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Comentario

La tromboastenia de Glanzmann (TG) es una rara enfermedad (escasa incidencia y
prevalencia: 1/10°), con alteracion de la funcién plaquetaria y patrén de herencia
autosémica recesiva. Es frecuente el antecedente de cosanguinidad y los heterocigotos
en general son asintomaticos.

Se caracteriza por un defecto en la union del fibrinbgeno al complejo glicoproteico de
membrana plaquetaria l1b/ll1a y se manifiesta por tendencia al sangrado de tipo
moderado o severo, a lo largo de la vida.

Segun las caracteristicas de laboratorio se describen tres subtipos en la TG: I, 11 'y 11
(variante).

El tipo | presenta retraccion del coagulo nula, fibrindgeno intrapalquetario no detectable
y menos del 5% de expresion de GPIIb/111a en la superficie plaquetaria.

En el tipo 11 existe una minima retraccion del codgulo, bajos niveles de fibrindgeno
intrapalquetario (30-60%) y 10-25% de expresion de GPIlIb-Illa en la superficie
plaquetaria.

En el tipo 111, conocido como variante, la retraccion del coagulo es variable, el nivel de
fibrindgeno intrapalquetario es apreciable y presenta 100% del complejo GPlIb-Illa en
la membrana pero con alteraciones en la funcién (trastorno cualitativo).

En el laboratorio de rutina, los pacientes con TG presentan tiempo de sangria
prolongado, adhesion plaquetaria “in vivo” o in “vitro” muy disminuidas, retraccion del
coagulo disminuida o nula y agregacion plaguetaria primaria ausente con diferentes
inductores a distintas concentraciones (ADP-ADR, colageno), s6lo agregan con
ristocetina. La liberacion de ATP por acido araquiddnico es normal

El tratamiento convencional incluye cuidados de soporte, antifibrinoliticos locales y
transfusion de plaquetas. Esta Gltima opcion presenta un serio problema secundario al
desarrollo de aloanticuerpos contra GPIIb/Illa 6 HLA (refractariedad).

Las plaquetas TG tienen alterada la generacion de trombina, altas dosis de rFVIla
actuan en la hemostasia por una via independiente del factor tisular (FT). El rFVIla se
une a la superficie de plaquetas activadas y activa el factor X a Xa, esto genera trombina
suficiente para convertir el fibrindgeno en fibrina.

La trombina produce mayor activacion plaquetaria y facilita la adhesion y agregacion de
plaquetas en la TG (se necesita interaccion VWF-GPIb). Las plaquetas en los pacientes
con TG pueden aglutinar en presencia de fibrina (requiere trombina unida a GPIb).

En la Union Europea el rFVIla esta aprobado para el tratamiento de pacientes con GT,
sangrado y refractariedad al tratamiento con transfusion de plaquetas (aloanticuerpos
contra GPIIb/1l1a o complejo HLA).

En la actualidad no existe un método para medir la generacion de trombina local sobre
la superficie de las plaquetas activadas por trombina. Los tests de hemostasia de rutina
realizados en plasma excluyen la influencia de células (leucocitos, plaquetas).

Por lo tanto seria Gtil un método para optimizar la dosis y monitorear el tratamiento con
rFVIla en pacientes con TG y que el mismo sea valido para medir generacion de
trombina.

Los autores evaltan el uso de un test de laboratorio que utiliza sangre entera (ROTEM),
midiendo el potencial hemostéatico del rFVI1la en pacientes con TG tratados con rFVlla.



El objetivo fue determinar la correlacion entre la administracion del rFV1la, el tiempo
transcurrido para comenzar con la formacion de fibrina y la estabilidad-dinamica del
coagulo medidos por ROTEM. Ademas su evalud la correlacion con la respuesta clinica
en los pacientes.

La conclusion demuestra el valor limitado del ROTEM en predecir la dosis adecuada de
rFVIla. Sélo en una de las determinaciones fue til (acortamiento significativo del CT),
que cuantifica la generacion de trombina.

No existio correlacion directa entre los diferentes tipos clinicos de TG (I, 1y 1) y
respuesta a ROTEM. Se resalta la muy buena respuesta clinica (in vivo) a rFVIla en este
grupo de pacientes con TG a pesar de los limitados cambios en el patron de respuesta en
ROTEM.



