UNIVERSIDAD
CATOLICA
DE CUENCA

UNIVERSIDAD CATOLICA DE CUENCA
Comunidad Educativa al Servicio del Pueblo
UNIDAD ACADEMICA DE SALUD Y BIENESTAR

CARRERA DE ENFERMERIA

INTERVENCIONES DE ENFERMERIA EN PACIENTES
CON VON WILLEBRAND

TRABAJO DE TITULACION PREVIO A LA OBTENCION DEL
TITULO DE LICENCIADAS EN ENFERMERIA

AUTORAS: DELIA NATIVIDAD GUALLPA SANCHEZ
JOHANNA MARITZA VELEZ MALDONADO

DIRECTORA: LCDA. NUBE JOHANNA PACURUCU AVILA MGS.

CUENCA - ECUADOR

2023

DIOS, PATRIA, CULTURA'Y DESARROLLO



UNIVERSIDAD CATOLICA DE CUENCA
Comunidad Educativa al Servicio del Pueblo
UNIDAD ACADEMICA DE SALUD Y BIENESTAR

CARRERA DE ENFERMERIA

INTERVENCIONES DE ENFERMERIA EN PACIENTES CON
VON WILLLEBRAND

TRABAJO DE TITULACION PREVIO A LA OBTENCION DEL
TITULO DE LICENCIADAS EN ENFERMERIA

AUTORAS: DELIA NATIVIDAD GUALLPA SANCHEZ
JOHANNA MARITZA VELEZ MALDONADO
DIRECTORA: LCDA. NUBE JOHANNA PACURUCU AVILA MGS.
CUENCA - ECUADOR

2023

DIOS, PATRIA, CULTURA Y DESARROLLO



Q} Catdlica

U : Universidad DECLARATORIA DE AUTORIA Y RESPONSABILIDAD
de Cuenca

Declaratoria de Autoria y Responsabilidad

Delia Natividad Guallpa Sanchez portadora de la cédula de ciudadania N2 0106306640 y Johanna
Maritza Vélez Maldonado portadora de la cédula de ciudadania N2 0107184632. Declaramos ser
autoras de la obra: “Intervenciones de enfermeria en pacientes con Von Willebrand”, sobre la cual
nos responsabilizamos sobre las opiniones, versiones e ideas expresadas. Declaramos que la misma
ha sido elaborada respetando los derechos de propiedad intelectual de terceros y eximo a la
Universidad Catdlica de Cuenca sobre cualquier reclamacidn que pudiera existir al respecto.
Declaramos finalmente que nuestra obra ha sido realizada cumpliendo con todos los requisitos
legales, éticos y bioéticos de investigacion, que la misma no incumple con la normativa nacional e
internacional en el drea especifica de investigacion, sobre la que también nos responsabilizamos y

eximimos a la Universidad Catdlica de Cuenca de toda reclamacion al respecto.

Cuenca, 5 de noviembre de 2023

Delia Natividad Guallpa Sanchez Johanna Maritza Vélez Maldonado
C.1. 0106306640 C.1. 0107184632

www.ucacue.edu.ec




Ue

CERTIFICACION

Yo Nube Johanna Pacurucu Avila, con cédula de identidad N° 0104153556 en calidad de
Directora del Trabajo de Titulacion, con el tema: “INTERVENCIONES DE
ENFERMERIA EN PACIENTES CON VON WILLEBRAND?”, certifico que el presente
trabajo fue desarrollado por DELIA NATIVIDAD GUALLPA SANCHEZ y JOHANNA
MARITZA VELEZ MALDONADO, bajo mi supervision.

DIRECTORA DEL TRABAJO DE TITULACION
DOCENTE DE LA CARRERA DE ENFERMERIA

www.ucacue.edu.ec

Cuenca: Av. de las Américas y Tarqui. 0 Telf: 2830751, 2824365, 2826563 Azogues: Campus Universitario “Luis Cordero El Grande”, (Frente al Terminal Terrestre).
G Telf: 593 (7) 2241 - 613, 2243-444, 2245-205, 2241-587 Caiiar: Calle Antonio Avila Clavijo. Q Telf: 072235268, 072235870 San Pablo de la Troncal: Cdla. Universitaria

km.72 Quinceava Este y Primera Sur e Telf: 2424110 Macas: Av. Cap. José Villanueva s/n @ Telf: 2700393, 2700392



Agradecimiento

En esta vida todo tiene un principio y un fin, hoy es el fin de una meta, una meta que
parecia muy lejana, pero que con esfuerzo y perseverancia hoy ha culminado, tengo tanto
que agradecer pues me siento muy afortunada de poder estar aqui y compartir este
momento con seres tan valiosos, es por ello que debo agradecer principalmente a Dios
por guiarnos en este largo e importante trayecto de nuestras vidas y por permitirnos
culminar nuestra carrera universitaria; convirtiéndonos asi en profesionales dentro del
area de la salud, a mi familia por el apoyo brindado, por las palabras de aliento , y por

estar siempre a mi lado.

De manera muy especial expresamos nuestra eterna gratitud a la Lcda. Nube Johanna
Pacurucu Avila Mgs, quien fue nuestra tutora y nos impartié todos sus conocimientos y
apoyo desde el primer momento en el que empezamos a trabajar en el tema de
investigacién; gracias por la paciencia y por ser un excelente guia, acompafidndonos
siempre hasta culminar con nuestro trabajo de titulacion, para ella mucho respeto y
admiracion. También debo dar agradecimiento especial a mi compariera de trabajo, con
quien he tenido la oportunidad de conocer desde que iniciamos la carrera universitaria y
durante este largo recorrido hemos aprendido més alla de conocimientos profesionales,
realmente es grato poder llamarte amiga, gracias por ser una persona valiosa que supo dar

todo de si para alcanzar esta meta.

Delia Natividad Guallpa Sanchez

Johanna Maritza Vélez Maldonado



Dedicatoria

Dedico este trabajo principalmente a Dios, por haberme dado la vida y permitirme el
haber llegado hasta este momento tan importante de mi formacion profesional.

A mi mama Natividad.

La persona que me ensefio a ser fuerte, valiente y perseverante. Siempre estuvo a mi lado
brinddndome su mano amiga dandome a cada instante una palabra de aliento para llegar
a culminar mi profesion, sin ti no hubiera podido salir adelante. Eres lo mejor de mi. jTe

quiero mamal

A mis hermanos Manuel, Juan y Alejandro.

Quienes han sido un apoyo incondicional, gracias por apoyarme en todo momento de mi
vida siendo mi baston de apoyo en los momentos criticos de mi vida, sin dudar ni un solo
momento en mi inteligencia y capacidad y por ser un ejemplo de lucha y coraje, es por

ellos gue soy lo que soy ahora.
A Einstein.

Quien es una persona especial con la que comparto los mejores momentos de mi vida,
por ser la persona que me motiva a enfrentar el destino a través de nuestros pensamientos

y sentimientos que tenemos en comun

A mi fiel amigo peludo Harry, gracias por ser mi compafiero incondicional en todo
momento.

iNo fue féacil, pero lo logramos!

Delia Natividad Guallpa Sanchez



Dedicatoria

Esta tesis estd dedicada a: A Dios quien ha sido mi guia, fortaleza y su mano de fidelidad

y amor han estado conmigo hasta el dia de hoy.

A mis padres. José Vélez, Delia Maldonado, por haberme dado la vida y ser mi ejemplo
de perseverancia, constancia, amor, humildad y dedicacion, pero sobre todo a no rendirme
jamas y ensefiarme que por mas duras que sean las tormentas siempre habra un rayito de
esperanza y que todo lo que me proponga en esta vida lo podre lograr si lo hago con fe y

corazén.

A mi hermana. Vilma, quien ha estado conmigo en los momentos mas felices y tristes de
mi vida, quien nunca solté mi mano y sin pensarlo dos veces me brindo toda su confianza,
a todos mis hermanos Joseline, Paul, Armando quienes nunca me dejaron sola y fueron

parte de este proceso los amo mucho.

A John. Quien formo parte de mi vida cuando mas lo necesitaba gracias por tu apoyo y

paciencia.

A toda mi familia. Que me apoyaron y contuvieron los momentos malos y los menos
malos. Gracias por ensefiarme a afrontar las dificultades sin perder nunca la cabeza ni
morir en el intento. Me han ensefiado a ser la persona que soy hoy, mis principios, mis
valores, mi perseverancia y mi empefio. Todo esto con una enorme dosis de amor y sin

pedir nada a cambio.

Johanna Maritza Vélez Maldonado



INDICE

CONTENIDO

RESUMEBIN. ...ttt h e e b e e n e e s me e e b e e s ne e e nn e e nneeanneennne s 9

T oTo [0 Tolol o] SRS PRPR 11

L3 (oo o] (oo | £ WSO SOU R T TR S U POUR 13
TIPO dE INVESTIGACION ...ttt 13
Criterios para la seleccion utilizados para limitar la busqueda............ccccoovvrenninieneieene, 13
Estrategias de DUSQUETA ...........oerueiiiiiiieiee et 13
Procesos y procedimientos llevados a cabo para la recoleccion de datos.............ccccceveneene. 14

RESUItAAOS Y QISCUSION ..ottt ettt 15
Prevalencia de la enfermedad de Von Willebrand............cccooviiiiiiineniceeees 16
Factores asociados de la enfermedad VVon Willebrand ...........c.ccoooviiiniiiiiiiee 17
Abordaje terapéutico de la enfermedad de Von Willebrand..............cccoevveviiieiiecn e, 18
Complicaciones en pacientes con Von Willebrand..............ccccoovveviiieiieie e, 19
Intervenciones de enfermeria en pacientes con Von Willebrand.............ccccccoovevviieiienen, 20

CONCIUSIONES ...ttt ettt bbbt se e s et e e et e sbe st e ebeereeneenens 22

BIDIIOGIAfia .......ooveiiece e s 23



Resumen
Introduccion: La enfermedad de Von Willebrand es un trastorno hemorragico hereditario que
produce una anomalia del factor de Von Willebrand, una proteina que tiene un rol muy
importante en la coagulacion de la sangre de las personas y que afecta cerca del 1% de la
poblacion mundial. Metodologia: Se ejecutd un estudio de revision bibliografica en bases
digitales como: Pubmed, Proquest, Scopus, Taylor and Francis y Web of Science, informacion
disponible en la literatura cientifica sobre cuidados de enfermeria de pacientes con Von
Willebrand. Resultados y discusion: La prevalencia de Von Willebrand llegé hasta un 20%;
entre los factores de riesgo estan: consanguineidad, diabetes y antecedentes genéticos; entre
los tratamientos terapéuticos de VVon Willebrand destacan: el factor V111, uso de anestesia neuro
axial y acido tranexamico; las complicaciones encontradas fueron: alteraciones hemorragicas,
sangrado postquirdrgico excesivo, y menorragia. Entre las intervenciones de enfermeria
destacan la definicion de protocolos orientados a la evaluacion de la condicion de los pacientes,
el registro de efectos adversos y la generacion del reporte de interaccion farmacoldgica, a esto
se suma la toma de muestras de sangre, la cuantificacion del sangrado, la monitorizacion de las
respuestas al tratamiento y la elaboracion del panel de screening de la enfermedad.
Conclusiones: Dado que, la enfermedad de Von Willebrand es una patologia comunmente
hereditaria, muchas veces no se considera como un problema de tipo sanitario, sin embargo,
existen factores de riesgo como la diabetes que deben ser considerados para controlar el

aumento del nimero de casos a nivel mundial.
Palabras clave:

Rol de la enfermera, Factor de VVon Willebrand, Pacientes, Factor V111, Enfermedades de VVon
Willebrand
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Abstract

Introduction: Von Willebrand disease is an inherited bleeding disorder that results from an
anomaly in the Von Willebrand factor. This protein plays a crucial role in blood clotting in
individuals. It affects approximately 1% of the global population. Methodology: A literature
review study was conducted using digital databases such as PubMed, ProQuest, Scopus, Taylor
& Francis, and Web of Science to gather information in the scientific literature regarding
nursing care for patients with Von Willebrand disease. Results and Discussion: The
prevalence of Von Willebrand disease reached up to 20%. Risk factors include consanguinity,
diabetes, and genetic history. Prominent treatments for Von Willebrand disease include factor
VI, neuraxial anesthesia, and tranexamic acid. Complications identified in the study were
hemorrhagic disorders, excessive post-surgical bleeding, and menorrhagia. Among the nursing
interventions, critical actions include the development of protocols aimed at assessing patients'
condition, documenting adverse effects, and generating pharmacological interaction reports.
Additionally, these interventions involve blood sampling, quantifying bleeding, monitoring
treatment responses, and creating a disease screening panel. Conclusions: Considering that
Von Willebrand disease is a commonly inherited pathology, it is frequently not regarded as a
significant public health issue. However, risk factors such as diabetes should be taken into

consideration to control the increase in the number of cases worldwide.

Keywords: Nurse's Role, Von Willebrand Factor, Patients, Factor VIII, Von Willebrand
Disease.
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Introduccion
La enfermedad de Von Willebrand (VWD) es una enfermedad hemorragica hereditaria que
provoca una aberracion del factor de VVon Willebrand, una proteina crucial para la coagulacion
de la sangre y se ha convertido en la coagulopatia hereditaria que afecta al 1% de la poblacion
mundial (1). La VWD es causada por una disfuncion o carencia del factor de VVon Willebrand
(VWF), una proteina necesaria para la formacion del codgulo sanguineo. Esto puede provocar
hemorragias excesivas, tanto espontaneas como provocadas por lesiones o cirugia, y puede ser
especialmente peligroso en casos de hemorragias internas, como las que ocurren en el cerebro

0 el tracto gastrointestinal (2).

De acuerdo con Sholzberg et al. (3) la deficiencia de este factor puede provocar una menor
capacidad de coagulacion en los pacientes con VWD, lo que puede incrementar el riesgo de
sangrado, las hemorragias y complicaciones. Cabe mencionar que, desde hace tiempo se ha
reconocido que los trastornos hemorragicos tienen un impacto negativo en la vida cotidiana y
que esta directamente relacionada con la salud de la poblacion, pero hasta ahora se ha prestado
poca atencién a su impacto socioeconémico. Por su parte, Miljic et al (4) indica que, su gravedad
depende de la cantidad y la funcionalidad del factor VWF en el organismo, dividiéndose en tres

tipos principales de acuerdo a los defectos cuantitativos o cualitativos:

e Tipo 1 VWD, que implica una deficiencia parcial cuantitativa

e Tipo 2 VWD, que se debe a un defecto funcional cualitativo

e Tipo 3 VWD, que implica una ausencia completa de VWF
El tipo 2 VWD, se subclasifica a su vez, en cuatro tipos: 2A, 2B, 2M y 2N. El tipo 2 VWD
constituye aproximadamente el 20% de todos los casos de VWD, mientras que los tipos 2B y 2N
representan menos del 30% de todos los casos de tipo 2 VWD (4).

A razon de ello, los pacientes con Von Willebrand requieren un cuidado especializado y
personalizado, y aungue existen recomendaciones clinicas para su manejo, la atencion de estos
pacientes puede presentar desafios especificos para los profesionales de enfermeria. De hecho,
en tiempos pasados la enfermedad de VWD se consideraba una enfermedad hemorragica muy
rara. El descubrimiento més reciente de su asociacion con trastornos cardiovasculares
relativamente frecuentes sugiere que su prevalencia es mayor de lo que se pensaba

anteriormente (5).
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De ahi que, el personal de enfermeria debe realizar la valoracion que es parte importante del
cuidado de enfermeria para los pacientes con VWD (6). Asi como, realizar una evaluacion
completa de la historia clinica de las personas enfermas, incluyendo los datos familiares de
hemorragia, la frecuenciay la duracion de los episodios de hemorragia, los tratamientos previos
y cualquier otra informacion relevante. También se deben realizar un examen fisico para
detectar signos de hemorragia, como hematomas, sangrado nasal y hemorragias en las encias.
La evaluacion también debe incluir una evaluacion del estado psicologico y emocional del
paciente, ya que la enfermedad de VWD puede tener un impacto significativo en su bienestar
mental (5, 6).

Por lo tanto, las enfermeras juegan un papel importante dentro de esta investigacion, siendo la
VWD un trastorno hereditario hemorragico que puede causar una variedad de sintomas, como
hematomas, sangrado nasal, sangrado excesivo durante la menstruacion y sangrado prolongado
después de una lesion o cirugia. De igual forma, el personal de enfermeria debe ensefiar
también a los pacientes cdmo prevenir las hemorragias en el hogar, como usar herramientas de
seguridad adecuadas, como guantes de jardineria, tijeras y cuchillos. No obstante, el manejo de
la hemorragia es una parte critica del cuidado de enfermeria para quienes padecen VWD. Si
una persona tiene una hemorragia, las enfermeras deberan actuar de inmediato para detener la
hemorragia y prevenir complicaciones graves, el uso de hielo y la elevacion de la extremidad

afectada.

En este sentido, la atencién de enfermeria es un factor clave en el manejo de los pacientes con
Von Willebrand, ya que el personal de enfermeria es el encargado de proporcionar atencion
directa al paciente y de brindar apoyo y educacion a los pacientes y sus familias (1). Sin
embargo, existen limitaciones en la atencion de enfermeria en pacientes con Von Willebrand
y esto pasa porque a menudo no son diagnosticados a tiempo, lo que puede llevar a un retraso
en el inicio de su tratamiento y a un aumento del riesgo de complicaciones. Ademas, la falta de
informacidn y educacion sobre la enfermedad, asi como la falta de conocimiento del personal
de enfermeria acerca de cdmo proceder adecuadamente a estos pacientes, puede llevar a una
atencion inadecuada y a complicaciones graves (5). Por lo tanto, es necesario evaluar la
situacion actual de los cuidados de enfermeria en personas que padecen Von Willebrand,
identificar los problemas especificos que enfrentan y proponer estrategias efectivas para

mejorar su atencién (7, 8).
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Esta investigacion tiene como objetivo analizar la situacion actual de los cuidados de
enfermeria en pacientes con Von Willebrand, identificar los problemas que enfrentan en cuanto
a los cuidados de enfermeria y proponer estrategias efectivas para mejorar su atencion, con el

fin de contribuir al mejoramiento de la calidad de vida de los pacientes con esta enfermedad.

Por tal motivo se ve la importancia de investigar las siguientes preguntas: ¢(Cuél es la
prevalencia de VVon Willebrand? ¢Cuales son los factores asociados de la enfermedad Von
Willebran ¢Cual es el tratamiento terapéutico para la patologia de Von Willebrand? ¢Cuales
son las complicaciones en pacientes con Von Willebrand? ¢Cuales son las intervenciones de

enfermeria en pacientes con VVon Willebrand?

Metodologia
Tipo de investigacion

Se realiz6 una investigacion descriptiva - narrativa a través de una revision bibliografica.

Criterios para la seleccién utilizados para limitar la blusqueda

En el presente trabajo de investigacion se ejecutd un anélisis bibliografico en bases de datos
cientificas como: PubMed, Proquest, Scopus, Taylor and Francis y Web of Science,
informacidn disponible en la literatura cientifica sobre el tema de cuidados de enfermeria en

pacientes con VVon Willebrand.

Estrategias de busqueda

Para la revision del trabajo se procedio a colocar las palabras claves previamente determinadas
utilizando los "Descriptores en ciencia de la salud" (DeCS) tanto en idioma espafiol, inglés y
portugués: “Rol de la enfermera”, "Factor de Von willebrand”, "Paciente”, "Factor VIII",
"Enfermedades de Von willebrand", y se busc6 que estas palabras clave se encuentren en el

titulo del articulo y bibliografia de los Gltimos cinco afios.

Para realizar la busqueda de la informacion se utilizaron los operadores booleanos “AND” y
“OR” para realizar una serie de combinaciones de las palabras clave e identificar los articulos
cientificos que seria revisados y analizados a fin de dar respuesta a las preguntas de

investigacion establecidos segun el tema de estudio.
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Se establecieron los criterios de seleccion de los articulos con el proposito de filtrar la
informacion acerca de la enfermedad de VVon Willebrand segtn con los objetivos planteados y
los resultados a obtener. Los criterios de seleccion que se tomaron en cuenta en la seleccion de los

estudios fueron:
Criterios de inclusion:

Articulos de campo o investigacion publicados posteriores al 2019 en revistas cientificas
publicaciones realizadas en los ultimos 5 afios entre el 2019 y el 2023, en revistas relacionadas
al area de salud que contengan temas relevantes sobre los cuidados de enfermeria en pacientes
con Von Willebrand.

Criterios de exclusién:

Acrticulos experimentales publicaciones anteriores al 2019. Articulos que tenian las palabras
clave en otro sitio del articulo que no sea el titulo, informacion extraida de articulos cientificos
de paginas de internet de fuentes poco confiables como blogs o investigaciones sin referencias
bibliograficas, se descartd el uso de tesis de pregrado postgrado.

Procesos y procedimientos llevados a cabo para la recoleccion de datos

Las bases de datos elegidas para este estudio fueron: Pubmed, Proquest, Scopus, Taylor and
Francis y Web of Science, asi como, las bases de datos cientificas de la Universidad Catdlica
de Cuenca. Se utilizaron los siguientes criterios de busqueda para todas las bases de datos; para
lo cual se utilizaron los descriptores de traduccion en inglés, portugués y francés. Para
combinar las palabras claves se usaron los operadores AND y OR de la siguiente forma: “Rol
de la enfermera AND Factor de Von willebrand AND paciente”, “Factor VIII AND
Enfermedades de Von willebrand”, “Fator de Von Willebrand AND Fator VIII AND Doengas
de Von Willebrand”, “Facteur de Von Willebrand AND Facteur VIII AND Maladies de Von
Willebrand™.

La busqueda en bases de datos de informacion dio un total de 911 articulos, de los cuéles se
aplico los criterios de seleccidn filtrando de la siguiente forma: se excluyeron 423 por no estar
en periodo establecido quedando 488 articulos, de este grupo se descartaron 161 por ser
trabajos de tesis, obteniendo 327 articulos. De este grupo se excluyeron 195 por no ser articulos
completos y se redujo a 132 articulos descartando 82 por no estar dentro de los idiomas
establecidos, finalmente obtuvimos los 50 articulos para comenzar con el desarrollo del trabajo

investigativo como, se observa en la figura 1.
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Registros de las bases de datos de
Scielo (22), Redalyc (291),
Pubmed (585), Taylor and Francis

Individualizacién (13)N=911

Exclusion de
duplicados de
articulos N= 861

Registros que
Filtrado ocurren después de
la eliminacion de
duplicados de BDB

N=50
Registros rechazados por no
et aportar con el estudio N= 861
Elegibilidad
Scielo N=5
Articulos ~

Incluidos completos N= 50 Redalyc N= 20

Pubmed N= 15
Taylor and Francis N= 10

Resultados y discusion

Para el desarrollo de la investigacion, se utilizaron 50 documentos ordenados de la siguiente
manera: Se manejaron las siguientes publicaciones para abordar cada pregunta de
investigacion: Para la primera pregunta se examinaron 11 estudios, para la segunda 9 estudios,
para la tercera 8 estudios y para la cuarta 12 estudios, por ultimo, para la quinta pregunta 10

estudios, documentos y articulos cientificos.
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Prevalencia de la enfermedad de VVon Willebrand

Sholzberg et al. en su estudio sobre la patologia de Von Willebrand realizado en el 2021 en
Canadé establecieron una prevalencia del 20% de la poblacion (3). Mientras que, Denis et al.
en el mismo afio en su estudio en Francia establecieron una prevalencia de Von Willebrand del
16% en la poblacion que analizaron, (5). En tanto que, en Italia en el 2021, Castaman y Linari

destacaron la existencia de la prevalencia de VWD del 1% a nivel mundial (2).

En el estudio de Sanigorska et al. realizado en el 2022 para documentar la experiencia de vida
de 27 mujeres de Londres establecieron una prevalencia del 3% entre los pacientes que fueron
parte del mismo (9). Leebeek y Atiq por su parte, en el 2019 establecieron una prevalencia de
1 por cada 10000 habitantes en su estudio para revisar el diagndstico y el tratamiento actuales
de los pacientes con VWD grave y los tratamientos emergentes que pueden aplicarse en el

manejo futuro de pacientes con VWD grave en Gran Bretafia (8).

En el 2020, Spradbrow et al. al momento de realizar una investigacion sobre las herramientas
de evaluacion del sangrado para predecir la enfermedad de Von Willebrand entre 144
pacientes, dieron a conocer que esta enfermedad tenia una prevalencia de 16% (10). Favaloro
en cambio en el 2020, identificd una prevalencia del 1% en su estudio sobre la clasificacion de
la enfermedad de Von Willebrand (6). Algo similar se encontrd en el estudio de Chapin
realizado en los Estados Unidos en el 2018, en el cual se establecié una prevalencia del 1% de
VWD (11). Avdonin et al. por su parte en el 2021 en Rusia en su investigacion sobre las

alteraciones del factor de Von Wilebrand encontraron una prevalencia del 15% (12).

Para finalizar, Fogarty et al. en su estudio realizado en el 2020 en Gran Bretafia dieron a
conocer una prevalencia de 1 por cada 10000 habitantes en lo que a la enfermedad de Von
Willebrand se refiere (13). En tanto que, Fie et al. en Dinamarca en el afio 2019, encontraron

una prevalencia del 1% entre la poblacién de ese pais (14).

A continuacion, en la tabla 1 se puede observar la prevalencia de la enfermedad de Von

Willebrand a nivel mundial.
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Tabla 1. Prevalencia de Von Willebrand a nivel mundial

Autor (es) Afo Pais (ciudad) Prevalencia
Sholzberg et al. 2021 Canada 20% de 111 pacientes
Denis et al. 2021 Francia 16% en la poblacion analizada
Castaman y Linari 2021 Italia 1% a nivel mundial
Sanigorska et al. 2022 | Gran Bretafia (Londres) (3% de 27 mujeres
Leebeek y Atiq 2019 Gran Bretafia 1 por cada 10000 habitantes
Spradbrow et al. 2020 Canada 16% entre 927 pacientes
Favaloro 2020 Australia 1% de la poblacion
Chapin 2018 Estados Unidos 1% de la poblacién
Avdonin et al. 2021 Rusia 15% de la poblacion
Fogarty et al. 2020 Gran Bretafia 1 por cada 10000 habitantes
Fie et al. 2019 Dinamarca 1% entre la poblacién nacional

Elaborado por: Autoras

Factores asociados de la enfermedad Von Willebrand

Mannucci en su estudio realizado en el 2019 para investigar la deficiencia primaria de la VWD
a través del abordaje de un caso clinico en Egipto, encontré que los factores asociados a VWD
se encuentra el matrimonio consanguineo del paciente (1). Resultados que tienen similitud con
los encontrados en el estudio de Maas et al. que en su estudio realizado en el 2022 para
desentrafiar la heterogeneidad clinica y de laboratorio de los pacientes con EVW tipo 2M
confirmada genéticamente, en el cual se ha conocido que entre los factores asociados a la
enfermedad estan los antecedentes familiares, los alelos de la enfermedad autosémico

dominante y el sexo femenino (15).

Vangenechten y Gadisseur, 2020, al establecer los rangos de referencia para H5/11VWM para
mejorar la clasificacion de la VWD encontraron que la consanguineidad resulto ser el factor
asociado a la enfermedad Von Willebrand, en un anélisis realizado a 231 pacientes (16).
Coincide con el estudio de Weyand y Flood realizado en el 2021 en EEUU para evaluar el
estado actual de diagnostico y manejo de la enfermedad, encontrando una asociacion de los

antecedentes familiares y la consanguinidad como factores de riesgo (17).
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Kalot et al. 2022 en su revision sistematica para analizar la precision de las pruebas de
diagndstico utilizando diferentes valores de corte del antigeno del factor de Von Willebrand
descubrieron que los antecedentes familiares, episodios hemorrégicos, la consanguinidad y las
enfermedades cronicas no trasmisibles como diabetes, HTA y cancer tienen incidencia con la
VWD (18). Algo similar se pudo encontrar en el estudio de Lissitchkov et al. en el 2020, cuando
al analizar el perfil de eficacia y seguridad a largo plazo de pdVWF/FVII1I descubrié que habia
factores asociados como los antecedentes genéticos y la consanguinidad (19).

Sin embargo, estos datos difieren del estudio de Chornenki et al. 2021 donde al analizar
bibliograficamente el alcance de las anomalias vasculares en pacientes con VWD se pudo
encontrar que la alteracion genética predisponente es el factor que méas se asocia con la
enfermedad (20). Que coinciden con los resultados encontrados en el estudio de Sharma y
Haberichter, 2019, donde al analizar los nuevos avances en el andlisis de la enfermedad de Von
Willebrand destacan como factor asociado a la predisposicion genética (21). Itzhar et al. 2018
al comparar la funcion del VWEF en pacientes con EVW tipo 2A y AVWS inducido por LVAD
para resaltar las diferencias en la actividad del VWF encontraron que la predisposicidn genética

es el factor que estd més asociado con la enfermedad de Von Willebrand (22).

Abordaje terapéutico de la enfermedad de Von Willebrand

Peyvandi et al. 2019, en su estudio para evaluar el perfil de seguridad/eficacia hemostéatica del
FVWI, con o sin factor VIII recombinante (FVII1Ir), en pacientes con VWD grave sometidos a
cirugia, dieron a conocer que el tratamiento terapéutico mas eficaz son las infusiones
transquirurgicas de r'VWF y rFVIII (23). Por su parte, Biguzzi et al. en el evaluaron el aumento
de VWF y FVIII:C con la edad en un grupo grande de pacientes con VWD y niveles bajos de

VWEF, destacando el factor VIII como tratamiento de la enfermedad (24).

Difiere el estudio de Pikta et al. en el cual, al realizar un ensayo multimérico del factor de Von
Willebrand en el diagndstico de la enfermedad de VVon Willebrand adquirida, se presenta como
tratamiento de VWD: el 4cido tranexdmico, Hidroxiurea y en el caso de sangrado nasal, la
electrocauterizacion (25). Miljic et al. 2023 dieron a conocer que las dosis altas de uterotonicos
no episiotomia y el uso de anestesia neuro axial son tratamientos para la VWD; en el caso de

mujeres embarazadas se debe reducir riesgo de hemorragia (4).
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Connell et al. en el 2021 realizaron un estudio para analizar la variabilidad significativa en las
opciones de manejo que se ofrecen a los pacientes, donde proponen a la profilaxis con VWF,
tratamiento con antiplaquetarios y el acido tranexamico como tratamientos terapéuticos de la
enfermedad de Von Willebrand (7). Por su parte, Colonne et al. 2021 en su enfoque en las
consideraciones y recomendaciones clinicas para descubrir por qué sigue prevaleciendo el
diagnostico erroneo de la enfermedad de VVon Willebrand, encontraron en la profilaxis con
VWE, tratamiento con antiplaquetarios y el acido tranexamico, los tratamientos efectivos para
la enfermedad (26). Esto difiere de los datos encontrados en el estudio de Bergamasco et al.
2023 donde el Humate-P, Wilfactin, Alphanate y FVII1I fueron los factores de tratamiento que
destacan sobre la enfermedad de VVon Willebrand (27). Mientras que Franchini et al. 2021 al
buscar corregir este defecto dual de la hemostasia en la enfermedad de Von Willebrand,
descubrieron que el uso Wilfactin, Vonyendi, alfanato, y Hemato P son tratamientos viables

para este procedimiento (28).

Complicaciones en pacientes con Von Willebrand

En el 2019 de Boer y Eikenboom realizaron un estudio con el proposito de analizar los modelos
de enfermedad in vivo a in vitro de las Enfermedad de VVon Willebrand, dando a conocer que
se estéa desarrollando farmacos moleculares a partir del aislamiento de unidades formadoras de
colonias endoteliales como complicaciones en pacientes con VWD (29). Othman y Gresele en
el 2020 realizaron una orientacion sobre el diagndstico y manejo de la enfermedad de Von
Willebrand de tipo plaquetario donde se encontraron que las complicaciones en los pacientes
se relacionan con hemorragias menores y mayores (30). Vangenechten y Alain Gadisseur en el
2020 establecieron a la metrorragia de 8 dias de duracion como complicacion en los pacientes

con VWD cuando analizaron el estado actual de diagndstico y manejo de la enfermedad (31).

Sidonio y Lavin en el 2022 encontraron que las Alteraciones Hemorragicas se presentan como
complicaciones al momento de diagnosticar las dificultades y dilemas diagndsticos en la
enfermedad de VVon Willebrand tipo 1 (32). Lai et al. 2021, al comparar prospectivamente dos
ensayos funcionales para la deteccién de VWD tipo 1 descubrieron que al momento de tratar
la enfermedad de Von Willebrand se presentaron complicaciones como: epistaxis, sangrado
postraumatico, metrorragia, y sangrado postquirirgico excesivo en los pacientes (33). En tanto
que, en el estudio de Ward et al. en el 2019 dieron a conocer que la hemorragia
predominantemente de mucosa se presentd como complicacion dentro de los resultados de su

revision sistematica (34).
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Al Aseri et al. en el 2023 realizaron una revision sistematica que abordaron el sangrado
relacionado con la hemofilia y la enfermedad de Von Willebrand (VWD), para entre otras
cosas, establecer las complicaciones que se presentan, encontrdndose con hemartrosis,
hemorragia muscular, hemorragia espontanea en otras cavidades y hemorragia cerebral (35).
Por su parte, Groeneveld et al. 2021 al momento de analizar las posibles estrategias y beneficios
de enfocarse en el FVW como una terapia innovadora para pacientes con enfermedad hepatica,
se encontraron complicaciones como Hemorragia intracraneal, Angiodisplasia y a nivel

molecular se evidencid la alteracion de las metaloproteinasas (36).

Horiuchi et al. en el 2019 encontraron en su estudio complicaciones como angiodisplasia
gastrointestinal, dafio de mucosa y sangrado intestinal al momento de analizar el sindrome de
Von Willebrand adquirido asociado a enfermedades cardiovasculares (37). Calmette y Clauser
en el 2018 en Francia encontraron en su estudio sobre los factores de la Enfermedad de VVon
Willebrand que la hemorragia cutdneo mucosa, epistaxis, gingivorragia, equimosis y la
menorragia son complicaciones frecuentes en VWD (38). Al-Samkari 2021 por su parte
encontré que la epistaxis, gingivorragia y equimosis son complicaciones comunes en los
pacientes que sufren la enfermedad de Von Willebrand (VWD) segun su estudio (39). Mientras
que, Gurlek et al. en el 2018 por su parte, en su estudio sobre el tratamiento exitoso de
menorragia severa en la menarquia con factor Vlla recombinante en una adolescente con
enfermedad de Von Willebrand tipo Il dieron a conocer algunas complicaciones en los

pacientes tales como la Menorragia que afectaban su salud (40).

Intervenciones de enfermeria en pacientes con Von Willebrand

Lapi¢ et al. en su investigacion realizada en el 2022, al identificar el estado de la variante del
gen del factor de Von Willebrand (VWF) en pacientes adultos croatas diagnosticados con la
enfermedad de Von Willebrand (VWD), propusieron la toma de muestras, realizar un registro
de los analisis eticosco y plasmaféresis como intervenciones de enfermeria en pacientes con
Von Willebrand (41). Stonebraker et al. en el 2023 analizaron los rangos de referencia para la
distribucion de multimeros del factor de Von Willebrand y mejorar del diagndstico de la
enfermedad de Von Willebrand, y establecieron como protocolos de intervencion de
enfermeria, el registro de enfermedades raras, la monitorizacion, y la cuantificacion del

sangrado (42).
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Ocran et al por su parte en el 2023 realizaron un estudio sobre el diagndstico y manejo de
hemorragia gastrointestinal en pacientes de Von Willebrand, estableciendo un screening de la
enfermedad como parte del protocolo de intervencion de enfermeria (43). Vangenechten et al.
2019 establecieron los protocolos de intervencion de enfermeria en su estudio para mejorar la
comprension de la correlacion de fenotipo/genotipo en el laboratorio, definiendo como
protocolo de manejo de enfermeria el registrar los resultados de laboratorio y la aplicacion de
las herramientas de Screening (44). Zabelia et al. 2021, en su estudio realizado en México para
identificar el tipo y subtipo de VWD en una cohorte de pacientes con antecedentes de sangrado
excesivo en el occidente del pais, mencionaron la elaboracion del panel de screening de la

enfermedad como parte importante de la intervencion de enfermeria (45).

Berntorp et al. en el 2022 efectuaron una reunion de expertos en el campo de la VWD de todo
el mundo para compartir los Ultimos avances y conocimientos sobre esta enfermedad, tanto los
aspectos clinicos del manejo de la enfermedad como los conocimientos bioquimicos y de
laboratorio de la enfermedad, donde compartieron una intervencion de enfermeria basado en
el registro de laboratorio y la monitorizacion de la respuesta al tratamiento (46). Chornenki et
al. 2021 por su parte, realizaron una revision de alcance de las anomalias vasculares en
pacientes con VWD presentando una evaluacién de la microcirculacion periférica, la
monitorizacién del tratamiento y el registro de eventos adversos como el protocolo de

intervencion de enfermeria (47).

Munsanje et al. 2021 en Zambia manifestaron que las mujeres son mas propensas a mostrar
sintomas de sangrado anormal debido a eventos fisioldgicos y la menorragia es el sintoma de
presentacion mas comun por lo que al momento de la intervencion de enfermeria deben llevar
un registro de eventos, la cuantificacion de hemorragia y seguir una monitorizacion (48).
Seaman 2022 por su parte establece la vigilancia de adultos mayores con la enfermedad, el
registro de efectos adversos, y reportar interaccion farmacoldgica como plan de intervencion
de enfermeria en una revision retrospectiva de historias clinicas electronicas de la enfermedad

de Von Willebrand en pacientes mayores (49).

Van Deukeren et al. 2019 efectuaron una investigacion para valorar la prevalencia y carga de
las hemorragias de manos y muriecas en la enfermedad de VVon Willebrand, donde encontraron
que la vigilancia, la monitorizacion, el registro de eventos adversos y un Screening se catalogan
como parte de un protocolo 6ptimo de intervencion de enfermeria en casos de pacientes con
VWD (50).
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Conclusiones
Al término de la investigacion acerca de las intervenciones de enfermeria en pacientes con Von
Willebrand a nivel mundial y partiendo de los resultados recopilados en la revision bibliografica

se puede establecer las siguientes conclusiones:

e En cuanto a la prevalencia de la enfermedad de Von Willebrand se ha podido conocer
que en algunos estudios llegan hasta un 20% de la poblacion como porcentaje maximo,
aspecto que consideran los expertos como un problema de salud publica, pues con el
tiempo estas cifras pueden incrementarse por los factores asociados a la VWD que se
presentan en otras patologias y pueden incidir de manera directa o indirecta.

e Factores como la consanguineidad, enfermedades crdnicas no trasmisibles como diabetes
y los antecedentes genéticos, inclusive cancer se encuentra entre los factores asociados a la
enfermedad de VVon Willebrand, en algunos casos, se presentaron como diagnostico de
otra enfermedad pero que también afecta al sistema sanguineo de las personas.

e Dentro de los tratamientos terapéuticos de la enfermedad de Von Willebrand, los
estudios destacan: el factor VIII, el uso de anestesia neuro axial y un tratamiento con
antiplaquetarios y el acido tranexamico como tratamientos para la VWD.

e En cuanto a las complicaciones en pacientes con VVon Willebrand se pudo conocer que
las alteraciones hemorragicas, el sangrado postquirdrgico excesivo, la hemorragia
espontanea en otras cavidades y hemorragia cerebral y la menorragia son
complicaciones frecuentes en VWD.

e En lo relacionado con las intervenciones de enfermeria en pacientes con Von
Willebrand se ha podido encontrar que la toma de muestras, la monitorizacion, y la
cuantificacién del sangrado, la elaboracion del panel de screening de la enfermedad

como parte importante de la intervencion de enfermeria.
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