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RESUMEN

La enfermedad de von Willebrand es una entidad autosémica do-
minante de la coagulacion relativamente frecuente, cuyo manejo
anestésico se basa principalmente en la prevencion de las altera-
ciones de la coagulacién. En este trabajo se presenta el caso de
una paciente con enfermedad de von Willebrand que fue sometida
a una cirugia ginecoldgica. haciendo énfasis en su manejo
perioperatorio, asi como una revision de la literatura acerca de los
esquemas encaminados a lograr el control de la enfermedad en
dicho caso.

Palabras clave: Enfermedad de von Willebrand, factor von
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SUMMARY
ANESTHETIC MANAGEMENT OF VON WILLEBRAND
DISEASE. A CASE REPORT

The von Willebrand disease has a dominant hereditary character,
is frequent and the anesthetic management is directed over co-
agulation alterations. We present a case of a patient with this syn-
drome, who was operated of a gynecology surgery, reporting the
transoperatory management, as well as treatment reported by lit-
erature.

Key words: von Willebrand disease, von Willebrand factor, anes-
thetic management.

n 1926, von Willebrand describié una diatesis

hemorragica observada en miembros de una

familia que vivia en las islas Aland, cerca de la
costa de Finlandia. Llamé al proceso pseudohemofilia
y consideré que dependia de una funcién anormal de
las plaquetas. Posteriormente aparecieron en la lite-
ratura diferentes informes sobre casos de pseudo-
hemofilia. El estudio repetido de estos pacientes ha
demostrado la naturaleza de su defecto y parece 16-
gico llamar al trastorno enfermedad de von Willebrand.

El factor VIII es un complejo que consiste en
dos fracciones, el factor VIII: C (de la coagulacién o
antihemofilico) y el factor VIII: f'vW (proteina de von
Willebrand), este ultimo facilita la adhesion plaquetaria
al subendotelio vascular y sirve como transporte al
primero (VIII: fvW plaquetario y plasmatico respecti-
vamente)'.
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La enfermedad de von Willebrand se produce
por la deficiencia 0 anormalidad del fvW, lo cual pue-
de disminuir la adhesividad plaquetaria y producir san-
grado clinico?. Esta es la alteracion hereditaria de la
coagulacion mas frecuente (1 en 800 a 1000 indivi-
duos)3. La transmisién es autosémica dominante y
mas raramente autosémica recesiva*.

Las manifestaciones clinicas y los hallazgos de
laboratorio son variados y dependen en parte del tipo
de enfermedad.

Relatamos un caso clinico que ejemplifica y
pretende establecer el manejo perianestésico en la
enfermedad de von Willebrand para evitar complica-
ciones hemorragicas.

CASO CLINICO

Paciente femenino de 29 afios de edad con an-
tecedentes familiares de Hipertensién arterial y Dia-
betes mellitus, alimentacion adecuada en cantidad y
calidad, neg6 tabaquismo, alcoholismo y otras toxi-
comanias. Sindrome migrafoso en tratamiento con
Acido valproico, apendicectomia I0 afios antes de su
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actual ingreso, liposuccion, artroscopia de ambas ro-
dillas, aparentemente sin complicaciones. Niega aler-
gias.

Inicié su padecimiento 8 meses antes de su in-
greso, con sangrado uterino normal que no cedié al
tratamiento con legrado uterino instrumental ni a ma-
nejo hormonal, por lo que se le realizo USG pélvico 6
meses después, encontrandose imagen compatible
con miomatosis uterina; se programé para
histerectomia, la cual fue suspendida por encontrar-
se un tiempo parcial de tromboplastina (TPT) de 46
segundos. La paciente fue estudiada y finalmente se
le realiz6 el diagnéstico de enfermedad de von
Willebrand. Se inici6 tratamiento con hidrocortisona,
acido aminocaproico, clormadinona, ac. félico, hierro
y antiacidos durante un mes. Posteriormente fue in-
ternada para la realizacion de la intervencion quirur-
gica.

Al ingreso se encontro la paciente palida, con
signos vitales normales, cardiopulmonar sin compro-
miso, sangrado transvaginal moderado. Mallampaiti I,
estado fisico ASA Ill. Hematologia inicié tratamiento
con crioprecipitados 15 unidades cada 24 horas, plas-
ma fresco congelado 1 unidad cada 4 horas hasta 72
horas después de la cirugia y gluconato de calcio.

No se premedic6 a la paciente. Se llevd a cabo
histerectomia total.abdominal bajo anestesia general
a base de Fentanyl 150 ug, tiopental sodico 375 mg,
Atracurio 40 mg. Intubacién atraumatica con TET 7.0.
Mantenimiento anestésico con isofluorano y atracurio
a requerimientos. Sangrado aproximado de 200 ml,
sin complicaciones trans y postanestésicas. Evolucién
satisfactoria, con manejo hematolégico y controles de
laboratorio durante 3 dias mas, al cabo de los cuales
fue dada de alta por mejoria.

DISCUSION

La enfermedad de von Willebrand es
heterogénea. Hay varios hallazgos clinicos que son
comunes para todos los sindromes. En los casos le-
ves, el sangrado ocurre solamente después de ciru-
gia o trauma?® con variabilidad en la severidad del
mismo dependiendo del subtipo o de la evolucion a lo
largo del tiempo en el mismo paciente®. Lo anterior
coincide con el caso que presentamos, en el cual no
existen antecedentes de importancia conocidos has-
ta la aparicion del cuadro que desencaden6 en san-
grado. Los pacientes mas severamente afectados
pueden sufrir epistaxis, sangrado oral, gastrointestinal
o genitourinario en forma espontanea y la enferme-
dad puede manifestarse en las primeras semanas de

vida. El subtipo | involucra una anormalidad cuantita-
tiva del factor VIII: fvW en el que también pueden
encontrarse niveles disminuidos de factor VIII: C. En
el subtipo Il existe una alteracién cualitativa del fac-
tor VIII: f'vW. En el tipo Il o forma grave los niveles
de factor VIII pueden no ser detectables®. Los pacien-
tes con enfermedad de von Willebrand deben ser
tipificados debido a las implicaciones terapéuticas de
esta clasificacién. Aunque no es ampliamente dispo-
nible, el andlisis de multimeros de factor VIII ha pro-
bado ser extremadamente util en la definicién de
subtipos de enfermedad de von Willebrand; el diag-
ndstico es mas complejo mientras mayormente se ha
comprendido la fisiopatologia de la enfermedad®. Una
evaluacién completa que incluya multimeros de fvW,
agregacion plaquetaria inducida por ristocetin, nive-
les de actividad de factor VIIl y tiempo de sangrado
es necesaria para diagnosticar, clasificar y manejar
correctamente al paciente con enfermedad de von
Willebrand®®8. La paciente presento6 alargamiento del
TPT y posteriormente con los estudios correspondien-
tes se comprob6 la enfermedad de von Willebrand.

El manejo anestésico de la enfermedad de von
Willebrand se inicia con la eleccion del método
anestésico a utilizarse; las técnicas regionales que
involucren el eje neural central estan contraindicadas
sin un documento que indique tiempos normales de
coagulacién, aunque esto depende en gran parte del
criterio del anestesiologo”8. Se debe evitar el uso de
sustancias que reduzcan la agregacion plaquetaria y
puedan aumentar el riesgo de sangrado
perioperatorio’.

Existen varias opciones terapéuticas, una
involucra al crioprecipitado, una fraccion plasmatica
enriquecida con factor von Willebrand que debe ad-
ministrarse dos veces al dia desde la tarde anterior a
la cirugia hasta 48 - 72 horas después de la misma
para asegurar una hemostasis optima34. Se han utili-
zado ademas las transfusiones:de plaquetas para el
mantenimiento de la interaccion entre las plaquetas y
las paredes de los vasos® junto con concentrados
plasmaticos. Actualmente se dispone de concentra-
dos ultrapurificados y pasteurizados de factor VIl
(Humate-P, Koate HS) con un minimo de riesgo de
infecciones virales por derivados sanguineos®5:10-13
y con resultados satisfactorios como los encontrados
recientemente por Kreuz y cols'2.

Los casos leves, especificamente el subtipo |
de enfermedad de von Willebrand pueden ser contro-
lados con 1-desamino-8-D-arginina vasopresina
(DDAVP o Desmopresina), un analogo de la
vasopresina que incrementa la actividad del factor von
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Willebrand al mejorar los niveles de multimeros de
dicha proteina®!12.14.15,

La evolucién natural del trastorno es muy va-
riable, resulta dificil interpretar la eficacia de una de-
terminada terapéutica. Cualquier intervencién quirar-
gica es peligrosa para estos pacientes, por lo cual
deben llegar en las mejores condiciones posibles si el
procedimiento es electivo y obligatorio o urgente.
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