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ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND, CASO CLINICO:
EL DIAGNOSTICO EN EL LABORATORIO CLINICO

Diaz Piedra P Luna Hernandez G, Mendoza Navarro |.

R

. Qué es el Factor de von Willebrand (FYW)? Caso clinico:

Es una glicoproteina sintetizada y almacenada en células Paciente masculino de 29 anos, acude al laboratorio por
endoteliales, megacariocitos, y médula ¢sea, formada pruebas para evaluar la hemostasia (TP, TTPa, Perfil de von
por multimeros de diterentes pesos moleculares, Willebrand y Agregacién plaquetaria).

pequenos, intermedios, grandes vy extragrandes. Los resultados obtenidos se muestran a continuacion:

Promueve la adhesion plaquetaria al subendotelio, la
agregacion plaquetaria y transporta al FVIIl en plasma,

Prueba Resultado

protegiéndolo de su degradacidén por proteasas. oT/PActividad ;g.gg Agregacion Plaguetaria  Resultado
) . nle 1.16 ADP 64

:Qué es la enfermedad de von Willebrand (EvW)? e 227

Trastorno hemorrdgico mas frecuente; se describen FVIIl Actividad 53 Ristocetina 89

deficiencias cuantitativas (parcial: Tipo 1; total: Tipo 3) o Von Willebrand Actividad 63% Epinefrina 25

defectos cualitativos (Tipos: 2A, 2M, 2B y 2N). La Von Willebrand Antigeno 80 Colagena 95

expresion clinica es variable (moretones, hemorragias Relacion FvW Act/ FYW Ag 0.8

nasales, encias, por pequenas cortaduras, periodo Multimeros Patron Anormal

menstrual abundante o prolongado, hemorragias en el

tracto gastrointestinal superior e inferior, hemorragia e . pooL

orolongada después de lesiones, cirugias, trabajos = / \\ﬁRMAL

dentales o partos) y su herencia autosdmica, dominante s S ,

O recesiva, segun las variantes. f Todos los multimeros

J _— dg factor von

:Cémo se diagnostica la EvW? | | Willebrand =&

Su diagndstico depende por completo de las pruebas en | encuangran 7.pregentes

el laboratorio de coagulacidon y su clasificacidn exige . [ \ PEre® -8 cantidades

estudios especiales (como la determinacion de los //" \ /v \ disminuidas.

multimeros del VWEF), Existen distintas pruebas: de \\/

tamizaje, especiales y de diagndstico. El genotipo es  / |

fundamental para lograr el diagndstico diterencial entre
os tipos 2B vs. Tipo plaquetaria (PT) y Tipos 2N vs.
Hemofilia A (leve-moderada), diterenciar EVW de EVW  El resultado es compatible con Enfermedad de von
adquirida y discriminar variantes Tipo 2. Willebrand Tipo 2N, en la cual que la agregacién inducida
por ristocetina es normal, a diferencia de los demas tipos de
la entermedad.

Electroforesis de multimeros en gel de agarosa.

Panel de pruebas EvW

TAMIZAJE ESPECIALES DIAGNOSTICAS ALGORITMO DIAGNOSTICO EvW
PARAMETRO TIPO 1 TIPO 1C TIPO2B | TIPO2M | TIPO 2N TIPO 3
p : - « -- Normal o
- VWF:A Disminuid Disminuid Disminuido [Disminuid A t
CUAPRO Ag FVW MULTIMEROS g Isminuido Isminuido iIsminuido |Disminuido Dicminuido usente
HEMATICO 4 L L L
X ) . ) ~  ACTIVIDAD VWEF:Act Disminuido Normal Disminuido |Disminuido| Normal Ausente
/ \' | \‘ D ek Normal o Normalo | Normalo |Ligeramente|Marcadamente
ADHESIVIDAD ACTIVIDAD _ RISTOCETINA FVIII Disminuido L L L L L
.. Disminuido Disminuido | Disminuido | Disminuido | Disminuido
PLAQUETARIA FVvW FUW: CB
; N  FVII VWF:Act
f f D y Adidil ct/ >0.7 >0.7 <0.7 <0.7 >0.7 N/A
, ~ VWF:Ag
TP, TTPa FVIII TEST DE
DESMOPRESINA Normales | Formas extra grandes . o
< - \ , , , Perdida de R
Multimeros | (ligeramente | (ULMWM) o bandas Y Normal Normal Ausente SN
Panel de pruebas de apoyo al diagnéstico de EVW disminuidos) | satelites disminuidas.

Conclusiéon o comentarios: La Enfermedad de von Willebrand es el trastorno hemorradgico mas comun a nivel mundial,
es importante abordar adecuadamente el diagndstico siguiendo tanto el algoritmo de pruebas como el algoritmo ‘5» ¥
diagndstico para identiticar el tipo de esta.
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