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CASO CLINICO

Varén de 5 afios de origen senegalés con antecedentes personales de petequias al nacimiento tras
embarazo y parto normales. Presentd hematoma en la zona de puncién de vacuna de hepatitis B,
sangrados gingivales y multiples episodios de epistaxis de dificil control que requirieron ingreso en
numerosas ocasiones.

Algorithm for identifying causes of bleeding symptoms in

children based on results of coagulation screen
ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

-Anamnesis y exploracion fisica completas l

- o Coagulation screen (PT/INR and aFTT)I
-Recuento y morfologia plaquetaria: normal l
-Tiempo de tromboplastina parcial TTPA: normal

v v
-Tiempo de protrombina TP: normal Abnormal

-Factores de coagulacion FVIII, FIX, FXI y FXII:

normales
* WD (some patients)
® Factor XIII deficiency
Como todas las pruebas resultaron normales, se # Platelet function disorders
i 4 P . * Fibrinolytic disorders
comenzaron a realizar pruebas mas especificas: # Vascular abnormalities
® Some forms of mild hemophilia

-Tiempo de obturacién (PFA-100): alargado

-Determinacion del factor von Willebrand (FYWRCo v v

y FVYWWRAQ): normal PT/INR prolonged aPTT prolonged PT/INR AND
-Citometria de flujo: receptor de fibringeno 21T eorl FU/IMR nosmal 20T protonged
subunidad alfall ausente, receptor de fibrin6geno v v v
subunidad beta3 ausente, receptor factor von -wdeﬁclou;cy -rv;:x,k nltlfk),u,xg&u_uwx, *DIC

Willebrand subunidad X normal y receptor factor et o Rrvbiom ol | v MO0

von Willebrand subunidad Ibalfa y IbBeta normales. * Heparin ;l'ﬁv X, or fibrinogen
-Estudio de agregacién plaquetaria: falta de i » Vitamin & delicincy
agregacion plaquetaria con todos los agonistas * Anticoagulant rodenticide
(colageno, adrenalina, ADP y acido araquidénico) sl

salvo con ristocetina.
-Andlisis molecular genético: mutacion en
homocigosis en el gen ITGA2B

PT: prothrombin time; INR: international normalized ratio; aPTT: activated partial
thromboplastin time; vWD: von Willebrand disease; HMWK: high molecular weight kininogen;
DIC: disseminated intravascular coagulation.

CLINICA variable en intensidad y

-Herencia autosémico recesiva gravedad: epistaxis, sangrado
-Ausencia, disminucién o gingival, plrpura, menorragias,
disfuncién de GP lib/llla sangrado gastrointestinal, hematuria

y hemartrosis.

-Plrpura trombopatica PROFILAXIS: correcta higiene bucal, evitar
la hipertension arterial y los traumatismos,
no administrar farmacos ni alimentos que
produzcan trombocitopenia o agraven la

disfuncion plaquetaria.

debido a mutaciones en los

genes ITGA2B o ITGB3 \ /

DIAGNOSTICO
TROMBASTENIA DE GLANZIVIANN

/ \ PRONGSTICO: favorable

TRATAMIENTO: medidas locales, siempre que se realice una
rFVila, transfusion de plaquetas, adecuada profilaxis. Es una
desmopresina, células madre enfermedad que no tiene cura,
hematopoyéticas y terapia génica. pero los episodios de sangrado
disminuyen con la edad.




