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Resumen:

Introduccion: A nivel mundial, la enfermedad de von Willebrand es una de las hemopatias congéni-
tas mas comun. En Cuba, los casos con sospecha de padecerla son atendidos en el Instituto de Hemato-
logia e Inmunologia de la Habana. De ahi, la importancia de superar a los profesionales de la salud en
esta tematica. Objetivo: disefiar el programa de un curso de posgrado para la superacion profesional en
la enfermedad de von Willebrand. Material y métodos: se realizé un estudio descriptivo transversal
entre enero y marzo de 2017, en la Facultad Tecnologica de la Universidad de Ciencias Médicas de
Camagiiey. Como métodos se emplearon la encuesta y la valoracion de la factibilidad del disefio del
programa del curso de posgrado por el criterio de profesores de experiencia. Resultados: en los afios de
servicio que llevan en la salud los profesionales encuestados no han recibido posgrados, entrenamientos
y talleres sobre la enfermedad de von Willebrand; la enfermedad es conocida, sin embargo se asocia a la
hemofilia A y es muy limitado el conocimiento sobre las pruebas de laboratorio para su confirmacion.
Conclusiones: el programa de posgrado disefiado constituye una via para la superacion de los profesio-
nales de la salud en la enfermedad de von Willebrand, asi como el instrumento aplicado a los profesores
de experiencia para la valoracion de la factibilidad del programa de posgrado demuestra que es adecua-
do su disefio..
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I. INTRODUCCION

La enfermedad de von Willebrand (EvW) es probablemente la hemopatia congénita mas comun, que
afecta a cerca del 1% de la poblaciéon mundial. Aunque también puede ser adquirida debido a otras en-
fermedades. Se define como un trastorno hemorragico transmitido autosémicamente que conduce a una
deficiencia cualitativa o cuantitativa del factor de von Willebrand (FvW), una proteina multimérica re-
querida para la adhesion plaquetaria.'*

Su nombre se debe a Erik Adolf von Willebrand, un pediatra finlandés que descubrié la enfermedad,
en 1926 publico el primer manuscrito describiendo un trastorno hemorragico hereditario con caracteris-
ticas que indicaban que era diferente a la hemofilia.

Este trastorno es ahora conocido con el nombre de su descubridor. En estos estudios iniciales, el doc-
tor von Willebrand not6 que los pacientes tenian un tiempo de sangrado prolongado a pesar de presentar
un conteo plaquetario normal y mostraban un modo de transmision autosomico dominante del problema
hemorragico.'”

Durante los afos 50 y principios de los 60 quedé demostrado que este trastorno por lo general tam-
bién estaba relacionado con un nivel reducido de la actividad procoagulante del factor VIII (FVIII) y
que esta deficiencia podia compensarse mediante la infusion de plasma o fracciones de plasma.

En 1971, dos grupos de investigadores lograron un importante avance al demostrar, por primera vez,
mediante el uso de pruebas inmunologicas, que el FVIII y el factor von Willebrand (FvW) eran protei-
nas distintas. Este descubrimiento también fue acompafiado por una nueva estrategia de laboratorio para
evaluar la funcién plaquetaria en este padecimiento.”

La naturaleza diferente del FvW quedo6 definitivamente demostrada en 1985, cuando cuatro grupos
independientes de investigadores caracterizaron al gen del FVW. Este descubrimiento ha llevado a una
mejor comprension de la base genética de la EvW y a la posibilidad de desarrollar nuevos enfoques te-
rapéuticos para el tratamiento de este trastorno.*

El FvW es codificado por un gen del brazo corto del cromosoma humano 12. Ademas de su gran ta-
mafo y complejidad gendmica, el analisis del gen del FvW se complica todavia mas por la presencia en
el cromosoma 22 de una copia parcial pseudogénica de los exones 23 al 34 de la secuencia del cromo-
soma 12.

Este remanente evolutivo no funcional muestra una divergencia de secuencia de 3 % del gen del cro-
mosoma 12 y parece haber sido generado mas o menos durante la época en la que los primates de orden
mayor se diferenciaron de los monos. En contraste con la mayoria de los otros factores de coagulacion,
en la hemostasia, el FvW funciona como una proteina adhesiva que se une a varios ligandos que son
componentes esenciales del proceso hemostatico.’

La EvW es el trastorno de la coagulaciéon més comun en las personas. Afecta tanto a hombres como a
mujeres. La EvVW generalmente es menos grave que otros trastornos de la coagulacion. Muchas perso-
nas con EvW podrian no saber que padecen el trastorno porque sus sintomas hemorragicos son muy
leves. El trastorno casi no afecta las vidas de la mayoria de las personas con EvW, excepto cuando ocu-
rre una lesion grave o se requiere cirugia. No obstante, con todos los tipos de EvW pueden presentarse
problemas hemorragicos.’

No es facil diagnosticar la EvW. Las personas que piensan que tienen un problema hemorragico de-
berian consultar a un hematologo especializado en trastornos de la coagulacion. En un centro de trastor-
nos de la coagulacion pueden realizarse las pruebas adecuadas. Dado que la proteina del FvW tiene mas
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de una funcion, deberia utilizarse més de una prueba de laboratorio para diagnosticar la EvW. Las prue-
bas de laboratorio para detectar la EvW también son dificiles.*’

La EvW no puede diagnosticarse con pruebas de sangre de rutina. Las pruebas implican medir el ni-
vel y la actividad del FvW de una persona, ademas de los de otra proteina para la coagulacion de la san-
gre: el factor VIII (FVIII). A menudo es necesario repetir las pruebas porque los niveles de FvW y de
FVIII de una persona pueden variar en diferentes momentos.’

Los presupuestos teoricos abordados confirman que en la enfermedad de EvW las personas que la pa-
decen permanecen asintomaticas practicamente toda la vida, a no ser que les ocurra un episodio de san-
grado. Por tanto, el control de la enfermedad se hace dificil al igual que su tratamiento.

En Cuba, los casos con sospecha de padecer la enfermedad son atendidos en el Instituto de Hemato-
logia e Inmunologia de la Habana. De ahi, la importancia de superar a los profesionales de la salud en
esta tematica, con el objetivo de actualizar el nivel de conocimientos sobre las causas, sintomas, pruebas
y examenes de laboratorio, tratamiento y las posibles complicaciones de la enfermedad de EvW.

De este modo, el objetivo del trabajo es disenar el programa de un curso de posgrado para la supera-
cion profesional en la enfermedad de von Willebrand.

II. METODO

Se realiz6 un estudio descriptivo transversal entre enero y marzo de 2017, en la Facultad Tecnoldgica
de la Universidad de Ciencias Médicas de Camagiiey.

De los métodos empiricos fueron aplicados:

La encuesta con el objetivo de obtener informacion sobre el nivel de conocimientos que acerca de la
enfermedad de EvW e indagar sobre la importancia de la misma, lo anterior permitié la identificacion
de necesidades de aprendizajes, con vistas a la proyeccion de la superacion profesional. La encuesta fue
aplicada a un universo de 35 profesionales de la salud.

La valoracion de la factibilidad del disefio del programa del curso de posgrado por el criterio de pro-
fesores de experiencia.

Se realizé la consulta a ocho profesionales de la salud, con ayuda de una encuesta conformada sobre
los aspectos pedagogicos presentes en el disefio del programa. Este universo quedo conformado por
médicos especialistas en Hematologia, Inmunologia, Gineobstetras, Cirujanos, médicos y licenciados en
Laboratorio Clinico que han ejercido la labor docente por mas de diez afios.

Para evaluar cada uno de los atributos del programa de posgrado se utilizaron tres categorias:

C1 muy adecuado.
C2 adecuado.
C3 poco adecuado.

Los aspectos a valorar fueron los siguientes:

La correspondencia de los objetivos con los contenidos del curso disefiado. La logica del contenido.
Relacion entre los contenidos y los adelantos de la ciencia y la tecnologia médica. La correspondencia
de los contenidos propuestos con la identificacion de necesidades de aprendizajes realizada. La distribu-
cion del tiempo para cada forma de organizacion de la ensefianza. La necesidad y utilidad del posgrado.
El sistema de métodos y medios de ensenanza. Las formas de evaluacion parcial y final. La bibliografia
propuesta.
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Se garantiz6 el anonimato y la confiabilidad en el procesamiento de los datos por parte del personal
competente. El anélisis porcentual permitid la interpretacion y la representacion de los datos en tablas
disefiadas en Microsoft Excel.

IIT. RESULTADOS

Fueron encuestados 20 tecndlogos de la salud en el perfil de Laboratorio Clinico y 15 médicos, de
ellos seis especialistas de segundo grado en Laboratorio Clinico, cuatro en Medicina General Integral y
cinco Ginecoobstetras, los cuales laboran en las policlinicas y hospitales del municipio de Camagiiey.

De los 35 encuestados, el 28,5 % (10) tiene mas de cinco aios de experiencia y el 71,4 % (25) mas de
diez. E1 100 %(35) coinciden en que los afios de servicio que llevan en la salud no han recibido posgra-
dos, entrenamientos y talleres sobre la enfermedad de EvW, en consecuencia, todos sienten motivacion
por la superacion que se les va a ofrecer.

El 100 % (35) conocen la enfermedad de EvW, sin embargo el 82,8 % (29) desconocen la clasifica-
cion de la enfermedad, por el contrario el 100 % (35) asocia la enfermedad de EvW con la hemofilia A.

Dentro de las posibles causas que originan la enfermedad de EvW identifican el 100 % (35) que se
debe a un trastorno de la coagulacion. Asimismo el 74,2 % (26) plantean que la hemofilia se produce
por la misma causa.

Con respecto a los examenes de laboratorio que se realizan para el diagndstico de la enfermedad el
91,4 % (32) menciona el tiempo de sangramiento prolongado y el tiempo parcial de tromboplastina ac-
tivado prolongado.

En la valoracion de la factibilidad del disefio del programa de posgrado por el criterio de profesores
de experiencia los resultados mas significativos fueron los siguientes:

* De los profesores encuestados el 75,0 % (7) evaluaron de muy adecuado los siguientes aspectos:
= La correspondencia de los objetivos con los contenidos del curso disefiado.
= Lalogica del contenido.
= Relacién entre los contenidos y los adelantos de la ciencia y la tecnologia médica.
» La correspondencia de los contenidos propuestos con la identificacion de necesidades de apren-
dizaje realizada.
» La distribucion del tiempo para cada forma de organizacion de la ensefianza.
= Lanecesidad y utilidad del posgrado.
* Con relacion al sistema de métodos y medios de ensefianza, las formas de evaluacion parcial y final,
asi como la bibliografia propuesta, el 62,5 % (5) evaluaron estos aspectos de adecuado.
* Todos los atributos del programa de posgrado fueron evaluados entre las categorias de muy adecua-
do y adecuado por los profesores de experiencias consultados.

En la bibliografia consultada no se encontraron referentes acerca de formas de organizacion de la su-
peracion profesional disefiadas para la actualizacion de los profesionales de la salud en la enfermedad
de EvW.

Sin embargo, las investigaciones realizadas por diversos estudiosos a nivel internacional y nacional
proporcionan elementos tedricos suficientes para el disefio de la misma.

En el 4mbito internacional se distinguen los trabajos desarrollados por Lillicrap y James®* en Canada,
Meschengieser’ en Argentina, Hernandez Zamora et-al®, Hernandez Juarez, Moreno Hernandez y Ma-
jluf Cruz’ en México, las publicaciones de autores de diferentes paises en la Federacion Mundial de la
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112 ysearch.nlm.nih.gov' y Kids-

Hemofilia® '°, asi como en las paginas Web, Medlineplus.gov
health.org" en Espafia y la Wth.org'* en Canada.

En Cuba, se destacan al respecto Rodriguez Pérez et al'> y Diaz Concepcién'® entre otros. Estos in-
vestigadores orientan sus estudios principalmente a la historia, epidemiologia, causas, sintomas, clasifi-
cacion, diagnostico, prevencion y tratamiento de la enfermedad de EvW.

Los resultados obtenidos en la encuesta evidencian la necesidad de superacioén en los fundamentos
teoricos de esta enfermedad, pues la mayoria tienen mas de diez afios de servicio en la salud y no han
recibido superacion al respecto.

De ahi, la importancia del disefio de un curso de posgrado. Segun lo establecido en la resolucion 132
del 2004" el curso de posgrado tiene como finalidad contribuir a la formacion general y especializada
de los profesionales. Comprende la organizacion de un conjunto de contenidos que abordan resultados
de investigaciones relevantes o aspectos trascendentes de actualizacion.

Otro resultado significativo es lo referente a que todos los encuestados conocen la enfermedad pero
no sus posibles causas, clasificaciones y diagnostico, asociando la misma a la hemofilia A.

Ademas, para el diagnostico de la enfermedad solo refieren el tiempo de sangramiento prolongado y
el tiempo parcial de tromboplastina activado prolongado, utilizado ambos para el diagndstico de la
hemofilia. Es decir, que las necesidades de aprendizajes son indudables, de hecho, la propuesta de supe-
racion.

Por consiguiente, el programa de posgrado tiene en cuenta los elementos pedagdgicos que a continua-
cion se relacionan para su disefo:

Objetivo general: Actualizar a los profesionales de la salud en la enfermedad de von Willebrand.

Objetivos especificos:

1. Caracterizar la enfermedad de EvW, teniendo en cuenta sus criterios de clasificacion y sus mani-
festaciones clinicas.

2. Interpretar los resultados obtenidos de los complementarios de laboratorio para un diagnostico

certero de la enfermedad EvW.

3. Identificar el protocolo de trabajo transfusional en la enfermedad de EvW.

En el contenido a impartir se proponen las siguientes tematicas:

Enfermedad de EvW. Etiopatogenia de la enfermedad. Causas, clasificacion y principales manifesta-
ciones clinicas. Examenes de laboratorio que se realizan para confirmar la enfermedad. Enfermedad de
EvW y embarazo. Propuesta de protocolo para el manejo de la enfermedad en la embarazada en la pro-
vincia de Camagiiey. Hemoterapia y enfermedad de EvW. Alternativas transfusional en la enfermedad
de EvW.

En la estrategia docente fueron seleccionadas diferentes formas de organizacion de la ensefianza, de-
ntro de estas la conferencia y el taller, este tltimo se privilegia como modalidad, ya que favorece la re-
flexion colectiva, pues se aprende haciendo, donde predominan los procedimientos participativos y el
trabajo en grupos y constituye un espacio para el trabajo colaborativo en la construccion de saberes co-
lectivos.'®

En los métodos se debe tener presente la utilizacion del método investigativo. La aplicacion de éste
método permite el desarrollo del pensamiento creador, pues los profesionales que participan de la supe-
racion deben estudiar de forma independiente a través de la bibliografia, capacitandolos para adquirir y
perfeccionar la habilidad de organizar cientificamente la disposicion del material, empleando el proceso
investigativo el cual adquiere relevancia en la superacion.
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Al respecto, el profesor ha de orientar correctamente el conocimiento que se debe buscar, localizar y
procesar, y la bibliografia a consultar, lo anterior permite fomentar la gestion del conocimiento, y el
estudio independiente de manera creativa, de hecho, es importante que el profesor promueva estrategias
de aprendizaje, que pueden estar dadas por diferentes técnicas de estudio como el esquema, diagrama,
mapas conceptuales, apuntes, resumen, cuadro sinoptico y otros que se consideren oportunos.

Los medios de ensefianza estan en correspondencia con el acelerado desarrollo cientifico tecnologico,
por eso se propone el uso de las tecnologias de la informacion, esto es, el uso de la computadora para la
busqueda de bibliografia referida al tema.

La evaluacion debe tener un caracter procesal y ser asumida por los profesionales, como medio de
comprobar la marcha de su desarrollo profesional, en la que se cumplan sus funciones en estrecha rela-
cion.

Al disenar las evaluaciones destinadas a medir la calidad del aprendizaje, deben considerarse algunos
elementos: su caracter de sistema, su sistematicidad, los niveles de asimilacion, las potencialidades edu-
cativas del contenido y, sobre todo, se debe estimular la autoevaluacion, como via para la valoracion
colectiva.

La evaluacion sistematica sera mediante el desarrollo de los talleres y la evaluacion final consistird en
la presentacion y discusion de un articulo cientifico relacionado con la tematica.

La bibliografia propuesta abarca paginas Web dedicadas a la enfermedad de EvW, articulo de revistas
de reconocido prestigio y libros publicados por notorios investigadores. La misma sera enriquecida por
las propuestas revisadas y analizadas por los profesionales que participen de la superacion.

IV. CONCLUSIONES

*El programa de posgrado disefiado constituye una via para la superacion de los profesionales de la
salud en la enfermedad de EvW.

*El instrumento aplicado a los profesores de experiencia para la valoracion de la factibilidad del pro-
grama de posgrado demuestra que es adecuado su disefio.
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