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INTRODUCCION La Enfermedad de Von Willebrand (EVW) es el defecto congénito de coagulación 
más frecuente. Sus manifestaciones clínicas son diversas y su diagnóstico de laboratorio puede ser difícil 
especialmente en los tipos 2. 
OBJETIVOS Describir las características clínicas de pacientes pediátricos con diagnóstico de EVW en 
un centro de referencia durante los años 2000 a 2011. 
METODOS Se realizó un estudio de serie casos con recolección retrospectiva de datos, se definió caso 
como paciente con clínica y resultados de laboratorio compatibles con  EVW  (TPT, tiempo de sangría, 
factor VIII, factor VWB, cofactor de ristocetina y curvas de agregación plaquetaria). Para variables 
cualitativas se reportan en porcentajes y para cuantitativas medidas de tendencia central y de dispersión. 
RESULTADOS  Se analizaron las historias clínicas de 32 pacientes, 59.3% masculinos con un 
promedio de edad de 9.3 años (DE:5.01). Las manifestaciones de sangrado más frecuentes fueron 
epistaxis (16/25), gingivorragia (8/25), menorragia (5/25) (Figura 1).  El  85% de los pacientes tenían el 
TPT prolongado, la mediana de la actividad del factor VIII: 54.5% (RIQ 27-66), la mediana del factor de 
Von Willebrand 55.7%: (RIQ 35-66), actividad del cofactor de Ristocetina: 46% (RIQ 25-61). El tiempo  
de sangría se realizó en 16 pacientes, todos estaban prolongados. De las 19  curvas de agregación 
plaquetaria 12 fueron normales, 5 con hiperagregación con ristocetina. La clasificación de la enfermedad 
se muestra en la figura 2. El tratamiento que con mayor frecuencia requirieron los pacientes fue derivado 
plasmático (11/13) y desmopresina (2/13). 14 pacientes tienen antecedentes en la familia de EVW. Doce 
pacientes han requerido intervenciones quirúrgicas (exodoncias 3, corrección hipospadias 2, 
cauterización de várices septales 2, laparotomía 1, adenoidectomía 1, orquidopexia 1, cirugía 
maxilofacial 1y resección de tumor 1). 
Figura 1. Manifestaciones clínicas                           Figura 2. Clasificación de la EVW 

          
CONCLUSIONES: se encontró un porcentaje mayor de pacientes con EVW tipo 2, no es clara la razón.  
Es necesario considerar el diagnóstico de EVW en los pacientes con manifestaciones hemorrágicas.   


