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Introduccion: La enfermedad de von Willebrand (EvW) es la hemopatia congénita mas frecuente.
Sus manifestaciones clinicas caracteristicas son las hemorragias mucosas. Las hemorragias intra-
craneales (HIC) constituyen una excepcion, no existiendo estudios o series de registro al respecto.

Material y métodos: Descripcion del perfil de los pacientes con EvW que han desarrollado cua-
dros de HIC en nuestro centro en los tltimos 3 afios, tratamiento y evolucién de las mismas.

Resultados: Se trata de dos mujeres de 71 y 62 afios de edad con diagnéstico de EvW tipo 2 (Pa-
ciente A: FVIII 94%, FvW:Ag 75%, FvW:RCo 28%, RIPA 83%-100%; Paciente B: FVIII 82%, FvW:Ag
80%, FvW:Rco 18%, RIPA 45-50%. Multimeros y genética pendientes). Ambas presentan un perfil
de sangrado tipico (metrorragias y epistaxis). En el caso de la paciente A, el diagnéstico de coagulo-
patia se realiz6 tras el cuadro de HIC, por el contrario la paciente B presenta historia familiar de EvW
que no habia sido estudiado en ella. El Gnico factor de riesgo cardiovascular asociado en ambas es
HTA. Los sangrados fueron espontaneos, no asociado a crisis hipertensiva. El tratamiento sustitutivo
empleado fue FVIII/FYW manteniendo niveles 80-100% de FvW:RCo en los primeros 7 dias y luego
50% en los siguientes ocho dias, con tasas de FvW:Ag inferiores a 150% por el riesgo trombogénico.
La paciente B precisé un drenaje con trépano del hematoma a los diez dias del evento hemorragico
inicial, con evolucién favorable posterior. Se ha mantenido una profilaxis con tratamiento sustitutivo
hasta completa resolucién sin focalidad neuroldgica asociada.

Conclusiones: Las HIC son eventos de alta morbimortalidad. En el caso de pacientes con EvW el
tratamiento sustitutivo es eficaz, si bien resulta del maximo interés la comunicacion y registro de
las experiencias sobre el manejo del tratamiento sustitutivo con FvW en pacientes con factores de
riesgo cardiovascular, dado su potencial rombogénico en tasas superiores al percentl 95.



