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Introduccién: Se ha estudiado la eficacia hemostatica de un concentrado plasmatico
de FVII/FVW (Fanhdi#r) en un paciente afectado de hemofilia A leve sometido a
cirugia cardiaca con CEC para recambio valvular. Este es el primer caso comunicado
en Espana de cirugia con CEC en un paciente afecto de hemofilia.

Caso clinico: Paciente de 56 afios de edad y 75 kg de peso, con serologia viral
negativa y sin historial previo de inhibidores. Existia historia familiar coincidente de
enfermedad de Willebrand tipo-lI leve, sin afeccién evidente del paciente. Fue
diagnosticado de hemofilia A leve (tasa factor-VIll 30%) en marzo de 2006, con
mutacion p.Q2189E en el exén 23. En agosto de 2006 se le administrd por primera vez
Fanhdi#r como tratamiento de rescate tras un sangrado persistente post-RTU tratado
inicialmente con rFVIII-SQ.

En enero de 2007, el paciente ingresé para ser sometido a intervencién de cirugia
cardiaca con circulacion extracorpdrea para sustitucion de las valvulas aértica y mitral
por protesis biologicas, tras secuelas de una endocarditis en el postoperatorio de la
cirugia uroldgica. Se descartd inhibidor previo a la cirugia y se calculé una dosis de
carga con posterior infusién continua para mantener niveles plasmaticos del 100%.

Se administré un total de 54000 Ul de Fanhdi#r durante los 13 dias que durd el
tratamiento: 6000 Ul/ dia en infusidon continua (IC) los 3 primeros dias (tras bolus inicial
de 5000 Ul), disminuyendo la dosis hasta 3000 Ul/dia los ultimos 6 dias. Se utilizd
aprotinina en la bomba de CEC y una IC posterior de acido tranexamico durante los
primeros 3 dias. A los 8 dias el paciente presenté un episodio de sangrado producido
por un esfuerzo de defecacién aumentandose la infusiéon ese dia a 4000 UI. A los 11
dias se dio el alta del hospital al paciente que se mantuvo en profilaxis secundaria
(1000 Ul en bolus cada 24h) durante 2 dias mas hasta obtener el alta definitiva. Se
requirio la transfusion de 2 U de concentrado de hematies a las 48 horas de la
intervencion. No se instauroé tratamiento antitrombético postoperatorio.

Tras la cirugia no se detectd evidencia de trombosis derivada del tratamiento con
factor VIl ni presencia de inhibidores. Tampoco se detectd seroconversion de los
marcadores Viricos.

Conclusion: El nivel preoperatorio de FVIII era del 30% y tras la administracion de
Fanhdi#r el nivel medido fue del 98%. Estos valores se mantuvieron superiores al
100% en la evaluacion diaria tras la cirugia y con un consumo de hemoderivados
similar a otros pacientes sin coagulopatia. Todo ello indica que la respuesta
hemostatica global de Fanhdi#r en este caso de cirugia mayor cardiaca puede
considerarse satisfactoria.



