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ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND
Mgs. Dra. Gladys Bustamante C. *
RESUMEN:

Las alteraciones hemorragiparas son
probablemente uno de los mayores
problemas que enfrenta el cirujano al
momento de ejercer el acto quirdrgico.
Una mala valoracion del estado de
coagulacion del paciente, podria llevar a
resultados funestos e incluso tratamiento
inadecuados durante el proceso.

Esta valoracion prequirdrgica, no solo
comprende la revision del paciente en su
estado actual, sus antecedentes, sino
también en el examen clinico minucioso
y aplicacion de maniobras de diagnostico
que nos lleven a la sospecha de un
problema de factores de coagulacion.

DEFINICION:

La enfermedad de Von Willebrand
(EVW) es una enfermedad hereditaria de
la hemostasia de caracter autondmico
dominante producida por disminucién
cualitativa o cuantitativa del Factor de
Von Willebrand, asumiéndose en
general que el 80% de pacientes con
alteracion de la coagulacion puede tener
esta enfermedad

Pese a su frecuencia, es tal vez uno de
los menos agresivos y severos en grado
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de lesion de la enfermedad en relacion a
otros cuadros como la hemofilia, la
purpura trombocitopenica idiopatica.

ETIOPATOGENIA.

La EVW es una deficiencia de una
proteina coagulante que se denomina
factor de Von Willebrand, que ayuda a
adherir las plaquetas a los vasos
sanguineos lesionados, favoreciendo la
aparicion del tapon plaquetario.

Cuando se describe la enfermedad de
Von Willelbrand (EvW) se habla de un
hallazgo de una funcion anormal de la
adhesion de las plaquetas, y una accién
disminuida del factor VIII en su actividad
procoagulante, por déficit del factor de
Von Willebrand (FvW), tanto cualitativa
como cuantitativamente, lo cual evita que

el tapon plaquetario funcione
adecuadamente con lo cual la
hemorragia persiste. Esta proteina
circulante asociada con el factor

procoagulante VIII estd presente en las
células endoteliales, subendotelio,
plaguetas y megacariocitos, asi como en
el plasma.

La EvVW es la hematopatia hereditaria
mas comun, estimandose que afecta a
una persona entre 800 a 1.000. EI FvW
es una proteina multimétrica vy
heterogénea, que posee dos funciones
principales:

1) facilita la adherencia plaquetaria en un
medio de grandes tensiones
tangenciales, al formar un puente entre
los receptores de membrana de la
plagueta y el subendotelio vascular,

2) sirve como proteina transportadora
del factor VIII. Una disminucién pequefia
en la concentraciéon del factor en el
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plasma conlleva la pérdida selectiva de
multimetros de alto peso molecular,
disminuyendo de esta forma la
adherencia plaquetaria con la
consecuente aparicién de hemorragia.

Al tratarse de una enfermedad de patrén
autonémico dominante, se evidenciaron
estudios, donde el  hallazgo se
encontraba asociado con cuadros de
hipotiroidismo , en el cual aparentemente
la disminucion de la sintesis de proteinas
del FYWW se relacionaba a déficit o
ausencia de produccion de tiroxina,
revirtiendose con el uso de esta
hormona, mejorando la liberacién del
FVwWW de las células endoteliales y una
estimulacién no especifica de la sintesis
de proteinas hepaticas por accion de la
tiroxina .

Por supuesto la presencia de elevados
indices de hipotiroidismo en Bolivia, debe
orientarnos hacia la busqueda de la
EvW, no debiéndose encontrar
resultados diferentes a los hallados en
estudios de nuestros pares
Latinoamericanos como ser Chile y Peru.

CUADRO CLINICO.

El cuadro clinico de la EvW, es comun a
muchas hemopatias, describiéndose
entre ellas a las hemorragias como dato
principal y caracteristico, mismas que en
la mayor parte de las veces es
descubierta durante wuna cirugia o
accidentalmente en un traumatismo, vy
despierta sospecha ante la persistencia
del sangrado.

Sin embargo existe un porcentaje menor
de pacientes en los cuales aparecen

sintomas como sangrado espontaneo en
la boca, al cepillarse los dientes,
sangrado en el tubo digestivo, epistaxis,
hematuria o sangrado menstrual
persistente

La relacién entre el hipotiroidismo con la
EVW anadira al cuadro clinico anterior,
los datos propios del hipofuncionamiento
tiroideo como son: rendimiento escolar
disminuido, talla baja, estrefiimiento, piel
seca, agrietada, cabello grueso,
bradicardia, hipotension arterial,
bradipsiquia, etc.

Se han reportado casos de EVW
asociado a enfermedades como el lupus
eritematoso sistémico, la gammapatia
monoclonal, lesiones angiodisplasicas, el
hipernefroma, etc.

Los tipos de EVW se clasifican segun el
tipo de defecto sea cuantitativo o
cualitativo, es asi que:

Tipo 1. Asociadas a cantidad reducida
de FvW. Autosdmica dominante;
corresponde al 75% de los casos y es
relativamente leve.

Tipo 2: Asociadas a defectos cualitativos
en el FvW, representa cerca del 17% de
los casos.

- El subtipo 2A es el mas comun;
es autosdmica dominante con
ausencia de multimeros de alto
peso molecular (APM) donde el
FVW formado es anormal vy
asociado al sangrado de discreto
ha moderado, por lo cual es mas
graves que las de tipo 1.

- El subtipo 2B presenta aumento
de la afinidad del FVYW a la
glicoproteina  plaquetaria 1B
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ademas de una secundaria
perdida de multimeros APM,
siendo usualmente acompafiado
de trombocitopenia.

TABLA 1.- ESQUEMA REPRESENTATIVO DE
LA CLASIFICACION DE LA ENFERMEDAD
DE VON WILLEBRAND

Tipo EvW Factor vW % Pacientes
Tipo 1 FvW bajo 70-80

Tipo 2A, 2B FvW no actaa 15-30

Tipo 3 FvW muy bajo  Infrecuente y grave

Fuente: Avances en Odontoestomatologia

- Tipo 3. Son asociadas a cantidad
(deficiencia severa de FvW con
deficiencia secundaria de FVIII en varios
grados). Es autosémica recesiva con
niveles extremadamente bajos de FvW
presentando manifestaciones clinicas
graves asociadas a delaciones genéticas
y mutaciones de dislocacion; es menos
comun (1% de los pacientes) vy
clinicamente mas grave.

DIAGNOSTICO

El diagnostico no es facil de realizar, ya
que en la mayor parte de las veces los
profesionales en salud no estan
familiarizados en la enfermedad vy
consideran que el trastorno hemorragico
puede ser controlado con la
administracion de vitamina K, en forma
indiscriminada.

Al no existir cambios en los patrones de
un hemograma o pruebas de laboratorio
comunes, los profesionales tienden a
minimizar el problema.

El patrén diagndstico mas comun es la
combinacion de:

1) la prolongacion del tiempo de sangria

2) disminucién en la concentraciéon
plasmatica del FvW

3) disminucion paralela en la actividad
del cofactor de ristocetina y

4) menor actividad del factor VIII.

TRATAMIENTO.

El tratamiento de la EVW se realiza con
desmopresina, por via inhalatoria u oral,
no recomendandose la via intramuscular.
(DDAVP) o factores de coagulacion que
contengan el FVW, teniendo por
supuesto como base de respuesta la
disminucion del sangrado o trastorno de
coagulacion identificado

Varios medicamentos pueden utilizarse
en profilaxis o terapias postoperatorias
odontolégicas. Dentro de ellos estan el
acido tranexamico, en comprimidos, que
son ablandados con suero fisiologico y
colocados en la herida quirurgica con
ligera compresién, pudiéndose utilizar
también como bafio para la cavidad oral).
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