PO-052

SfNDROME’ DE VON WILLEBRAND ADQUIRIDO EN PACIENTES CON ENFERMEDAD
HEMATOLOGICA: EXPERIENCIA EN EL HOSPITAL UNIVERSITARIO DE LA PRINCESA

N. Garcia Leén, M. Royg, S. Martinez, A. Alegre, N. Gémez, B. Aguado
Hospital Universitario de La Princesa. Madrid

Introduccion: El sindrome de Von Willebrand adquirido es una patologia hemorragica rara, que presenta
similares alteraciones en los estudios de laboratorio que la forma congénita, pero sin historia familiar.
Consiste en defectos en la concentracién, estructura o funcién del factor von Willebrand (FvW) secundario
a otras patologias médicas. Mecanismos: aclaramiento autoinmune o inhibicién del FvW, aumento de la
proteolisis del FvW o aumento de la unién del FvW a las plaquetas u otras células. Presentamos nuestra
experiencia en pacientes con hemopatias malignas estudiados en el Hospital de La Princesa.

Pacientes y métodos: Se estudiaron en nuestro centro 3 casos; todos ellos varones, con una mediana de
edad de 64 afios. Ninguno tenia antecedentes personales ni familiares de diatesis hemorragica. Todos ellos
fueron diagnosticados a raiz de un estudio de coagulacién patolégico, sin clinica hemorragica en ese momen-
to. Dos de ellos presentaron las alteraciones en el momento del diagnéstico y el tercero 7 meses después. Dos
fueron diagnosticados de Macroglobulinemia de Waldenstrém (MW) y el tercero de Mieloma Multiple IgG
kappa. Todos presentaban un TTPA alargado en torno a 38” (36-49”) (control 28”) que corregia con la mezcla.
El estudio de funcién plaquetar fue patoldgico en los tres pacientes. Todos los casos resultaron resultaron
respondedores a la prueba de respuesta a desmopresina (DDAVP). En los tres casos se diagnosticaron de un
sindrome de von Willebrand adquirido tipo 1.

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes

Paciente Edad Sexo | Enf. de base | Clinica hemorrdgica| Tto. enf base | Respuesta TTPA al tto. de la enf
1 72 M MMIg Gk St QT (VISTA) 34", St

2 64 M MW NO QT (DRC) 42", No

3 64 M MW NO QT (DRC) 35", St

Tabla 2. Datos de laboratorio

Pac ARy | rwag | Rwor | Evic | Re B As/RV (kb By pg| - R,
1 397/33" 27% 14% 18% NO NO 1 S

2 497/34” 41% 46% 16% NO NO 1 S

3 427/33” 20% 26% 29% NO NO 1 S

Sélo 1 paciente precisé ingreso por presentar clinica hemorragica, precisando tratamiento con E VIII-EvW
(Hemate-P®) durante 15 dias y desmopresina los dos tltimas dias con buena respuesta, tanto clinica como
en las pruebas de laboratorio.

Tras la administracién de tratamiento especifico en cada patologia se objetivé una normalizacién del TTPA
en dos de los tres pacientes.

Conclusiones: El sindrome de von Willebrand adquirido debe sospecharse ante la presencia de ciertas al-
teraciones en los test del laboratorio en pacientes con sindromes linfo o mieloproliferativos, gammapatias
monoclonales, neoplasias, enfermedades inmunes o cardiovasculares y con ciertos farmacos.
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