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INTRODUCCION La Enfermedad de Von Willebrand (EVW) es el defaxtingénito de coagulacion
mas frecuente. Sus manifestaciones clinicas sansdis y su diagnostico de laboratorio puede sieil dif
especialmente en los tipos 2.

OBJETIVOS Describir las caracteristicas clinicas de paciepésatricos con diagnéstico de EVW ¢
un centro de referencia durante los afios 2000 &.201

METODOS Se realiz6 un estudio de serie casos con recélecetrospectiva de datos, se definid cg
como paciente con clinica y resultados de labamtmmpatibles con EVW (TPT, tiempo de sangi
factor VIII, factor VWB, cofactor de ristocetina gurvas de agregacion plaquetaria). Para varia
cualitativas se reportan en porcentajes y paraticativas medidas de tendencia central y de digjers
RESULTADOS Se analizaron las historias clinicas de 32 p#&e$n59.3% masculinos con U
promedio de edad de 9.3 afios (DE:5.01). Las maadfiesies de sangrado mas frecuentes fud
epistaxis (16/25), gingivorragia (8/25), menorra@#f5) (Figura 1). El 85% de los pacientes terla
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TPT prolongado, la mediana de la actividad deloia¥tll: 54.5% (RIQ 27-66), la mediana del facta

Von Willebrand 55.7%: (RIQ 35-66), actividad defactor de Ristocetina: 46% (RIQ 25-61). El tiempo
de sangria se realiz6 en 16 pacientes, todos esfatongados. De las 19 curvas de agregagion

plaquetaria 12 fueron normales, 5 con hiperagrégamin ristocetina. La clasificacion de la enferate
se muestra en la figura 2. El tratamiento que caypamfrecuencia requirieron los pacientes fue @eliv
plasmatico (11/13) y desmopresina (2/13). 14 paesetienen antecedentes en la familia de EVW. D
pacientes han requerido intervenciones quirargi¢esodoncias 3, correccién hipospadias

cauterizacion de vérices septales 2, laparotomisadenoidectomia 1, orquidopexia 1, cirugi

maxilofacial 1y reseccion de tumor 1).

Figura 1. Manifestaciones clinicas Figura 2. Clasificacion de la EVW
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CONCLUSIONES: se encontrd un porcentaje mayor @géeptes con EVW tipo 2, no es clara la razé
Es necesario considerar el diagnostico de EVW spéaientes con manifestaciones hemorragicas.
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