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¿Qué sabemos acerca de este 
problema?
Las pruebas convencionales de coagula-
ción son de poca utilidad en pacientes con 
trombastenia de Glanzmann.

¿Qué aporta este estudio de nuevo?
Las pruebas tromboelásticas pueden 
orientar el manejo hemostático periope-
ratorio de estos pacientes.

Resumen

OPEN

Introducción
La trombastenia de Glanzmann es un trastorno hemorrágico congénito infrecuente, causado por 
mutación en los genes que codifican las glucoproteínas plaquetarias α-IIb (ITGA2B; 607759) y β3 
(ITGB3; 173470) en los cromosomas 17q21.31 y 17q21.32, respectivamente, alterando cualitativa 
o cuantitativamente al receptor plaquetario de integrina αIIbβ3 (glucoproteína IIb/IIIa). La 
trombastenia de Glanzmann se clasifica como tipo I cuando se expresa menos del 5 % de la 
glucoproteína αIIbβ3 y como tipo II, cuando es mayor al 5 %.

Presentación del caso
Se describe el manejo perioperatorio de una paciente de 13 años de edad con trombastenia de 
Glanzmann, sometida a etmoidectomía anterior bilateral endoscópica. El manejo se centró 
en la transfusión profiláctica de plaquetas y ácido tranexámico, así como en la evaluación de la 
hemostasia con tromboelastografía. No hubo complicaciones hemorrágicas durante y después del 
procedimiento.

Conclusiones
Los pacientes pediátricos con trombastenia de Glanzmann tienen alto riesgo de hemorragia 
perioperatoria. La transfusión de plaquetas es la mejor alternativa profiláctica y terapéutica; 
sin embargo, incluso en ausencia de anticuerpos antiplaquetarios, puede no ser efectiva y debe 
evaluarse mediante pruebas viscoelásticas durante los procedimientos quirúrgicos para mejorar 
la seguridad del paciente. 
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Abstract

Introduction
Glanzmann thromboasthenia is a rare congenital bleeding disorder caused by a mutation in platelet glycoprotein α-IIb and β3 encoding genes 
(ITGA2B; 607759 and ITGB3; 173470) in chromosomes 17q21.31 and 17q21.32 , respectively, which results in a qualitative or quantitative alteration of 
the platelet integrin αIIbβ3 (glycoprotein IIb/IIIa) receptor. Glanzmann thromboasthenia is classified as type I when less than 5% of glycoprotein 
αIIbβ3 is expressed, and as type II 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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INTRODUCCIÓN

La trombastenia de Glanzmann (TG) es un 
trastorno autosómico recesivo infrecuente 
(1/1.000.000) (1), causado por la mutación 
en los genes que codifican las glucoproteí-
nas plaquetarias αIIb (ITGA2B; 607759) y 
(ITGB3; 173470) en los cromosomas 17q21.31 
y 17q21.32, respectivamente, alterando cua-
litativa o cuantitativamente al receptor pla-
quetario de integrina αIIbβ3 (glucoproteína 
IIb/IIIa) que actúa como receptor de fibrinó-
geno en la superficie plaquetaria (2). La TG 
se clasifica como tipo I cuando se expresa < 
5 % de la glucoproteína αIIbβ3 y como tipo 
II cuando es > 5 %. Las manifestaciones he-
morrágicas inician en la infancia y más del 
75 % de los pacientes requieren transfu-
sión de hemoderivados durante su vida. El 
tiempo de protrombina (TP), tiempo par-
cial de tromboplastina (TTP) y el recuento 
de plaquetas (RP), generalmente resultan 
normales y no son útiles 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 hemostático profiláctico con ácido tra-
nexámico (AT) y transfusión de plaquetas 

(TrP) guiado por tromboelastografía (TEG) 
en un paciente pediátrico sometido a ciru-
gía, con alto riesgo de sangrado.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Una paciente de 13 años de edad, caucásica, 
estudiante de bachillerato y procedente del 
área urbana de Manizales, Colombia, con 
diagnóstico de TG fue evaluada en consulta 
preanestésica antes de someterla a etmoi-
dectomía anterior bilateral endoscópica 
más turbinoplastia por pansinusitis crónica 
e hipertrofia de cornetes. Había sido diag-
nosticada a los 11 años de edad por hema-
tología, por cuadros de epistaxis, equimo-
sis espontáneas, exfoliación dental con 
sangrado y hemorragia en postoperatorio 
de cauterización de varices septales. La se-
cuenciación del exoma clínico no encontró 
ninguna variante genética. No tenía ante-
cedentes de menarca, alergias, tóxicos, fár-
macos ni transfusiones previas. El examen 
físico fue normal, sin predictores de vía 
aérea difícil. Peso de 41,7 kg y talla de 150 
cm. Resultado de los exámenes prequirúr-

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

Por prescripción de hematología se le 
transfundió una unidad de plaquetas leu-
correducidas por aféresis antes de la ciru-
gía y se decidió evaluar la hemostasia dos 
horas después con TEG, con los siguientes 
resultados: tiempo de reacción (R): 5,1 min, 
tiempo de coagulación (K): 3,5 min, ángulo 
α: 50,6°, máxima amplitud (MA) 56,8 mm 
(valores de referencia: 5-10 minutos, 1-3 mi-
nutos, 53-72° y 50-70 mm, respectivamente) 
(figura 1). Se decidió llevar a cirugía.

Se administró AT 10 mg/kg en bolo, se-
guido por infusión de 2 mg/kg/hora durante 
la cirugía. Se realizó monitorización están-
dar y termoprotección. La anestesia general 
se indujo con remifentanil, propofol y ro-
curonio, y se mantuvo con sevorane y remi-
fentanil. Se intubó la tráquea con tubo RAE 
oral N.° 6.5. Se administró dexametasona y 
ondansetrón como profilaxis antiemética. 
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El manejo analgésico consistió en parace-
tamol e hidromorfona. El tiempo de cirugía 
fue de 60 minutos con mínimo sangrado in-
traoperatorio. El AT se continuó durante las 
siguientes dos horas postoperatorias y lue-
go, por vía oral 500 mg cada 8 horas hasta 
completar tres dosis. El hemograma posto-
peratorio informó: hemoglobina 13,1 g/dL-1, 
hematocrito 39,1 % y RP 360.000 g/dL-1. El 
postoperatorio continuó sin complicaciones 
ni evidencias de sangrado, por lo que se au-
torizó el alta al día siguiente. No hubo episo-
dios de hemorragia durante el primer mes 
de seguimiento postoperatorio (figura 2).

DISCUSIÓN

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

figura 1. Tromboelastografía 2 horas después de la transfusión de plaquetas.

Fuente: Autores.

misibles de sangre, uso de medicamentos 
hemostáticos con riesgo de complicaciones 
y pruebas de coagulación convencionales 
poco útiles. Las opciones terapéuticas in-
cluyen el AT, la TrP y el factor VIIa recom-
binante (rFVIIa). El AT ha probado ser útil 
asociado a otras terapias en pacientes con 
TG (1). Es un agente antifibrinolítico que 
inhibe el plasminógeno y reduce la produc-
ción de plasmina, lo que previene la lisis del 
coágulo. El rFVIIa es una alternativa en pa-
cientes con anticuerpos contra la integrina 
αIIbβ3 y/o HLA, y con refractariedad a la TrP 
(3-5). Se prefiere en mujeres en edad fértil 
para evitar la producción de anticuerpos 
ocasionada por la TrP, que pueden atravesar 
la placenta y producir trombocitopenia fe-
tal (asociada a muerte intrauterina y hemo-
rragia intracerebral) (1). La TrP es la mejor 
alternativa para prevenir o tratar la hemo-
rragia en pacientes con TG (6); sin embargo, 

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 endóge-
nas superan en número a las transfundidas 
y se adhieren en mayor proporción en el 
lugar de la lesión. Además, los isoanticuer-
pos reactivos contra la integrina αIIbβ3 y/o 
contra moléculas clase I del complejo ma-
yor de histocompatibilidad en pacientes 
con transfusiones previas, puede bloquear 
la agregación plaquetaria y conducir a la 
rápida eliminación de las plaquetas trans-
fundidas (8). Esta situación es difícil de de-
terminar en el escenario quirúrgico, pues 
se requiere la medición de anticuerpos que 
toma tiempo y no está siempre disponible.

La paciente había tenido complicacio-
nes hemorrágicas en una cirugía previa 
antes de ser diagnosticada, por lo que He-
matología ordenó la TrP leucorreducidas de 
manera profiláctica antes de la operación. 
La profilaxis con TrP es una medida efecti-
va para prevenir el sangrado perioperatorio 
en pacientes con TG, preferiblemente con 
plaquetas HLA compatibles o, en su defec-
to, leucorreducidas, para evitar la aloinmu-
nización (1). A pesar de que la paciente no 
había 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 más objetivas de la 
calidad de la hemostasia antes de la cirugía, 
por ello, el grupo quirúrgico decidió evaluar 

Figura 2. Línea temporal de los acontecimientos clínicos.

Fuente: Autores.

Evaluación 
preanestésica -2 horas Cirugía +24 horas+ 2 horas

Edad:  13 años y tromboastenia de Glanz-
mann. Cirugía con potencial de sangrado.
Pruebas de coagulación convencionales  
normales.
Pérdidas permisibles de sangre: 1566 mL.
Reserva de hemoderivados.

Transfusión de plaquetas  
leucoreducidas.

Tromboelastografía (Máxima amplitud normal)
Ácido tranexámico bolo 10 mg/kg seguido 
por infusión 2mg/kg/h.
Inducción de anestesia.

Cierre de infusión de 
ácido tranexámico.

Ácido tranexámico 500 mg cada 8 horas V.O, 3 dosis.
Vigilancia clínica.
Hemograma postoperatorio normal.
Egreso hospitalario.
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con TEG el efecto del tratamiento antes del 
procedimiento. Algunos autores han descri-
to la utilidad de las pruebas viscoelásticas 
en cirugía para conocer el estado hemostá-
tico y orientar las medidas terapéuticas en 
pacientes con TG (9,10). El MA que evalúa 
la máxima rigidez alcanzada por el coágulo 
(dependiente del número y función de las 
plaquetas y en menor proporción de la for-
mación de fibrina) y los demás parámetros 
medidos fueron normales, por lo cual se 
consideró seguro realizar el procedimiento. 
En este contexto, el TEG fue un valioso re-
curso que permitió en corto tiempo, cono-
cer el estado hemostático, tomar decisiones 
más objetivas y mejorar la seguridad de la 
paciente. 

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

CONCLUSIONES

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