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Sindrome Rendu-Osler-Weber

Telangiectasia Hemorragica Hereditaria

Trastorno genético autosdémico dominante

(ENG y ACVRLLY).
Trastorno hemorragico poco coman.

Prevalencia 1/5000 personas.

Telangiectasia cutdnea y mucocutanea.

Malformaciones viscerales arteriovenosas.

LY,

ANEMIA GRAVE




Sindrome Rendu-Osler-Weber
DIAGNOSTICO

CRITERIOS CURACAO

Epistaxis espontaneay recurrente.

Telangiectasias mucocutaneas multiples en
sitios caracteristicos.

Afectacion visceral (p. €j., telangiectasia
gastrointestinal; malformaciones
arteriovenosas [MAV] pulmonares, cerebrales
o hepéticas).

Un familiar de primer grado con HHT.

TEST GENETICO

Secuencia patogénica en ENG y
ACVRL1.

TRATAMIENTO

» Transfusiones CH + Hierro.

> Tratamiento local.

> Antifibrinoliticos.




Sindrome Rendu-Osler-Weber

CASO CLINICO

Pruebas analiticas (Hb y ferritina).
Arteriografia diagnéstica
Diagnosticado a los 18 afios de ROW Gastroscopia.

(heterocigosis ACVRLL). AngioTAC.

Antecedentes familiares.

Hombre 64 afios.

Anemia ferropénica crénica secundaria. Epistaxis Anemia

Epistaxis de repeticién bilateral (2-3 semanal), v’ Bazedoxifeno 20 mg/ dia VO. v' Hierro (11) sulfato 105

astenia y fatiga. v Acido tranexamico 500 mg/dia mg/dia via oral.

Afectacién hepatica y pancreatica. VO. v' Hierro (lll) sacarosa 200

Angiodisplasia gastrica y otras patologias v Propranolol tépico nasal una mg IV cada 15 dias y

vasculares (sangrado digestivo). vez/3 meses. posteriormente cada mes.

HTP. v Infiltracién local de polidocanol. v Transfusiones de

Angiomas. concentrado de hematies.

v' Laser en mucosa nasal.




Sindrome Rendu-Osler-Weber

CASO CLINICO

Anti-VEGF - BEVACIZUMAB

An international, multicenter study of ..
intravenous bevacizumab for bleeding Solicitud FFT.
in hereditary hemorrhagic telangiectasia:

the InHIBIT-Bleed study

Hanny Al~Samkarl."_RgJ S. Kasthurl,” Joseph G. Parambll,* Hasan A. Albitar,® Hemoglobin (g/dL), mean 86(8588) 11.6(11.3,11.9) 12.1(11.8,124) 12.0 (11.7,124) 121 (11.7,12.4) 11.8 (115, 12.1) +32(29,34)

Yahya A. Alry M. Serra,” Dup . < s
Girod,® Craig B. Wilsen,” Justin P. McWilliams,” Evan H. Fountain,* James R. (95% C[)* baseline anemia P<0.0001
Gossage,' Clifford R. Weiss,"”* Muhammad A. Latif,"* Assaf Issachar,’” Meir (Hb<11 S;/dL) ("=]85)

Mei-Zahav,'* Mary E. Meek,** Miles Conrad,* Josanna Rodriguez-Lopez,*** ~

David J. Kuter'? and Vivek N. lyer' Epistaxis Severity Score, 6.81 (6.56,7.06) 3.84 (349,4.18) 3.2 (2.73,331) 3.07(2.70,345) 322 (281,362) 344 (3.17,3.71)  -3.37 (-3.69,-3.05)
mean (95% CI), treated for P<0.0001*
epistaxis (n=146)

» 257 pacientes con ROW (epistaxis, sangrado

Gl 0 ambos),
. L. RBC transfusions, units, median 6.0 (0.0-13.0) 0.0 (0.0-2.0) 0.0 (0.0-0.0) 6 months pretreatment vs. 1" 6 months
» Media de seguimiento: 12 meses. (interquartile range) (N=191) on treatment: -4.0 (-6.0, -3.0), P<0.0001'
. . . . 1* 6 months on treatment vs. 2*' 6 months
» Media de infusiones de bevacizumab: 11. on treatment: 0.0 (0.0, 0.0), P=0.0005'
Iron infusions, median 6.0 (1.0-18.0) 1.0 (0.0-4.0) 0.0 (0.0-2.0) 6 months pretreatment ¢s. 1* 6 months
(interquartile range) (N=183) on treatment: -4.0 (-6.0, -1.0), P<0.0001'
16 months on treatment vs. 2* 6 months
on treatment: 0.0 (0.0, 0.0), P<0.0001

*By a paired ttest. Normality for hemoglobin and Epistaxis Severity Score data confirmed with the D’'Agostino and Pearson test. 'By the Wilcoxon signed-rank test. 95% Cl: 95% confi-
dence interval; ESS: Epistaxis Severity Score; RBC: red blood cell




Sindrome Rendu-Osler-Weber

CASO CLINICO

Anti-VEGF - BEVACIZUMAB

Pauta posologica: 5 mg/kg c/14 dias, 6 dosis - 5 mg/kg c/ 3 meses hasta completar un afio.
Pre- bevacizumab Post-
bevacizumab

En los 30 dias posteriores: Hierro IV y Al 8,5 9,2

episodios epistaxis de menor intensidad. Ferritina
(ng/mL)

35 27
Valoracion de efectividad a 6 meses. -
Concentrados

Ultima dosis Junio de 2023: actualmente de hematies

no episodios de epistaxis severo, Hb 13,5

g/dL y ferritina de 60 ng/mL. Episodios de
epistaxis
semanal




Sindrome Rendu-Osler-Weber

CASO CLINICO

CONTRIBUCION FARMACEUTICA

Busqueda bibliogréfica de tratamiento bioldgico seguro y eficaz.

Informe de solicitud de autorizacidén del uso fuera de ficha técnica de bevacizumab en esta indicacion.
Preparacion de bevacizumab en condiciones de asepsia (cabina de flujo laminar).

Validacién del tratamiento farmacoterapéutico durante el ingreso para la administracion de bevacizumab
comprobando dosis, frecuencia, concentracion y tiempo de infusion.

Seguimiento farmacoterapéutico y farmacovigilancia en términos de seguridad y efectos secundarios.




iGRACIAS!
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