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Trombastenia de Glanzmann y
embarazo: reporte de un caso y
revision bibliografica

Reyes-Hernandez MU," Sandoval Garcia-Travesi FA,' Morales-Hernandez S,?
Villalpando-Rosales M, Sandoval-Barajas D,? Reyes-Gémez U*

paciente de 29 afios de edad, primigravida, con
diagnéstico de trombastenia de Glanzmann establecido en la nifiez.
La finalizacién del embarazo ocurrié a las 38 semanas por via abdo-
minal, establecida por indicacién obstétrica. No se reportaron com-
plicaciones derivadas de la cirugia ni del procedimiento anestésico.
Se obtuvo un recién nacido vivo, género femenino, de 2620 g, 37
semanas por evaluacion de Capurro y Apgar de 8/9 a los minutos 1
y 5. Se le trasfundieron paquetes globulares y concentrados plaque-
tarios, con los que se observé mejoria clinica, sin requerir ninguna
intervencion adicional. La paciente fue dada de alta del hospital dos
dias después, sin complicaciones.

la hemorragia posparto suele prevenirse satis-
factoriamente con uteroténicos en dosis elevadas y la trasfusion
de plaquetas durante el procedimiento obstétrico. Otras opciones
de tratamiento incluyen: plasmaféresis, factor recombinante Vlla y
prescripcion de corticoesteroides. La indicacién de finalizacion del
embarazo es obstétrica.

trombastenia de Glanzmann, embarazo.
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Glanzmann’s trombasthenia in
pregnancy: Case report and review of
the literature.

Reyes-Herndndez MU, Sandoval Garcia-Travesi FA," Morales-Hernandez S,?
Villalpando-Rosales M,? Sandoval-Barajas D,® Reyes-Gdmez U*

We describe a case of a 29-year-old primigravid
woman, with diagnosis of Glanzmann’s trombasthenia since child-
hood. The resolution of pregnancy was at 38 weeks, abdominally,
established by obstetric indication. No derivative complications of
surgery or anesthetic procedure were reported. A live birth, female
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of 2620 g, 37 weeks by Capurro’s evaluation, and Apgar 8/9 minutes
to 1 and 5 was obtained. The patient received transfusions of platelet
and globular concentrates to improvement the clinical response.
Non-required additional intervention. Two days after she left without

complications.

Higher doses of uterotonic agents and platelet
transfusion therapy during delivery is usually enough as a preventive
approach in these patients. Other options are plasmapheresis, recom-
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binant factor Vlla and steroids. Pregnancy resolution varies upon the

patient's obstetric condition.

Glanzmann's thrombasthenia; Pregnancy

La trombastenia de Glanzmann es una altera-
cién autosémica recesiva, caracterizada por la
reduccion severa de la agregacion plaquetaria,
provocada por anormalidades cualitativas y
cuantitativas del receptor de plaquetas GPlIb/
la.’

El éxito de lograr un embarazo es excepcional
en pacientes con trombastenia de Glanzmann;
cuando asi sucede, existe elevado riesgo de
mortalidad materno-fetal. Las complicaciones
se derivan del alto riesgo de sangrado durante
el parto y en algunas ocasiones en el puerperio,
cuya principal caracteristica implica el recuento
de plaquetas dentro de los limites normales en
la mayoria de las pacientes.” El objetivo de este
estudio es reportar un caso de trombastenia de
Glanzmann durante el embarazo, en una pa-
ciente atendida en un hospital de tercer nivel.

Paciente de 29 anos de edad, primigravida, con
antecedentes heredofamiliares de hermana con
diagnostico de trombastenia de Glanzmann;
negd consanguinidad o endogamia en otros

Dr. Manuel Ulises Reyes Hernandez
ulises.reyes.hdz@gmail.com

integrantes de la familia. Entre sus antecedentes
personales destaco: diagndstico de trombaste-
nia de Glanzmann a los nueve meses de edad
mediante estudio molecular, después de la eva-
luacién de un familiar con la misma enfermedad
(hermana). Durante la infancia facilmente le
aparecian hematomas y sangrado persistente
en sitios de puncién. Se le administraron malti-
ples trasfusiones de concentrados globulares y
plaquetarios sin provocar reacciones adversas;
no report6 antecedentes patolégicos adicionales
para el padecimiento actual.

La paciente fue enviada al Hospital de Gine-
coobstetricia 3 del Centro Médico Nacional La
Raza, con embarazo de nueve semanas, por
amenorrea. Permanecié en control prenatal mul-
tidisciplinario en los servicios de Perinatologia
y Hematologia. Tuvo infeccién de vias urinarias
durante el primer trimestre, sin complicaciones
adicionales. Cursé con amenaza de aborto en
la semana 8, tratada en un hospital de segundo
nivel, sin complicaciones. Fue internada en la
semana 27 del embarazo por hematoma de 15
x 10 cm, en la cara lateral del muslo y la rodilla,
que limitaba la deambulacién. Se curé esponta-
neamente, sin requerir drenaje ni trasfusion de
hemoderivados. Durante el control prenatal los
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examenes de laboratorio basicos resultaron con
cifras dentro de los pardmetros de referencia; la
determinacion de plaquetas permanecié en los
[imites normales.

La finalizacién del embarazo ocurrié a las 38
semanas por via abdominal, establecida por
indicacion obstétrica, pues se identificé: feto en
situacion oblicua y ruptura prematura de mem-
branas; se administr6 anestesia general por via
endovenosa. Se trasfundieron 10 concentrados
plaquetarios antes de efectuar el procedimiento
quirdrgico. No se reportaron complicaciones
derivadas de la cirugia ni del procedimiento
anestésico; el sangrado estimado fue de 600 mL.
Se obtuvo un recién nacido vivo, género feme-
nino, de 2620 g, 37 semanas por evaluacion de
Capurroy Apgar de 8/9 a los minutos 1y 5. Como
método de planificacion familiar se le practico
salpingoclasia bilateral. Egresé a las 72 horas, con
examenes de laboratorio dentro de los pardme-
tros de referencia (hemoglobina de 12.3 mg/dL,
hematdcrito de 34%, plaquetas de 180,000/uL,
TP de 13.2 segundos, TTP de 30.7 segundos y ac-
tividad de 110%), sin complicaciones adicionales,
ni datos de sangrado en otros sitios corporales.

El recién nacido fue dado de alta del hospital
dos dias después del parto, sin reporte de com-
plicaciones; los exdmenes de laboratorio no
documentaron trombocitopenia. En la evalua-
cién posterior se diagnosticd con trombastenia
de Glanzmann.

La paciente acudié al servicio médico en el
puerperio tardio (15 dias), por sangrado trans-
vaginal de una semana de evolucion, progresivo
y abundante en los Gltimos dos dias, ademas
de debilidad, mareo y lipotimia, destacando
a la exploracion fisica palidez de tegumentos.
Al ingreso, los estudios de laboratorio reporta-
ron hemoglobina de 6 mg/dL y plaquetas de
180,000/uL. Se le trasfundieron paquetes globu-
lares y concentrados plaquetarios, con los que
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se observd mejoria clinica, sin requerir ninguna
intervencién adicional. Salié del hospital dos
dias después, sin complicaciones.

La trombastenia de Glanzmann fue descrita por
primera vez en 1918 por un pediatra suizo, quien
report6 pacientes con purpura y recuentos pla-
quetarios dentro de los parametros de referencia.
Aunque predomina en ciertos grupos étnicos,
no se ha reportado su incidencia y prevalencia
exacta en todo el mundo. La incidencia parece
ser mayor en familias con consanguinidad.? Se
han documentado alrededor de 100 nacimientos
en mujeres con esta alteracion, por lo que son
pocos los consensos relacionados con el trata-
miento de estas pacientes.’

El gen que codifica para la proteina GPlIb/Illa se
localiza en el cromosoma 17 (17g21-23); afecta
por igual a hombres y mujeres. Se han descrito
38 mutaciones en GPllb y 25 en GPllla.* La de-
tecciéon molecular en pacientes y sus familias se
efectia mediante andlisis del ADN. También se
han reportado casos de trombastenia de Glanz-
mann adquirida, provocada por anticuerpos
generados contra GP llb/llla.

La trombastenia de Glanzmann se clasifica en
tres tipos, seguin las caracteristicas de GP lIb/1lla;
sin embargo, no se relacionan con la gravedad
de las manifestaciones clinicas:'

« Tipo 1 (grave). Menos de 5% de las con-
centraciones normales de GP lIb/llla.

+ Tipo 2 (moderada). Entre 10y 20% de las
concentraciones normales de GP lIb/Illa.

« Tipo 3 (variable). Concentraciones nor-
males de GP lIb/llla, pero no funcionales.

El diagndstico suele establecerse durante la in-
fancia; sin embargo, puede detectarse en la edad
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adulta.? Las manifestaciones clinicas mas frecuentes
son: menorragia, moretones, epistaxis y gingivorra-
gia; con menos frecuencia aparece sangrado del
tubo digestivo y hematuria, y excepcionalmente,
hemartrosis y hemorragia intracraneal. Los porta-
dores suelen ser asintomaticos.

Los examenes de laboratorio muestran prolon-
gacion del tiempo de sangrado, el recuento de
plaquetas suele permanecer dentro de los para-
metros de referencia, los estudios de coagulacién
resultan en los limites normales,” con alteracion
en la evaluacion de la agregacion plaquetaria,
debido a la respuesta de los agonistas habituales
(ADP, acido araquidénico, trombina y coldgeno).
No se documentan anormalidades morfolégicas
plaquetarias especificas.®

El embarazo asociado con trombastenia de
Glanzmann es de alto riesgo. Las pacientes con
esta alteracion deben llevar seguimiento en un
centro especializado, con la participacion del
obstetra y el hematélogo. Aunque se han des-
crito varias modalidades de tratamiento, hasta
el momento no existe un consenso establecido.
El protocolo de tratamiento durante el embarazo
se resume en el Cuadro 1; su objetivo consiste
en controlar los episodios de sangrado:'”

Trasfusion de plaquetas. Es el tratamiento de
referencia; sin embargo, entre 15 y 30% de
las pacientes genera resistencia a la trasfusion
de plaquetas o desarrollan anticuerpos contra
GP llb/llla o anticuerpos anti-HLAT. Ademas,
la administracién repetida de trasfusiones
disminuye progresivamente su eficacia. Se ha
reportado que los hemoderivados de donador
Gnico son efectivos en cada intervencién para
reducir ese riesgo.

Factor VII. Esta indicado en el tratamiento de
los episodios de sangrado y para la prevencién
durante cirugias o procedimientos invasivos en
pacientes con anticuerpos contra GP llb/llla o

Trombastenia de Glanzmann: consideraciones
durante el embarazo.

Control prenatal Embarazo de alto riesgo. Tratamiento
multidisciplinario en unidades de
tercer nivel: evaluaciones por el ser-
vicio de Hematologia y Perinatologia.
Riesgo elevado de sangrado, atin con

recuentos plaquetarios normales.

Via de finalizacién Motivo de controversia. La cesarea
del embarazo implica mayor riesgo de hemorragia
obstétrica; sin embargo, permite
efectuar la intervencién quirdrgica in-
mediata y el nacimiento programado.

Tratamiento de
la hemorragia
obstétrica

Enfoque preventivo, con trasfusién
de plaquetas y dosis elevadas de
uteroténicos. Considerar tratamientos
adicionales (factor Vlla recombinan-
te, desmopresina) y la intervencién
quirdrgica temprana.

Suele tener la mutacién. Riesgo al
nacimiento de padecer trombocito-
penia transitoria.

Evaluacién del
recién nacido

anticuerpos anti-HLA, con antecedente de re-
sistencia a la trasfusion de plaquetas.

Desmopresina. Es un farmaco que disminuye el
tiempo de sangrado Gnicamente en pacientes
con trombastenia de Glanzmann tipo 2; sin
embargo, su eficacia clinica no es notable.

Otros tratamientos. Se ha descrito la imple-
mentacién de medidas locales y agentes
antifibrinoliticos (dcido tranexdmico) como
medidas de control del sangrado.

La via de finalizacién del embarazo es un tema
que aun se discute. El parto vaginal tiene la
ventaja de provocar menos sangrado; sin embar-
go, algunos autores prefieren la via abdominal
programada, porque permite la planeacion
multidisciplinaria (implicados el obstetra, he-
matélogo e intensivista) y el procedimiento
quirdrgico inmediato de la hemorragia, en caso
necesario.’ En el Hospital de Ginecoobstetricia
3 del Centro Médico Nacional La Raza, la via

677



678

de finalizacion se determina por las indicaciones
obstétricas habituales.

El tratamiento de la hemorragia posparto debe
ser especialmente cuidadoso en estas pacientes.
Las grandes dosis de uterotonicos previenen
la hemorragia posparto en la mayoria de los
casos.”'? La trasfusiéon de concentrados pla-
quetarios durante los eventos hemorragicos
representa el tratamiento de referencia, sobre
todo combinado con la plasmaféresis.”' Otros
tratamientos incluyen la prescripcién del factor
Vlla recombinante y la prednisolona.’”

La repercusién en el recién nacido parece ser
menor: suele ser heterocigoto y el riesgo de
sangrado es minimo o nulo. Sin embargo, debi-
do a la transferencia placentaria de anticuerpos
anti-GPlIb/Illa en madres inmunizadas, puede
aparecer trombocitopenia transitoria, que suele
no requerir tratamiento especifico. Se han des-
crito casos raros de hemorragia intracerebral. El
recuento de plaquetas representa un estudio de
rutina al nacimiento y en las semanas siguientes.’

Las pacientes con trombastenia de Glanzmann
tienen elevado riesgo de sufrir eventos hemo-
rrdgicos durante el embarazo, sobre todo en
el parto. En caso de hemorragia posparto debe
indicarse tratamiento inicial agresivo, incluso la
intervencién quirdrgica, si asi se requiere.
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