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¢{Qué sabemos acerca de este
problema?

Las pruebas convencionales de coagula-
cion son de poca utilidad en pacientes con
trombastenia de Glanzmann.

¢Qué aporta este estudio de nuevo?

Las pruebas tromboelasticas pueden
orientar el manejo hemostatico periope-
ratorio de estos pacientes.

¢Como citar este articulo?

Trujillo Mejia A, Lépez Pérez C.
Perioperative considerations in a girl
with Glanzmann thrombasthenia.
Case report. Colombian Journal of
Anesthesiology. 2021;49(1):€916.

Introduccién

La trombastenia de Glanzmann es un trastorno hemorragico congénito infrecuente, causado por
mutacién en los genes que codifican las glucoproteinas plaquetarias a-11b (ITGA2B; 607759) y B3
(ITGB3; 173470) en los cromosomas 17q21.31 y 17G21.32, respectivamente, alterando cualitativa
o cuantitativamente al receptor plaquetario de integrina allbB3 (glucoproteina llb/llla). La
trombastenia de Glanzmann se clasifica como tipo | cuando se expresa menos del 5 % de la
glucoproteina allbB3y como tipo I, cuando es mayor al 5 %.

Presentacién del caso

Se describe el manejo perioperatorio de una paciente de 13 afios de edad con trombastenia de
Clanzmann, sometida a etmoidectomia anterior bilateral endoscépica. El manejo se centrd
en la transfusién profilactica de plaquetas y acido tranexamico, asi como en la evaluacién de la
hemostasia con tromboelastografia. No hubo complicaciones hemorragicas durante y después del
procedimiento.

Conclusiones

Los pacientes pediatricos con trombastenia de Glanzmann tienen alto riesgo de hemorragia
perioperatoria. La transfusién de plaquetas es la mejor alternativa profilactica y terapéutica;
sin embargo, incluso en ausencia de anticuerpos antiplaquetarios, puede no ser efectiva y debe
evaluarse mediante pruebas viscoelasticas durante los procedimientos quirdrgicos para mejorar

la seguridad del paciente.
Palabras clave

Trombastenia de Glanzmann; factor VIla recombinante; transfusion de plaquetas;
tromboelastografia; reporte de caso.
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Introduction

Glanzmann thromboasthenia is a rare congenital bleeding disorder caused by a mutation in platelet glycoprotein a-11b and B3 encoding genes
(ITGA2B; 607759 and ITGB3; 173470) in chromosomes 17g21.31 and 17q21.32, respectively, which results in a qualitative or quantitative alteration of
the platelet integrin allbB3 (glycoprotein IIb/Illa) receptor. Glanzmann thromboasthenia is classified as type | when less than 5% of glycoprotein
allbB3 is expressed, and as type Il when more than 5% is expressed.

Case presentation

Description of the perioperative management of a 13-year-old female patient with Glanzmann thromboasthenia who underwent endoscopic
anterior bilateral ethmoidectomy. Management was centered on prophylactic platelet transfusion plus the use of tranexamic acid, as well as
thromboelastographic determination of hemostasis. There were no bleeding complications during or after the procedure.

Conclusiones

Pediatric patients with Glanzmann thromboasthenia are at a high risk of perioperastive bleeding. Platelet transfusion is the best prophylactic and
therapeutic alternative; however, even in the absence of anti-platelet antibodies, it may not be effective, and viscoelastic testing must be used for

assessment during the surgical procedure in order to improve patient safety.

Keywords
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INTRODUCCION

La trombastenia de Glanzmann (TG) es un
trastorno autosémico recesivo infrecuente
(1/1.000.000) (1), causado por la mutacién
en los genes que codifican las glucoprotei-
nas plaquetarias allb (ITGA2B; 607759) y
(ITGB3;173470) en los cromosomas 17q21.31
y17421.32, respectivamente, alterando cua-
litativa o cuantitativamente al receptor pla-
quetario de integrina allbB3 (glucoproteina
IIb/111a) que actda como receptor de fibrind-
geno en la superficie plaquetaria (2). La TG
se clasifica como tipo | cuando se expresa <
5% de la glucoproteina allbB3 y como tipo
Il cuando es > 5 %. Las manifestaciones he-
morragicas inician en la infancia y mas del
75 % de los pacientes requieren transfu-
sién de hemoderivados durante su vida. El
tiempo de protrombina (TP), tiempo par-
cial de tromboplastina (TTP) y el recuento
de plaquetas (RP), generalmente resultan
normalesy no son Gtiles para evaluar la he-
mostasia ni la efectividad de los tratamien-
tos administrados en estos pacientes.

El siguiente es un caso exitoso de ma-
nejo hemostatico profilactico con acido tra-
nexamico (AT) y transfusién de plaquetas

(TrP) guiado por tromboelastografia (TEG)
en un paciente pediatrico sometido a ciru-
gia, con alto riesgo de sangrado.

DESCRIPCION DEL CASO

Una paciente de 13 afios de edad, caucasica,
estudiante de bachilleratoy procedente del
area urbana de Manizales, Colombia, con
diagnostico de TG fue evaluada en consulta
preanestésica antes de someterla a etmoi-
dectomia anterior bilateral endoscépica
mas turbinoplastia por pansinusitis crénica
e hipertrofia de cornetes. Habia sido diag-
nosticada a los 11 afios de edad por hema-
tologia, por cuadros de epistaxis, equimo-
sis espontaneas, exfoliacién dental con
sangrado y hemorragia en postoperatorio
de cauterizacion de varices septales. La se-
cuenciacién del exoma clinico no encontré
ninguna variante genética. No tenia ante-
cedentes de menarca, alergias, toxicos, far-
macos ni transfusiones previas. El examen
fisico fue normal, sin predictores de via
aérea dificil. Peso de 41,7 kg y talla de 150
cm. Resultado de los examenes prequirGr-

gicos: hemoglobina 13,5 g/dL-1, hematocrito
41,6 %, leucocitos 6,190 pL-1, RP 335.000 pL-1,
TP 13,2 segundos, TPT 30 segundos, INR 0,97;
hemoclasificacién O positivo. Se calcularon
pérdidas permisibles de sangre en 1.566 mL.
Se reservaron globulos rojos, plasma fresco
congeladoy plaquetas por aféresis.

Por prescripcion de hematologia se le
transfundi6é una unidad de plaquetas leu-
correducidas por aféresis antes de la ciru-
gia y se decidi6 evaluar la hemostasia dos
horas después con TEG, con los siguientes
resultados: tiempo de reaccién (R): 5,1 min,
tiempo de coagulacién (K): 3,5 min, angulo
a: 50,6° maxima amplitud (MA) 56,8 mm
(valores de referencia: 5-10 minutos, 1-3 mi-
nutos, 53-72° y 50-70 mm, respectivamente)
(figura1). Se decidié llevar a cirugia.

Se administré AT 10 mg/kg en bolo, se-
guido porinfusién de 2 mg/kg/hora durante
la cirugia. Se realizé6 monitorizacion estan-
dary termoproteccion. La anestesia general
se indujo con remifentanil, propofol y ro-
curonio, y se mantuvo con sevorane y remi-
fentanil. Se intubd la traquea con tubo RAE
oral N° 6.5. Se administré dexametasona y
ondansetrén como profilaxis antiemética.
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FIGURA 1. Tromboelastografia 2 horas después de la transfusién de plaquetas.
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FUENTE: Autores.

El manejo analgésico consistié en parace-
tamol e hidromorfona. El tiempo de cirugia
fue de 60 minutos con minimo sangrado in-
traoperatorio. El AT se continud durante las
siguientes dos horas postoperatorias y lue-
go, por via oral 500 mg cada 8 horas hasta
completar tres dosis. El hemograma posto-
peratorio informé: hemoglobina13,1g/dL-1,
hematocrito 39,1 % y RP 360.000 g/dL-1. El
postoperatorio continud sin complicaciones
ni evidencias de sangrado, por lo que se au-
toriz6 el alta al dia siguiente. No hubo episo-
dios de hemorragia durante el primer mes
de seguimiento postoperatorio (figura 2).

DISCUSION

El manejo perioperatorio del paciente pe-
diatrico con TG plantea varias dificultades:
alto riesgo de sangrado, bajas pérdidas per-

misibles de sangre, uso de medicamentos
hemostaticos con riesgo de complicaciones
y pruebas de coagulacién convencionales
poco Utiles. Las opciones terapéuticas in-
cluyen el AT, la TrP y el factor Vlla recom-
binante (rFVIla). EI AT ha probado ser atil
asociado a otras terapias en pacientes con
TG (1). Es un agente antifibrinolitico que
inhibe el plasmindgenoy reduce la produc-
ciénde plasmina, lo que previene la lisis del
coagulo. El rFVIla es una alternativa en pa-
cientes con anticuerpos contra la integrina
allbB3y/o HLA, y con refractariedad a la TrP
(3-5). Se prefiere en mujeres en edad fértil
para evitar la produccion de anticuerpos
ocasionada por la TrP, que pueden atravesar
la placenta y producir trombocitopenia fe-
tal (asociada a muerte intrauterinay hemo-
rragia intracerebral) (1). La TrP es la mejor
alternativa para prevenir o tratar la hemo-
rragia en pacientes con TG (6); sin embargo,

FIGURA 2. Linea temporal de los acontecimientos clinicos.

Transfusion de plaquetas
leucoreducidas.

Edad: 13 afios y tromboastenia de Glanz-
mann. Cirugia con potencial de sangrado.
Pruebas de coagulacion convencionales
normales.

Pérdidas permisibles de sangre: 1566 mL.
Reserva de hemoderivados.

Evaluacion
preanestésica

algunos factores pueden alterar su efectivi-
dad. Al-Battat et al. (7) encontraron que las
dosis convencionales de plaquetas pueden
resultar insuficientes para una adecuada
hemostasia, ya que las plaquetas endége-
nas superan en niimero a las transfundidas
y se adhieren en mayor proporcién en el
lugar de la lesion. Ademas, los isoanticuer-
pos reactivos contra la integrina allbp3 y/o
contra moléculas clase | del complejo ma-
yor de histocompatibilidad en pacientes
con transfusiones previas, puede bloquear
la agregacion plaquetaria y conducir a la
rapida eliminacién de las plaquetas trans-
fundidas (8). Esta situacién es dificil de de-
terminar en el escenario quirdrgico, pues
se requiere la medicion de anticuerpos que
toma tiempo y no esta siempre disponible.

La paciente habia tenido complicacio-
nes hemorrdgicas en una cirugia previa
antes de ser diagnosticada, por lo que He-
matologia ordend la TrP leucorreducidas de
manera profilactica antes de la operacién.
La profilaxis con TrP es una medida efecti-
va para prevenir el sangrado perioperatorio
en pacientes con TG, preferiblemente con
plaguetas HLA compatibles o, en su defec-
to, leucorreducidas, para evitar la aloinmu-
nizacién (1). A pesar de que la paciente no
habia recibido transfusiones previas que
la pusieran en riesgo de tener anticuerpos
antitrombocitos o antiplaquetarios, los
hallazgos de Al-Battat et al. (7) hacen ra-
zonable tener medidas mas objetivas de la
calidad de la hemostasia antes de la cirugia,
porello, el grupo quirdrgico decidi6 evaluar

Acido tranexamico 500 mg cada 8 horas V.0, 3 dosis.

por infusion 2mg/kg/h.
Induccién de anestesia.

Tromboelastografia (Maxima amplitud normal)
Acido tranexamico bolo 10 mg/kg seguido

Cierre de infusion de
4cido tranexamico.

Vigilancia clinica.
Hemograma postoperatorio normal.
Egreso hospitalario.

FUENTE: Autores.
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con TEG el efecto del tratamiento antes del
procedimiento. Algunos autores han descri-
to la utilidad de las pruebas viscoelasticas
en cirugia para conocer el estado hemosta-
tico y orientar las medidas terapéuticas en
pacientes con TG (9,10). El MA que evalGa
la maxima rigidez alcanzada por el coagulo
(dependiente del nimero y funcién de las
plaquetas y en menor proporcion de la for-
macién de fibrina) y los demas parametros
medidos fueron normales, por lo cual se
considerd seguro realizar el procedimiento.
En este contexto, el TEG fue un valioso re-
curso que permitié en corto tiempo, cono-
cerel estado hemostatico, tomar decisiones
mas objetivas y mejorar la seguridad de la
paciente.

Finalmente, la planificacién del pro-
cedimiento y el trabajo en equipo fueron
muy importantes para tener éxito durante
el procedimiento.

CONCLUSIONES

Los pacientes pediatricos con TG tienen alto
riesgo de sangrado mayor durante y des-
pués de cirugia. La TrP es la mejor alterna-
tiva profilactica y terapéutica; sin embargo,
incluso en ausencia de anticuerpos antipla-
quetarios, su efectividad puede verse com-
prometida, por ello las pruebas viscoelas-
ticas son (tiles para determinar la eficacia
del tratamiento y mejorar la seguridad du-
rante los procedimientos quirdrgicos.

Contribuciones de los autores

ATM: Planificacion del estudio, obtencién
de datos, andlisis de los datos y redaccién
final del manuscrito.

CLP: Planificacion del estudio, obtencion de
datos, analisis de los datos y redaccién final
del manuscrito.
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