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¿Qué es el Factor de von Willebrand (FvW)?
Es una glicoproteína sintetizada y almacenada en células 
endoteliales, megacariocitos, y médula ósea, formada 
por multímeros de diferentes pesos moleculares, 
pequeños, intermedios, grandes y extragrandes. 
Promueve la adhesión plaquetaria al subendotelio, la 
agregación plaquetaria y transporta al FVIII en plasma, 
protegiéndolo de su degradación por proteasas. 

¿Qué  es la enfermedad de von Willebrand (EvW)?
Trastorno hemorrágico más frecuente; se describen 
deficiencias cuantitativas (parcial: Tipo 1; total: Tipo 3) o 
defectos cualitativos (Tipos: 2A, 2M, 2B y 2N). La 
expresión clínica es variable (moretones, hemorragias 
nasales, encías, por pequeñas cortaduras, periodo 
menstrual abundante o prolongado, hemorragias en el 
tracto gastrointestinal superior e inferior, hemorragia 
prolongada después de lesiones, cirugías, trabajos 
dentales o partos) y su herencia autosómica, dominante 
o recesiva, según las variantes.  

¿Cómo se diagnostica la EvW?
Su diagnóstico depende por completo de las pruebas en 
el laboratorio de coagulación y su clasificación exige 
estudios especiales (como la determinación de los 
multímeros del VWF), Existen distintas pruebas: de 
tamizaje, especiales  y de diagnóstico. El genotipo es 
fundamental para lograr el diagnóstico diferencial entre 
los tipos 2B vs. Tipo plaquetaria (PT) y Tipos 2N vs. 
Hemofilia A (leve-moderada), diferenciar EvW de EvW 
adquirida y discriminar variantes Tipo 2.

Panel de pruebas de apoyo al diagnóstico de EvW Formación del tapón plaquetario

Caso clínico:
Paciente masculino de 29 años, acude al laboratorio por 
pruebas para evaluar la hemostasia (TP, TTPa, Perfil de von 
Willebrand y Agregación plaquetaria).
Los resultados obtenidos se muestran a continuación:

El resultado es compatible con Enfermedad de von 
Willebrand Tipo 2N, en la cual que la agregación inducida 
por ristocetina es normal, a diferencia de los demás tipos de 
la enfermedad.

Conclusión o comentarios: La Enfermedad de von Willebrand es el trastorno hemorrágico más común a nivel mundial, 
es importante abordar adecuadamente el diagnóstico siguiendo tanto el algoritmo de pruebas como el algoritmo 
diagnóstico para identificar el tipo de esta.

Determinación de multímeros mediante 
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Todos los multímeros 
del factor von 
Willebrand se 
encuentran presentes 
pero en cantidades 
disminuidas. 

Electroforesis de multímeros en gel de agarosa.


