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Trombastenia de Glanzmann é um disturbio raro, here-
itario, autossdmico recessivo das plaquetas, caracteri-
zado por deficiéncia ou anormalidade do complexo
glicoproteico IIb/Illa da membrana plaquetaria "*2. Os indivi-
duos trombasténicos sédo classificados em Tipo | (80%),
quando da auséncia do complexo glicoproteico e Tipo Il
(20%) quando ha baixos niveis deste °.
As glicoproteinas representam um papel primordial no funcio-
namento plaquetario, pois elas fazem parte dos receptores
de membranaindispensaveis para a agregacgao plaquetaria
e interagdo com o fibrinogénio ‘.
O objetivo deste relato € mostrar a conduta anestésica e os
cuidados perioperatérios em paciente com Trombasteniade
Glanzmann, submetida a cirurgia ginecolégica abdominal.

RELATO DO CASO

Paciente branca, feminina, 21 anos, nulipara, procedente do
servigco de Ginecologia com histéria de dor abdominal baixa
hadoisdias, deiniciosubito e caraterprogressivo. Ao exame
fisico apresentava abdémen doloroso a palpacgao difusa e
mucosas descoradas. Apos a ultrassonografia do abdémen
foi feita hipotese diagndstica de cisto anexial roto a esquer-
da, e indicada laparotomia exploradora. Foi solicitada avali-
acao pré-anestésica.

Na anamnese a paciente relatou ser portadora de Trombas-
tenia de Glanzmann diagnosticada na infancia, apds suces-
sivos episodios de epistaxe e presenga de equimoses sem
historiade traumaimportante. Porocasido da menarca este-
veinternadaporsangramentograve e necessitoude transfu-
saodeplaquetaseconcentradode hemaceas. Naoapresen-
tou nenhum outro episédio de sangramento e nao havia his-
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tériade doenga hematoldgica nafamilia. Nao usava anticon-
cepcional oral e fazia uso sistematico de acido epsilon ami-
no-caproéico antes de procedimentos odontolégicos.

A paciente apresentava inicialmente hemoglobina (Hb) de
9,8 g/dl, hematécrito (Ht) de 33% e plaquetas de
145.000/mm®.

Foi solicitada avaliagdo do hematologista que orientou a
transfusao de seis unidades de plaquetas para tentar dimi-
nuir o sangramento e transfundir 10 unidades de plaquetas
30 minutos antes da cirurgia, 8 unidades no transoperatério,
manter a hemoglobina em 10 g/dl através de transfusao de
concentrado de hemaceas e administrar EACA (1 g) por via
venosa. Foirecomendadotambém que a paciente permane-
cessenaUTlpor24 horasnopds-operatério e fosse utilizado
dreno para quantificagdo do sangramento e evitar o uso de
antiinflamatorios.

A paciente deu entrada na sala de operagéo com dois aces-
SO0s venosos nos membros superiores. A monitorizagao foi
feita com cardioscoépio, oximetro de pulso, presséo arterial
ndo invasiva e capnodgrafo. A indugcéo anestésica foi feita
comfentanil (300 ug), propofol (200 mg) e atracurio (30mg) e
a anestesia foi mantida com oxigénio e 6xido nitrosoa50% e
sevoflurano. Aintubacgéo orotraqueal foifeitasemlesao apa-
rente da mucosa. No peroperatoério apresentou Hb de 8,6
g/dl, Ht de 28% e plaquetas de 168.000/mm?®. Foram trans-
fundidas as plaquetas prescritas pelo hematologista e corri-
gida a anemia com uma unidade de concentrado de hema-
ceas. O procedimento anestésico-cirurgicotranscorreusem
intercorréncias, com sangramento compativel com o proce-
dimento. A paciente foi extubada sem problemas e a analge-
sia realizada com tramadol e nalbufina. A cirurgia realizada
foi anexectomia esquerda.

A paciente foi acompanhada durante quatro dias durante os
quais ndo houve sangramento evidente, tendo recebido alta
hospitalar com Hb de 10,7 g/dl, Ht de 33% e plaquetas de
112.000/mm?®. Foiorientada quantoanecessidadedousode
anticoncepcional por via oral.

DISCUSSAO

Na maioria dos pacientes o diagndstico de Trombastenia de
Glanzmann é feito antes dos cinco anos de idade, e em al-
guns casos, logoapdsonascimentocom presencade purpu-
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raemlocaisde pressdodurante o parto normal®. Ocritériola-
boratorial para o diagnoéstico inclui contagem e morfologia
plaquetaria normal, tempo de sangramento prolongado, au-
séncia ou diminuigdo acentuada da agregacgao plaquetaria
emrespostaao ADP, colageno e epinefrina, exceto aristoce-
tina, e estudo da coagulacéo plasmatica normal "2°.
Naapresentacgao clinicada doenga ocorrem sinais hemorra-
gicos, tais como purpura, hemorragia gengival, menorragia
e principalmente epistaxe °.

A gravidade do sangramento é variavel. Alguns pacientes
necessitam multiplas transfusdes enquanto outros néo
apresentam manifestagdes hemorragicas. Sangramento
espontaneo é raro. Os episoddios mais sérios sao resultados
detraumasouexacerbagaode sangramentofisiolégico1’5’6.
Amenarcarepresentauma situagcaoderisco, o mesmo ocor-
rendo com a gestacgéo e o parto de pacientes portadoras da
doenca®’. As manifestacdes clinicas tendem a diminuir com
avidaadulta?. Emum estudode 113 pacientes, 53% eram do
sexo feminino °.

A Trombastenia de Glanzmann é rara, mas pode tornar-se
greqUente emgruposraciaisemqueocorre consanglinidade

O tratamento dos episddios hemorragicos e sua prevengao
s0 sdo possiveis mediante terapia substitutiva com transfu-
sdo de plaquetas. Geralmente essa medida é eficaz, con-
quanto a alo-imunizagéo limita posteriormente a vida média
das plaquetas infundidas. Além disso, alguns pacientes de-
senvolvem anticorposinibidores com especificidade paraas
glicoproteinas em falta. Tais anticorpos ligam-se a glicopro-
teinaexpressanasplaquetas normaistransfundidas e preju-
dicam sua fungao ®'%'".

Adecisdodetransfusdo nestes pacientes deve ser muito cri-
teriosa e reservada aos casos estritamente necessarios.
Apesar de muitos pacientes receberem transfusdo em al-
1goug\ momentoda suavida, amaioriaresponde bem aterapia
O transplante de medula éssea foirealizado com bom resul-
tado em paciente que apresentava episodios hemorragicos
graves, porém deve-se avaliar o risco-beneficio do procedi-
mento, pois sabe-se que n&o é isento de riscos '°.

Drogas antifibrinoliticas, acido epsilon amino-caproéico e o
acido tranexamico tém sido efetivos no controle da hemorra-
gia em pacientes trombocitopénicos, mas sua eficacia na
trombastenia & incerta °.

Desmopressin (1-deamino-8-D-arginine vasopressin) tem
gigo utilizado emalguns pacientes sem comprovada eficacia
Os casos de menorragia sdo tratados com altas doses de es-
trégenos conjugados administrados por via venosa durante
24 a48horas, seguidode um combinado de estrégeno e pro-
gesteronaporviaoral até aresolucdo do sangramento. A pa-
ciente devera manter o uso de um anticoncepcional oral em
doses normais indeterminadamente .

Foi observado que o anticoncepcional oral a base de nores-
tisterona foi eficaz no tratamento de sangramento gastroin-
testinal por telangectasias em pacientes com Trombastenia
de Glanzmann .
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Em caso de cirurgia o tratamento néo transfusional pode ser
um excelente coadjuvante, mas transfusdes plaquetarias
sdo frequentemente necessarias devido a um sangramento
perioperatorio inaceitavel. Cirurgias em que se espera um
sangramento moderado devemos aumentar as plaquetas
em 50.000/mm?, e 75.000 a 100.000/mm? em cirurgias com
grande sangramento ou que a hemostasia seja critica (neu-
rocirurgias e cirurgias oftalmoldgicas) ®'°.

O &acido epsilon amino-capréico deve ser administrado por
viavenosanadosede 10 gem 15 minutos (1 horaantesdaci-
rurgia)ede12em 12 horas até o sangramentondorepresen-
tar um grande problema ou até sua resolugao °.

Nos pacientes com coagulopatias é desejavel que os niveis
de catecolaminas ndo sejam aumentados com prejuizo para
a hemostasia, bem como o uso de medicamentos que alte-
rando afungao plaquetariapodem causar manifestagbes he-
morragicas .

Ainda que a Trombastenia de Glanzmann seja uma doencga
que produza graves episddios de hemorragia o progndstico
é excelente, desde que sejam antecipados os riscos e se
faca uso criterioso de transfus&o de plaquetas ".
Episédios hemorragicos podem ser criticos, recorrentes,
mas quando sdo controlados e aanemia corrigida os pacien-
tes tém boa qualidade de vida °,

Conclui-se que o futuro do tratamento da Trombastenia de
Glanzmann é promissore,comoavangodaterapiagenética,
logo poder-se-a corrigir a anormalidade plaquetaria '
Cirurgias em pacientes trombasténicos, cuja incidéncia é
bastante baixa, necessitam de perfeito trabalho de equipe
entre o anestesiologista, o cirurgido e o hematologista (ban-
codesangue)paraque oprocedimento sejaplanejado erea-
lizado com seguranga. Deve-se assegurar a disponibilidade
de sangue e derivados 2.

Foi certamente em fungcédo das medidas profilaticas e tera-
péuticas previamente planejadas e adotadas que a realiza-
¢ao do ato anestésico-cirurgico transcorreu sem intercor-
réncias.
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