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RESUMEN

La enfermedad de Von Willebrand, coagulopatia causada por la deficiencia de un gen que modifica la capaci-
dad del organismo de producir factores suficientes que genere la coagulacion, tienen un protocolo de trata-
miento poco difundido entre los cirujanos-dentistas. El profesional debe estar alerta en pacientes con hemo-
rragias mucocuténeas repetidas, especialmente si son asociadas a un patrén familiar, e iniciar su tratamiento
multidisciplinar con el hematdlogo, quien deberia programar la reposicién de factores que el paciente necesita
para el tratamiento odontolégico. En este trabajo presentamos un caso clinico de un paciente con enfermedad
de Von Willebrand y discutimos el manejo odontolégico para este paciente.

Palabras clave: Enfermedad de Von Willebrand, factor Von Willebrand, coagulopatia.

SUMMARY

The von Willebrand disease is a coagulopathy caused by the deficiency of the gene that modifies the organism’s
ability to produce sufficient factors that promotes coagulation. What is yet unknown by dental surgeons are the
means to treat these patients. This patient has au functional abilities, but a coagulation disturbs is observed. It's a
normal patient, but he bleeds excessively. The dentist showed always be attentive to the patient’s familiar and
pathological background, so he can initiate the dental treatment in synergy with the hematologist; who wile program
the necessity or not of factor reposition that the patient might need during the treatment. In this article we present
a clinical case of von Willebrand disease and we discuss the management odontological of this patient.

Key words: von Willebrand disease, von Willebrand factor, coagulopaty.

Fecha de recepcion: 16 de febrero de 2009.
Aceptado para publicacion: 23 de febrero de 2009.

* Estudiante de Doctorado. Divisién de Cirugia y Traumatologia Bucal y Maxilofacial. Facultad de Odon-
tologia de Piracicaba, Universidad Estadual de Campinas. Brasil.

ok Profesor Adjunto. Coordinador del Programa de Especializacién en Odontologia para Pacientes Espe-
ciales. Facultad de Odontologia, Universidad Federal de Juiz de Fora, Brasil.

otk Profesor. Departamento de Odontologia Integral. Facultad de Medicina. Universidad de La Frontera.

Chile; y Estudiante de Doctorado. Divisién de Cirugia y Traumatologia Bucal y Maxilofacial. Facultad
de Odontologia de Piracicaba. Universidad Estadual de Campinas. Brasil.

w3k Profesor Titular. Divisién de Cirugia y Traumatologia Bucal y Maxilofacial. Facultad de Odontologia de
Piracicaba. Universidad Estadual de Campinas, Brasil

*adsdk Profesora Adjunta. Programa de Especializacién en Odontologia para Pacientes Especiales. Facultad
de Odontologia. Universidad Federal de Juiz de Fora. Brasil.

de Miranda Chaves Netto HD, Monteiro Aarestrup F, Olate S, de Albergaria-Barbosa JR, Mazzonetto R, Miranda
Chaves MGA. Atencién odontoldgica a pacientes con enfermedad de Von Willebrand. Av. Odontoestomatol
2010; 26 (3): 131-137.

AVANCES EN ODONTOESTOMATOLOGIA/131



AVANCES EN ODONTOESTOMATOLOGIA
Vol. 26 - Num. 3 - 2010

INTRODUCCION

La Enfermedad de Von Willebrand (EVW), descrita
originalmente como un disturbio hemorragico aso-
ciado a la herencia autosémica dominante, es hoy
conocida con diferentes variantes genéticas (1-3).
La Enfermedad de Von Willebrand es una alteracién
hereditaria, que presenta anormalidades en el Factor
de Von Willebrand (FvW) encontrado en el plasma,
plaquetas, megacariocitos y células endoteliales que
circulan en conjunto con el factor VIII (2, 4, 5).

Las principales funciones del FvW son:

1. Mediar la interaccion entre las plaquetas y el co-
lageno subendotelial.

2. Mediar la interaccion plaqueta-plaqueta.

3. Actuar como transportador molecular del FVIIl y
estabilizar su actividad coagulante (2, 3, 4).

Con una frecuencia estimada de 1 en cada 800 a
1.000 personas, se cree que la EVW es uno de los
disturbios hemorragicos mas comunes en los seres
humanos (2, 6, 7).

La EVW presenta varios subtipos que van desde la
presentacién asintomética hasta formas graves de la
enfermedad. De este modo, en las formas leves de la
EVW el paciente presenta sangrado mucocuténeo,
donde la principal alteracién es en la hemostasia pri-
maria. Han sido descritos méas de 20 variantes, que
poden ser agrupadas en dos catedorias principales, de
acuerdo con la cantidad y calidad del FvW (5, 6, 8):

— Tipo 1: Asociadas a cantidad reducida de FvW.
Autosémica dominante; corresponde al 75% de
los casos y es relativamente leve.

— Tipo 2: Asociadas a defectos cualitativos en el
FvW, representa cerca del 17% de los casos. El
subtipo 2A es el mas comun; es autosémica do-
minante con ausencia de multimeros de alto peso
molecular (APM) donde el FvW formado es anor-
mal y asociado al sangrado de discreto ha mo-
derado, por lo cual es mas graves que las de tipo
1. El subtipo 2B presenta aumento de la afinidad
del FVYW a la glicoproteina plaquetaria 1B ade-
mas de una secundaria perdida de multimeros
APM, siendo usualmente acompanado de trom-
bocitopenia (Tabla 1).
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— Tipo 3: Son asociadas a cantidad (deficiencia
severa de FvW con deficiencia secundaria de FVIII
en varios grados). Es autosémica recesiva con
niveles extremadamente bajos de FvW presen-
tando manifestaciones clinicas graves asociadas
a delaciones genéticas y mutaciones de disloca-
cién; es menos comun (1% de los pacientes) y
clinicamente mas grave (4, 9, 10) (Tabla 1).

En la EVW, el sangrado es causado por problema con
proteinas sanguineas que estan presentes en el pa-
ciente normal ayudando en la formacién del coagulo
y a la detencién del sangrado. Las personas con EVW
no poseen la cantidad del factor suficiente o bien ellos
trabajan de forma anormal (10, 11). Los pacientes pre-
sentan sangrado esponténeo de las mucosas, sangra-
do excesivo de las heridas, menorragias y aumento del
tiempo de sangrado (TS) con un recuento plaquetario
normal. El nivel plasmético de FvW, determinado como
actividad del cofactor de ristocetina, se presenta tam-
bién disminuido (2, 6, 8). Como el FVW estabiliza el
factor VIII al ligarse a el, la deficiencia de FvW provoca
una reduccién secundaria en los niveles del factor VIII,
lo que puede reflejarse a través de un aumento del
TTP (Tiempo de tromboplastina parcial) (7, 10).

Se realiza el diagnéstico a través del tiempo de san-
gria (TS) y del TTP (prolongados), nivel de FvW por
medido por ELISA, actividad del cofactor ristocetina,
induccién de agregacion plaquetaria por la ristocetina
(RIPA), andlisis de FYW (4, 7) y a través del anélisis
del DNA (Técnicas de Biologia Molecular). La biolo-
gia molecular ofrece el diagnéstico y la clasificacion
de los subtipos a través de la investigacién de la
mutacion directamente en el DNA, pero no es un
examen disponible en muchos centros de diagnésti-
co de enfermedades hemorrégicas.

TABLA 1.- ESQUEMA REPRESENTATIVO DE
LA CLASIFICACION DE LA ENFERMEDAD
DE VON WILLEBRAND

Tipo EVW Factor vW % Pacientes
Tipo 1 FvW bajo 70-80

Tipo 2A, 2B FvW no actta 15-30

Tipo 3 FvW muy bajo Infrecuente y grave
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En el acompanamiento de pacientes con coagulo-
patias es importante el tratamiento de las hemorra-
gias agudas, cuidados perioperatorios y profilaxis de
las hemorragias (11-13). El sangrado gingival espon-
tédneo y crénico, asociado a una buena higiene oral
sin evidencias de enfermedad periodontal y el desa-
rrollo de enfermedades hemorrégicas que afectan la
cavidad oral, son muy compatibles con enfermeda-
des de tipo hemorrédgicas. La educacién dirigida a
estos pacientes es fundamental para la reduccién de
la morbilidad y de la mortalidad, con énfasis en el
higiene oral, asi como también en la vacunacién
contra hepatitis A e B (2).

Estudios recientes muestran que la infusién conti-
nua de concentrado de VIIIf e vWf (8Y®) en pacientes
con enfermedad de von Willebrand tipo | es segura,
previniendo hemorragias importantes durante los
procedimientos quirtrgicos (3).

Varios medicamentos pueden utilizarse en profilaxis
o terapias postoperatorias odontolégicas. Dentro de
ellos estan el acido tranexdmico, en comprimidos,
que son ablandados con suero fisiolégico y coloca-
dos en la herida quirdrgica con ligera compresion,
pudiéndose utilizar también como bano para la cavi-
dad oral (8, 12, 13). Desmopresina (DDAVP), es el
farmaco de eleccion en la terapia profilactica de los
pacientes tipo 1 y 2; su presentacién para inhalar
tiene la ventaja de no necesitar de hospitalizacién
como lo necesita la via endovenosa y eleva el factor
VIII, con efecto mantenido hasta por 48 horas. La via
intramuscular no esta indicada (8, 12, 14-17).

El objetivo de este informe de caso clinico es evaluar
la respuesta al tratamiento odontolégico en un pa-
ciente portador de Enfermedad de Von Willebrand,
en quien fue realizado cirugias odontolégicas meno-
res junto al uso de FvW como estrategia para el con-
trol de la coagulopatia.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente de 37 anos, sexo femenino, blanca, brasile-
na portadora de la Enfermedad de Von Willebrand,
comparecio a la “Faculdad de Odontologia de la Uni-
versidad Federal de Juiz de Fora”, en el curso de
“Especializacao em Odontologia para Pacientes Por-

tadores de Necessidades Especiais”, reportando do-
lores articulares y sangramiento gingival. Su historia
médica relataba sangrado significativo cuando se
produjo el cambio de denticiéon de decidua a perma-
nente y en la etapa de monarquia. A los 12 anos de
edad presento hemorragia cuando se le realizo una
exodoncia, necesitando posteriormente de hospitali-
zacion por 40 dias. Se revel6 a través del examen
(TTP) la enfermedad de Von Willebrand. Describi6
también, que al someterse a un procedimiento de
cesarea se necesito la transfusion de plaquetas, uso
de factor VIIl y DDAVP (estimulador de FvW). La his-
toria familiar relato otros casos de esta enfermedad
en su familia (Fig. 1).

En el examen fisico la paciente se presentaba con
coloracién normal, hidratada, eupneica, con frecuen-
cia cardiaca de 82 bpm, presién arterial de 120x80
mm. Hg. Al examen clinico se verifico la necesidad
de remocién de restos radiculares de dientes perma-
nentes, restauraciones con resinas fotopolimeriza-
bles, confeccién de coronas protésicas, tratamiento
periodontal y confeccién de placa miorrelajante.
Mediante interconsultas con el hematélogo, fueron
solicitados los exdmenes complementarios, que pre-
sentaron los siguientes resultados: TP: 14,1 s; TTP:
32 s; Plaquetas: 370.000/mm. La paciente exhibid
13% de actividades de los factores de coagulacion;
Factor VIl - 36%. Para el dia de la cirugia la paciente
fue sometida a transfusién con FvW a las 8,00 horas
de la manana y fue orientada para retornar al
“Hemocentro” y verificar la necesidad de otra trans-
fusion. Los procedimientos odontolégicos fueron
iniciados 2 horas después que la paciente recibio el
FvW. Es importante destacar el hecho de que antes

Generacion 111

Fig. 1. Heredrograma de la paciente presentando multiples casos
familiares de Enfermedad de von Willebrand. La paciente
corresponde a la Ill generacién.
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de realizar la cirugia, debimos confirmar la disponi-
bilidad del factor en la reserva del “Hemocentro”,
debido a la posible necesidad del paciente recibir
otra dosis del factor.

En la primera fase del tratamiento se realizo la ciru-
gia periodontal y las exodoncias de los restos radicu-
lares, que correspondian a los procedimientos mas
invasivos dentro de los indicados para la paciente.
Se realiz6 la anestesia infiltrativa de forma lenta, con
un menor numero de punciones posibles, utilizado
el anestésico con vasoconstrictor de prilocaina al 3%.
La duracién de los procedimientos fue de 45 minu-
tos y durante la atencién del paciente no ocurri6 al-
teraciones de la presién arterial o de la frecuencia
cardiaca. Los procedimientos quirargicos consistie-
ron en la remocién de primer y segundo premolar
derecho superior (1,4 y 1,5) con caries extremada-
mente extensas y con compromiso periodontal que
hacian inviable un tratamiento conservador; para ello
después de la sindesmotomia fue realizado un col-
gajo mucoperidsticos, sin descarga, y solo con inci-
sién sulcular vestibular para obtener mejor visibili-
dad de los dientes a extraer; las extracciones se
realizaron con elevadores rectos y férceps; finalmen-
te se realiz6 una ostectomia para la regularizacién
del reborde remanecente con fresa esférica de
carbide montada en motor de baja rotacién (25.000
rpm) y liberacién del colgajo mucoperidstico, a tra-
vés de incisiones en el periostio para permitir llegar a
un cierre por primera intencién. En el mismo tiempo
quirdrgico fueron realizados alisados radiculares de
elementos 1.7, que presentaba lesién de furca grado
2y 1.3 para el cual se realiz6 cirugia periodontal con
levantamiento de un colgajo sin descargas, con diag-
nostico de enfermedad periodontal avanzada. Las
cirugias presentaron un transoperatorio y un poso-
peratorio satisfactorios con el sangrado considerado
normal, gracias a una cirugia rapida y tranquila. Se
realizé sutura compresiva con hilo cat-gut 3.0 junto
a una esponja de fibrina en el alveolo; se efectué la
coaptacion de los bordes de la herida para la cicatri-
zacion de primera intencién y estabilizacion del coa-
gulo. En las regiones de la cirugia periodontal y pu-
lido radicular se utiliz6 cemento quirtrgico para la
proteccién de la herida. No fue necesario, aunque a
veces esté indicado, irrigaciones para la cavidad bu-
cal con acido tranexadmico (Transamim) diluido en
suero fisiol6gico en la proporcién de 1:10 de aplica-
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cién postquirtrgica; la tltima medida empleada fue
la compresién con hielo en las primeras 24 horas.
Se recomend6 a la paciente no enjuagarse, evitando
asi la perdida del coagulo y del cemento quirtrgico.

La paciente relaté discreto hematoma en el posto-
peratorio, el que fue también indoloro y sin presen-
cia de infeccién. Después de siete dias la paciente
fue liberada por el hematélogo, para que se proce-
diera a la eliminacién de las suturas en algunas zo-
nas que incomodaban a la paciente y también para
la remocién del cemento quirGrgico. Las sesiones
siguientes no necesitaron de los procedimientos he-
matoldgicos por ser consideradas atraumaticos.

DISCUSION

Los pacientes portadores de la Enfermedad de Von
Willebrand presentan disturbios de hemostasia, que
llevan a presentar manifestaciones clinicas en dife-
rentes grados, con signos y sintomas de intensidad
variable. Para diferenciar la EVW de otras que exhi-
ben manifestaciones semejantes, el diagnéstico esta
basado en el principio de que esta enfermedad es el
resultado de una mutacién en el gen del factor Von
Willebrand (7, 18).

Los anélisis de laboratorio recomendados, consisten
en la evaluacién del hematocrito, hemoglobina, tiem-
po de protrombina, tiempo de tromboplastina y tiem-
po de sangrado. Ademés de estas, son sugeridas las
dosis especificas del factor VIII, del antigeno del FvW
y de la actividad del FvW (9, 10, 19).

De la misma forma que un odontélogo realiza una
consulta al médico frente a la atencién de un pacien-
te portador de disturbio hemorréagico, el médico tam-
bién deberia consultar al odontélogo a fin de discutir
e integrar conceptos y estrategias sobre la conducta
del tratamiento dentario respectivo (4, 9). Las exo-
doncias deben planificarse en base a las siguientes
recomendaciones:

A. Excluir la presencia de anticuerpo inhibidor de
factor antes de la cirugia.

B. Prevenir al paciente en cuanto al uso de medica-
ciones antiplaquetarias antes y después de la ci-
rugia.
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C. Realizar la cirugia al iniciar el dia y en el inicio de
la semana, evitando y previniendo algunos pro-
blemas administrativos.

D. Certificar la existencia en cantidad suficiente de
productos de reposicién para el preoperatorio y
postoperatorio, asi como la reserva de sangre
del fenotipo ya sometido a evaluacion para enfer-
medades transmisibles por hemoderivados.

Se administra infusion del factor de coagulacién con
un tiempo minimo de 20 minutos antes de la inter-
vencién. Este factor es prescrito por el hematélogo y
entregado gratuitamente por el “Governo Federal do
Estado de Minas Gerais do Brasil”. De acuerdo con el
protocolo de Agencia Nacional de Vigilancia Sanitaria
Brasilera (ANVISA), se debe hacer aplicacién previa
de factor en el dia de la extracciéon. En el caso de
exodoncia, el paciente debe estar con el nivel plasméa-
tico de FvW de 10 mg/l, por un minimo de 5 dias,
dado que una discreta reduccién en la concentracion
plasmética de FvW, o la pérdida selectiva de multime-
ros de alto peso molecular reduce la adhesividad pla-
quetaria, causando hemorragia clinica. En cirugias
mas complicadas, ademéas de la aplicacién del factor
se usa sellante o “cola” de fibrina, adaptédndola en el
interior del alvéolo y realizdndose posteriormente su-
tura compresiva. La cola de fibrina es utilizada para
mimetizar la fase final de la coagulacion (9, 20).

Las orientaciones postoperatorias para el paciente
incluyen: a) evitar el calor, b) ingerir alimentos liqui-
dos y pastosos y c) no realizar ejercicios fisicos, ayu-
dando con esto a mantener el codgulo hasta que se
desarrolle la cicatrizacién normal. Los planos quirtr-
gicos deben ser trazados de modo que permita una
Optima hemostasia (4).

Banos locales con éacido tranexdmico (Transamim)
diluido en suero fisiolégico en proporcién de 1:10
deben ser considerados en los casos de intervencio-
nes quirdrgicas y/o periodontales. En todos estos pa-
cientes el uso de la aspirina y todos los medicamen-
tos que contengan &cido acetil salicilico, asi como
también los antiinflamatorios no esteroidales (AINES),
estén rigurosamente contraindicados, porque afec-
tan la funcién plaquetéria (4, 8, 12, 13, 17, 18).

Se pueden realizar restauraciones simples y atrau-
maticas normalmente. La anestesia troncular sola-

mente se hace con aplicaciones previa del factor
debido a la aparicién de hematomas.

En cuanto al aislamiento en los procedimientos res-
tauradores, se debe dar preferencia al de tipo relati-
vo, debido a la compresion del clamp sobre la mu-
cosa. Se debe evitar aspiradores muy potentes en el
piso de boca para no causar hematomas. La elec-
cién de las cubetas debe ser realizada con criterio
para no herir la encia del paciente y deben ser prote-
gidas con cera para evitar, precisamente, lesiones de
la mucosa oral; debe ser cuidadosa en la formacién
de vacio, principalmente en el paladar blando, du-
rante la toma de impresiones.

Existen medicamentos hemostaticos de accién sis-
témica que pueden utilizarse por los cirujanos-den-
tistas en el auxilio de cirugias. Dentro de ellos pode-
mos citar la vitamina K, que estimula la sintesis de
factores II, VII, IX y X. los antifibrinoliticos son indica-
dos cuando ocurre aumento de los tiempos de pro-
trombina y tromboplastina parcial para el control de
la fibrindlisis. El acido tranexéamico tiene su indica-
cién principalmente en uso local como compresivo
o en banos bucales. La desmopresina estimula la
liberacién de FvW de las células endoteliales, con
una indicacién profilactica por su tiempo de acciéon
que llega a 48 horas. Etamsilato, que promueve dis-
minucién de tiempo de sangramiento y de la per-
meabilidad capilar y mejorar la adhesividad plaque-
taria. Por ser desprovisto de efectos colaterales es
considerado el hemostético de primera eleccién en
odontologia. Los estrédgenos actian produciendo
vasoconstriccién y disminuyendo la permeabilidad
capilar, obliterando vasos lesionados y facilitando la
formacién del coagulo (1, 11-14, 16, 17, 20, 21).

Se debe evitar aquellos farmacos que interfieran con
la funcién plaquetaria, como los antiinflamatorios no
hormonales, ademas de las cefalosporinas que po-
drian causar anormalidades transitorias en la coagu-
laciéon (4).

CONCLUSION
El paciente portador de enfermedad de Von

Willebrand puede recibir tratamiento dentario
ambulatorial siempre que sea correctamente medi-
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cado, en cuanto a los aspectos de coagulacién san-
guinea, y sea realizado un tratamiento multidiscipli-
nario incluyendo al hematdlogo.
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