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Introduccion

La enfermedad de von Willebrand (EvW) es el trastorno hemorragico
hereditario mas comun. Se clasifica en 4 tipos, siendo low, tipo 1y 3 defectos
cuantitativos del factor von Willebrand (FvW), y tipo 2 defectos cualitativos.
Este ultimo se subclasifica en 2A, 2B, 2N y 2M segun el defecto. Los algoritmos

diagndsticos para la EVW consideran pruebas iniciales y de segunda linea que
definen el subtipo, no existiendo una prueba clasificatoria para los 2M

Pruebas iniciales ——

Estudio de la
Enfermedad de von
Willebrand

(imagen 1). El diagndstico preciso es esencial para entre otras cosas, la
definicion de un tratamiento eficaz y seguro, como ocurre con el uso de
desmopresina, que esta contraindicada en el 2B. Sin embargo, las pruebas
especializadas son complejas y su acceso es limitado, por lo que resulta
clinicamente relevante evaluar el desempeno de las pruebas iniciales como
una alternativa que oriente a la subclasificacidn rapida de la EvW tipo 2.

Objetivo

Pruebas de

segunda linea

regacion con ristocetina
Unién del FVIIl con FvW

Antigeno FvW (vWF:Ag)

Cofactor ristocetina
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western blot 2B
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Imagen 1: Pruebas diagndsticas para la EvW

Evaluar el desempeiio de las razones entre las pruebas basicas de cuantificacion y actividad del FvW para diferenciar los subtipos 2A

y 2B.

Metodologia

Estudio retrospectivo de los pacientes con diagnostico de EVW a partir de los resultados obtenidos de las pruebas iniciales y de
segunda linea, realizados en el Laboratorio de Hemostasia y Trombosis de la Red de Salud UC-CHRISTUS entre 2021 y 2025. En el
grupo de pacientes diagnosticados como 2A y 2B se analizaron los resultados de la relacién entre la concentracién de FvW con el
cofactor ristocetina (VWF:RCo/VWF:Ag) y con la prueba de unién al colageno (VWF:CB/vWF:Ag), obteniendo medidas de tendencia
central. Se realizaron curvas ROC para determinar el punto de corte dptimo para diferenciar entre pacientes diagnosticados con EvW
2A y 2B, con sus respectivas sensibilidades y especificidades. La significacion estadistica se determind mediante pruebas apropiadas
y un valor p 0,05 se considerd estadisticamente significativo.

Resultados
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Total=898

Un total de 898 pacientes fueron diagnosticados con EvW,
con una distribucién seguin imagen 2.

49.11% 441 Tipo 1
42.98% 386 Low
3.34% 30 Tipo 2B
2.45% 22 Tipo 2A
1.11% 10 Tipo 2N
0.56% 5 Adquirido
0.45% 4 Tipo 3
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Imagen 2: Distribucion de pacientes diagnosticados con EvW

Resultados Razon vWF:CB/vWF:Ag

vWF:CB/VWF:Ag 2A 2B
Media y desviacion estandar 0.25+0.12 0.48+0.18
Mediana 0.26 0.49
Razén minima 0.04 0.2
Razén maxima 0.44 0.8
& i Diferencia entre EvW 2B y EvW 2A
leere:ac'zlgnez\t’r\"e’::igg\:‘vzv\?g:ng 2A razén vWF:CB/IVWF:Ag
1.0 100
0.3- kR T 80
i 60
0.6 2
& —_ 3 40
0.4
034} SE—
==l "
0.2
0 0.8486
0.0 — 0 20 40 60 80 100
2A 2B 100% - Especificidad%
Punto de Corte | Sensibilidad Especificidad Likehood Ratio
>0.34 75% (95% Cl) 84.6%(95% Cl) 4.9

Resultados Razén vWF:RCo/vWF:Ag

vWF:RCo/VvWF:Ag 2A 2B
Media y desviacion estandar 0.33+0.09 0.52+0.15
Mediana 0.35 0.54
Razén minima 0.13 0.25
Razén maxima 0.49 0.7
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Diferencia entre EvW 2A y EVW 2B
razon vWF:RCo/vWF:Ag
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Conclusiones

Las razones VWF:RCo/VWF:Ag y VWF:CB/VWF:Ag permiten en alrededor de un 80% de los casos

discriminar entre los subtipos 2A y 2B, sobre todo en los valores extremos. Por lo tanto, seria
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una alternativa diagndstica en contextos en donde no se disponga del estudio especializado.
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