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Resumen

Objetivos: La HHT (Rendu-Osler-Weber) es una enfermedad minoritaria de herencia autosómica
dominante. La epistaxis y el sangrado gastrointestinal son dos de las complicaciones más frecuentes
y graves. BVZ es uno de los tratamientos disponibles. Objetivo principal: analizar la eficacia y
seguridad de BVZ al año en 3 hermanos con HHT. Secundarios: mejorar la calidad de vida y reducir
el consumo de recursos sanitarios.

Métodos: en diciembre 2021 se derivaron a la consulta de Enfermedades Minoritarias de Medicina
Interna a 3 hermanos con HTT para valorar inicio de tratamiento antiangiogénico. Tras solicitar a
Farmacia Hospitalaria como uso compasivo el BVZ, se inició en febrero 2022. Se confirmó el
diagnóstico genéticamente (mutación gen ENG). BVZ: 5 mg/kg IV. Inducción/2 semanas 3 meses,
luego de mantenimiento/4-12 semanas según respuesta. Paciente 1: Hb basal 6-7,5 g/dl, hierro VS
transfusión sanguínea quincenalmente. Última 24,1.22: 3 CH por Hb 4,9 g/dl. Última endoscopia Dic
21: Fulguración con gas argón de angiodisplasias gastroduodenales. Paciente 2: Hb basal 6-7 g/dl.
Hierro IV mensual. Última 25,2.22: 3 CH por Hb 5,9 g/dl. Última endoscopia nov 21: Tratamiento
con argón y adrenalina de angiodisplasias gastroduodenales múltiples. Paciente 3: Hb basal 7 g/dl -
> hierro IV + transfusión de 2-3 CH semanalmente. Última 23,2.22: 2 CH por Hb 6,5 g/dl. Última
endoscopia Mayo 21: coagulación con Argón de angiectasias gástricas y duodenales + yeyunales por
enteroscopia.

Resultados: Tras BVZ se observó una franca mejoría de la anemia, más evidente en la fase de
inducción, con estabilización posterior, como consecuencia de la reducción del sangrado ORL y
gastrointestinal (figs.). Paciente 1: Hb: 10-11 g/dl - > Fe IV mensual; trasfusión puntual de 1 CH; no
endoscopias. RAF: HTA (dieta+ARA II). Paciente 2: Hb: 10 g/dl - > Fe IV mensual inicialmente,
desde julio 22, se espació BVZ a bimensual, con estabilidad clínica y analítica; trasfusión puntual de
1 CH; no endoscopias. RAF: HT (dieta). Paciente 3: Hb: 8-9 g/dl - > trasfusión 1 CH + Fe IV mensual;
no endoscopias. RAF: HTA, fracaso renal y proteinuria (dieta + ARA II a dosis altas). Considerando
riesgos/beneficios, y tras valoración por Nefrología, se continuó BVZ. 2 Ingresos (abril y dic 22) por
epistaxis grave con taponamiento posterior en quirófano + embolización. Anemización leve (8,4
g/dl), Fe IV. Abril 22: anulada 4ª dosis fase de inducción.
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Conclusiones: El BVZ es eficaz al año de tratamiento, con una franca mejoría de la anemia y,
consecuentemente, de la calidad de vida percibida por los pacientes debido a la ausencia de
realización de estudios endoscópicos y reducción de ingresos hospitalarios. Los 3 desarrollaron HTA,
controlada con dieta y ARA II. Pendiente evolución a largo plazo.
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