oh - - - -
SN\ENVIA £DIFcC47

UNIVERSIDADE FEDERAL DA PARAIBA
CENTRO DE CIENCIAS MEDICAS
CURSO DE MEDICINA

Trabalho de Concluséo de Curso
Trombastenia de Glanzmann Adquirida: Relato de Caso

Aluna: Mariane Mourao Ferreira
Orientador: Luis Fabio Barbosa Botelho

JOAO PESSOA - PB
NOVEMBRO/2016



TROMBASTENIA DE GLANZMANN ADQUIRIDA: RELATO DE CASO
Mariane Mour&o Ferreira®, Luis Fabio Barbosa Botelho®.

a: Universidade Federal da Paraiba, Jo&o Pessoa, PB, Brasil.
RESUMO

Introducdo: Trombastenia de Glanzmann Adquirida € uma doenca
hemorrégica rara causada por auto-anticorpos, aloanticorpos, ou paraproteinas
de mieloma desenvolvidos contra a glicoproteina Ilb / llla (GPllb / llla),
ocorrendo geralmente em pacientes com linfoproliferativas ou condi¢des auto-
imunes. Caso: Os autores descrevem um paciente com historia de
sangramento gengival persistente apds extracdo dentaria com antecedente de
Linfoma Hodgkin e Purpura Trombocitopénica Idiopatica. Discussdo: A
Trombastenia Adquirida de Glanzmann € uma doenca rara de defeito na

hemostasia associada a Linfoma e a condi¢cdes autoimunes.

Descritores: Trombastenia de Glanzmann, Doenca de Hodgkin, Inibidores da

Agregacao de Plaguetas, Autoanticorpos, Transtornos plaquetérios.
ABSTRACT

Introduction: Acquired Glanzmann's Thrombasthenia is a rare haemorrhagic
disease caused by autoantibodies, alloantibodies, or myeloma paraproteins
towards glycoprotein llb / llla (GPIllb / llla), usually occurring in patients with
lymphoproliferative or autoimmune conditions. Case: The authors describe a
patient with a history of persistent gingival bleeding after tooth extraction with a
history of Hodgkin's Lymphoma and Idiopathic Thrombocytopenic Purpura.
Discussion: Acquired Glanzmann's Thrombasthenia is a rare defect in

hemostasis associated with lymphoma and autoimmune conditions.

Keywords: Thrombastenia, Hodgkin Disease, Platelet Aggregation Inhibitors,

Autoantibodies, Blood Platelet Disorders



1. INTRODUCAO

Trombastenia de Glanzmann Adquirida (TGA) é uma doenca hemorragica rara
causada por auto-anticorpos, aloanticorpos, ou paraproteinas de mieloma
desenvolvidos contra a glicoproteina 1lb / llla (GPIIb / llla), ocorrendo
geralmente em pacientes com linfoproliferativas ou condigbes autoimunes e
dificilmente em individuos saudaveis'. Essa doenca hemorragica adquirida rara
provoca uma reducdo na agregacao plaguetaria com colageno, difosfato de
adenosina (ADP), epinefrina (EPI), e acido araquidénico, mantendo aglutinacao
normal com ristocetina e apresentando coagulograma normal®. Até hoje, foram
descritos na literatura menos de trinta casos da doenca®. Os portadores de
TGA apresentam defeitos semelhantes aos da trombastenia congénita de
Glanzmann®. Neste transtorno, a contagem, tamanho, forma e vida util das
plaguetas sdo normais. O tempo de sangramento € invariavelmente prolongado
e a retracéo do coagulo é de fraca a ausente®.

Neste trabalho, é descrito o caso de um paciente com relato de sangramento
genvival por 72h, com antecedente de Linfoma Hodgkin ha dez anos e Parpura
Trombocitopénica Idiopatica ha cinco anos que desenvolveu TGA. As
informacdes sobre o caso foram obtidas através de entrevista com o paciente,

revisdo do prontuario e reviséo da literatura.

2. RELATO DE CASO

Paciente masculino, 43 anos, encaminhado ao ambulatorio de Hematologia
com gqueixa de sangramento persistente apds extracdo dentaria ocorrida 72
horas antes, nao responsiva a tratamento local. N&o fazia uso de
medicamentos. Paciente negava historia prévia de hemorragia, ja tendo sido
submetido a trés intervencdes cirargicas prévias, uma de Colecistectomia, sem
sangramentos. Antecedente de Linfoma de Hodgkin 10 anos antes, tratado
com quimioterapia e Purpura Trombocitopénica Imune tratada com
corticoterapia cinco anos antes. Histéria familiar negativa de hemorragias.
Exame fisico sem maiores alteracbes, exceto por sangramento visivel em

arcada dentaria superior esquerda. Exames iniciais revelaram: Hemoglobina



(Hb) = 13,5¢g/dl, Leucécitos = 5600cél/mm?* com diferencial normal. Plaquetas =
345.000/mm?®. Tempo de sangramento (TS) de Duke de 19mim, com Retracéo
de coagulo (RC) arretratil. INR de 1,12 e TTPA de 32 segundos com R = 1,02.
Inicialmente, foi prescrito Acido Tranexamico oral 500mg, 6/6h. Em reavaliacio
apos 48h, paciente persistia com sangramento. Exames ainda com TS e RC
alterados. Solicitados Dosagem de fibrinogénio e Teste de agregacao
plaguetaria com adenosina difosfato, com colageno e com adrenalina.
Fibrinogénio dosado veio de 345mg/dl e agregacdo plaquetaria abaixo de 10%
com os trés agonistas. Diante dos resultados laboratoriais, foi indicada
transfusdo de plaquetas, 6Ul. Associado a isso, foi iniciada corticoterapia com
Prednisona 1mg/Kg/dia por 15 dias. Apos transfusédo, paciente evoluiu com
parada do sangramento. Exames apds duas semanas de corticoterapia
evidenciaram TS de 2 min com RC de 56% e agregacao plaquetéria acima de
50% com os trés agonistas anteriores. Nao foram realizadas Citometria de fluxo
plaguetaria e Teste de agregacdo plaquetaria com ristocetina devido a
indisponibilidade no servico. Tomografias ndo evidenciaram lesfes suspeitas
de recidiva do quadro de Linfoma. Paciente apresentou FAN de 1:360 padréo
pontilhado fino. Paciente segue bem, sem novos episédios de recidiva,
aguardando avaliacdo da Reumatologia.

3. DISCUSSAO

A Trombastenia de Glanzmann Adquirida envolve o desenvolvimento de
autoanticorpos que se ligam & glicoproteina plaquetaria®>. Os autoanticorpos
contra GPIIb / Illa foram descritos em doentes com patologias linfoproliferativas
ou auto-imunes como Puarpura Trombocitopénica Idiopéatica(PTI), Doenca
Linfoblastica Aguda, Leucemia, Linfoma Hodgkin e ndo Hodgkin, etc. Além
disso, tem sido relatado que a TGA pode ocorrer meses apds 0 sucesso do
tratamento de um Linfoma'. No caso descrito, o desenvolvimento desta
patologia ocorreu apés dez anos do diagndstico de Linfoma Hodgkin e apés

cinco anos de diagndstico de PTI.



Geralmente, o0s portadores dessa patologia apresentam auséncia de
antecedentes de sangramento, contagem normal de plaquetas e tempo

prolongado de sangramento®, da mesma forma que o caso apresentado.

Na TGA, ha reducdo na agregacdo plaquetaria com colageno, difosfato de
adenosina (ADP), epinefrina (EPI), e acido araquidénico, mantendo aglutinacao
normal com ristocetina e coagulograma normal®. Assim como na literatura, o
paciente apresentou falha na agregagdo com os trés primeiros agonistas. No
entanto, por falta de disponibilidade no servi¢co, ndo pode ser realizado o Teste

de Agregacao com Ristocetina.

As transfusfGes de plaquetas sdo apropriadas em disturbios graves e quando
outras terapias falharam®. A literatura é escassa, mas a partir dos casos
relatados, a evolugdo do tratamento com uso de corticoide sistémico
isoladamente n&o é satisfatéria®. Foram utilizadas seis unidades de plaquetas,
devido a refratariedade do caso ap0s terapia local e uso de Acido Tranexamico,
e foi associada a Prednisona 1mg/Kg/dia por 15 dias, e o paciente evoluiu com

parada do sangramento e sem relato de novos episédios.
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