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I n t r o d u c c i ó n

SEMINARIO ONLINE

LA SENSIBILIZACIÓN, DIAGNÓSTICO, TRATAMIENTO Y 

CALIDAD DE VIDA DE LOS PACIENTES CON ENFERMEDAD VON 

WILLEBRAND (EVW).

Dra. Ana Rosa Cid Haro1

La EVW es la patología hemorrágica más frecuente a la que nos 

enfrentamos en nuestra práctica habitual. Actualmente, a pesar de 

disponer de buenas opciones terapéuticas, todavía tenemos retos 

importantes que mejorar. En la medicina moderna debemos 

considerar al paciente de una forma global y así existe el concepto de 

calidad de vida (CV) relacionada con la salud (CVRS). La CVRS evalúa 

el impacto de la salud, la enfermedad y el tratamiento en la percepción 

subjetiva que tiene una persona sobre su bienestar físico, mental y 

social. 

La primera ponencia, impartida por la doctora Sonia Herrero Martín, 

hematóloga del Servicio de Hematología del Hospital Universitario de 

Guadalajara lleva por título “Cambios en el manejo clínico de la EVW 

que impactan en la mejoría de la calidad de vida”. En ella, se comenta 

que los pacientes con EVW tienen unas altas tasas de depresión y 

ansiedad que afectan a su CV. Esto es más notable en pacientes con 

un fenotipo hemorrágico más grave, en mujeres con sangrado 

menstrual abundante (SMA) y en los que sufren hemorragias 

intraarticulares. Actitudes que pueden mejorar su CV comienzan con 

un correcto y temprano diagnóstico para lo cual utilizamos 

herramientas como el ISTH-BAT o en las mujeres con SMA un 

pictograma validado o síntomas predictores. Tras la sospecha clínica 

se utiliza una batería de técnicas diagnósticas que establecerán el tipo 

y subtipo de la enfermedad, incluyendo estudios genéticos que han 

mejorado su disponibilidad a un menor coste. Los tratamientos deben 

ser personalizados, adaptados al subtipo de EVW, al perl de 

sangrado y clínico del paciente, teniendo en cuenta su actividad física, 

sus comorbilidades y sus preferencias. Disponemos de un importante 

arsenal terapéutico que debemos conocer y aplicar adecuadamente. 

Existen numerosos fármacos y opciones terapéuticas en 

investigación que nos aportaran tratamientos más individualizados y 

1. Unidad de Hemostasia y Trombosis en el Hospital Universitario y Politécnico La Fe de Valencia.
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de más fácil administración. Entre las medidas actuales, la que más 

nos ayuda a mejorar la CV, es el uso de prolaxis en casos de 

sangrados repetidos o intensos.

La segunda ponencia titulada “Mujeres con EvW: Vivencias y apoyo 

psicológico” ha sido impartida por María García Dasí, psicóloga 

general sanitaria. Las mujeres con EVW precisan conocer la 

enfermedad intentando evitar su retraso diagnóstico. El segundo 

paso es el de construcción del signicado personal del diagnóstico 

que es vivido de forma diferente en cada mujer y que conlleva un 

afrontamiento emocional. Los síntomas de mayor impacto 

psicológico se presentan con la menarquia, en la pubertad, siendo el 

SMA el más signicativo. Existen diferentes cuestionarios especícos 

de CV relacionada con la menstruación, alguno de ellos de fácil 

implementación, que nos ayudaran a valorar la severidad de su 

impacto en la mujer. También disponemos de cuestionarios para 

evaluar el impacto de la EVW en general. Podemos utilizar 

instrumentos genéricos o especícos con diferente sensibilidad y 

dependiendo del objetivo de estudio. El cuestionario especíco de 

EVW (VWD-QoL) se está utilizando en diferentes registros y ha sido 

validado en varios idiomas (italiano, francés y alemán) pero no está 

disponible todavía en nuestro entorno.
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“nuevo desafío:
EVW“
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Depresión y ansiedad en personas con enfermedad de von Willebrand con síntomas hemorrágicos por sexo 

EVW, las tasas más altas de ansiedad y depresión 
fueron con :

• sangrado uterino anormal
(depresión: 37,33%,ansiedad: 50,25%)

 

• hematemesis (depresión: 43,68%, ansiedad: 54,65%),
• hemoptisis (depresión: 42,67%, ansiedad: 56,26%), 
• hematuria(depresión: 41,33%, ansiedad: 53,04%), 
• melena (depresión:42,72%, ansiedad: 54,58%)

J Thromb Haemost. 2024;22:1583–1590

¿Por qué hablar de calidad de vida en EVW?

TASAS MÁS ALTAS DE ANSIEDAD

(32,9%) Y DEPRESIÓN (23,1%)
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J Thromb Haemost. 2024;22:1583 –1590

¿Por qué hablar de calidad de vida en EVW?

Res Pract Thromb Haemost. 2024;8:e102599

•  Los pacientes con EVW tipo 3 con una calidad de vida 

relacionada con la salud más baja que aquellos con tipo 1 y 2.

• El SMA puede tener un fuerte impacto en la HRQoL.

• Las hemorragias articulares y la artropatía están fuertemente 

relacionadas con dolor corporal , un menor nivel físico, y de 

puntuaciones en salud mental.

 

 

Coagulopatía más
frecuente, y puede
coexisitir con otros

trastornos hemorrágicos

Aumento de la 
concienciación

de las 
coagulopatías en 

la mujer

Disparidades en 
diagnóstico y 
tratamiento

Cínica sobre todo de  sangrado 
de membranas mucosas y 

tejidos blandos y su gravedad es 
variable según el grado de 
reducción del FVW y el FVIII

Afecta 1/100 personas
y 1/1000 con síntomas 

hemorrágicos 
clínicamente 
significativos.

Faltan 
estándares de 

atención 

EvW

 

está

  

subdiagnosticada

 

en
 

ciertas
 

localidades  geográficas

Mujeres con EvW tienen un 
riesgo particularmente alto de 

sangrado debido a la 
menorragia y el parto

Desarrollar 
principios prácticos 

de atención.
para promover la 

estandarización de 
la atención

2021 European principles of
care. for women and girls with

inherited bleeding disorders

RTPH VOLUME 9, ISSUE 8103259NOVEMBER 
2025
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EVALUACIÓN CLÍNICA

DIAGNÓSTICO

MANEJO

GENÉTICA

Evaluación de la cl ínica hemorrágica

Claves en el  diagnóstico de la EVW

Manejo de pacientes

Papel de la genética en la EVW

01

02

04

03

05
INVESTIGACIÓN Prioridades futuras en investigación

RE
C

O
M

EN
D

AC
IO

N
ES

BLOOD ADV (2021) 5 (1): 280–
300
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EVALUACIÓN CLÍNICA01

• ISTH BAT:  valorar y documentar la gravedad de la hemorragia

1 .Herramientas:  

HTTPS://WWW.MDCALC.COM/CALC/10580/ISTH-SCC-BLEEDING-ASSESSMENT-TOOL
WELCOME ACADEMY 2024

HTTPS://VWDTEST.COM/ES/WP-CONTENT/UPLOADS/SITES/55/2025/06/8452-PBAC-ES.PDFL
ONLINE RESOURCES : WWW.LETSTALKPERIOD.CA, WWW.BETTERYOUKNOW.ORG WWW.KNOWYOURFLOW.IE. 

EVALUACIÓN CLÍNICA01

• ISTH BAT:  valorar y documentar la gravedad de la hemorragia
• PBAC: valorar sangrado menstrual:  puntuación > 100 se correlacionaron 

con SMA(>80 mL)
SMA :pérdida que interfi ere con la cal idad de vida f ís ica,  emocional ,  social  y 
material  de la mujer ,  y que puede ocurrir  sola o en combinación con otros 
síntomas.

1 .Herramientas:  

HTTPS://WWW.MDCALC.COM/CALC/10580/ISTH-SCC-BLEEDING-ASSESSMENT-TOOL
WELCOME ACADEMY 2024

HTTPS://VWDTEST.COM/ES/WP-CONTENT/UPLOADS/SITES/55/2025/06/8452-PBAC-ES.PDFL
ONLINE RESOURCES : WWW.LETSTALKPERIOD.CA, WWW.BETTERYOUKNOW.ORG WWW.KNOWYOURFLOW.IE. 

·Predictores SMA:
• Sangrado > 8 días
• ·  Recambios higiénicos empapados cada 2 h 

varios días
• ·  Uso de diferentes medidas higiénicas al  

mismo tiempo
• ·  Requiere recambio nocturno
• ·  Presencia frecuente de coágulos (> 2 ,8 cm)
• ·  Ferr it ina Baja
• ·  PBAC* score >100
• ·  Saturación braga menstrual más de 2 veces 

al  día
• ·  Copa o disco l leno varios días del cic lo
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SEXO RETRASO

SMA HPP

diagnóstico de 
trastornos 

hemorrágicos se 
retrasa más en las 
mujeres que en los 

hombres .

afectadas de manera desproporcionada por síntomas relacionados 
con el sangrado debido al sangrado del tracto reproductivo, como el 

sangrado menstrual abundante (SMA) y la hemorragia posparto

mujeres con EVW 
viven con síntomas 
como SMA durante un 
promedio de 16 años

 

desde el primer 
síntoma hasta el 
diagnóstico, a 
menudo hasta bien 
entrada la edad 
adulta EVW

+ mujer

RPTH VOLUME 7, ISSUE 2, FEBRUARY 2023, 
100117

20% transfusión por HPP
16,7%.

ABLACIÓN/LEGRADO 
ENDOMETRIAL 50%

HPP/TRANSFUSIÓN

11,6%

HISTERECTOMÍA

75%.

ESCOLAR
LABORAL

62%

ACTIVIDAD SOCIAL

65%

ACITIVIDAD FÍSICA

33%

RELACIONES 
SEXUALES

mujer 
EVW

HISTEREC
TOMIA

RETRASO 
DIAGNÓS

TICO

SALUD 
REPRO

DUCTIVA

SE REPORTA UN IMPACTO EN SU CALIDAD DE VIDA EN MÁS DEL 80% DE ESTAS MUJERES, CON LIMITACIONES EN LAS 
ESTRATEGIAS ACTUALES Y NECESIDAD DE CUIDADO INDIVIDUALIZADO 

DISMENO
RREA

PREOCUPA
CIÓN POR 

GESTACIÓN 
Y RN

FERROPENI
A

ANEMIA

J THROMB HAEMOST. 2024;22:1583–
1590

ENDOME
TRIOSIS

QUISTES 
HEMORRÁ

GICOS
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• Se han empleado diferentes herramientas

 

y cuestionarios

 

para

 

evaluar la calidad de vida en mujeres
con EvW

⚬ Los cuestionarios SF-36 y EQ-5D

 

evalúan

 

5 dimensiones: movilidad, autocuidado, actividades
habituales, dolor/malestar y ansiedad/depresión, midiendo

 
la calidad de vida relacionada con la 

salud
⚬ El Menstrual Bleeding Questionnaire (MBQ)  útil en adolescentes  y mujeres >de 18 años en el 

diagnóstico de SMA y en la evaluación

 
de la eficacia

 
del tratamiento en la práctica clínica y la 

investigación

⚬ El Willebrand Diesase (vWD)-QoL evaluar la calidad de vida relacionada con la salud en adultos y 
niños con EvW, midiendo el impacto en el bienestar físico y emocional.

⚬ Short Form Halth Survey (SF-12) constituye un cuestionario de opinión sobre salud,
⚬ Cuestionario SAMANTA (disponible en español), requiere validación

Cuestionarios calidad de 
vida

J Thromb Haemost. 2024;22:1583–1590

ESTRÓGENOS

CIRUGÍAS
Estrógenos regulan 
eritropoyesis, los 
suplementos de estrógenos 
en mujeres transgénero 
baja la media de 
Hemoglobina.

HEMOGLOBINA

RIESGO TROMBÓTICO

transgénero

 

en 
diátesis hemorrágicas

Faloplastia 
vaginoplastia

implante mamario

Aumentan los niveles de 
factor VIII, y factor von 

Willebrand. 

CLINICAL ADVANCES IN HEMATOLOGY & ONCOLOGY AUGUST 2022 - VOLUME 20, ISSUE 8
THROMB RES. 2023 OCT:230:126-132

JOURNAL OF THROMBOSIS AND HAEMOSTASIS VOLUME 22, ISSUE 8, AUGUST 2024, PAGES 2129-2139

Sopesar el riesgo de 
complicaciones 
trombóticas versus el riesgo 
de suicidio y otros 
beneficios psicológicos
asociados con la disforia de 
género no tratada
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EVALUACIÓN CLÍNICA
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Claves en el  diagnóstico de la EVW
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BLOOD ADV (2021) 5 (1): 280–
300

ASH SAP 9TH EDITION 2025

EVW 2 y 3, 
con los 

fenotipos de 
sangrado 

más graves, 
son mucho 
más raros

"VWF bajo" incluye 
aquellos con niveles 
de VWF de 0,30 a 0,50
UI/dL. 

FvW bajo no es necesariamente un 
trastorno leve en comparación con 

otros subtipos de EvW .
Existe la necesidad de una 

identificación y diagnóstico más 
tempranos de las personas con 
reducciones más leves del FvW

Tipo 1 se 
define por
niveles del 
factor von 
Willebrand
(VWF) <30 

UI/dL

Las personas con EvW 
con FvW bajo : 

diagnosticadas y 
tratadas a una edad 

más avanzada y 
reportaron una calidad 

de vida reducida en 
comparación con 

personas con EvW tipo 1 
a 3

Niveles bajos de VWF 
están asociados con 

sangrado significativo, 
especialmente en los 

dominios de
menorragia y dental.

66% de las personas con EvW no 
diagnosticadas o "reconocidas 

erróneamente " buscaron atención 
por al menos 3 hemorragias en el 

año anterior al diagnóstico y 
reportaron una menor frecuencia 
de hemorragias tras diagnóstico

La VWD tipo
1 es la forma 
más leve y 
el tipo más
común de 

VWD

El retraso en diagnóstico
retrasa el tratamiento
óptimo del sangrado

El diagnóstico oportuno y el 
tratamiento adecuado podrían
potencialmente aliviar la carga
clínica y económica de la EVW 

para los pacientes y el sistema de 
salud.

ASH SAP 9TH EDITION 2025
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DIAGNÓSTICO02
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Herramientas de valoración de hemorragia
• ISH BAT

Ensayos de la actividad de unión del FVW a 
las plaquetas

• Coagulación (TP,TTPa, TT, FBG)y 
Hemograma

• FVW: Ag,  de actividad del FVW dependiente
de las

 
plaquetas (ej.: FVW:GPIbM), y a la de 

FVIII:C.
Niveles

 
de FVW que se normalizan con la edad

• no se ha establecido la relación entre 
aumento

 

de los niveles de FVW y síntomas
hemorrágicos.

EVW tipo 1:
• FVW de <0.30 UI/mL independientemente

de la hemorragia, y para pacientes con 
hemorragias anormales, un nivel de FVW 
de <0.50 UI/mL para confirmar el 
diagnóstico de EVW tipo 1 

EVW tipo 1C:
• ensayo de desmopresina con pruebas de 

sangre 1 y 4 horas después de la infusión
https://ashpublications.org/bloodadvances/pages/vwd-guidelines.

DIAGNÓSTICO02
PROPUESTA DE ALGORITMO DE ABORDAJE DIAGNóSTICO PARA 
LA ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND (EVW) TIPO 1. 

• 2,5% de la población

 

general tiene niveles plasmáticos del 
antígeno

 

del factor von Willebrand (VWF) <50 UI/dL.
•

 

Las personas con niveles

 

de FvW > 50 UI/dL se consideran
sanas

 

(verde).
• Aquellos

 

con niveles

 

de VWF < 30 UI/dL se clasifican como
EVW tipo

 

1 (rojo). 
• Entre las

 

personas con niveles

 

de VWF entre 30 y 50 UI/dL, 
aquellos

 

con UN FENOTIPO HEMORRÁGICO SIGNIFICATIVO SE 
CLASIFICAN COMO EVW TIPO 1 (ROJO). .

• Los individuos sin sangrado, a pesar de suficientes
desafíos hemostáticos, se consideran sanos y son dados 
de alta de la clínica (verde).

• Los individuos sin un fenotipo hemorrágico
significativo en la actualidad, que no han
experimentado previamente desafíos hemostáticos, 
se clasifican como “Posible EvW” (amarillo). Estos
pacientes son monitoreados hasta que experimentan
desafíos hemostáticos. Si sangran después de 
pruebas hemostáticas,se les diagnostica EvW tipo 1 
(rojo). Si no sangran, se clasifican como sanos y se les 
da el alta de la clínica (verde).J THROMB HAEMOST. 2024;22:3383–

3388
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DIAGNÓSTICO02
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EVW tipo 2:
• no utilizar un cociente de <0.5 como valor de 

corte para el ensayo de actividad del FVW 
dependiente de las plaquetas/FVW:Ag, y 
preferiblemente utilizar un valor de corte más
alto de <0.7 para confirmar la EVW tipo 2 (2A, 2B, 
2M)

• análisis

 

de multímeros del FVW o FVW:CB/FVW:Ag
(el cociente entre el ensayo de unión del FVW al 
colágeno

 
y el ensayo de FVW:Ag) para

diagnosticar la EVW tipo 2 en pacientes en 
quienes  se sospecha EVW tipo 2A, 2B o 2M

• pruebas

 
genéticas específicas más

recomendada que la prueba de aglutinación
plaquetaria inducida con dosis bajas de 
ristocetina (RIPA por su sigla en inglés) para el 
diagnóstico de la EVW tipo 2B .

• ensayo de unión del FVW al FVIII (FVW:FVIIIB) o 
pruebas genéticas específicas en el caso de 
pacientes que se sospecha padecen EVW tipo 2N 

https://ashpublications.org/bloodadvances/pages/vwd-guidelines.
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BLOOD ADV (2021) 5 (1): 280–
300

Papel de la genética en la EVW
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• Mayor disponibilidad y el menor costo de las 
pruebas genéticas 

• Muchas variantes de tipo 2, particularmente 2B 
y 2N, han sido bien caracterizadas y la 
confirmación de una variante genética 

• Valioso para el asesoramiento diagnóstico 
preimplantacional/ prenatal dentro de familias 
afectadas por EvW tipo 3. 

GENÉTICA03

https://ashpublications.org/bloodadvances/pages/vwd-guidelines.
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MODIFICADO DE  HAEMOPHILIA. 2024;30(SUPPL. 3):45–
51.

HORMONAS
TRANEXÁMICO

DDAVP
FACTOR VW

FERROTERAPIA

RIESGO SMA

TRANEXÁMICO
DDAVP

FACTOR VW
PLAQUETAS

OBSTETRICO

RIESGO HPP

TRANEXÁMICO
HORMONAS
FACTOR VW
PLAQUETAS

OBSTETRICO

RIESGO SUA 
PERIMENOPAUSIA

HORMONAS
FACTOR VW

ANTIAGREGANTES
ANTICOAGOULANTES

DAÑO ARTICULAR
RIESGO CV

COMORBILIDADES

TAPONAMIENTO
TRANEXÁMICO

DDAVP
FACTOR VW

FERROTERAPIA

EPISTAXIS

POCO 
FRECUENTE

HIC

PRESIÓN 

Genética:
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DIAGNÓSTICO 

PROTOCOLOS
COORDINACIÓN

DIVULGAR
INFORMAR

ALGORITMOS? 

Valorar con escalas a 
los pacientes como 

screening inicial
Diagnóstico 

temprano

Tener protocolos de 
derivación en cada 

área/ centro:
Coordinación entre 

niveles asistenciales 
en pacientes con 

Enfermedad de Von 
Willebrand

• Divulgar  e informar a 
especialidades 
relacionadas: ginecólogos, 
obstetras, otorrinos, 
atención primaria, dentistas, 
digestivos, anestesistas...
⚬ Día Europeo de la 

Enfermedad de von 
Willebrand (1 de febrero) 

⚬ Fedhemo
⚬ RFVE
⚬ SETH

Algoritmo de aprendizaje 
automático de alta 
precisión
para identificar hombres 
y mujeres con 
enfermedades 
potencialmente no 
diagnosticadas

ASH ISTH NHF WFH 2021 GUIDELINES ON THE DIAGNOSIS OF VONWILLEBRAND DISEASE

HTTPS://WWW.MDCALC.COM/CALC/10580/ISTH-SCC-BLEEDING-ASSESSMENT-
TOOL

HTTPS://VWDTEST.COM/ES/WP-CONTENT/UPLOADS/SITES/55/2025/06/8452-PBAC-
ES.PDFL

Ausencia de protocolos adecuados o una falta de acceso a pruebas especializadas de VWD 
para personas con indicadores claros de un posible diagnóstico de VWD
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EXPERT REVIEW OF HEMATOLOGY VOLUME 17, 2024 - ISSUE 
6

Algoritmo de aprendizaje automático que pueda respaldar el diagnóstico oportuno de la VWD 
mejorando así potencialmente la calidad de la atención de los pacientes. 

• Puede ayudar a identificar personas sintomáticas potencialmente no diagnosticadas que 
podrían ser examinadas para detectar un diagnóstico de EvW.

• Modelos predictivos específicos de cada sexo 
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EVALUACIÓN CLÍNICA

DIAGNÓSTICO

MANEJO

GENÉTICA

Manejo de pacientes

01
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04
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05
INVESTIGACIÓN 
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BLOOD ADV (2021) 5 (1): 280–
300

Los niveles de VWF 
pueden parecer 

normales debido a 
circunstancias clínicas 
asociados a pesar de 

una historia clínica que 
sugiera

Además, a diferencia de la 
hemofilia, la EVW carece de 

clasificaciones de 
gravedad, lo que limita la

capacidad de 
proporcionar orientación 
precisa sobre la situación 

de un individuo.

Los niveles 
mínimos de 

actividad del 
VWF para 
prevenir

complicacion
es 

hemorrágicas

Clínica variable entre 
pacientes dentro de la 
misma enfermedad.

subtipo, probablemente 
debido a modificadores 

genéticos del fenotipo de 
sangrado

Antifibrinolíticos y DDAVP 
en sangrados leves

Papel 
de la 

farmacoci-
nética

Los niveles mínimos de 
actividad del VWF para 

prevenir
complicaciones 
hemorrágicas

Tto sustitutivo con FVW en 
sangrado severo o cirugías , 

con FVW/FVIII derivado 
plasmático o FVW  

recombinante
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EVALUACIÓN CLÍNICA

DIAGNÓSTICO

MANEJO

GENÉTICA

Tratamientos personalizados :

Adaptados al subtipo de EVW

Adaptados al  perfi l  de sangrado :  t ipo,  
frecuencia,  severidad

Adaptados al  perfi l  clínico del paciente:  
comorbil idades,  actividad f ís ica,  
preferencias del paciente
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05 INVESTIGACIÓN 
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Seminariio RFVE: La enfermdad de Von Willebrand, manejo de las cirugías y profilaxis”

GINECóLOGOS
OBSTETRAS

PEDIATRAS
CIRUJANOS

MEDICO DE FAMILIA FAMILIA
GENETISTAS

DENTISTAS

HEMATóLOGOS

PSICóLOGO

OTORRINO

DEBILIDADES

Administrar
por vía intravenosa o 

subcutánea
(0,3 μg/kg con una 

dosis máxima de 20 
μg) o sbc o intranasal
(150 –300 μg según el 

peso)

Eficaz en la EvW tipo 1,
particularmente 

aquellos con niveles 
< 0,30 UI/mL y en 

algunos pacientes con 
EvW tipo 2A y tipo 2M

con capacidad de 
respuesta confirmada

De elección en EVW 
tipo 1, consiguiendo 
niveles >50 U/dl de 

FVW en plasma

Hacer idealmente 
test desmopresina 

previo a gestación en 
mujeres con EVW con 

FVIII y FVW<30U/dl

DOSIS EFICACIA EVW1 GESTANTE

AUMENTO DE LOS NIVELES ENDÓGENOS DE 
FVW: DDAVP 
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Procedimientos menores, Taquifilaxia con dosis repetidas

Contraindicada en
niños menores de 2 años por 
riesgo de hiponatremia y 
convulsiones

Limitar el uso de desmopresina 
en personas mayores de 60 a 70 
años .
No usar en:
enfermedad cardiovascular 
,cerebrovascular ,vascular 
periférica, epilepsia, 
preeclampsia

Enrojecimiento,mareoos, 
dolor de cabeza, naúseas 
retención líquidos

Restricción líquidos

Suministro intranasal limitado 
desde fabricante

No  en  EVW2B ni EVW 3

Aclaramiento acelerado en 1C

Lancet Hematology Volume 10, Issue 8e612-e623August 2023

DDAVP
LIMITACIONES

FVW
PLASMÁTICOS

RECOMBINANTE

Haemate-P®

Wilate®

Fahndi®

Wilfactin®

Vonvendi®

proporción de VWF : FVIII de 2:1

con una proporción de 1:1

proporción de 1,58:1 

• sólo disponible en Europa
• proporción FVW:FVIII de 50:1

• Recombinante, ha sido desarrollado
con

 

licencia en jurisdicciones limitadas
• No contiene FVIII , por lo tanto, si el nivel 

inicial de FVIII es <40% o no se conoce en el 
momento del tratamiento,se  recomienda 
FVIII recombinante para garantizar la 
hemostasia inicial cuando se trata según 
demanda.

• Opción si  rechazan los productos 
sanguíneos por razones personales o 
religiosas, como los testigos de Jehová

• Vida media aprox 20h

Ampliar y mejorar la oferta terapeútica: adaptados al subtipo de EVW, FVW con mayor vida 
media
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DEBILIDADES

• Como tto único en  
procedimientos 
menores en EVW 1, 
con FVW >30UI/dl, 
y fenotipo leve de 
sangrado

• En posparto, 10-
14dias mín

Opción para el 
sangrado refractario a  

otras opciones de 
tratamiento.

Esto también es eficaz 
en el raro escenario en 

el que un individuo 
tiene inhibidor.

Pueden ser útiles 
para abordar

malformaciones 
arteriovenosas

 

(MAV), como las que 
se observan 

comúnmente en 
personas con tipo 2A

Eficacia del 
tratamiento con 

estatinas,  
atorvastatina en 

dosis altas, en
personas con EVW y 

hemorragia 
refractaria por MAV

TRANEXÁMICO FACTOR VIIA ANTI  (VEGF) ATORVASTATINA 

TERAPIAS COMPLEMENTARIAS

Evitar AINES y AAS

DEBILIDADES

anticonceptivos 
combinados

Levonogestrel
Seguimiento de pérfil 

férrico en consulta 
para valorar 
ferroterapia

si <20 ng/ml en 
asintomáticas y <50 

ng/ml en 
sintomáticas

(fatiga...)

ACOH DIU HORMONAL+
ANTIFIBRINOLÍTICO

FERROTERAPIA

TERAPIAS COMPLEMENTARIAS

Evitar AINES y AAS
ASH SAP 9th edition 2025

Tratameinto combinado
No TOMAR antifibrinolítco 

si:
• hematuria, 
• clínica trombótica en 

los últimos meses,
• valorar si se puede 

tomar con tto 
estrogénico (ACOH)
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FVIII y FVW >50 UI/dl al 
menos 3 dias tras 

cirugía o hasta 
descenso del riesgo 

de sangrado
Evitar picos de 

acitidad >200-250 o 
>150 si riesgo 
trombótico

FVIII y FVW >50 UI/dl  y 
antifibrinolíticos ó sólo 

antifibrinolíticos si 
EVW1 leve

CIRUGIA
MAYOR

CIRUGÍA

 

MENOR
POS-PARTO

PAUTAS DE TRATAMIENTO CGIA, PARTO

Evitar AINES y AAS
ASH SAP 9th edition 2025

• a.Tranexámico 10-
14 dias 

• en casos severos 
de EVW : FVW 
para  niveles 
FVW>50UI/dl 

mínimo 5d pos-
parto

SEMINARIO ONLINE

EVALUACIÓN CLÍNICA

DIAGNÓSTICO

MANEJO

GENÉTICA
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05
INVESTIGACIÓN 

Prioridades futuras en investigación
Mejorar la evidencia científi ca
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BLOOD ADV (2021) 5 (1): 280–
300
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EVW
+ mujer

American Journal of Hematology, 2025; 100:666–684
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OCronología 

EVW
+ profilaxis

Se recomienda la profilaxis a largo plazo con 
concentrado de FVW si antecedentes de 

hemorragias graves y frecuentes.

La profilaxis a largo plazo no es el estándar 
actual de atención

 
para los pacientes con 
EvW

Los datos de estudios prospectivos son 
escasos: dosis, frecuencia?¿, impacto en 

calidad vida?¿

Período > 3 a 6 meses de VWF
concentrado administrado al menos una 

vez por semana, o para mujeres con HMB,  al 
menos una vez por ciclo menstrual.”

Sólo el 1,6%  en profilaxis, la mayoría 
pacientes tipo 3 que habían presentado 

sangrado articular.

A QUIÉN

NO ESTÁNDAR

DEFINICIÓN

MINORIA

BLOOD ADV (2024) 8 (6): 1405–
1414.

PROFILAXIS EN EVW
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• Hemartros repetición: 40-60 UI/kg 2-3 
v/sem

• Sangrados mucosas: 40-60 UI/kg 3-4 
vces/sem

• SMA: 20-40 UI/kg./24-48h? los días

 

más fuertes de menstruación

DOSIS?

BLOOD ADV (2024) 8 (6): 1405–
1414.

PROFILAXIS EN EVW

• Formación
• Autoinfusión
• Farmacocinética
• Efectos secundarios: inhibidores, 

alergias...
• Preferencias paciente
• Costos...

LIMITACIONES

• Vonvendi: 40-60  UI/kg 2 veces en 
semana

• Wilate 20-40 UI/kg 2-3 veces en 
semana

PROYECTO COREVWD 

https://www.bleeding.org/sites/default/files/document/files/coreVWD-overview.pdf
Haemophilia. 2024;30(S2):173-4.

Priorizar las perspectivasde los 
pacientespara
definir un nuevo marco paralos
estándaresen evolución en EvW y
ensayosclínicos

Supported by the Canadian Hemophilia Society (CHS), the European Hemophilia Consortium (EHC), the National Bleeding Disorders Foundation (NBDF), and World Federation of Hemophilia 
(WFH).

La incorporación de coreVWD en los próximos ensayos promoverá
transparencia y previsibilidad en la medición y presentación de 
informes de resultados, lo que permite comparación de productos 
por parte de una variedad de tomadores de decisiones.
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American Journal of Hematology, 2025; 100:666–684

PLAsma-derived VWF/FVIII(Alphanate, Fanhdi®): 
• Phase 4 NCT00555555 Type 3 VWD bajo procedimientos quirúrgicosx ≥ 7 años Eficacia hemostática
• Phase 4 NCT02472665 EVW severa sin inhibidores 2 meses–6 años Perfil farmacocinético

Plasma-derivedVWF/FVIII (Wilate®):
⚬ Fase3 NCT04953884 EVW severa sin inhibidor, < 6 años ABR  
⚬ Fase 3 NCT0620509 (EMPOWER) EVW y SMA mujeres ≥ 18años Feasibility Unity Health Toronto
⚬ NCT04146376:FVW en embarazo (VIP), multicéntrico

 

, uso

 

de Wilate

 

en embarazo., valora HPP
⚬ Fase 3 WIL-31 (NCT04052698; WİLPROPHY): profilaxis

 

con un concentrado

 

de VWF/FVIII (Wilate) redujo
el sangrado en niños/adultos con todos

 

los tipos

 

de EVW grave en comparación con el tratamiento a 
demanda.

Vononicog alfa(Vonvendi®)Recombinant VWF:
• Fase 3 NCT02932618 EvW grave sin inhibidores

 
para

 
uso

 
a demanda

 
o perioperatorio , < 18 años

Eficacia hemostática
• Fase 3 NCT05582993EvW grave sin inhibidores,< 18 AÑOS,  ABR
• Fase 3NCT04344860(VWD-WOMAN)Embarazo

 

y EvW

 

Mujeres

 

≥ 18 años. Volumen de  perdida sangre en
parto

Emicizumab (anticuepro biespecífico humanizado), mimético del FVIII:
• Fase 1 NCT05500807 EVW severa or VWD/Hemophilia A   2–90 años Eficacia y seguridad
• Evaluar la eficacia y seguridad de emicizumab para el tratamiento de personas con EvW tipo 3 

(NCT06998524)
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Efanesoctocog alfa(ALTUVIIIO): 
• Fase 1. NCT04770935Ensayo clínico de fase 1 para efanesoctocog alfa  que estudia su 
farmacocinética y seguridad en adultos con EvvW tipo 2N y tipo 3
• iv

Rondoraptivon pegol (BT200) 
• Aptámero pegilado que se une al dominio A1 del VWF
• Fase 2, NCT04677803, sobre la eficacia y seguridad de BT200 en EvWillebrand tipo2B
• sbc

VGA039 anticuerpo monoclonal contra la proteína S :
• Phase 1 NCT05776069 (VIVID 1 & 2) Voluntarios sanos y pacientes EVW , 18–60 años
• sbc

HMB-002:
• Fase 1/2 para evaluar la eficacia y seguridad del HMB-002 en el tipo 1 VWD (NCT06754852)
• Anticuerpos monovalentes subcutáneos en investigación, que se une al dominio CK del VWF, 

retrasando la eliminación del VWF 

American Journal of Hematology, 2025; 100:666–684 EN
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BLOOD ADV. 2022 SEP 27;6(18):5467-5476

BLOOD (2024) 144 (SUPPLEMENT 1): 
3981.
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Terapias preclínicas innovadoras :
• KB-V13A12 es un nanocuerpo biespecífico

 

que

 

puede

 

ser

 

una

 

opción

 

profiláctica en la
EvW grave debido a su capacidad

 

para

 

prolongar

 

la

 

vida

 

media

 

del

 

FvW endógeno al
unirse a la albúmina y al FvW .
⚬ En un modelo murino, una inyección

 

subcutánea

 

de

 

KB-V13A12

 

mejoró la hemostasia y
produjo un aumento del doble

 

en

 

los

 

niveles

 

plasmáticos

 

de

 

FvW

 

sostenido durante 10
días .

• Las nanopartículas de plaquetas sintéticas, que están recubiertas con péptidos que
permiten la unión al colágeno, el FvW y las plaquetas activadas
⚬ mejoraron la formación de coágulos de fibrina en condiciones de deficiencia de FvW

in vitro y mejoraron la hemostasia en modelos murinos de EvW tipo 2B y tipo 3 .
⚬ iv

American Journal of Hematology, 2025; 100:666–684
Blood Advances Volume 7, Issue 24, 26 December 2023, Pages 7501-7505
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American Journal of Hematology, 2025; 100:666–684
Gene Therapy

 

volume 30, pages245–254 (2023)
Blood Advances Volume 7, Issue 24, 26 December 2023, Pages 7501-7505
Expert Review of Hematology Volume 18, 2025 -

 

Issue 2
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• Terapias génica:

⚬ El gen VWF es muy grande, aproximadamente 178 kilobases de longitud,
con 52 exones,50 lo que le impide encajar dentro de los vectores de terapia génica más
comunes

⚬ La proteína sufre una extensa modificación postraduccional
⚬ Muchos vectores de terapia génica se dirigen a los hepatocitos, que no son las células

nativas para la síntesis de FVW y FVIII
⚬ Pérdida de multimerización en estudios de terapia génica en ratones
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EV
W

• ARNip:
⚬

 

para

 

silenciar

 

alelos

 

mutantes específicamente dentro del VWF.
⚬ En

 

2A,

 

2B,2N,

 

1(heterocigotos missense)

• Edición

 

génica:

⚬ Edición

 

de

 

genes

 

:

 

Restaurar la producción de VWF. Mediado por CRISPR/CAS9,
modelos

 

caninos
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• Estudios en farmacocinética:
⚬ To-WiN, un estudio prospectivo sobre el uso del modelado PK en el tratamiento 

de la EvW en  perioperatoio y en profilaxis

BLOOD TRANSFUS. 2021 MAR;19(2):152-157
BLOOD 3 NOVEMBER 2025 | VOLUME 146, NUMBER SUPPLEMENT 1

BLOOD 146 (2025) 3081 THE 67TH ASH ANNUAL MEETING ABSTRACTS

⚬ Modelo de pk para FVW/FVIII concentrado

 

1:1 crea

 

perfiles

 

PK paralelos de VWF:RCo
y FVIII:C, la PK guiada se puede

 

realizar

 

monitoreando

 

el FVIII así

 

como el FvW. 
￭ 50 % de los 71 sangrados

 

espontáneos

 

durante

 

WIL-31 ocurrieron

 

en niveles <3,7 

UI/dL VWF:RCo y <9,1 UI/dL

 

FVIII:C. 
￭ 50% de las 49 hemorragias

 

traumáticas

 

ocurrieron

 

con niveles

 

de VWF:RCo <4,6 

UI/dL y niveles de FVIII:C <14,7 UI/dL.

SANGRADOS CÁNCER CARDIO-
VASCULAR

DAÑO 
ARTICULAR

DOLOR

• Epistaxis:
• HTA?¿?Adiro

• Oral: cgías dentales
• Ginecológico: SUA
• En caso de precisar

THM y factores de 
riesgo trombótico , 
valorar via 
transdérmica

• Digestivo en 15-27% 
de EVW

• VHC/VHB/VIH
• Riesgo de cáncer 

similar a su género y 
edad

• Vigilar uso DDAVP en 
paciente con 
enfermedad 
ateroesclerótica.

• No parece proteger 
frente riesgo TEV

• Antiagregante
• Anticoagulante

• Hemartros en 50% de 
EVW tipo 3 y en 5 -
10% de los pacientes 
con VWD tipo 1 y 2 
moderada y grave.

• ¿Menor densidad 
ósea mineral ?

Envejecimiento y EVW

RTPH VOLUME 9, ISSUE 2, FEBRUARY 2025, 
102719

Los niveles plasmáticos de FVW se elevan 10% por cada década de la vida
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evaluación  
multidisciplinar 

atención de las 
necesidades 
únicas de las 

mujeres y niñas 
con trastornos 
hemorrágicos

optimizar la 
evaluación clínica.

resultados y 
garantizar el 

acceso equitativo a 
conocimientos 
especializados 
para todas las 

personas con EvW

atención a 
personas no 

diagnosticadas, 
facilitando un 

diagnóstico y luego
ofrecer 

posteriormente 
acceso al 

tratamiento.

MULTIDISCIPLINAR
ATENCIÓN INTEGRAL

REGISTRO
INVESTIGACIÓN

ACCESO 
EQUITATIVO

DETECCIÓN

SACANDO LECCIONES DE LA HEMOFILIA

fundamental para 
informar la 

promoción de 
políticas basadas 

en evidencia y 
dirigir 

estratégicamente 
los recursos

GRUPO ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND
SETH
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EVW

La información adecuada y ajustada a su momento vital, el 

diagnóstico preciso y oportuno, sin retrasos, con seguimiento 

multidisciplinar y con terapias adecuadas junto con la 

inclusión de mujeres en ensayos y registros aportaran datos 

valiosos que ayudaran a la mejora de su atención y de su 

calidad de vida.

conclusiones
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❑Afrontamiento emocional  y  manejo  comportamental
enfermedad

 
y

 
tratamiento.

❑Biopsicosocial.

❑Enfermedad crónica: adaptación, interferencia CV.

❑Mujeres con coagulopa�as, aspecto olvidado.

Mujeres con EvW:

ABORDAJE 
NECESIDADES 

PSICOLóGICAS (1-5) 

Psicología de la Salud 

Mujeres 
EvW: 

VIVENCIAS 

CONSTRUCCIÓN DE 
SIGNIFICADO PERSONAL:

Salud mental y cronicidad. 

Identidad y trastorno.

Transmisión familiar (modelo).

Vivencia síntomas (biografía). 

SÍNTOMAS Y 
FEMINIDAD

Ocultismo  
Vergüenza corporal 

Estigma

ROL DE CUIDADORA

MODELADO HIJAS

CONOCIMIENTO DE LA 
CONDICIÓN (DIAGNÓSTICO)

MANEJO DE 

INTERFERENCIA

CALIDAD DE VIDA
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CONOCIMIENTO DE LA CONDICIÓN: 
DIÁGNOSTICO

❑Retraso diagnóstico

 

(6) : tratamiento y apoyo no disponibles.

 
Edad:  varones 18, mujeres 26. 

Después identificar trastorno en familiar varón. 

Percepción de hemofilia:  "trastorno hemorrágico arquetípico, que afecta solo 

 

hombres" ha proyectado "una larga sombra sobre evaluación mujeres”.

Etiqueta portadoras: estigma, culpa, soledad, vergüenza. 

Desconocimiento. Dificultad identificar menstruación normal.

Mujeres familia normalizado sangrado (modelo): 

minimización, trivialización síntomas.  

❑Vivido diferente en cada mujer.

❑Afrontamiento emocional: integrar en autoconcepto. 

❑ Duelo: Conmoción, Negación, Ira, Tristeza, Culpa y Aceptación.

❑ Modulado

 
por:

 Historia

 

personal.

 

Síntomas.

 
Antecedentes:

 

Modelo

 

cognitivo

 

familiar

 

(7),

 

peso,

 

significado

 

(adaptativo/ansioso). Espejo .

"Educar

 

no

 

es

 

dar

 

carrera

 

para

 

vivir,

 

sino templar

 

el

 

alma

 

para

 

las

 

dificultades

 

de

 

la

 

vida".

❑ Manejo

 

emocional

 

y

 

comportamental:

 

Episodios,

 

Tratamiento

 

y

 

Empowerment

 

(autoeficacia).

❑ No tan

 

dependiente

 

de

 

curso

 

y

 

gravedad (6).

   

Significado personal construido/modulado en base al legado familiar y a la biografía. 

CONSTRUCCIÓN DE SIGNIFICADO PERSONAL DEL 
DIAGNÓSTICO 
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VIVENCIA DE SÍNTOMAS Y 
CONSTRUCCIÓN DE FEMINIDAD

SÍNTOMAS DE MAYOR IMPACTO PSICOLÓGICO: 

❑ MENARQUIA (PUBERTAD)
 

(8) :

Estigma y tabúes arraigados. Incomodidad social.

Autocontrol de los cuidados. Transferencia responsabilidad padres/hijas: modelo 

familiar. 

«… entrenar antes de la pubertad…»

 

(Lindvall

 

et al., 2006)

«… cuando el paciente está involucrado con familia y equipo y con la mente abierta…» (Petrini

 

et al., 2009).

Conciencia de enfermedad.

Autoeficacia/Locus de control Interno.

Creencias tratamiento(beneficios/barreras). Adherencia (9).   

Renunciar actividades (vinculadas a iguales): rechazo.

Sobreadaptación al grupo: pertenencia y reconocimiento. 

❑MENORRAGIA: 

Aislamiento (dolor, incomodidad). Autoestima.

Vergüenza corporal.

Síntoma de mayor interferencia AVD: 

1/mes vs 4/año en Px FVIII en HG.

Reacias a hablar. Sólo 4/10 consultan

 

(6). 

Evaluación de la severidad de su impacto:

 

VIVENCIA DE SÍNTOMAS Y 
CONSTRUCCIÓN DE FEMINIDAD

Cuestionario específico de calidad de 
vida relacionada con la menstruación 
CVM-22 
Torres-Pascual C, 2019

 

(10) 
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Evaluación de la severidad del 
Impacto de la MENORRAGIA 

13 ítems, 0-100mayor afectación

característicasdel síntoma

dolor

problemas de sangrado

 

en

 

la

 

ropa

vidalaboral

ocio

vidasexual

❑Dismenorrea. Dolor bio-psico-social. Sufrimiento. Histerectomia

 

(11). 

❑ Pareja: divulgar.

❑Parto y maternidad:

 

decisiones condicionadas por miedo.

❑Sangrados durante y después de relaciones sexuales. 

❑Menopausia: disforia y expectativas sangrado.

❑Hemorragias articulares: igual de debilitantes que en HG (12). 

VIVENCIA DE SÍNTOMAS Y 
CONSTRUCCIÓN DE FEMINIDAD
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Association of Hemophilia

 

Clinic

 

Directors

 

of Canada1995

 

(13) : optimización CV.

Publicaciones CV limitadas.

Evidencia consistente interferencia mayor en mujeres que población general y varones EvW(13-18):  
• 37- 40% social

• 46-50% laboral

• 91%: ansiedad, depresión, aislamiento (deseo de grupo), culpa (aprendizaje vicario), vergüenza, maternidad. 

• Menorragia (17), anemia, fatiga  y dismenorrea. 

• Incluso con antecedentes conocidos y en Px. 

Mismos obstáculos 1990 son reportados en 2020: NO SE ESTÁN ATENDIENDO.

• Dificultad diagnóstica.

• Interferencia AVD por menorragia.

• Baja CV mental. 

• Describir mujeres como portadoras: culpa transmisión y minimización sangrados. 

INTERFERENCIA EN CALIDAD DE VIDA (CV)

• Instrumentos GENÉRICOS VS. ESPECÍFICOS: sensibilidad y objetivo de estudio.

• ESPECÍFICO EvW: 

VWD-QoL

 

(14) : Italia 2007, von Mackensen

 

and A. B. Federici. 

WiSH-QoL

 

(15,18) : Francia 2015, A. Borel-Derlon

 

et al.

WIL-QoL

 

(13) : Alemania 2025, Von Mackensen

 

et al. 

88 ítems

14 dominios 

Likert 5: «nunca» a «todo el tiempo»

P: 0 a 100, 0 mejor CV.  

EVALUACIÓN DE CV
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CONCLUSIONES 

• EvW: MÁS ALLÁ DEL SÍNTOMA FÍSICO. 

• Las mujeres con EvW (personales, familiares, culturales) experimentan obstáculos para 
acceder al diagnóstico.

• La , dependiente de la historia personal y elaboración cognitiva y emocional del trastorno
familiar, es decisiva para atravesarlo sin sufrimiento.

• Las mujeres con EvW experimentan interferencias negativas en todas las áreas de su 
CV.

• Requieren especial atención la menarquia, hito evolutivo decisivo para la conciencia de 
enfermedad y el afrontamiento adaptativo del tratamiento, y el manejo de la  menorragia,
síntoma de mayor impacto.

 
• Resulta indispensable la dirigida a movilizar recursos que garanticen atención psicológica 

un afrontamiento adaptativo y amortigüen el impacto emocional.
 
• La promoción de la CV y el acompañamiento psicológico en mujeres EvW continúa 

siendo limitado.  
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