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RESUMEN. Paciente de 32 afos de edad con el diag-
nostico de trombastenia de Glanzmann, con embarazo de
término con control multidisciplinario con hematologia y
obstetricia, se finalizé el embarazo de manera programa-
da. Se decidié anestesia regional para evitar los riesgos
de instrumentacion de la via aérea en la paciente emba-
razada. Se administro una aféresis plaquetaria previa al
inicio del procedimiento anestésico, se obtuvo producto
viable, con sangrado final ligeramente mayor al habitual
(hemorragia obstétrica menor), por lo que no fue necesaria
la administracion de terapias alternas como factor VIl o
antifibrinoliticos. No se presentaron eventos de hemorra-
gia posteriores, con alta hospitalaria a las 72 horas sin
complicaciones relacionadas con la patologia de base.

Abreviaturas:

TG = trombastenia de Glanzmann
GP = glicoproteina

INTRODUCCION

L a trombastenia de Glanzmann (TG) es
una enfermedad hereditaria autosémica
recesiva que afecta la funcionalidad de las pla-
quetas, causada por anomalias cuantitativas y/o
cualitativas de la glicoproteina (GP) IIb y/o Illa
en lamembrana de las plaquetas, provocando au-
sencia de agregacion plaquetaria y un tiempo de
sangrado prolongado(!), Se considera una enfer-
medad extremadamente rara, con una incidencia
global de 1 en 100,000, y se ha observado mayor
frecuencia en parejas con consanguinidad®-®),
En 1918, un pediatra suizo llamado Glanz-
mann, describié por primera vez en un grupo

ABSTRACT. A 32-year-old patient with a diagnosis of
Glanzmann’s thrombasthenia, with a full-term pregnancy
with multidisciplinary control with hematology and
obstetrics, the pregnancy was terminated on a scheduled
basis. Regional anesthesia was decided to avoid the
risks of airway instrumentation in the pregnant patient.
Platelet apheresis was administered prior to the start of
the anesthetic procedure, a viable product was obtained,
with final bleeding slightly greater than usual, so the
administration of alternative therapies such as factor
VIl or antifibrinolytics was not necessary. There were
no subsequent bleeding events, hospital discharge at
72 hours with no complications related to the underlying
pathology.

de pacientes con conteo plaquetario normal una
retraccion del coagulo anormal, asi como un tiem-
po de sangrado prolongado. Las manifestaciones
clinicas eran similares a las que se presentan en
coagulopatias, como epistaxis, gingivorragia,
equimosis, purpura, hematuria, sangrados abdo-
minales y hemorragias traumaticas, con la caracte-
ristica de presentar un conteo plaquetario normal.

El gen que codifica para la GP IIb/I1la se loca-
liza en el cromosoma 17 (17q21-23), y afecta por
igual a ambos sexos. También se han reportado
casos adquiridos, provocados por anticuerpos
contra la GP. Se clasifica en tres tipos depen-
diendo de las caracteristicas de la glicloproteina;
sin embargo, no se relaciona con la gravedad de
las manifestaciones clinicas:

Tipo 1: menos de 5% de las concentraciones
normales de la GP IIb/I1a.
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Tipo 2: entre 10 y 20% de las concentraciones normales
de la GP IIb/IIIa.

Tipo 3: concentraciones normales de GP IIb/Illa pero no
funcionales.

El diagnéstico de esta patologia se establece por lo general
en la infancia debido a los episodios frecuentes de sangrado
espontaneo o con traumatismos leves, encontrando en los
examenes de laboratorio un conteo plaquetario normal, tiempo
de sangrado prolongado, alteraciones en la agregacion pla-
quetaria y morfologia plaquetaria normal, confirmandose con
presencia de anticuerpos anti-GP y agregometria plaquetaria
anormal7-).

No existe un tratamiento especifico en la actualidad, Gnica-
mente la transfusion de concentrados plaquetarios, aunque se
ha observado una resistencia de 15 a 30%, asociado al desa-
rrollo de anticuerpos anti-GP, ademas de que la administracion
repetida de concentrados plaquetarios reduce la eficacia.

El factor VII recombinante activado puede ser usado
cuando la transfusion frecuente de plaquetas no tiene buenos
resultados, disminuyendo el riesgo que acompaiia a la trans-
fusion frecuente de hemoderivados.

La desmopresina disminuye el tiempo de sangrado, pero
su eficacia en esta patologia no es notable.

Los antifibrinoliticos, como el acido tranexamico, pueden
ser tutiles en caso de no contar con factor VII o cuando la
transfusion de plaquetas no tiene buenos resultados®!%-13), El
factor VII esta indicado en pacientes que presentan refracta-
riedad a la transfusion de plaquetas, con el riesgo de que la
administracion frecuente de éste produzca menor respuesta a
la transfusion plaquetaria, asi como efectos secundarios repor-
tados como alto riesgo de trombosis venosa profunda y trom-
boembolismo pulmonar, ademas de su alto costo; en estudios
recientes mencionan la controversia entre su administracion de
primera linea de manejo debido a estos efectos, la transfusion
plaquetaria es la medida mas eficaz en sangrado quirtrgico
y no quirargico!. El etamsilato no estd considerado como
tratamiento de primera linea en esta patologia; sin embargo,
puede utilizarse en sangrado leve o como preventivo en pro-
cedimientos quirtrgicos, ya que su mecanismo de accion se
presenta en la primera fase de la hemostasia, aumentando la
agregacion plaquetaria y la resistencia capilar(!>19),

El embarazo con esta patologia agregada se considera de
alto riesgo”. Las pacientes deben llevar un control estricto
en un centro especializado de tercer nivel con participacion
conjunta por obstetricia y hematologia. Las consideraciones
son las siguientes:

Control prenatal: embarazo de alto riesgo, tratamiento
multidisciplinario de tercer nivel, evaluaciones por hemato-
logia y perinatologia. Riesgo elevado de sangrado atiin con
conteo plaquetario normal.
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Finalizacion del embarazo: se considera motivo de con-
troversia. La cesarea implica un mayor riesgo de hemorragia
obstétrica, aunque permite efectuar la intervencion quirurgica
inmediata y el nacimiento programado(!”-'$).

Tratamiento de la hemorragia obstétrica: enfoque pre-
ventivo, con transfusion de concentrados plaquetarios y dosis
elevadas de uterotonicos. Considerar tratamientos adicionales
como factor VII recombinante activado y desmopresina. Asi
como una intervencion quirirgica temprana'’-'?),

Evaluacion del recién nacido: sucle presentar la muta-
cion, por lo tanto, presenta riesgo de trombocitopenia tran-
sitoria, ya que los anticuerpos maternos pueden atravesar la
barrera placentaria provocando trombocitopenia o, en casos
graves, hemorragia intracraneal !,

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de una paciente con embarazo de término
con el diagndstico agregado de TG, con resolucion quirurgica
programada, manejada con anestesia regional sin complica-
ciones, administrando concentrados plaquetarios previos al
evento quirdrgico, presentando sangrado no mayor al espera-
do, sin complicaciones relacionadas con la patologia de base.
Evolucion postquirtrgica normal, sin eventos de sangrado
posteriores, y alta hospitalaria al tercer dia.

Se trata de una mujer de 32 afos de edad, con el diag-
nostico de embarazo de 37.6 semanas de gestacion + TG +
fertilidad satisfecha. Programada para cesarea + oclusion
tubaria bilateral.

Antecedentes de importancia

Heredofamiliares: carga genética para diabetes mellitus e
hipertension arterial, trombocitopenia autoinmune por rama
paterna.

Patologicos: TG diagnosticado desde 2012 por sangrado
recurrente, presentando choque hipovolémico que no respon-
di6 a medidas habituales, por lo que se inicié abordaje por
hematologia y se realiza el diagnostico definitivo en 2013
mediante agregometria plaquetaria con agregacion normal a
la aplicacion de ristocetina, no presenta cuantificacion de an-
ticuerpos anti-GP. Actualmente en seguimiento por el servicio
de hematologia con tratamiento a base de etamsilato durante
los episodios de hemorragias. Resto de los antecedentes pa-
tologicos sin importancia.

Ginecoobstétricos: gesta2, aborto 1. En 2012 aborto espon-
taneo que requirio6 legrado uterino instrumentado, sin reportar
sangrado anormal durante el procedimiento. Embarazo actual:
acudiendo desde el inicio de la gestacion por diagnostico de
TG, con ocho consultas en total por el servicio de medicina
maternofetal, presentan embarazo normoevolutivo, sin eventos
de sangrado en ningun periodo de la gestacion. Ingresa al ser-
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vicio de tococirugia de manera programada para interrupcion
del embarazo por via abdominal y oclusion tubaria bilateral.
A la exploracion fisica se encuentra con signos vitales de TA
117/76 mmHg, FC 70 Ipm, FR 20 rpm, SO, 95%, temperatura
37 °C. Consciente, alerta, ubicada en las tres esferas, consti-
tucion mesomorfica, normocéfala, mucosa oral con adecuado
estado de hidratacion, cuello cilindrico sin megalias palpables,
traquea central y movil. Via aérea: Mallampati I, Patil Aldreti
I, Bellhouse Dore I, protrusion mandibular I, distancia ester-
nomentoniana I. Térax con campos pulmonares con adecuada
entrada y salida de aire, sin crépitos ni sibilancias, precordio
normodinamico ritmico sin ruidos agregados. Columna
vertebral con espacios intervertebrales palpables CHIEN 3.
Abdomen con utero gestante, extremidades integras con pulsos
distales presentes y llenado capilar de 2 segundos. Laboratorios
reportados: hemoglobina 13 g/dL, hematocrito 37.5%, plaque-
tas 174,000/mL, tiempo de protrombina 11.6 segundos, tiempo
parcial de tromboplastina 28.4 segundos, relacion internacional
normalizada 1.02. Grupo y Rh A (+). Se otorga ASAIII, riesgo
de sangrado alto y cardiovascular moderado. Se sugiere una
técnica anestésica regional. Se indica ayuno de ocho horas,
contar con via periférica de alto flujo, medidas antitromboticas,
tomar y guardar tubo piloto, cruzar y tener disponibles dos
paquetes de concentrado eritrocitario, dos paquetes de plasma
fresco congelado y una aféresis completa, asi como medias
de compresion en extremidades inferiores. Una vez colocado
el monitoreo, se administra la aféresis plaquetaria y se coloca
sistema de compresion mecanica intermitente en extremidades
inferiores. Después se instala un bloqueo subaracnoideo con
aguja Whitacre calibre 27G, con puncion unica atraumatica,
como anestésico local se utilizo bupivacaina hiperbarica 10 mg,
alcanzando difusion hasta TS, y analgesia quirtirgica adecuada,
sin presentar complicaciones inmediatas, manteniendo automa-
tismo ventilatorio con O, suplementario con puntas nasales a 1
L/min. Se obtiene producto viable. Se administra carbetocina
100 pg como uterotonico obteniendo tono uterino adecuado,
presenta hemorragia obstétrica primaria menor de 600 mL. Se
toma control gasométrico con pH de 7.45, PCO, 25 mmHg, PO,
162 mmHg, Het 30%, Hb 9.3 g/dL, HCO, 17.4 mmol/L, BEF
-6.6 mmol/L. Uresis horaria mayor de 0.5 mL/kg/h durante el
procedimiento quirtrgico. Egresa con tension arterial de 117/78
mmHg, frecuencia cardiaca 60 Ipm, frecuencia respiratoria
18 rpm, SO, 94%, sin aporte suplementario de O,. Durante el
puerperio inmediato en hospitalizacion no presentd datos de
hemorragia obstétrica o sangrado espontaneo, por lo que egresd
al cuarto dia de estancia intrahospitalaria, sin complicaciones
relacionadas con la patologia de base.

DISCUSION

La TG es una patologia con incidencia extremadamente baja,
se considera una patologia hematologica grave, y debido a la

fisiopatologia y la variabilidad de sintomas que se presentan,
se considera un reto en cuanto al manejo anestésico en caso
de que se requiera una intervencion quirargica de cualquier
indole, asimismo, si la patologia se presenta en una paciente
obstétrica, el reto es atin mayor para la toma de decisiones por
el anestesiologo. No se conoce con exactitud la incidencia en
nuestro pais, pero son muy pocos los casos reportados. En el
presente reporte, se menciona a una paciente obstétrica con el
diagnostico ya conocido desde la infancia, desde el inicio de
la gestacion se derivo a atencion de tercer nivel para control
del embarazo por el servicio de medicina materno fetal y
hematologia, el manejo anestésico se decidié de acuerdo con
los lineamientos recomendados, como la administracion de
concentrados plaquetarios previos al inicio del procedimiento
anestésico para lograr una agregacion plaquetaria adecuada.
Se decidid anestesia regional para evitar los riesgos inherentes
a la instrumentacion de la via aérea en la paciente obstétrica.
La paciente present6 una recuperacion anestésica y quirdrgica
completa y satisfactoria con egreso del binomio sin incidente
relacionado con la patologia de base. Por lo que podemos con-
cluir que la trombastenia de Glanzmann es una patologia muy
poco frecuente en nuestro pais, por lo tanto, el anestesidlogo
debe tener el conocimiento para descartar esta patologia en
pacientes con cuadros de hemorragia frecuentes que no ceden
con maniobras habituales. Es necesario manejar esta patologia
de manera conjunta con el servicio de hematologia para deter-
minar la técnica que presente menor riesgo y mayor beneficio
al momento de realizar el procedimiento anestésico-quirtirgico,
y se debe contar siempre con hemoderivados disponibles, sobre
todo aféresis plaquetarias, y si es posible tener a la mano antifi-
brinoliticos y factor VII recombinante como opciones alternas.

CONCLUSIONES

El manejo anestésico debe realizarse de manera conjunta con
el servicio de hematologia y medicina maternofetal, ya que
la toma de decisiones dependera del estado clinico actual de
cada caso, estudios de laboratorio y pruebas de coagulacion
recientes, terapéutica que se tenga disponible y urgencia
del procedimiento. La técnica anestésica debe elegirse de la
misma manera, con base en las pruebas de coagulacion y la
disponibilidad inmediata de aféresis plaquetarias, ya que es
la terapia mas util y la mas empleada para el tratamiento de
la hemorragia; en medida de lo posible, la finalizacion del
embarazo debe estar programada para contar con lo necesario
en caso de presentar complicaciones relacionadas con la pa-
tologia de base. Es necesario complementar con estudios que
demuestren la eficacia del etamsilato en este tipo de patologia.
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