MULTIMEROS DE VON WILLEBRAND

Algunas

hombres como mujeres.
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Calidad y confiabilidad garantizada

alteraciones de la hemostasia pueden presentar dificultades
diagnésticas y de tratamiento. La enfermedad de von Willebrand es el
trastorno de la coagulacién mas comun, causado por defectos hereditarios
en la concentracion, estructura y funcién de ésta proteina; afecta tanto a

[ Cuadro Hematico

Adhesividad Plaquetaria PFA

Pruebas de tamizacion é ‘
ode deteccion inicial ‘ TP-TTP

Pruebas Especificas o de primer Anﬁgeno de VW

nivel /

Actividad funcional (Cofactor de Ristocetina)

. Relacién vWF:Actividad/
Panel de Laboratorios S
para menor de 0,6 estudiar 24, 28, Dosificaciion de Factor VIl
von Willebrand ™
R: FVIll / VWFAg (2N) - -
Estudio de Multimeros
\— 4

Prlichac Hisiminatoris Actividad Inducida por Ristocetina (RIPA)

o de segundo nivel VWF:CB,yWF:FVIIIB

Test de desmopresina

Adhesividad
Plaquetaria

Gp 1b0

Hemostasia
Primaria

Lesion Vascular Agregacion
Plaquetaria

Gp lIkllla,

Funcion de Von
Willebrand

Proteina
transportadora de
F. vill

Hemostasia
Secundaria

¢Cudles son los tipos de la enfermedad de Von
Willebrand?

En el tipo 1, la concentracion, funcionabilidad del factor von
Willebrand, asi como la del Factor VIII en sangre es mas baja
de lo normal. Esta es la forma méas frecuente y leve de la
enfermedad. Estos pacientes no suelen tener hemorragias
espontaneas, pero pueden presentar abundantes sangrados
durante el periodo menstrual, en un traumatismo y en algun
reto hemostatico.

En el tipo 2, la concentracion del factor von Willebrand en
sangre puede ser normal, pero no es funcional. El tipo 2 tiene
varios subtipos:

Tipo 2A: Pérdida de la funcién del FvW dependiente de las plaquetas, debido a la ausencia de los multimeros de alto e

intermedio peso molecular.

Tipo 2B: Se presenta una ganancia de funcién del FvW hacia las plaquetas, haciendo que estas se aglomeren, lo que permite
evidenciar una disminucion en su recuento y en los multimeros de alto peso molecular.

Tipo 2M: Se caracteriza por una disminucién en la adhesion del FvW dependiente de las plaquetas, no esta relacionada con la
ausencia de multimeros de alto, intermedio y bajo peso molecular, pero se observa una baja intensidad de estos.

Tipo 2N: Se presenta una pérdida de la afinidad del FvW por el Factor VIII. Multimeros con patron similar al normal.

En el tipo 3, las concentraciones del factor de Von Willebrand y del factor VIII son muy bajas o inexistentes, por tal motivo, los sintomas y
manifestaciones clinicas son mas severas.

El Laboratorio clinico juega un papel muy importante en el diagnéstico oportuno y asertivo de esta patologia. También, se convierte en un
reto para las profesionales responsables de estas pruebas, desde el mismo momento de la toma de muestra, garantizando que el
paciente cumpla con todos los requisitos y condiciones (proteinas reactantes de fase aguda), analisis y entrega del informe con
interpretacion correcta de los resultados.

En consideracion a el perfil de pruebas escogido para realizar un acercamiento al diagnostico correcto, se requiere una responsabilidad
propia del laboratorio para seleccionar pruebas con la metodologia adecuada para la medicion del antigeno y de la actividad funcional
que sean de alta precisién con un porcentaje bajo de error, que garanticen resultados confiables que representen concordancia con la
clinica del paciente y que adicionalmente se adhieran a las recomendaciones de las guias internacionales para facilitar su correcta
clasificacion.
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Con la responsabilidad que nos confiere como centro de-referencia no prueba de segundo nivel los multimeros de von
Willebrand, que permite de una manera visual, sencilla y completa, analizar y evaluar la presencia o no de los multimeros, asi como la
intensidad de estos. Esta prueba cuando se analiza a la par con el panel de pruebas de primer nivel o especificas sumada a la experiencia
de un grupo de profesionales permite en un 95% de los casos entregar clasificado el tipo de von Willebrand del paciente.

Recomendamos que las pruebas de primer nivel (F VIII, F vW, Actividad funcional) y de segundo nivel (Multimeros de vW) se procesen
con la misma muestra, esto permitira realizar un diagnéstico preciso y concordante con las manifestaciones clinicas propias del paciente.

METODOLOGIA DE MULTIMEROS

v e onusmonesee - LOS  kits HYDRAGEL  Multimeros  de  von  Willebrand  permiten la
deteccion y analisis de la distribucion de los multimeros en dos pasos:

1. Electroforesis en gel de agarosa para separar las proteinas del plasma
H segun PM.
* i 2. Inmunofijacion en gel de agarosa con un antisuero anti-FVW y un
LM L I anticuerpo marcado con peroxidasa para detectar los diferentes
.- multimeros en el sistema semiautomatico HYDRASYS 2.
: o Los perfiles electroforéticos obtenidos permiten la deteccién y el analisis
MM i de la distribucion de los multimeros del factor von Willebrand.
i e Multimeros de bajo peso molecular (Low molecular weight multimers -
‘ LMWM)
(1) | e Multimeros de intermedio peso molecular (Intermediate molecular weight
Ll : multimers - IMWM)
e  Multimeros de alto peso molecular (High molecular weight multimers -
HMWM).

Con la informacién anteriormente suministrada nos permitimos referenciar un modelo de informe, donde se puede correlacionar las
pruebas especificas con las pruebas de segundo nivel, facilitando la interpretacion y clasificacion de esta patologia.

Multimeros del Factor Von Willebrand Técnica: Gel de Agarosa
PRUEBAS ESPECIFICAS
Factor VIII B* 44.2ULdL 30 -150 ULl
Antigeno de Von Willebrand: 64.6 UL'dL 50 -160 ULdL
Actividad funcional de Von Willebrand: B* 16.5 UL 50 - 170 ULdL
Relacién Actividad/Antigeno: 0.25
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INTERPRETACION:

Distribueion nonmual de los multimeros de LMWM con satelitismo. disminueién de IMWM y perdid:
HMWM: compatible con enfermedad de Von Willebrand tipo 2A.
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