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Resumen

Objetivos: La HHT (Rendu-Osler-Weber) es una enfermedad minoritaria de herencia autosémica
dominante. La epistaxis y el sangrado gastrointestinal son dos de las complicaciones mas frecuentes
y graves. BVZ es uno de los tratamientos disponibles. Objetivo principal: analizar la eficacia y
seguridad de BVZ al afio 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 inicié en febrero 2022. Se confirmo el
diagndstico genéticamente (mutacién gen ENG). BVZ: 5 mg/kg IV. Induccion/2 semanas 3 meses,
luego de mantenimiento/4-12 semanas segun respuesta. Paciente 1: Hb basal 6-7,5 g/dl, hierro VS
transfusion sanguinea quincenalmente. Ultima 24,1.22: 3 CH por Hb 4,9 g/dl. Ultima endoscopia Dic
21: Fulguracion con gas argon de angiodisplasias gastroduodenales. Paciente 2: Hb basal 6-7 g/dl.
Hierro IV mensual. Ultima 25,2.22: 3 CH por Hb 5,9 g/dl. Ultima endoscopia nov 21: Tratamiento
con argén y adrenalina de angiodisplasias gastroduodenales multiples. Paciente 3: Hb basal 7 g/dl -
> hierro IV + transfusion de 2-3 CH semanalmente. Ultima 23,2.22: 2 CH por Hb 6,5 g/dl. Ultima
endoscopia Mayo 21: coagulacion con Argon de angiectasias gastricas y duodenales + yeyunales por
enteroscopia.

Resultados: Tras BVZ se observo una franca mejoria de la anemia, mas evidente en la fase de
induccion, con estabilizaciéon posterior, como consecuencia de la reduccion del sangrado ORL y
gastrointestinal (figs.). Paciente 1: Hb: 10-11 g/dl - > Fe IV mensual; trasfusion 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 espaci6 BVZ a bimensual, con estabilidad clinica y analitica; trasfusion puntual de
1 CH; no endoscopias. RAF: HT (dieta). Paciente 3: Hb: 8-9 g/dl - > trasfusion 1 CH + Fe IV mensual;
no endoscopias. RAF: HTA, fracaso renal y proteinuria (dieta + ARA II a dosis altas). Considerando
riesgos/beneficios, y tras valoracion por Nefrologia, se continué BVZ. 2 Ingresos (abril y dic 22) por
epistaxis grave con taponamiento posterior en quirdfano + embolizacién. Anemizacion leve (8,4
g/dl), Fe IV. Abril 22: anulada 42 dosis fase de induccion.
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IMAGENES EVOLUOOGN HE DURANTE EL PRIEMR ASIO DE TRATAMIENTD CON BVZ = HTT

1: Evolucion Ho con BWZ Paciente 1

Conclusiones: E1 BVZ es eficaz al afio de tratamiento, con una franca mejoria de la anemiay,
consecuentemente, de la calidad de vida percibida por los pacientes debido a la ausencia de
realizacion de estudios endoscopicos y reduccion de ingresos hospitalarios. Los 3 desarrollaron HTA,
controlada con dieta y ARA II. Pendiente evolucion a largo plazo.
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