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Resumen

La trombastenia de Glanzmann (TG) es una enfermedad hematolégica de baja frecuencia, tiene
un patrén de herencia autosomica recesiva. Se caracteriza por alteracion de la funcién plaquetaria.
Se puede presentar como petequias, epistaxis, hemorragias gastrointestinales y gingivales. Se reporta
el caso de un paciente de género masculino que acude a servicio odontolégico universitario anexo
a hospital de cuarto nivel por presentar gingivorragia severa y aflojamiento de algunos dientes.
El manejo integral del paciente muestra la importancia del trabajo multidisciplinario. (Acta Med
Colomb 2015; 40: 58-61).

Palabras clave: trombastenia de Glanzmann, comunicacion, multidisciplinario.

Abstract

Glanzmann’s thrombasthenia (GT) is a low frequency hematologic disease with an autosomal
recessive inheritance pattern. It is characterized by impaired platelet function. It It can occur as pe-
techiae, epistaxis and gastrointestinal and gingival bleeding. The case of a male patient who attends
University Dental Service annex to fourth level hospital for presenting severe gingival bleeding and
loosening of some teeth is reported. The integral management of the patient shows the importance
of multidisciplinary work. (Acta Med Colomb 2015; 40: 58-61).
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Introduccion

La (TG) es un trastorno cualitativo de la funcién pla-
quetaria causado por una anomalia en los genes de las
glicoproteinas IIb/II1a. Estos genes codifican para un grupo
de proteinas enlazadas que se encuentran en la superficie
de las plaquetas, el receptor glicoproteina IIb/II1a (también
Ilamado receptor de fibrindgeno). La ausencia o el funciona-
miento inadecuado del receptor provocan que las plaquetas
no se adhieran entre si en el sitio de la lesién y es dificil
que se forme un codgulo normal (1).

La enfermedad fue descrita en 1918 por el Dr.
Glanzmann, como una trombastenia hereditaria. En
1956 Braunsteiner y Pakesches mencionado como una
enfermedad con plaquetas de nimero, morfologia normal
con alteracién de la funcion (1).

Este trastorno con cardcter autosémico recesivo, signi-
fica que ambos padres son portadores de un gen anormal,
aunque ellos mismos pudieran no padecer la enfermedad
y transmitir ese gen anormal a su hijo o hija. Como todos
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los trastornos autosdmicos recesivos, se encuentra mas
frecuentemente en regiones del mundo donde son comunes
los matrimonios consanguineos. TG tiene una prevalencia
aproximada de 1 en 1 millén y afecta tanto varones como
mujeres, generalmente se diagnostica durante la nifiez (2).

Las manifestaciones clinicas mads comunes son: epis-
taxis, petequias, menorragias, hemorragia gastrointestinal
intermitente, gingivorragia espontdnea y sangrado excesivo
después de procedimientos quirtrgicos (3, 4) que varfan en
cada paciente y pueden ir desde hemorragias leves a severas
(1), siendo la severidad del sangrado no predecible y no
correlacionada con la anormalidad o el compromiso de la
enfermedad (4).

Este desorden se clasifica en tres tipos de acuerdo con
el porcentaje de GPIIbllIa: I, IT y variante. El tipo I es la
mas comtn con menos del 5% GPIIb o GPIlIa, tipo II tiene
de 10-20% de la cantidad normal de la glicoproteina y la
variante que se caracteriza por valores mayores a 20% pero
disfuncionales (1).
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El diagnéstico de (TG) implica una cuidadosa anamnesis
por parte de los profesionales de la salud, orientado a la
presencia de sangrados espontdneos, desencadenados con
traumas menores; comportamiento ante situaciones de estrés
hemostatico, como procedimientos odontoldgicos, eventos
quirdrgicos, partos, cesdreas. Necesidad de reintervenciones
por sangrado, anemia y soporte transfusional. En las mujeres
indagar las caracteristicas del sangrado menstrual. Interro-
gar sobre la presencia de enfermedades concomitantes que
puedan predisponer a sangrado, asi como medicamentos
alopdticos y naturales.

Se requiere evaluar hemograma, pruebas de funcién pla-
quetaria como estudios de PFA 200, agregacion plaquetaria
la cual es normal con ristocetina y anormal con epinefrina,
ADP, coldgeno y araquidénico y la glicoproteina IIb/I1la
por medio de citometria de flujo (2).

La terapia depende del tipo de trombastenia, el patron de
sangrado, las caracteristicas del sangrado agudo, estado de
aloinmunizacion, la presencia de refractariedad plaquetaria,
tipo de procedimiento por realizar.

En cuanto a las opciones de tratamiento la literatura
reporta, entre otras, el uso de farmacos antifibrinoliticos,
soporte transfusional plaquetario, que ha demostrado brindar
efectividad clinica, pero se deben tener en cuenta los efectos
a corto y largo plazo. El uso del Factor VIIa recombinante
para situaciones clinicas en que se obtenga la respuesta
clinica o la presencia de aloinmunizacién. El tratamiento
de soporte para otras condiciones asociadas como es la
ferropenia con administraciéon de hierro oral parenteral y
manejo médico de comorbilidades asociadas, como es el
uso de agentes para hepatitis C.

Por la baja prevalencia de este desorden hematolégico
en la literatura hay pocas publicaciones acerca del manejo
desde el punto de vista hematoldgico- odontolégico. Por
tal razon el presente reporte de caso contribuye al andlisis
y discusion del manejo de los pacientes que presentan (TG)
desde un enfoque integral en equipo interdisciplinario en el
medio hospitalario.

Caso

Paciente masculino de 34 afios de edad procedente de
Bogotd, con diagnéstico de (TG) desde los tres afios de
edad. Requirié manejo en varias oportunidades con soporte
transfusional plaquetario. Estudios seroldgicos positivos
para hepatitis C y anemia ferropénica por antecedentes de
sangrado.

Ingresé al hospital universitario por sangrado digestivo
alto, se realiz6 estudio de endoscdpico en el que se encontrd
hemorragia de vias digestivas asociado a gastropatia portal
hipertensiva, se manejé con transfusion de plaquetas. Por
presencia de gingivorragia severa y aflojamiento de algunos
dientes, fue evaluado por el servicio de odontologia.

El paciente refiri6 durante la anamnesis sangrado en
encias de manera espontdnea de varias semanas de evolucién
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que se intensificaba al cepillarse los dientes, acompaiiado
de sintomatologia dolorosa.

Al examen clinico estomatolégico se observo paciente
consciente, orientado, no se palpan adenopatias, apertura
bucal dentro de los paramentos normales, mucosa oral rosada
palida e hidratada. Los hallazgos periodontales presentaban
hemorragia gingival espontdnea, debido a su componente
inflamatorio gingival, cambio de color, consistencia blanda
y margen gingival irregular (Figura 1).

Los diagnosticos odontolégicos fueron: periodontitis
como manifestacion de enfermedades sistémicas asociada a
trastornos hematologicos (APP 1999), abscesos periapicales
crénico en dientes nimero 14, 15, 24 y 25, restauracion
incompatible 16 en superficies oclusal-vestibular (OV), 37
superficie oclusal (O) y 36 superficies oclusal-vestibular-
lingual (OVL) y bruxismo.

Se analizé y discutié el caso entre los servicios de he-
matologia y odontologia (especialidades de estomatologia,
periodoncia y medicina oral, endodoncia, cirugia oral y
maxilofacial y rehabilitacion oral). Se propuso como plan
de tratamiento integral hematologia-odontologia manejo
intrahospitalario prequirdrgico con 4cido tranexdmico intra-
venoso, factor VII a recombinante previo al procedimiento
y transfusion plaquetas.

Las especialidades odontoldgicas inician con instruccion
en higiene oral, ensefianza de técnicas de cepillado y uso de

Figura 1. Muestra hemorragia gingival espontdnea en zona de caninos, premolares y
molares bilaterales.
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seda dental, se recomendé el uso de crema dental fluorada
y cepillo dental de cerdas suaves. Se contintia con fase
invasiva de raspaje y alisado radicular a campo cerrado
generalizado, exodoncias de dientes nimero 14, 15,24 y
25. Para terminar con resinas en 16 (OV), 37 (0),36 (OVL)
y colocacion de placa neuromiorrelajante (Figura 2).

El manejo odontolégico se realizé en dos sesiones basa-
das en protocolo planteado por del servicio de hematologia
de uso de manejo con atifibrinoliticos orales, locales, soporte
con plaquetas y factor VIla recombinante, teniendo en cuenta
los multiples requerimientos de plaquetas y estado de aloin-
munizacion y un evento quirtirgico odontolégico mayor.

En la primera sesion se efectud examen clinico periodon-
tal. Al sondaje presentaba bolsas periodontales profundas
generalizadas > 5 mm con su consecuente pérdida de inser-
cién periodontal, sangrado gingival y cdlculos subgingivales
generalizados.

Posteriormente se realizé bloqueo anestésico con lidocai-
na al 2% a nivel de la tuberosidad e infraorbitario bilateral,
se realiz6 raspaje y alisado radicular generalizado a campo
cerrado arco superior con manejo cuidadoso de los tejidos y
control de la hemostasia, se utiliza baja succién. Durante el
procedimiento el paciente fue monitoreado por el servicio
de hematologia.

Luego se efectuaron exodoncias de dientes 14 y 15, se
controla sangrado con esponjas hemostaticas reabsorbi-
bles, se sutura con puntos simples. Posterior a la sutura se
observa hemorragia generalizada en el arco superior por
surco gingival, se hace hemostasia con 4cido tranexdmico
y medidas locales con presién durante un tiempo aproxi-
mado de 15 minutos continuos. Se controla la hemorragia,
se continta terapia antibidtica, se administra analgésicos e
ingesta de dieta blanda.

La segunda sesidn segtin protocolo establecido se admi-
nistra factor VII activado recombinante y dcido tranexdmico
via oral, anestesia troncular a nivel de nervios mentoneros

bilaterales raspaje y alisado radicular a campo cerrado en
arco inferior, a nivel del arco superior se realizaron las
exodoncias de 24 y 25 previa anestesia infiltrativa en el
sitio con el mismo manejo de la primera sesién

Posterior a procedimiento presenté sangrado persisten-
te gingival y signos de bajo gasto. Se utilizaron medidas
locales como el uso antifibrinolitico y compresién local.
Recursos como el sellante de fibrina son usados de manera
rutinaria para este tipo de pacientes en el hospital, pero para
el momento no se contaba con la disponibilidad inmediata.
Requiri6 soporte transfusional, manejo con antifibrinolitico
y factor VII a recombinante por seis aplicaciones.

La evolucién luego de las dos sesiones de tratamiento
fue satisfactoria, se soluciond el compromiso inflamatorio
de origen periodontal motivo de la consulta y se preparé al
paciente para continuar tratamiento integral.

Discusion

Los trastornos de la coagulacién ya tengan un caracter
hereditario o adquiridos, requiere de una planeacién con-
junta de los diferentes grupos multidisciplinarios.

Los procedimientos odontolégicos representan un reto
para los odontdlogos y los hematdlogos, bajo la condicién
que la cavidad oral es un reto hemostético. El sangrado con-
tinuo sin control tiene serias y graves complicaciones como
es la presencia de hematomas o sangrado de dificil con-
trol condiciona una importante morbimortalidad al poder
realizar un efecto compresivo sobre la via aerodigestiva.

La educacidn, el seguimiento, la prevencion y la pro-
mocion en salud son aspectos relevantes en estos pacientes
dado las complicaciones y los costos adicionales al sistema
de salud, ante una entidad que puede ser prevenible, pero
ademds la educacién en salud contribuye a disminuir las
patologias orales que como la que presentd el paciente
reportado muestra tendencias de sangrado espontdneo (3,
5,6).

Figura 2. Radiografias periapicales zona de incisivos, premolares y molares superiores que muestran pérdidas dseas verticales y horizontales.
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Los procedimientos se deben realizar bajo la coordi-
nacién del grupo de hematologia, considerar aspectos
logisticos como es la programacién en dia hébil, hora en
la mafana, ya que estos puntos ayudan al actuar ante un
evento de urgencia. El paciente y la familia deben conocer
los posibles efectos que se pueden presentar tanto asociados
al procedimiento como a la terapia utilizada.

El seguimiento integral del paciente es pilar en el tra-
tamiento de los pacientes, ya que no es sélo la condicién
de tendencia al sangrado y la presencia de otras patologias
como es la seropositividad para hepatitis B, C, que eran
parte de las complicaciones derivadas de soportes transfu-
sionales en etapas previas al desarrollo de nuevas tecno-
logias para la seguridad de los productos hemoderivados.

El tratamiento de la TG estd basado en primera linea
en el soporte transfusional plaquetaria, ademds del uso de
antifibrinoliticos para el manejo de sangrados de mucosas y
procedimientos menores. La desmopresina no se considera
como una opcién terapéutica ya que no ha demostrado
mejorfa en la condicién clinica ni fisiopatolégica (1).
Adicionalmente la literatura reporta para la prevencién de
hemorragias leves el uso de compresion laser YAG y anti-
conceptivos orales de acuerdo con la situacion clinica (5).

El tratamiento de sangrados mayores o aquellos que no
mejoran con medidas locales o antifibrinoliticos, se con-
sidera el soporte transfusional plaquetario (7). El uso de
terapia como el factor VII a recombinante es una opcion,
teniendo en cuenta las propiedades y mecanismo de accion.
Esta indicado en pacientes con refractariedad al manejo con
transfusion plaquetaria. No se debe desconocer probables
efectos como es la presencia de trombosis (8).

Desde el escenario odontolégico se debe tener en cuenta
que los pacientes con (TG) implican compromiso sistémico
que requieren manejo integral, basandose en la estabilidad
sistémica del paciente, lo cual disminuye riesgos y conduce
al éxito del tratamiento.

En la parte basica inicial del manejo es adecuado realizar
motivacién y educacion en salud oral segtin los factores de
riesgo individuales del paciente, lo cual genera una modi-
ficacién de hadbitos mediante una adherencia al tratamiento
y al posterior mantenimiento (9, 10).
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Los procedimientos de raspaje y alisado radicular fueron
manejados con instrumentos ultrasénicos siendo esta la
recomendacidn en este tipo de pacientes con compromiso
hematolégico ya que disminuye de manera significativa
el sangrado posoperatorio comparado con elementos ma-
nuales. (11). En cuanto al sangrado intraoperatorio que se
puede presentar, existen diferentes alternativas de manejo
local como es la utilizacién del dcido tranexdmico de forma
tépica o las esponjas hemostaticas reabsorbibles (4).

Conclusién
Este reporte de caso muestra la necesidad e importancia
del trabajo multidisciplinario para un adecuado diagnéstico,
tratamiento integral y seguimiento del paciente con TG.
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