS PARA EL DIAGNOSTICO 

2019 Guayaquil 

Ecuador 

Manejo 

Odontológico en 

pacientes con 

síndrome de von 

Willebrand. 

Para un diagnóstico definitivo el 

VWF:Rco debe ser menor al 30%, si el 

valor es menor del 10% se considera EvW 

3, se realizan pruebas adicionales cuando 

es menor al 0,6% como 2A, 2B,2M una 

relación FVIII:C/ FVIII: ag <0,7 % 

sugiere variantes 2N realizando pruebas 

de enlaces al FVIII que permite la 

confirmación (43). 

2015 0Noroeste 

de     

Bloodworks 

, Seattle Wa 

Enfoque 

diagnóstico de la 

enfermedad de von 

Willebrand 

Este estudio permitió evaluar pruebas con 

cantidad de factor de von Willebrand 

presente en el plasma y la unión de las 

plaquetas en presencia del antibiótico 

ristocetina, más la medición del factor de 

coagulación VIII(FVIII:C) siendo esenciales 

los ensayos básicos de FvW para un preciso 
diagnóstico (44). 

2019 Colombia Enfermedad de von 

Willebrand tipo III 

Se estableció un diagnóstico de certeza, con 

prolongación          del          tiempo de 

tromboplastina(PTT), recuento plaquetario y 

exámenes  paraclínicos  como  actividad  del 

cofactor de ristocetina o actividad fijadora del 



23 
 

  en una paciente 

Obstétrica 

colágeno que permite evaluar la habilidad del 

FvW para aglutinar plaquetas uniéndose al 

receptor GPIb (37). 

2017 Wisconsin Avances en el 

diagnóstico y 

tratamiento de la 

enfermedad de von 

Willebrand 

Existe una correlación razonable entre los 

resultados de FvW:Rco y FvW:GPIbM, se 

debe al uso de ristocetina, aunque la 

ristocerina no es el ensayo más preciso, al 

momento de la redacción la disponibilidad 

comercial de los ensayos de FvW GPIbM es 

limitada, en algunos países estos han 

reemplazado completamente al FvW:Rco 
(45). 

2015 Buenos Enfoque Se utilizan pruebas de primer nivel como; 

factor VIII, FvW:Ag(antígeno plasmático) 

FvW:Rco (cofactor de ristocetina) y las de 

segundo nivel los estudios de multímeros, 

unión al colágeno (FvW:CB), unión al factor 

VIII (FvW: FVIIIB), propeptido (FvW pp), 

estudio genético, respuesta a la 

desmopresina, biología molecular. En niños 

el estrés puede modificar el resultado, el uso 

de PFA-100 permite una evaluación rápida de 
la actividad plaquetaria von Willebrand (21). 

Aires diagnóstico de la 

 enfermedad de von 

 Willebrand y 

 hemofilia adquirida 

 en nuestro país 

 
2016 

 
La Coruña 

Estudio detallado 

del análisis 

multimérico del 

factor von 

Willebrand en 

pacientes con 

enfermedad de von 

Willebrand: PCM- 

EVW-ES 

Se deben considerarse tres niveles de estas 

pruebas en el proceso diagnóstico: 

1.Pruebas de detección o cribado: Análisis 

de función plaquetario, PFA-100, Recuento 

plaquetario, Tiempo de tromboplastina 

parcial activado (TTPA), tiempo de sangría: 

Ivy. 

2 Pruebas de confirmación: Antígeno del 

FvW (FvW:Ag), adhesión plaquetaria 

dependiente del FvW (FvW:RCo), Actividad 

del FVIII (FVIII:C) 

3Pruebas de definición del subtipo: 

Aglutinación plaquetaria inducida por 

ristocetina   (RIPA)   Análisis  multimérico 

 Capacidad de unión del FvW al colágeno 

(FvW:CB) Capacidad de unión del FvW  al 

FVIII (FvW:FVIIIB) Estudio de mutaciones 

del FvW) (18). 
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Tabla 4. Tratamiento utilizado para la enfermedad de von Willebrand. 

 
AÑO LUGAR TÍTULO TRATAMIENTO 

2019 Medellín, 

Colombia 

El papel de la 

enfermedad de von 

Willebrand en la 

hemorragia uterina 

anormal. 

Se estableció dos líneas de terapias, las terapias 

complementarias que incluye tratamientos 

antifibriniliticos o agentes hemostáticos tópicos, 

como lo son procedimientos quirúrgicos menores y 

terapias que incrementan los niveles de factores en 

sangre, adicional existe la terapia profiláctica para 
pacientes con hemartrosis (32). 

2016 Irlanda Nuevos enfoques de 

tratamiento para la 

enfermedad de von 

Willebrand 

El Acetato de desmopresina (DDAVP) puede 

usarse para aumentar transitoriamente los niveles 
plasmáticos   de   FvW   y   FVIII   reduciendo la 

exposición a concentrados de FvW derivados del 

plasma, además de medir la respuesta máxima 

(FvW:Ag, FvW:Rco y FVIII:C) entre 30 y 60 min 
(46). 

2015 México Enfermedad de von 

Willebrand, biología 

molecular y 

diagnostico 

Las terapias para prevenir o controlar el sangrado 

son el aumento de la concentración plasmática de 

VWF por liberación endógena a través de la 

estimulación de células endoteliales con 

desmopresina, este tratamiento varía de acuerdo a 
los tipos de von Willebrand (5). 

2018 Buenos 

Aires- 

Argentina 

Enfermedad de von 

Willebrand: Novedad 

en diagnóstico de 

laboratorio. 

En casos graves de sangrados, se debe recurrir a la 

profilaxis y de acuerdo al tipo de EvW. Se 

recomienda que en estos casos severos se debe 

utilizar un concentrado de FvW con poco de FVIII. 

En la terapia de remplazo se debe seleccionar un 

medicamento con correctos contenidos de FvW en 

relación a FVIII, fabricados con métodos 

adecuados de inactividad viral, ajustando las 

unidades de FVIII: C y FvW:Rco a infundir, así 

como la duración a la complejidad del tratamiento 

(27). 

2021 Lima Hemofilia y von 

Willebrand un reto de 

enfermería 

Otro tratamiento es Wilate este medicamento es un 

complejo de FvW/ FVIII en relación fisiológica, 

controlando los niveles terapéuticos de los factores 

y restaurar la hemostasia , ayuda que actué más 

rápido y estar más protegido, tiene una fármaco 
cinética paralela (42). 
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Tabla 5. Relación de la enfermedad de von Willebrand con otras enfermedades. 

 

AÑO LUGAR TÍTULO HALLAZGO 

 
 

2020 

 
 

Argentina 

 
 

Endoteliopatía en la 

coagulopatia 

asociada a covid-19 

En este estudio se proporcionó evidencia 

bioquímica de que la endoteliopatía es una 

característica importante en la coagulopatía de 

COVID-19, Aunque otros estudios han 

demostrado un elevado factor de von 

Willebrand (FvW) en pacientes críticos con 

COVID-19, este es el primero en medir el FvW 

tanto en pacientes críticos como no críticos, 

junto con otros marcadores endoteliales 

previamente no reportados, incluidos los 

solubles P-selectina y trombomodulina 

soluble. Mostramos que la endoteliopatía es 

generalizada entre los pacientes hospitalizados 

con COVID-19 y es más extensa en pacientes 

críticos que en pacientes no críticos. 

En este estudio se describió por primera vez, 

que las concentraciones de trombomodulina 

soluble pueden predecir la mortalidad y otros 

resulatod clínicos en pacientes con COVID-19 

(47). 

 

 

 

 

 

2019 

 

 

 

 

 
India 

 

La desialilación de 

plaquetas inducida 

por el factor Von 

Willebrand es un 

mecanismo 

novedoso de 

eliminación de 

plaquetas en el 

dengue. 

 

La trombocitopenia y la disfunciónplaquetaria 

se observan comúnmente en pacientes con 

infección por el virus del dengue (DENV) y 

pueden contribuir a complicaciones como 

hemorragia y pérdida de plasma. Los niveles 

plasmáticos de FvW activo aumentan en 

pacientes con dengue. Se obtuvieron valores 

más altos en la fase febril y crítica (48). 

 

 

2019 

 

España 

 

 
Recomendaciones 

sobre el COVID-19 

para pacientes con 

hemofilia de la 

WFH 

En la infección por la COVID-19, algunos 

médicos sugieren una terapia profiláctica y 

mantener niveles más altos de factor de 

coagulación como precaución contra el 

sangrado en los pulmones por el daño 

potencialmente grave causado por el SARS- 

CoV-2 y la tos / sonarse la nariz severa, lo que 

aumenta la presión arterial en el cerebro. 

podría provocar sangrado. Hay informes de 

casos que proporcionan evidencia para 
respaldar esta declaración (49). 
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2020 

 

 

 

 

 
Estados 

Unidos 

 

 

 
¿Qué pasa con las 

personas con 

trastornos 

hemorrágicos poco 

frecuentes? 

Todas las personas con trastornos 

hemorrágicos pocos frecuentes (incluidas 

aquellas con trombocitopenia y / o trastornos 

de la función plaquetaria) deben vacunarse. A 

los pacientes que toman anticoagulantes se les 

debe realizar una prueba de tiempo de 

protrombina dentro de las 72 horas previas ala 

inyección para determinar el índice 

internacional normalizado (international 

normalized ratio, INR). Si los resultados son 

estables y se encuentran dentro del rango 

terapéutico, las personas que presentan 

trastornos de coagulación como la EvW se 

pueden vacunar contra la COVID-19 por vía 

intramuscular (50). 

 

 

 

2020 

 

 

 
España 

 
Respuesta 

inflamatoria en 

relación con 

COVID-19 y otros 

fenotipos 

protrombóticos 

La actual pandemia provocada por el 

coronavirus COVID-19 representa un buen 

ejemplo de infección vírica asociada a una 

respuesta inflamatoria sistémica y activación 

de la coagulación en los pacientes 

sintomáticos. Aunque el mecanismo de la 

coagulopatía no se ha establecido con 

precisión, es conocido que las infecciones 

virales inducen una respuesta inflamatoria 

sistémica que provoca una alteración del 

balance entre los mecanismo pro- y 

anticoagulantes y ello favorece la disfunción 

endotelial, elevación del factor von Willebrand 

y de factor tisular, promoviendo activación de 

los mecanismos de coagulación (51). 
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6. DISCUSIÓN 

En cuanto a la figura 1 y lo descrito anteriormente se ha demostrado que el FvW es una 

proteína procoagulante que juega un papel central en el inicio de la formación de agregados 

plaquetarios y la trombosis y que interactúa con los componentes del complemento. El gen 

que codifica la Enfermedad de Von Willebrand es un gen grande y ciertas veces muy difícil 

y complejo de estudiar, Así mismo la enfermedad de von Willebrand es el resultado de 

deficiencias cualitativas y cuantitativas de FvW. 

En términos clínicos, la enfermedad se caracteriza por hemorragias mucocutáneas de 

intensidad variable, a partir de los hallazgos encontrados la epistaxis es el principal síntoma 

de estos pacientes, en las mujeres las menorragias son el principal síntoma cuya frecuencia 

logra alcanzar cifras incluso de 75%, en los niños y adolescentes los síntomas son más 

intensos, después de un parto las hemorragias suelen ser raras, pero es casi normal y 

generalmente se encuentran al final del embarazo (37). 

Los signos síntomas de la enfermedad se manifiestan de diferentes formas de acuerdo a cada 

paciente puede presentarse en formas leves o severas; por lo que es indispensable realizar un 

estudio y conocer la historia clínica de cada paciente. 

La severidad de los síntomas está en relación con el tipo o subtipo de la enfermedad que 

radica principalmente en el sangrado. El 80% presentan hemorragias y sangrados leves, el 

60% en situaciones odontológicas y el 50% en el sangrado nasal. Existen evidencias de 

sangrados postparto, articulares, por cortes, sangrados gastrointestinal, este difícil de 

diagnosticar. En consecuencia, los sangrados se deben a una deficiencia del FVIII, no existe 

coagulación por lo que los pacientes presentan esta patología por toda su vida, les toca 

convivir con ella, seguir un tratamiento adecuado y de esta forma reducir en su mayor parte 

los síntomas (38). 

La enfermedad de von Willebrand se origina de manera hereditaria al tener una mutación 

dentro del gen que codifica para el FvW, la forma de trasmisión puede ser autosómica 

dominante o autosómica recesiva y esta va a depender del tipo de EvW que se padezca (9). 

En los estudios se evidencia que la enfermedad de von Willebrand tipo1 y 3 son defectos 

cuantitativos a diferencia del tipo 2 que es cualitativo, siendo el tipo 1 el más común, este 

refleja una deficiencia parcial, mientras que el tipo 3 presenta una deficiencia total a 

diferencia del tipo 2 que refleja una mutación funcional de la molécula (52). EL tipo 1 fue el 

más frecuente (70-80%), los tipos 2 y 3 son menos frecuentes, pero tienen hemorragias de 
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mayor intensidad y con más frecuencia. El tipo 3 comienza temprano en la vida, mientras 

que los casos leves de tipo 1 son detectados en la edad adulta a pesar de que se tenga un 

episodio de sangrado (39). 

Una vez analizado las distintas pruebas presentadas en los artículos se puede establecer que 

pacientes con patologías odontológicas presentan la enfermedad de von Willerband, para 

identificar el tipo y diagnóstico se debe realizar la determinación de plaquetas. También el 

tiempo de sangría permite distinguir los tipos de la enfermedad adicional a ello es necesario 

la identificación de las mutaciones por estudio molecular para confirmar este diagnóstico 

como lo son: FVIII:C, FvW:Rco factor VIII procoagulante y activación de cofactor de 

ristocetina (43). 

En el enfoque diagnóstico del noroeste de Bloodwor presenta un estudio general para todos 

los tipos, permite evaluar la cantidad de factor de von Willebrand en el plasma y su capacidad 

de unirse a las plaquetas mediante la ristocetina, en este estudio utiliza también el factor de 

coagulación permitiendo un diagnóstico preciso (44). 

Por otro lado, en pacientes de obstetricia estudios han reportado que para el diagnóstico se 

debe utilizar exámenes complementarios unidos a la prolongación del tiempo de 

tromboplastina, adicional se debe aplicar exámenes paraclínicos especiales, como ristocetina 

o activador fijador del colágeno para evaluar la habilidad de FVW para aglutinar plaquetas 

uniéndose al GPIb. Estos resultados difieren con los estudios de una investigación donde no 

utilizan la prueba de ristocetina ya que la consideran no precisa y utilizan mutaciones de 

ganancia de función del Receptor Plaquetaria (GPIb) lo que permite unirse al factor Von 

Willebrand espontáneamente in vitro, FvW GPIbM la consideran más precisa (45). 

De igual manera otras investigaciones no recomiendan utilizar la prueba de ristocetina para 

identificar los valores de FvW, en los pacientes con esta patología prefieren un sin números 

de ensayos FvW:GPIbM ya que la consideran de mayor precisión, también es necesario 

aclarar que estas pruebas no se las puede realizar en cualquier laboratorio y eso limita su 

comercialización y aplicación principalmente en América latina (45). 

Por el contrario, otros autores como Barzola M, entre otros, coinciden en ensayos con 

ristocetina y recuento plaquetario como ayuda para identificar el FvW los tipos y subtipos, 

cada uno establece un tiempo y porcentajes específicos (43). 
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Así mismo para un diagnóstico adecuado se deben realizar un sin número de pruebas de 

primer nivel como el factor VIII, FvW:Ag, FvW:Rco de segundo nivel, para identificar los 

subtipos, en ellos encontramos: los multímeros, la unión al colágeno, FvW:CB, entre otras 

también se deben tomar en cuenta cuadros inflamatorios, infecciones, embarazos, toma de 

anticonceptivos, el estrés ya que, estos eventos pueden modificar los resultados y será 

necesario un nuevo estudio (21). 

La enfermedad de von Willebrand se la ha definido de acuerdo a los tipos y subtipos, de 

igual manera se la ha identificado en su mayor parte como hereditaria. Una vez realizado los 

diversos estudios, ensayos y exámenes y haber identificado su clase, esto permitirá 

implementar el tratamiento para esta patología. 

En pacientes con hemorragias uterina anormal se ha indicado la aplicación de terapias 

complementarias con beneficios de la hemostasia como los tratamientos con 

antifibrinolíticos, agentes hemostáticos tópicos, que buscan un beneficio adicional para tratar 

hemorragias como los anticonceptivos o dispositivos intrauterino hormonales combinados 

en circunstancias quirúrgicas. Otra aplicación son las terapias que incrementan los niveles 

de factor de la sangre como la desmopresina intravenosa o nasal y concentrados de factor de 

infusión intravenosa, adicional existen terapias profilácticas para los pacientes que presentan 

epistaxis graves, hemartrosis, recurrentes en pacientes con tipo 3 que tienen factor de riesgo 

para sangrado (32). 

La desmopresina, causa la liberación de FvW y FVIII de las reservas de células endoteliales, 

permitiendo el aumento de los niveles plasmáticos de FvW y FVIII. Se administran por vía 

subcutánea o como aerosoles nasales. La dosis varía de acuerdo a la edad, teniendo en cuenta 

efectos adversos de uso de la DDAVP como lo son hipotensión, retención de líquidos, 

hiponatremia secundaria y convulsiones. Debe evitarse el uso en niños menores de dos años, 

en adultos mayores con problemas cardiovasculares. El uso de este tratamiento en mujeres 

embarazadas es seguro. Se recomienda, posterior al examen, realizar un ensayo de DDAVP, 

esto permite confirmar si el tratamiento ha sido efectivo para considerar la duración de las 

respuestas del FvW y FVIII (46). 

De igual manera otras investigaciones sugieren el uso de desmopresina. Sin embargo, 

Existen varias terapias de acuerdo al tipo y a la gravedad de la enfermedad, estas hacen 

énfasis en la concentración plasmática de FvW por liberación endógena y por la liberación 

de células endoteliales. Además, se pueden utilizar las terapias transfusionales como 
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productos sanguíneos, así como también agentes para activar la hemostasia y la cicatrización 

de heridas (5). 

Es importante mencionar que la desmopresina es el medicamento utilizado en forma general 

para tratar esta enfermedad, sin embargo este medicamento presenta inconvenientes de 

efectividad en los tipos 1 y subtipos 2 A y 2M, así como efectos secundarios como: 

hipotensión, tratamiento facial, retención de líquidos e hiponatremia secundaria y 

convulsiones; recomendándose no utilizarla en menores de dos años, no así en el tipo 3 se 

ha comprobado su efectividad permitiendo la eliminación mejorada del FvW (46). 

En consecuencia, se puede indicar que la terapia depende del tipo de la enfermedad, los 

estudios realizados por el médico y la experiencia en el área. No todos los pacientes 

responden de igual manera a un determinado tratamiento. En estos estudios ha quedado claro 

que enfermos del tipo 1 no responden adecuadamente a la desmopresina, de igual manera se 

implementan nuevos tratamientos como la utilización de antifibriliticos, agentes 

hemostáticos tópicos, el uso además de anticonceptivos combinados, dispositivos 

intrauterinos, terapias profilácticas, aerosoles nasales, terapias transfusionales (32). 

Con respecto a la severidad de los síntomas de la enfermedad dependen del paciente sus 

procedimientos quirúrgicos, los tipos y subtipos que presente la enfermedad de von 

Willebrand, el sangrado puede ser leve, moderado o severo (53). 

Los síntomas que comprenden, sangrado mucocutáneo, epistaxis, gingivorragias, 

hematomas fáciles, equimosis y sangrado post exodoncia, sangrado post parto y post cesaría, 

se ha cuantificado las manifestaciones y contribuyen a discriminar entre sujetos con y sin 

EvW 1 y EvW 2 y 3. Se establecen periodos de hemorragias en tiempo definido y sin historial 

de hemorragias mayores (19). 

Por otro lado, los siguientes síntomas como: mucocutaneas, hemorragias extracción dental, 

epistaxis, equimosis, sangrados prolongados en pequeños cortes en grados más graves 

presentan hemorragias musculares y articulares, en ocasiones no provocadas por lesiones. 

Además, por embarazos y ciclo menstrual las mujeres padecen de más síntomas que a los 

hombres, presentando hemorragias, dismenorrea, hemorragias impredecibles abundante en 

la menopausia. En el tipo 1 se puede alcanzar niveles normales de FvW:Ag y FvW:Rco, en 

el tipo 2 tienen mucha similitud en FvW:Ag, pero varia en el FvW:Rco , propiedad del factor 

que produce aglutinaciones de plaquetas indicando un índice de hemorragias en los primeros 
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semestres de gestación, en las 24 horas posparto presentan hemorragias sobre todo de tipos 

2 y 3 (7). 

Una investigación reporta síntomas con el 50% en epistaxis, el 60% cavidades orales y el 

80% comprenden hemorragias y sangrados menores, la anemia por deficiencia de hierro se 

presenta más en mujeres por el ciclo menstrual. El riesgo hemorrágico posparto severo 

aumenta especialmente en mujeres de bajos niveles de factor. Una de las complicaciones 

más severas es sangrado gastrointestinal que ocurre más en adultos mayores con tipo 2 y 3 

este sangrado es causado por angiodisplasia, aunque es difícil de diagnosticar. Por lo tanto, 

la deficiencia severa de FvW causa una deficiencia del FVIII los pacientes con FvW y FVIII 

severas pueden presentar hemorragias articulares (38). 

Con respecto a la relación de la enfermedad de von Willebrand con otras enfermedades 

encontramos a la covid- 19 en la cual las complicaciones trombóticas y las coagulopatías 

ocurrencon mayor frecuencia. Los pacientes muestran alteraciones del sistema hemostático 

y la presencia de un estado protrombótico que con frecuencia conduce a complicaciones 

vasculares. En la covid- 19 para las personas con von Willebrand se sugiere la terapia 

profiláctica para mantener los niveles más altos de factor de coagulación, siendo los síntomas 

más comunes sangrados en los pulmones (49). 

Los niveles plasmáticos de FvW activo aumentan en pacientes con dengue. La liberación de 

FvW por las células endoteliales activadas da como resultado una unión excesiva de FvW a 

las plaquetas, lo que conduce a la pérdida de ácido siálico de superficie. 
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7. CONCLUSIÓN 

En base a los resultados expuestos se derivan las siguientes conclusiones: 

 
1.- La enfermedad de von Willebrand es un trastorno hemorrágico hereditario de la 

hemostasia primaria, se transmite de forma autosómica, afectando al 1% de la población 

mundial. La enfermedad presenta 3 tipos principales como lo son: Tipo 1, tipo 2 que está a 

la vez se subdivide en 2A, 2N, 2M y tipo 3. Esta patología se presenta en diversas formas: 

leves, moderadas y graves dependiendo del tipo de enfermedad; los síntomas más comunes 

son sangrado mucocutáneo, equimosis, sangrados prolongados, hemorragias, epistaxis, 

gingivorragias. 

2.-La enfermedad se desarrolla principalmente en las mujeres que, en los hombres, en su 

forma grave se encuentran las hemorragias articulares y musculares. 

3.- Con respecto a las pruebas para esta patología se deben confirmar dos veces no más de 

tres y es recomendable no realizarlas a menores de 6 meses. Las pruebas pueden ser de 

primer y segundo nivel. Siendo el FvW: Rco (Cofactor de Ristocetina) la prueba más 

utilizada. 

4.- En relación con el tratamiento, no hay un tratamiento específico, pero generalmente se 

utiliza la desmopresina que permite aumentar transitoriamente lo niveles plasmáticos de 

factor de von Willebrand y Factor VIII reduciendo la exposición a concentrados de FvW 

derivados del plasma, hay que recalcar que debido al tipo de enfermedad de von Willebrand, 

el tratamiento es distinto. 

5.- Con respecto a la severidad y los síntomas de la enfermedad va a variar de acuerdo a los 

tipos y subtipos, más se da en mujeres que en varones, ya que existe un alto riesgo de 

hemorragias posparto que disminuye los niveles de factor de von Willebrand, otras 

complicaciones son las hemorragias gastrointestinales, sangrados articulares, musculares, el 

sangrado nasal, y dentales. Los pacientes que presentan esta condición van a variar de 

acuerdo al tipo de enfermedad de von Willebrand que presente. 

6.- La enfermedad de von Willebrand, también se relaciona a otras enfermedades, en este 

último año, con el aparecimiento de la covid 19, encontramos varias correlaciones entre estas 

dos patologías, algunos médicos sugieren que para tratarlas se debe asumir una terapia 

profiláctica y mantener niveles más altos del factor de coagulación como precaución contra 

el sangrado en los pulmones, por el daño potencialmente grave causado por el Sars- CoV-2 
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y la tos, sonarse la nariz severamente puede provocar sangrado, y a los pacientes que toman 

anticuagulantes deben realizarse pruebas de tiempos de protombina dentro de las 72 horas. 

Las infecciones agudas por dengue inducen la unión del VWF a las plaquetas, lo que da 

como resultado la eliminación de los ácidos siálicos de la superficie plaquetaria por la acción 

de la neuraminidasa endógena. Los inhibidores de la neuraminidasa como el oseltamivir 

podrían representar una nueva opción terapéutica para la trombocitopenia asociada al 

dengue. 
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8. RECOMENDACIÓN 

 

Es recomendable a las personas que presentan los síntomas atribuidos a esta enfermedad, 

realizar las diversas pruebas de laboratorio para verificar de manera oportuna si padece esta 

patología, tomar en cuenta el antecedente familiar, ya que como se ha indicado el factor 

hereditario es elevado. Además, seguir el tratamiento establecido por su médico logrará que 

tenga una vida adecuada. 
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