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ATrombastenia de Glanzmann é um distúrbio raro, here-
ditário, autossômico recessivo das plaquetas, caracteri-

zado por deficiência ou anormalidade do complexo
glicoproteico IIb/IIIa da membrana plaquetária 1,2. Os indiví-
duos trombastênicos são classificados em Tipo I (80%),
quando da ausência do complexo glicoproteico e Tipo II
(20%) quando há baixos níveis deste 3.
As glicoproteínas representam um papel primordial no funcio-
namento plaquetário, pois elas fazem parte dos receptores
de membrana indispensáveis para a agregação plaquetária
e interação com o fibrinogênio 4 .
O objetivo deste relato é mostrar a conduta anestésica e os
cuidados perioperatórios em paciente com Trombastenia de
Glanzmann, submetida a cirurgia ginecológica abdominal.

RELATO DO CASO

Paciente branca, feminina, 21 anos, nulípara, procedente do
serviço de Ginecologia com história de dor abdominal baixa
há dois dias, de início súbito e caráter progressivo. Ao exame
físico apresentava abdômen doloroso à palpação difusa e
mucosas descoradas. Após a ultrassonografia do abdômen
foi feita hipótese diagnóstica de cisto anexial roto à esquer-
da, e indicada laparotomia exploradora. Foi solicitada avali-
ação pré-anestésica.
Na anamnese a paciente relatou ser portadora de Trombas-
tenia de Glanzmann diagnosticada na infância, após suces-
sivos episódios de epistaxe e presença de equimoses sem
história de trauma importante. Por ocasião da menarca este-
ve internada por sangramento grave e necessitou de transfu-
são de plaquetas e concentrado de hemáceas. Não apresen-
tou nenhum outro episódio de sangramento e não havia his-

tória de doença hematológica na família. Não usava anticon-
cepcional oral e fazia uso sistemático de ácido epsilon ami-
no-capróico antes de procedimentos odontológicos.
A paciente apresentava inicialmente hemoglobina (Hb) de
9,8 g/dl, hematócrito (Ht) de 33% e plaquetas de
145.000/mm3.
Foi solicitada avaliação do hematologista que orientou a
transfusão 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 transoperatório,
manter a hemoglobina em 10 g/dl através de transfusão de
concentrado de hemáceas e administrar EACA (1 g) por via
venosa. Foi recomendado também que a paciente permane-
cesse na UTI por 24 horas no pós-operatório e fosse utilizado
dreno para quantificação do sangramento e evitar o uso de
antiinflamatórios.
A paciente deu entrada na sala de operação com dois aces-
sos venosos nos membros superiores. A monitorização foi
feita com cardioscópio, oxímetro de pulso, pressão arterial
não invasiva e capnógrafo. A indução anestésica foi feita
com fentanil (300 �g), propofol (200 mg) e atracúrio (30 mg) e
a anestesia foi mantida com oxigênio e óxido nitroso a 50% e
sevoflurano. A intubação orotraqueal foi feita sem lesão apa-
rente da mucosa. No peroperatório apresentou Hb de 8,6
g/dl, Ht de 28% e plaquetas de 168.000/mm3. Foram trans-
fundidas as plaquetas prescritas pelo hematologista e corri-
gida a anemia com uma unidade de concentrado de hemá-
ceas. O procedimento anestésico-cirúrgico transcorreu sem
intercorrências, com sangramento compatível 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 não houve sangramento evidente, tendo recebido alta
hospitalar com Hb de 10,7 g/dl, Ht de 33% e plaquetas de
112.000/mm3. Foi orientada quanto a necessidade do uso de
anticoncepcional por via oral.

DISCUSSÃO

Na maioria dos pacientes o diagnóstico de Trombastenia de
Glanzmann é feito antes dos cinco anos de idade, e em al-
guns casos, logo após o nascimento com presença de púrpu-
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ra em locais de pressão durante o parto normal 5. O critério la-
boratorial para o diagnóstico inclui contagem e morfologia
plaquetária normal, tempo de sangramento prolongado, au-
sência ou diminuição acentuada da agregação plaquetária
em resposta ao ADP, colágeno e epinefrina, exceto à ristoce-
tina, e estudo da coagulação plasmática normal 1,2,5.
Na apresentação clínica da doença ocorrem sinais hemorrá-
gicos, tais como púrpura, hemorragia gengival, menorragia
e principalmente epistaxe 5.
A gravidade do sangramento é variável. Alguns pacientes
necessitam múltiplas transfusões enquanto outros não
apresentam manifestações hemorrágicas. Sangramento
espontâneo é raro. Os episódios mais sérios são resultados
de traumas ou exacerbação de sangramento fisiológico 1, 5, 6.
A menarca representa uma situação de risco, o mesmo ocor-
rendo com a gestação e o parto de pacientes portadoras da
doença 5,7.As manifestações clínicas tendem a diminuir com
a vida adulta 2.Em um estudo de 113 pacientes, 53% eram do
sexo feminino 5.
A Trombastenia de Glanzmann é rara, mas pode tornar-se
freqüente em grupos raciais em que ocorre consangüinidade
8.
O tratamento dos episódios hemorrágicos e sua prevenção
só são possíveis mediante terapia substitutiva com transfu-
são de plaquetas. Geralmente essa medida é eficaz, con-
quanto a alo-imunização limita posteriormente a vida média
das plaquetas infundidas. Além disso, alguns pacientes de-
senvolvem anticorpos inibidores com especificidade para as
glicoproteínas em falta. Tais anticorpos ligam-se a glicopro-
teína expressa nas plaquetas normais transfundidas e preju-
dicam sua função 9,10,11.
A decisão de transfusão nestes pacientes deve ser muito cri-
teriosa e reservada aos casos estritamente necessários.
Apesar de muitos pacientes receberem transfusão em al-
gum momento da sua vida, a maioria responde bem a terapia
10,12.
O transplante de medula óssea foi realizado com bom resul-
tado em paciente que apresentava episódios hemorrágicos
graves, porém deve-se avaliar o risco-benefício do procedi-
mento, pois sabe-se que não é isento de riscos 13.
Drogas antifibrinolíticas, ácido epsilon amino-capróico e o
ácido tranexâmico têm sido efetivos no controle da hemorra-
gia em pacientes trombocitopênicos, mas sua eficácia na
trombastenia é incerta 5.
Desmopressin (1-deamino-8-D-arginine vasopressin) tem
sido utilizado em alguns pacientes sem comprovada eficácia
5,14.
Os casos de menorragia são tratados com altas doses de es-
trógenos conjugados administrados por via venosa durante
24 a 48 horas, seguido de um combinado de estrógeno e pro-
gesterona por via oral até a resolução do sangramento. A pa-
ciente deverá manter o uso de um anticoncepcional oral em
doses normais indeterminadamente 1.
Foi observado que o anticoncepcional oral à base de nores-
tisterona foi eficaz no tratamento de sangramento gastroin-
testinal por telangectasias em pacientes com Trombastenia
de Glanzmann 15.

Em caso de cirurgia o tratamento não transfusional pode ser
um excelente coadjuvante, mas transfusões plaquetárias
são freqüentemente necessárias devido a um sangramento
perioperatório inaceitável. Cirurgias em que se espera um
sangramento moderado devemos aumentar as plaquetas
em 50.000/mm3, e 75.000 a 100.000/mm3 em cirurgias com
grande sangramento ou que a hemostasia seja crítica (neu-
rocirurgias e cirurgias oftalmológicas) 6,16.
O ácido epsilon amino-capróico deve ser administrado por
via venosa na dose de 10 g em 15 minutos (1 hora antes da ci-
rurgia) e de 12 em 12 horas até o sangramento não represen-
tar um grande problema ou até sua resolução 6.
Nos pacientes com coagulopatias é desejável que os níveis
de catecolaminas não sejam aumentados com prejuízo para
a hemostasia, bem como o uso de medicamentos que alte-
rando a função plaquetária podem causar manifestações he-
morrágicas 17.
Ainda que a Trombastenia de Glanzmann seja uma doença
que produza graves episódios de hemorragia o prognóstico
é excelente, desde que sejam antecipados os riscos e se
faça uso criterioso de transfusão de plaquetas 1,5.
Episódios hemorrágicos podem ser críticos, recorrentes,
mas quando são controlados e a anemia corrigida os pacien-
tes têm boa qualidade de vida 5.
Conclui-se que o futuro do tratamento da Trombastenia de
Glanzmann é promissor e, com o avanço da terapia genética,
logo poder-se-á corrigir a anormalidade plaquetária 19.
Cirurgias em pacientes trombastênicos, cuja incidência é
bastante baixa, necessitam de perfeito trabalho de equipe
entre o anestesiologista, o cirurgião e o hematologista (ban-
co de sangue) para que o procedimento seja planejado e rea-
lizado com segurança. Deve-se assegurar a disponibilidade
de sangue e derivados 18.
Foi certamente em função das medidas profiláticas e tera-
pêuticas previamente planejadas e adotadas que a realiza-
ção do ato anestésico-cirúrgico transcorreu sem intercor-
rências.
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