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Resumen 
La enfermedad de von Willebrand (EVW) es el tras-
torno hemorrágico hereditario más frecuente en 
el perro, existiendo casos reportados, aunque de 
menor frecuencia, en el gato. La enfermedad con-
génita se produce debido a mutaciones en el gen 
que codifica el factor von Willebrand (FvW), origi-
nando su mal funcionamiento o su no producción. 
Su relevancia en clínica de pequeños animales ra-
dica en que origina sangrado de mucosas y com-
plicaciones perioperatorias (p. ej., procedimientos 
dentales), condiciona la planificación anestésica y 
transfusional, y requiere educación específica al 
tutor para el manejo domiciliario de episodios le-
ves. La detección de esta enfermedad, a menudo 
sin fenotipo visible, se lleva a cabo cuando el pa-
ciente es sometido a algún procedimiento quirúr-
gico, debiendo tener estandarizados protocolos 
de evaluación de la hemostasia previos a la ciru-
gía. En ocasiones, puede cursar con hemorragias 
importantes que provocan hipovolemia y shock, 
requiriendo manejo de urgencias. La prevalencia 
varía entre poblaciones y razas por la existencia de 
mutaciones concretas y por la presencia de con-
sanguinidad; el cribado dirigido en razas predis-
puestas y la disponibilidad de pruebas genéticas 
han permitido mejorar la detección y orientar la 
cría responsable. 

Abstract
Von Willebrand disease (vWD) is the most common 
hereditary hemorrhagic disorder in the dog, with 
less frequent cases reported in the cat. The congeni-
tal disease results from mutations in the gene enco-
ding von Willebrand factor (vWF), leading to its dys-
function or absence. Its relevance in small-animal 
practice lies in causing mucosal bleeding and pe-
rioperative complications (e.g., dental procedures), 
shaping anesthetic and transfusion planning, and 
requiring specific owner education for at-home ma-
nagement of mild episodes. Detection of this often 
clinically silent disease frequently occurs when the 
patient undergoes a surgical procedure; therefore, 
standardized preoperative hemostasis assessment 
protocols should be in place. At times, it may present 
with significant hemorrhage, causing hypovolemia 
and shock, necessitating emergency management. 
Prevalence varies among populations and breeds 
due to specific mutations and inbreeding; targeted 
screening in predisposed breeds and the availability 
of genetic testing have improved case detection and 
informed responsible breeding.

Fisiopatología y genética 
El factor von Willebrand (FvW) es una glucopro-
teína multimérica sintetizada fundamentalmen-
te por células endoteliales y megacariocitos. 
El gen FvW se localiza en 12p13.2, contiene 52 
exones y tiene unos 175 kb de longitud. La pro-
teína se traduce como pre–pro– FvW (péptido 
señal + propéptido + monómero maduro de 
2813 aminoácidos), la proteína va a sufrir pro-
cesos de N- y O-glicosilación, sulfatación, dime-
rización C-terminal en el retículo endoplásmico 
y multimerización N-terminal en el aparato de 
Golgi. El FvW maduro y su propéptido se van 
a almacenar en los cuerpos de Weibel–Palade 
(WPB, Weibel–Palade bodies) del endotelio, unas 
estructuras procedentes del aparato de Golgi 
y que almacenan el FvW, y en los gránulos alfa 
plaquetarios; desde allí se secreta por exocitosis 
hacia el plasma y la matriz subendotelial. Según 

va madurando el FvW se secretará en una parte 
al plasma y otra parte se guardará como reserva 
en los WPB a la espera de un estímulo (daño vas-
cular) que genere la secreción de la proteína1–4.

El FvW tendrá varias funciones durante la hemos-
tasia, por un lado, circula y forma un complejo 
con el factor VIII (FVIII) – factor de coagulación 
que actúa en la hemostasia secundaria –, al que 
estabiliza y prolonga su vida media. Durante la 
hemostasia primaria, el FvW se une a las plaque-
tas, favoreciendo su agregación en el lugar de la 
lesión vascular para la formación del trombo pri-
mario o plaquetario. Las interacciones del FvW 
con otras moléculas van a estar mediadas por 
sus dominios proteicos: el dominio D3 se une a 
FVIII; el A1 se une al dominio GPIbα plaquetario y 
al colágeno IV/VI del endotelio; el dominio A3 re-
conoce el colágeno I/III y actúa como puente con 
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el colágeno subendotelial en la zona de lesión; el 
dominio A2, justo ubicado en la mitad de la pro-
teína, contiene el sitio de unión para ADAMTS13 
(entre Tyr1605-Met1606), proteína reguladora 
que va a desactivar la proteína dividiéndola en 
dos; el D4 y los seis dominios C (en particular C4, 
que coopera con GPIIb/IIIa activado, participan-
do en la agregación plaquetar) 5–7.

La alteración de los mecanismos fisiológicos o 
de homeostasis va a dar lugar a la llamada en-
fermedad de von Willebrand (EvW), ya sea por 
mal funcionamiento de alguno de los mecanis-
mos funcionales en los que interviene el FvW 
antes narrados o por su no producción. Por ello 
podremos encontrar diferentes tipos de EvW.

El tipo I (deficiencia cuantitativa parcial) com-
prende la mayoría de los casos; se caracteriza 
por una deficiencia cuantitativa de FvW que sue-
le dar lugar a un transporte de la pre-proteína 
alterado (dando un fenotipo de leve a modera-
do)8. El tipo II (deficiencia cualitativa y de feno-
tipo moderado a grave) implica una deficiencia 
funcional de FvW. En función de qué mecanis-
mo afecte se han identificado cuatro subtipos: 
el subtipo 2A, que puede subdividirse en 2A1, 
donde existe una menor afinidad del FvW por 
las plaquetas y el subendotelio causada por una 
deficiencia de multímeros de FvW de alto peso 
molecular, y 2A2, caracterizado por un aumento 
de la degradación proteolítica del FvW9; el sub-
tipo 2B, implica una mayor afinidad del FvW por 
las plaquetas y conlleva un descenso de las pla-
quetas y del propio FvW, aumentando el riesgo 
de episodios trombóticos10; el subtipo 2M, en el 
que el complejo de glicoproteínas GPIb, respon-
sable de la agregación y la adhesión plaquetarias 
al endotelio vascular está reducido o ausente9; y 
el subtipo 2N, en el que la unión del FvW al FVIII 
está alterada11. Por último, la EvW de tipo III (de-
ficiencia cuantitativa total y de fenotipo grave) se 
caracteriza por una ausencia total de FvW y por 
niveles extremadamente bajos de FVIII12.

Herencia y razas predispuestas
Al contrario que en la hemofilia, la EvW no se 
encuentra ligada al sexo, el gen que produce la 
proteína FvW no se encuentra localizado en los 
cromosomas sexuales, por lo que su herencia es 
autosómica 2. Esta herencia autosómica es varia-
ble: tipo 1 suele comportarse como autosómica 

dominante con penetrancia incompleta (aunque 
existen formas recesivas en determinadas ra-
zas); tipos 2 y 3 son habitualmente autosómicos 
recesivos2,4,13. Entre las razas con evidencia de 
predisposición descritas en la bibliografía se 
incluyen Doberman Pinscher, Corgi, Boyero de 
Berna, Caniche, Setter Irlandés, Papillón, West 
Highland White Terrier, Pinscher alemán y Gol-
dendoodle (tipo 1) 14–18; Braco alemán de pelo 
corto y Drahthaar (tipo 2) 19,20; Scottish Terrier, 
Kooikerhondje y Shetland Sheepdog (tipo 3) 21–23. 

La EvW felina es rara y se ha reportado en la 
bibliografía dos casos, uno de ellos en un gato 
de raza Himalaya 24 y otro en un gato de pelo 
largo25, en ambos casos presentando una EvW 
de tipo III con unos niveles casi indetectables 
de FvW. La composición plasmática del FvW 
felino es similar a la canina y humana, pero la 
baja prevalencia limita el conocimiento sobre 
correlación genotipo–fenotipo. Aunque se trata 
de una patología poco común en esta especie, 
debe considerarse en el diagnóstico diferencial 
en gatos con tendencia hemorrágica, en ausen-
cia de trombocitopenia o de coagulopatía grave.

Presentación clínica y signos 
clínicos
La EvW comprende el trastorno hemorrágico 
hereditario más frecuente en la especie canina, 
tratándose de un déficit de la adhesión plaqueta-
ria resultante de deficiencias cuantitativas (EVW 
tipos 1 y 3) o cualitativas (tipo 2) del factor de 
VW plasmático. Esta patología, se clasifica según 
la concentración y la estructura del multímero 
del FvW plasmático, así como según la gravedad 
clínica 13,16.

La epistaxis, hematuria, sangrado gastrointesti-
nal, sangrado en estro prolongado y sangrado 
gingival son signos clínicos más comúnmente 
reportados en la EvW, ocurridos de forma es-
pontánea o debidos a traumatismos. En algunos 
perros, se ha reportado el sangrado diferido 
en los tejidos reparados quirúrgicamente 24 
horas después de la intervención. Algunos pa-
cientes pueden no mostrar evidencia clínica de 
enfermedad, mientras que otros pueden tener 
sangrados procedentes de zona nasal, vagina, 
vejiga, membranas mucosas y de forma menos 
frecuente, hematomas o hemartrosis en articu-
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laciones16,22-24,26. Existen descritas localizaciones 
anómalas de sangrados, e incluso sería posible 
al igual que en medicina humana se dieran san-
grados en órganos internos, como hematomas 
unilaterales retrobulbares en la raza Doberman 
Pincher 27. Para objetivar la gravedad clínica de 
la enfermedad y el seguimiento, pueden em-
plearse scores para catalogar el sangrado, sien-
do herramientas de gran utilidad para el clínico 
y el tutor 28.

En contraste con las enfermedades de disminu-
ción plaquetaria (trombocitopenias), la presen-
cia de petequias no suele ser un hallazgo en la 
EvW; el patrón típico es el sangrado de superfi-
cies mucosas y la hemorragia excesiva tras ciru-
gía o traumatismo, con un recuento plaquetario 
y tiempos de coagulación a menudo dentro de 
rango (salvo descenso relevante de FVIII) 26,29. 
Estas características ayudan a diferenciar la EvW 
de otros trastornos de la hemostasia primaria y 
secundaria.

Cabe destacar, además, la existencia de la EvW 
adquirida (EvW-A), descrita en medicina humana 
de forma poco frecuente. Aunque en perros no 
se ha demostrado de forma concluyente que 
cause procesos hemorrágicos, se ha descrito en 
Cavalier King Charles Spagniel la EvW-A secunda-
ria a enfermedad mixomatosa de la válvula mi-
tral y estenosis subaórtica, con una disminución 
de la concentración plasmática del Ag del FvW y 
pérdida de los multímeros del FvW de alto peso 
molecular30. En algunos estudios demuestran 
además generación de EvW-A (con descenso de 
FvW y FVIII) secundario infección parasitaria por 
Angiostrongylus vasorum 31.

La EvW puede coexistir junto con otras comorbi-
lidades, como el caso del hipotiroidismo, donde 
la administración de levotiroxina, normalizaba 
las concentraciones plasmáticas de hormona 
tiroidea y de FvW 32, así como la asociación de la 
EvW con el ducto arterioso persistente 33.

Diagnósticos diferenciales
A nivel fisiopatológico, la disfunción plaqueta-
ria (trombopatías) se clasifica en trombopatías 
extrínsecas e intrínsecas. Los trastornos extrín-
secos se deben a déficits o disfuncionalidad 
de proteínas no plaquetarias necesarias para 
la hemostasia primaria, siendo la causa más 

común la EvW en la especie canina. Dentro de 
las causas intrínsecas, que responden a fenó-
menos plaquetarios propiamente dichos, se 
encuentran enfermedades como el Síndrome 
de Chediak-Higashi, la hematopoyesis cíclica, 
deficiencias en la adhesión leucocitaria, las ano-
malías del difosfato de adenosina (ADP) y otras 
trombopatías 34,35.

En la práctica clínica, el diagnóstico diferencial 
de un paciente con sangrado incluye: trom-
bocitopenias (primarias o secundarias), trom-
bopatías (congénitas o adquiridas, p. ej., por 
AINEs), coagulopatías por déficit de factores, 
intoxicación por rodenticidas anticoagulantes 
(déficit funcional de vitamina K), hepatopatías, 
CID, déficit nutricional de vitamina K, politrauma-
tismos, neoplasias y enfermedades infecciosas 
sistémicas. Un algoritmo ordenado (anamnesis 
+ exploración + hemograma con confirmación 
manual, PT/TTPa, pruebas de hemostasia prima-
ria y, según la sospecha, fibrinolisis/TEG) agiliza 
la diferenciación entre hemostasia primaria y 
secundaria y evita pruebas innecesarias 36.

Algoritmo clínico:  
¿Cómo llego hasta la sospecha 
de Enfermedad de Von 
Willebrand?
Dentro de la anamnesis, debemos poner aten-
ción a la reseña: qué raza es el paciente, si este 
animal ha venido de criadero y cuál, edad, sexo 
(si es una hembra entera preguntar por san-
grados durante el estro), reconocimiento de 
animales de la misma camada con sintomato-
logía/enfermedad diagnosticada, descarte de 
ectoparásitos recientes o viajes a localizaciones 
de enfermedades endémicas (tipo Dirofilaria, 
Ehrlichia, Anaplasma, Babesia, Leishmania…). 
Además, debemos recopilar información sobre 
posibles sangrados anómalos tras traumatis-
mos, cirugías rutinarias y heridas. Es de vital 
importancia el descarte de la ingestión de tó-
xicos tipo rodenticidas y de fármacos con pre-
disposición a producir sangrado gastrointestinal 
(AINEs, corticoides), así como de otros fármacos 
que puedan inhibir la adhesión plaquetaria.

En la exploración física general, no esperaremos 
encontrar la presencia de petequias y equi-
mosis; por ello, buscaremos sangrado en zona 
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bucal y hematomas en localizaciones ventrales, 
además de la toma de constantes vitales (fre-
cuencia cardíaca y respiratoria, presión arterial, 
temperatura rectal…). Para finalizar la explora-
ción física, realizaremos una palpación rectal 
y verificaremos si existe presencia de sangre 
(digerida o no) en heces. Es probable que tras 
nuestra exploración física general no encontre-
mos ningún hallazgo anómalo.

Respecto a las pruebas diagnósticas, antes de 
entrar en pruebas laboratoriales más específi-
cas para la EvW, debemos realizar una batería 
de pruebas básicas que nos ayuden al descarte 
de otras patologías o comorbilidades. Realizare-
mos una analítica sanguínea completa, donde 
nos fijaremos en el recuento eritrocitario (pre-
sencia de anemia o no), recuento plaquetario 
(siempre contrastándolo con un contaje manual 
por frotis sanguíneo), además de signos indi-
rectos de sangrado en la bioquímica como el 
aumento del BUN, o disminución del recuento 
de proteínas totales (PT). Completaremos con 
la medición de unos tiempos de coagulación, 
dónde el tiempo de tromboplastina parcial 
activada (TTPa) nos revelará información de la 
vía intrínseca de la coagulación y el tiempo de 
protrombina (TP) de la extrínseca. Seguiremos 
con radiografías de tórax y ecografía de tórax y 
abdomen (para el descarte de sangrado en ca-
vidad torácica y abdominal y el posible hallazgo 
de comorbilidades). Finalmente realizaremos un 
análisis de orina, para el descarte de infecciones 
urinarias (hematuria). Para confirmar la enfer-
medad deberemos realizar análisis específicos 
de actividad y/o antígeno de FvW e incluso apo-
yarlas en pruebas genéticas y moleculares.

Diagnóstico: del cribado a la 
confirmación 
Como hemos mencionado anteriormente, cuan-
do encontramos un paciente con clínica hemo-
rrágica compatible con EvW, comenzaremos con 
un hemograma, donde es importante verificar 
el recuento plaquetario cuando haya sospecha 
de trombocitopenia. En esta enfermedad, el 
recuento plaquetario suele encontrarse en ran-
go fisiológico, y el patrón típico es sangrado de 
mucosas con TP/TTPa en rango (salvo descenso 
marcado de FVIII) 26,36. Todo paciente con un 
sangrado superficial de mucosas o presencia de 

hemorragia excesiva postquirúrjica o postrau-
mática con un recuento de plaquetas, TP y TTPa 
dentro de rango fisiológico, se debe de sospe-
char de EvW. En la práctica diaria, puede usarse 
la prueba del tiempo de sangrado de la mucosa 
oral (TSMO), siendo un resultado anormal aquel 
que es superior a 4 minutos, en un perro con un 
recuento plaquetar de >100×10³/µL y un hema-
tocrito >30%; sugiriendo de EVW, trombopatía o 
más raramente, vasculopatía 37,38.

Aunque por lo general aPTT y PT están en rango, 
pueden prolongarse cuando la disminución de 
vWF conlleva FVIII <30%, dado que el vWF estabi-
liza al FVIII⁴. En razas concretas (p. ej., Kromfohr-
länder) se han descrito tiempos de coagulación 
prolongados intra y postquirúrgicos por defec-
tos de proteínas de la cascada, lo que conviene 
tener en cuenta en el diagnóstico diferencial 26,29.

La determinación cuantitativa del FvW comienza 
con la medición de la concentración plasmática 
del antígeno del FvW mediante técnicas ELISA. 
El diagnóstico completo debe valorar tanto la 
concentración como función del FvW, ya que el 
ELISA puede no detectar problemas funcionales 
26,39. La muestra debe obtenerse en anticoagu-
lante de tipo citrato de sodio, que producirá 
el secuestro del calcio de la muestra evitando 
la formación del coágulo. A continuación, se 
extraerá el plasma tras un proceso de centrifu-
gación y alícuota listo para realizar las medicio-
nes correspondientes40. En caso de que no se 
pueda medir automáticamente la muestra debe 
conservarse en ultracongelación para evitar la 
degradación de las proteínas que intervienen en 
la coagulación. Además, se debe tener en cuen-
ta que el FvW puede verse alterado de forma 
fisiológica en determinados momentos, como 
durante la gestación y el parto, donde aumentan 
los niveles, tanto en humanos como en perros41. 
En circunstancias patológicas como sepsis don-
de se encuentra dañado el endotelio vascular 
puede haber un aumento de la concentración 
de FvW42.

En la EvW de tipo 2, podemos observar niveles 
normales de antígeno, ya que la proteína se está 
produciendo, pero no es funcional, por lo que 
se requiere medir la funcionalidad del FvW o 
analizar la distribución del tamaño de los mul-
tímeros mediante técnicas de electroforesis en 
gel de agarosa con SDS. Dado que esta prueba 
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es compleja, se utiliza un ELISA que determina 
la actividad de unión al colágeno CBA del FVW 
en plasma. La unión del FVW al colágeno bovino 
(CBA) de los tipos I y III empleados en ELISA es 
dependiente de la presencia de multímeros de 
alto peso molecular. Por tanto, los perros con 
EVW tipo 2, tienen el ratio FVW/CBA disminuido 
en relación a Ag/FVW. Mientras que la relación 
entre Ag/FVW y FVW/CBA es aproximadamente 
de 1 en perros no enfermos y en perros con 
EVW tipo 1, la proporción es >2 en perros con 
EVW tipo 2 43–45.

Respecto a las pruebas genéticas, están dispo-
nibles comercialmente en razas caninas en las 
que se han identificado las mutaciones causan-
tes de la EvW 18. Este tipo de pruebas detecta 
portadores de manera más fiable y, por tanto, 
resulta de mayor utilidad para los criadores que 
quieran eliminar esta patología de sus líneas. 
En caso de no obtener la mutación, se debe re-
currir a pruebas de secuenciación masiva tipo 
Sanger o incluso acudir a paneles más extensos 
de medicina humana. Para extraer el ADN se 
pueden emplear muestras de sangre recogidas 
en EDTA (alrededor 1mL) o se pueden emplear 
2 escobillones sin medio obteniendo ADN de la 
mucosa bucal46.

Toda contaminación de la muestra o mala ges-
tión del almacenamiento de esta puede provocar 
alteraciones en los valores analíticos. Uno de los 
principales problemas al medir la coagulación 
es la presencia de hemólisis en las muestras, ya 
que puede dar lugar a una falsa disminución del 
Ag/FvW en el plasma 40. 

Manejo del sangrado agudo y de 
urgencias 
Uno de los mayores retos en el manejo de la 
enfermedad hemorrágica —incluida la EvW— 
se presenta en entornos de urgencias, donde 
la hemorragia aguda puede evolucionar rápi-
damente al shock hemorrágico. La prioridad 
es estabilizar (vía aérea, ventilación, perfusión) 
mientras se orienta la etiología del sangrado con 
la información clínica disponible. Una evaluación 
estructurada y precoz permite simultanear rea-
nimación y diagnóstico, minimizando el tiempo 
hasta el tratamiento definitivo47.

El shock hemorrágico afecta a perros en mayor 
medida que a gatos. Si la atención al paciente es 
urgente, la recopilación de un historial completo 
puede verse retrasada. Sin embargo, una buena 
anamnesis puede aportar información sobre la 
etiología del sangrado, lo que ayuda a orientar 
la atención inmediata y obtener un diagnóstico 
definitivo lo más rápido posible. Por ejemplo, en 
pacientes jóvenes es más frecuente encontrar 
hemorragias asociadas a traumatismos, coagu-
lopatías congénitas, enfermedades infecciosas 
o intoxicaciones, mientras que en un paciente 
geriátrico puede ser más habitual sufrir una he-
morragia espontánea asociada a una neoplasia 
(ejemplo habitual: hemabdomen por masa es-
plénica) 47,48.

Del mismo modo, cualquier paciente de cual-
quier edad sometido a una cirugía o a procedi-
mientos invasivos corre el riesgo de sufrir una 
hemorragia significativa, así como los pacientes 
en estado crítico corren el riesgo de desarro-
llar coagulopatías secundarias (por ejemplo, 
coagulopatía intravascular diseminada-CID). La 
evidencia de hemorragias simultáneas no aso-
ciadas a un traumatismo puede ser indicativa de 
coagulopatía primaria o asociada a intoxicacio-
nes (ejemplo: intoxicaciones por raticidas) 47,49.

Examen físico general
El examen físico de un paciente con hemorragia 
varía dependiendo de la ubicación y gravedad 
del volumen que se haya perdido. La hemorra-
gia externa es más evidente, pero la hemorragia 
interna puede no ser tan obvia. Los pacientes 
mostrarán signos de shock cuando pierdan en-
tre el 15 y el 20 % de su volumen sanguíneo, 
aproximadamente (unos 15-20ml/kg en perros 
y 10-15ml/kg en gatos).

La hemorragia provoca una disminución del 
gasto cardíaco, del volumen intravascular y de 
la concentración de hemoglobina en sangre, lo 
que da lugar a una disminución del aporte de 
oxígeno (DO2). Con una disminución lo suficien-
temente significativa, el DO2 es incapaz de sa-
tisfacer las demandas de consumo de oxígeno 
del organismo (VO2), lo que da lugar a signos de 
shock descompensado47.

Los pacientes que presentan signos de hi-
poperfusión tisular requieren una atención 
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inmediata. Los signos asociados al shock pue-
den evaluarse rápidamente e incluyen nor-
malmente alteraciones de frecuencia cardíaca 
(taquicardia), presión arterial (hipotensión), 
color de mucosas (de rosadas a pálidas según 
el tipo de hemorragia) tiempo de relleno capi-
lar aumentado, frecuencia respiratoria (taquip-
nea) calidad de pulso (débil) y estado mental 
(de alerta a deprimido, estupor en casos muy 
graves y descompensados). La evaluación de la 
temperatura también es importante, ya que la 
hipertermia puede dar lugar a estados hiper-
coagulables, mientras que la hipotermia favo-
recerá estados hipocoagulables47,50,51.

A la auscultación cardíaca pueden detectarse 
ruidos anómalos, tales como soplos o arritmias 
en casos de anemia. La taquipnea, el esfuerzo 
o alteración del patrón respiratorio con ruidos 
anormales a la auscultación pulmonar pueden 
ser sugerentes de hemorragia pulmonar. En 
cambio, una auscultación con ruidos lejanos 
junto con un patrón respiratorio restrictivo pue-
de ser sugerente de un hemotórax. Los pacien-
tes con hemoabdomen pueden presentar un 
abdomen distendido con onda ascítica positiva. 
La mucosa oral o conjuntiva y la piel también 
deben examinarse minuciosamente con el fin 
de detectar petequias, equimosis o hemato-
mas. Los signos asociados a alteraciones de 
hemostasia primaria suelen incluir sangrado en 
tejidos superficiales o mucosa oral, petequias y 
equimosis, mientras que los signos asociados a 
alteraciones de hemostasia secundaria suelen 
incluir hematomas de mayores dimensiones o 
sangrado en cavidades (ejemplo: hemotórax, 
hemoabdomen, hemartrosis)47.

Diagnóstico
Una analítica sanguínea completa que incluya 
hemograma, electrolitos, glucosa, estado áci-
do-base y gases en sangre, lactato y BUN es 
importante para intentar llegar a un diagnóstico 
lo más definitivo posible. Si el paciente presenta 
líquido libre de aspecto sanguinolento en alguna 
cavidad (sospecha de hemotórax o hemoabdo-
men), se tomará una muestra para evaluar he-
matocrito y proteínas totales, comparándolo con 
estos mismos valores en la sangre periférica del 
paciente. El aumento de hematocrito en líquido 
libre con respecto a sangre periférica es sugeren-

te de sangrado activo prolongado. El sangrado 
digestivo, así como la hipoperfusión o insuficien-
cia renal pueden elevar el BUN, mientras que una 
disminución del mismo puede ser sugerente de 
disfunción hepática o fluidoterapia agresiva 47,48.

La medición de lactato proporciona información 
útil sobre el aporte de oxígeno o hipoperfusión 
tisular. Habitualmente, la hiperlactatemia y la fal-
ta de normalización del lactato tras el abordaje 
del paciente se asocian a un peor pronóstico 52. 
La realización de gasometría venosa y valora-
ción de estado ácido-base permite un abordaje 
más completo del paciente, teniendo en cuenta 
que la acidemia puede reducir la actividad de al-
gunos complejos de la cascada de coagulación, 
así como la alcalemia puede dar lugar a estados 
procoagulables53.

La realización de ecografía (FAST – Focused As-
sessment with Sonography for Trauma) permite 
evaluar rápidamente la presencia de líquido libre 
abdominal, torácico o pericárdico. La punción y 
extracción de este líquido libre puede ser una 
medida diagnóstica (una vez se ha realizado su 
análisis y comparación, si procede, con sangre 
periférica) o terapéutica en casos de dificultad 
respiratoria o en casos de tener que realizar una 
autotransfusión54.

Panel de coagulación
La evaluación de la coagulación debe realizarse 
en pacientes con sospecha de coagulopatía, in-
cluyendo hemograma, TP y TTPa. Estas son las 
pruebas más accesibles habitualmente. Se debe 
realizar un recuento plaquetar (automático y/o 
manual) en pacientes con signos de tromboci-
topenia. Se examina el borde difuminado del 
frotis sanguíneo para detectar la aglutinación 
y la morfología de las plaquetas. Los pacientes 
suelen correr el riesgo de sufrir hemorragias 
espontáneas cuando el recuento de plaquetas 
es inferior a 30000-50000 plaquetas 40,55. Otras 
pruebas, como los niveles de antitrombina, 
dímero-D, proteína C reactiva, factores de coa-
gulación individuales, tromboelastografía, etc… 
pueden ser importantes para el diagnóstico 
definitivo y tratamiento a largo plazo, pero no 
suelen estar disponibles, y no son necesarios 
en situaciones de urgencias. Una vez el paciente 
se encuentra estabilizado se pueden proponer 
este tipo de pruebas.
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Tratamiento de soporte
La identificación y el manejo rápidos de una 
hemorragia activa son fundamentales para pre-
venir consecuencias sistémicas o la muerte del 
paciente. Como medidas iniciales, estos pacien-
tes requieren la colocación rápida de un catéter 
intravenoso para la administración de fluidos, 
hemoderivados o tratamiento; la oxigenotera-
pia puede mejorar la saturación y transporte de 
oxígeno por parte de la hemoglobina. En pacien-
tes con hemorragia externa, puede ser útil la 
compresión con gasas estériles, la aplicación de 
frío local, la aplicación de adrenalina o de ácido 
tranexámico locales. Aquellos pacientes con he-
morragias activas en vías respiratorias pueden 
requerir una inducción e intubación rápidas, o la 
realización de una traqueostomía urgente. Del 
mismo modo, la realización de toraco, pericar-
dio o abdominocentesis puede estar indicada 
de forma urgente como medida terapéutica. 
Siempre que se realice este procedimiento, se 
deberá realizar de la forma más estéril posible, 
tanto por la seguridad del paciente como para el 
posterior análisis de las muestras47.

Tras la estabilización inicial, pueden emplearse 
tratamientos complementarios para optimizar 
la hemostasia y prevenir nuevos episodios he-
morrágicos. La vitamina K se utiliza en casos de 
intoxicación por anticoagulantes tipo warfarina, 
administrándose durante 3–4 semanas con con-
trol del panel de coagulación. La desmopresina 
(DDAVP) estimula la liberación endotelial del fac-
tor von Willebrand y del factor VIII, siendo útil en 
la enfermedad de von Willebrand tipo 1 o en dé-
ficits leves de coagulación. Los antifibrinolíticos, 
como el ácido tranexámico, ayudan a estabilizar 
el coágulo al inhibir la fibrinólisis y han demos-
trado eficacia en perros con hemorragia aguda 
o hiperfibrinólisis, aunque su uso, al igual que el 
de la desmopresina, debe individualizarse según 
la etiología y el estado del paciente56,57.

Fluidoterapia
El uso de fluidoterapia en pacientes con sangra-
do activo implica combinar técnicas para mini-
mizar las alteraciones que pueden presentar. 
De esta manera, se combina una hipotensión 
permisiva (PAS 90 mmHg y PAM 60-70 mmHg), el 
uso temprano de hemoderivados y la limitación 
del uso de cristaloides para disminuir la dilución 

de factores de coagulación que provoca una 
coagulopatía por consumo, y el empeoramiento 
de la hipotermia 58.

El uso de fluidoterapia mediate cristaloide hiper-
tónico (NaCl 7,5%) permite un aumento rápido de 
volumen intravascular al atraer agua desde el es-
pacio intersticial, y también reduce la producción 
de edema tisular. Se recomienda su uso a dosis 
de 4-6ml/kg en perros y 2-4ml/kg en gatos, en 
10-15 minutos. Antes de utilizar un fluido hiper-
tónico, es importante asegurar un buen estado 
de hidratación del paciente59. La suplementación 
con lactato para asegurar su normalización se 
asocia según la bibliografía a un mejor pronós-
tico del paciente52. El empleo de coloides sintéti-
cos está contraindicado dado que el compuesto 
hidroxietilalmidón puede diluir los factores de 
coagulación y exacervar el sangrado60.

Los hemoderivados disponibles para el trata-
miento del shock hemorrágico o las coagulopatías 
incluyen distintas opciones según la necesidad 
clínica. La sangre completa fresca se utiliza en 
transfusiones inmediatas, ya que aporta eritroci-
tos, leucocitos, plaquetas y factores de coagula-
ción; está indicada en casos de hemorragia grave, 
trombocitopenia, anemia grave o coagulopatías, 
con una dosis máxima aproximada de 20 ml/kg/
día. El concentrado de glóbulos rojos (CGR) con-
tiene únicamente eritrocitos y se emplea en pa-
cientes anémicos; de forma orientativa, 1,5 ml/kg 
incrementa el hematocrito en torno a un 1 %. El 
plasma fresco congelado (PFC) aporta factores de 
coagulación, antitrombina, fibrinógeno e inmu-
noglobulinas, y está indicado en coagulopatías, 
shock hemorrágico, sepsis o CID; se administra 
a 10–30 ml/kg/día, en dosis fraccionadas de 10 
ml/kg cada 6–24 h. El plasma congelado (PC) se 
reserva para casos de hipoproteinemia o déficits 
de factores distintos de los V y VIII. El crioprecipi-
tado es el producto de elección en enfermeda-
des como la de von Willebrand, la hemofilia A o 
estados de hipofibrinogenemia e hiperfibrinólisis, 
a dosis de 4–5 ml/kg, una o dos veces al día, o 4 
h antes de procedimientos invasivos, pudiendo 
repetirse cada 30 min durante la intervención. 
Por último, el concentrado de plaquetas se indica 
en trombocitopenias graves o trombopatías con-
génitas/adquiridas, así como en profilaxis previa 
a cirugía, a dosis de 40–70 ml/10 kg cada 8–24 
h, con un incremento esperado de 10–40 × 10³ 
plaquetas/µL 61.
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Manejo crónico y seguimiento 
El tratamiento a largo plazo de la EvW se centra 
en prevenir y controlar las hemorragias espon-
táneas —como epistaxis o hematuria— y las 
provocadas por traumatismos o procedimien-
tos quirúrgicos. El enfoque terapéutico debe 
individualizarse según el tipo y gravedad de la 
enfermedad, la frecuencia de los episodios he-
morrágicos y la presencia de comorbilidades.

La desmopresina (DDAVP) constituye el trata-
miento de elección en perros con EvW tipo 1 o 
con déficit funcional leve. Este análogo sintético 
de la hormona antidiurética (ADH) estimula la 
liberación endotelial del FvW y del FVIII, aumen-
tando sus concentraciones plasmáticas de for-
ma transitoria (entre 1,5 y 4 veces durante 1–3 
horas) estimulando los WPB donde se almacena 
la proteína y secretando el factor al plasma don-
de irá a actuar al sitio de la lesión. Puede en-
contrarse en forma de solución intravenosa (4 
µg/mL) o spray intranasal (100 µg/mL). La dosis 
recomendada en perros es de 1 µg/kg por vía 
intravenosa, subcutánea o intranasal, adminis-
trada unos 30–60 minutos antes de una cirugía 
o cuando se prevea riesgo de sangrado. Dosis 
superiores pueden causar retención de agua e 
hiponatremia, efectos secundarios relacionados 
con su acción análoga a la ADH. El uso repetido 
puede inducir taquifilaxia, por lo que debe limi-
tarse a intervenciones puntuales 56,62,63.

Los hemoderivados constituyen una herramien-
ta esencial en el control de las hemorragias mo-
deradas o graves. Entre ellos destacan la sangre 
completa fresca, el plasma fresco (PF), el plasma 
fresco congelado (PFC) y el crioprecipitado. Este 
último contiene concentraciones elevadas de 
factor VIII, factor XIII, factor von Willebrand, fibri-
nógeno y fibronectina, por lo que es el producto 
de elección en la EvW. La dosis recomendada es 
de 4–5 mL/kg (dosis única), iniciando la adminis-
tración lentamente (0,25 mL/kg/h) para detectar 
posibles reacciones transfusionales. Durante la 
transfusión se debe monitorizar el color de las 
mucosas, la frecuencia cardíaca y respiratoria, la 
temperatura corporal y la presión arterial. En la 
práctica clínica, el crioprecipitado no suele estar 
disponible. En ese caso, el plasma fresco conge-
lado o la sangre completa fresca son alternativas 
efectivas. En casos de anemia grave asociada a 
hemorragia, pueden requerirse transfusiones 

repetidas o combinadas (por ejemplo, concen-
trado de eritrocitos más plasma fresco conge-
lado)64,65. 

En perros con diagnóstico confirmado de EvW 
que vayan a someterse a cirugía o procedimien-
tos invasivos, se recomienda la administración 
profiláctica de desmopresina junto con criopre-
cipitado o plasma fresco congelado, con el 
objetivo de aumentar las concentraciones plas-
máticas de vWF y reducir el riesgo de sangrado 
perioperatorio.

Es esencial educar al tutor sobre la naturaleza 
hereditaria y recidivante de la enfermedad, así 
como sobre las medidas de prevención y actua-
ción ante episodios hemorrágicos. Debe expli-
carse el papel del vWF en la función plaquetaria y 
la importancia de evitar fármacos que alteren la 
hemostasia (como AINEs). En casos de sangrado 
leve (p. ej., heridas superficiales), se recomienda 
aplicar presión local y frío. Sin embargo, ante 
signos más graves como epistaxis intensa, he-
maturia, melena o sangrado digestivo, se debe 
acudir inmediatamente al veterinario. Además, 
deben recibir asesoramiento sobre la reproduc-
ción responsable, evitando la cría de animales 
portadores o afectados.

Aunque el manejo de la EvW en medicina veteri-
naria sigue basándose en la desmopresina y los 
hemoderivados, en medicina humana se han 
desarrollado terapias avanzadas que probable-
mente se trasladarán al ámbito veterinario en 
el futuro. Estas incluyen el uso de anticuerpos 
biespecíficos como emicizumab 66, que mimeti-
zan la unión entre el FVIII y FIX, haciendo que 
continúe la reacción de la hemostasia, así como 
nanobodies (anticuerpos de dominio único) 
diseñados para modular la actividad del vWF67. 
También se investiga la terapia génica dirigida al 
gen VWF y el uso de agonistas endoteliales para 
aumentar su síntesis endógena 68.
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Conclusiones
La EVW en pequeños animales muestra hete-
rogeneidad clínica marcada, condicionada por 
el tipo (1, 2 o 3), y en consecuencia el proceso 
que se encuentra afectado en relación al FvW. 
En la práctica, la sospecha clínica surge ante 
sangrado de mucosas con plaquetas y tiempos 
de coagulación TP y TTPa normales; confirman-
do la patología mediante pruebas de antígeno y 
funcionalidad.

En urgencias, el pronóstico mejora con un enfo-
que ABC, hemostasia local, fluidoterapia racional 
(hipotensión permisiva, empleo temprano de 
hemoderivados y preferencia por crioprecipitado 
en EVW), y uso selectivo de desmopresina (es-
pecialmente en tipo 1) y antifibrinolíticos. A largo 
plazo, la combinación de profilaxis previa a pro-
cedimientos, educación del tutor y planificación 
reproductiva reduce los eventos hemorrágicos y 
los costes. La llegada de concentrados específicos, 
nuevas terapias y el avance en diagnóstico genéti-
co probablemente mejorarán la seguridad y la in-
dividualización terapéutica en los próximos años.
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