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RESUMEN

La trombocitopenia afecta hasta el 10 % de todos los embarazos y es un
diagndstico comun y un problema en el manejo de las pacientes, ya que puede
estar relacionado con condiciones prexistentes presentes en las mujeres en edad
fértil, como la trombocitopenia inmune primaria y las trombocitopenias congénitas;
o con trastornos intrinsecos del embarazo, como la trombocitopenia gestacional. Se
recomienda que todas las mujeres embarazadas con recuento de plaquetas por
debajo de 100 x 10°/L sean sometidas a una evaluacion por el hematdlogo vy el
obstetra. El analisis cuidadoso del momento del inicio de la trombocitopenia
asociado a las manifestaciones clinicas y las pruebas de laboratorio especificas, es
indispensable para proporcionar un diagnostico apropiado y una asistencia médica
materna-fetal en el momento oportuno, en preparacidén para el desafio
homeostatico.
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ABSTRACT

Thrombocytopenia affects up to 10 % of all pregnant women and is a common
diagnosis and a problem in the management of patients as it may be related to
preexisting conditions in women of childbearing age, such as primary immune
thrombocytopenia and congenital thrombocytopenia or intrinsic disorders of
pregnancy as gestational thrombocytopenia. It is recommended that all pregnant
women with a platelet count below 100 x 10°/L should undergo an evaluation by
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the hematologist and the obstetrician. Careful analysis of the time of onset of
thrombocytopenia associated to clinical manifestations and specific laboratory tests
are essential to provide appropriate diagnosis and maternal - fetal medical care at
the right time, when preparing for the homeostatic challenge.

Keywords: thrombocytopenia, immune thrombocytopenia, congenital
thrombocytopenia, pregnancy.

INTRODUCCION

La trombocitopenia constituye la segunda causa de las alteraciones hematoldgicas
encontradas durante el embarazo, superada por la anemia, siendo un motivo de
consulta comun para el hematodlogo.! Afecta hasta al 10 % de todos los embarazos
y es un problema diagndstico y de manejo en estas pacientes, ya que puede estar
relacionado con condiciones prexistentes presentes en las mujeres en edad fértil,
como la trombocitopenia inmune primaria (TIP) y el lupus eritematoso sistémico
(LES); o en trastornos intrinsecos del embarazo, como la trombocitopenia
gestacional o el sindrome HELLP (H-"hemolysis"”, EL "elevated liver enzymes", LP de
"low platelet count™).? El recuento de plaquetas disminuye aproximadamente en el
10 % durante el embarazo normal, lo cual es mas evidente en el tercer trimestre.3
El mecanismo por el cual esto ocurre es un efecto dilucional y una destruccidn
acelerada de las plaquetas al pasar sobre la superficie trofoblastica dafiada de la
placenta.* Incluso, el recuento de plaquetas es mas bajo en embarazos de fetos
multiples asociados a un incremento en la generacién de trombina.> Las gestantes
con trombocitopenia son generalmente menos sintomaticas debido a un estado
procoagulante inducido por un incremento de los niveles de fibrindgeno, factor VIII
y factor von Willebrand (vWF), supresion de la fibrindlisis y reduccion de actividad
de la proteina S.6

La definicion numérica de trombocitopenia en el embarazo aln no esta clara para
algunos autores. Un recuento por debajo de 115 a 120 x 10°/L en el embarazo es
un umbral indicado y se recomienda que todas la mujeres embarazadas con un
recuento de plaquetas por debajo de 100 x 10°/L sean sometidas a una
evaluacion.? De acuerdo con las estadisticas, las causas mas comunes de
trombocitopenia son: la trombocitopenia gestacional (TG) (70-80 %) asociada a
hipertensién gestacional (15-20 %) y la TIP (1-4 %), mientras que entre las causas
menos frecuentes se encuentran las trombocitopenias constitucionales (< 1 %) y
las secundarias, a infecciones, enfermedades malignas y del coldgeno (< 1 %).1 A
continuacion se detallan las causas de trombocitopenia en el embarazo.”

Condiciones especificas del embarazo

1. Trombocitopenia gestacional.

2. Trastornos hipertensivos (incluye pre-eclampsia/eclampsia).
3. Sindrome HELLP.

4. Higado graso agudo del embarazo.
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Condiciones asociadas al embarazo (no especifica pero incrementa la asociacion)

1. Purpura trombocitopénica trombdtica
2. Coagulacién intravascular diseminada
3. Sindrome hemolitico urémico

Condiciones no asociadas al embarazo

. Espurios.

. Trombocitopenia Inmune.

. Trombocitopenia hereditaria.

. Sindrome antifosfolipidico.

. Enfermedad medular.

. Infeccidn viral: citomegalovirus (CMV), virus de Epstein Barr (EBV), virus de
hepatitis C (VHC), (HCV) virus de inmunodeficiencia humana (VIH) HIV y virus
de hepatitis B (VHB).

. Deficiencia de folato/vitamina Bao.

8. Drogas/hiperesplenismo.
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El analisis cuidadoso del momento del inicio de la trombocitopenia -asociado a las
manifestaciones clinicas- y las pruebas de laboratorio especificas, son esenciales
para proporcionar un diagndstico apropiado y una asistencia médica materna-fetal
en el momento oportuno, en preparacion para el desafio homeostatico.

En este trabajo revisaremos la trombocitopenia gestacional, la trombocitopenia
inmune y la trombocitopenia congénita como causas de trombocitopenia durante la
gestacion.

Trombocitopenia gestacional (TG)

La TG, también conocida como trombocitopenia incidental del embarazo, es
considerada un trastorno benigno que ocurre en el 5 % de todos los embarazos y
en el 75 % de las trombocitopenias en el embarazo. El diagndstico es de exclusion
y no cuenta con un examen diagndstico especifico. Generalmente el recuento
plaguetario es mayor de 70 x 10°/L y alrededor de los dos tercios presentan entre
130-150 x 10°/L. Esta definida por los siguientes criterios:

1. Ausencia de historia preconcepcional de trombocitopenia (excepto posiblemente
durante el embarazo previo).

. Trombocitopenia de leve a moderada y no asociada con sangramiento materno.

. Ocurre durante el segundo y tercer trimestres de la gestacion.

. No existe asociacion con trombocitopenia fetal.

. Resolucién espontanea después del parto.

. Puede ocurrir en los embarazos siguientes.?

auhWN

La etiologia de la TG puede estar relacionada con un incremento de la activacién y
consumo periférico de las plaguetas, pero un mecanismo de hemodilucion y
aclaramiento inmune puede estar también presente durante el embarazo.® La
evidencia de una destruccion inmune es de naturaleza transitoria y reversible y la
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presencia de uno o mas autoanticuerpos antiplaquetarios hace que sea dificil
diferenciarla de una TIP moderada.®

Para un adecuado diagndstico de exclusidon debe realizarse un minucioso
interrogatorio insistiendo en la historia familiar de manifestaciones hemorragicas, la
historia personal de enfermedades autoinmunes, si hubo antecedentes de TIP y la
respuesta al tratamiento, asi como el recuento de plaquetas del recién nacido, los
antecedentes obstétricos y el consumo de drogas. El examen fisico usualmente es
negativo, se debe chequear la tension arterial para descartar la preclampsia y
revisar si hay dolor abdominal en hipocondrio derecho por el sindrome HELLP, asi
como descartar la presencia de adenopatias, con esplenomegalia o hepatomegalia,
o sin estas manifestaciones.

Los exdamenes complementarios recomendados son: hemograma completo con
lamina periférica para confirmar la trombocitopenia, la ausencia de cambios
morfoldgicos en los eritrocitos, excluir la presencia de hematies fragmentados
(esquistocitos), debido a microangiopatias, y alteraciones morfoldgicas de los
leucocitos. Puede coincidir con una anemia microcitica hipocromica por deficiencia
de hierro, comun en las mujeres embarazadas. Los tiempos de protrombina y de
tromboplastina parcial activada y los estudios de funcidn hepatica y renal estaran
dentro de valores normales. Los estudios seroldgicos para VIH, VHB y VHC siempre
deben realizarse. El medulograma con biopsia de médula ésea sera necesario si hay
alteraciones morfoldgicas con bicitopenia, o pancitopenia asociada, o sin ninguna de
estas.

Manejo terapéutico

No hay indicacidon terapéutica especifica para gestantes con TG, pero debe hacerse
un seguimiento rutinario obstétrico para la madre y el feto. La periodicidad del
seguimiento por el hematdlogo dependera del recuento plaquetario. Se recomienda
el parto transvaginal, si otras condiciones obstétricas no lo proscriben. La anestesia
epidural es segura con un recuento plaquetario entre 70 -100 x 10°/L, aunque la
evaluacion por el anestesidlogo es determinante.!!

Después del parto debe realizarse un seguimiento estrecho con recuento
plaguetario para determinar si hubo resolucidon espontanea posparto. Sin embargo,
existe un grupo de puérperas en quienes persiste la trombocitopenia y pueden
desarrollar una TIP.1?

La trombocitopenia en embarazos siguientes es observada en el 20 % de las
mujeres con TG,? y el riesgo de trombocitopenia neonatal es considerado
insignificante.!> No obstante, todos los recién nacidos de madres con
trombocitopenia deben ser evaluados por un neonatdlogo.

TIP durante el embarazo

La TIP es una enfermedad hemorragica autoinmune que se caracteriza por un
incremento de la destruccidn plaquetaria periférica, dado por la presencia de
autoanticuerpos dirigidos directamente contra los receptores glicoproteicos
plaquetarios GPIIb/IIIa o GPIb/IX/V y por una inhibicién de la produccion
plaguetaria por los megacariocitos. El estimulo de la produccién de los
autoanticuerpos es probablemente atribuible a una actividad alterada de linfocitos
T.'* Las plaquetas unidas a estos anticuerpos son susceptibles a la opsonizacién y a
la fagocitosis primaria, no exclusiva en el bazo.!> La trombocitopenia inmune puede
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ser primaria o secundaria a procesos autoinmunes como la tiroiditis autoinmune o
el LES, a procesos virales (VIH y VHC), a medicamentos o procesos
linfoproliferativos.

La frecuencia de TIP es de 1 a 2 casos de cada 1 000 embarazos y acontece en el
1-4 % de las trombocitopenias asociadas al embarazo.!'® Segun un estudio
retrospectivo de 11 afios, dos tercios de las gestantes con TIP tienen enfermedad
prexistente y un tercio son diagnosticadas al inicio del embarazo, generalmente en
el primer trimestre.!”

Las mujeres con un diagnéstico de TIP previo al embarazo pueden experimentar
una disminucién progresiva del recuento de plaquetas, tanto durante el embarazo
como en el puerperio; sin embargo, tienen menos probabilidad de requerir
tratamiento.8

Un consenso internacional reciente recomienda usar un recuento de plaquetas
menor de 100 x 10°/L para definir la TIP.1°

Diferenciar la TIP de otras causas de trombocitopenia durante el embarazo es un
desafio diagndstico, la presencia de otros fendmenos autoinmunes puede ayudar. Al
igual que en la TG, el diagnéstico de la TIP se hace por exclusién al no existir un
examen especifico que permita diagnosticarlas. Hay que tener precaucién porque el
riesgo de trombocitopenia neonatal severa en la TIP en el embarazo es del 9-15 %
de todos los casos, con un riesgo de hemorragia intracraneal neonatal de 1-2 %.%°

Son importantes los antecedentes familiares, obstétricos y personales, entre ellos,
la ingestion de medicamentos, las manifestaciones hemorragicas, asi como la
trombocitopenia inmune. Las mujeres con TIP complicada con el embarazo en
general informan sobre una historia de trombocitopenia en el estado no gravidico,
asociado a manifestaciones purpuricas hemorragicas. Las mujeres con una historia
de aborto espontaneo previo y trombocitopenia deben ser valoradas
cuidadosamente para descartar un sindrome antifosfolipidico primario o secundario.
Es importante tener en cuenta la respuesta al tratamiento, asi como el recuento de
plaguetas del recién nacido. Al examen fisico hay ausencia de esplenomegalia,
hepatomegalia y adenopatias.

El estudio de sangre periférica muestra una trombocitopenia de moderada a grave,
sin anomalias morfoldgicas plaquetarias, eritrocitarias ni leucocitarias. El
medulograma con biopsia de médula 6sea esta indicado y mostrara un sistema
megacariopoyético integro o hiperplasico, sin alteracion del resto de los sistemas
hematopoyéticos. Los tiempos de protrombina y de tromboplastina parcial activada
estaran normales, asi como los examenes de funcién hepatica y renal. Se
recomienda realizar los estudios virolégicos para VIH y VHC, mientras que los
estudios de funcidn tiroidea y de anticuerpos antinucleares, anticuerpos anti-DNA,
factor reumatoideo, anticuerpos antifosfolipidos deben realizarse si hay sospecha
clinica para descartar fendmenos de autoinmunidad asociados.® Los anticuerpos
antiplaquetarios no son recomendados como proceder rutinario por la pobre
sensibilidad y especificidad y el bajo valor predictivo positivo.'#

Manejo terapéutico

El manejo clinico de la gestante con TIP requiere de la estrecha colaboracion entre
el obstetra, el anestesista obstétrico, el hematodlogo y el neonatélogo.
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El seguimiento hematoldgico y la decisidn terapéutica dependen de la severidad de
la trombocitopenia y de la presencia o ausencia de sangrado.

1. Las pacientes con recuento de plaquetas > 50 x 10°/L no requieren tratamiento
y solo deben ser observadas periddicamente con consultas mensuales en el
primer trimestre y consultas quincenales en el segundo y tercer trimestres.

2. Las consultas deben ser quincenales y sin tratamiento en las pacientes con
recuento de plaquetas < 50 x 10%/L, sin manifestaciones hemorragicas.

3. Las consultas seran semanales y requeriran tratamiento especifico en las
pacientes con recuento de plaquetas < 10 x 10°/L en cualquier trimestre; o con
< 30 x 10%/L, haya manifestaciones hemorragicas o no, durante el segundo o
tercer trimestre.

Los glucocorticoides como la prednisona o prednisolona son generalmente el
tratamiento de primera linea. Se recomiendan dosis bajas de 0,25 a 0,5 mg/kg al
dia o usar una dosis minima con la cual se obtenga un recuento de plaquetas
hemostaticamente efectivo. La respuesta se alcanza entre 2 a 14 dias.®

A corto plazo, las bajas dosis de esteroides son seguras y eficaces para la madre.
No obstante, el riesgo materno incluye diabetes gestacional, hipertensién gravidica,
osteoporosis, ganancia de peso y psicosis puerperal. La prednisona es metabolizada
en la placenta, pero las altas dosis tienen un efecto potencial en el feto y causan
ruptura prematura de membrana, supresion adrenal y un incremento de los casos
con labio leporino después de usarlas en el primer trimestre.?! La dexametasona no
es recomendada ya que cruza la placenta rapidamente.!

La inmunoglobulina intravenosa (IGIV) puede ser usada como tratamiento de
primera linea en aquellas pacientes con reacciones adversas a la prednisona. Es
recomendado iniciar dosis de 1 g/kg/dia por 2 dias o 400 mg/kg/dia por 5 dias y se
observan los mismos efectos secundarios que en la poblacidon no embarazada. La
respuesta inicial es entre 1 y 3 dias, con una duracién de 2 a 3 semanas y se
requiere repetir la dosis para prevenir las complicaciones hemorragicas antes del
parto.t?

La anti-RhD intravenosa en dosis de 50-75 ug/kg ha sido usada en pacientes no
esplenectomizadas Rh positivas, sobre todo después del segundo trimestre, que no
ha tenido respuesta al tratamiento con esteroides y donde la IGIV haya sido
inefectiva.?? La experiencia de su uso en el embarazo es limitada. Algunos autores
describen resultados positivos comparables con la IGIV, con ventajas de
administracion en bolos, asi como 6 de 8 gestantes que recibieron el anti-RhD
tuvieron una respuesta parcial sin mayores complicaciones materno-fetales.?3 Otros
lograron una respuesta en el 75 % de las pacientes en los dos primeros dias, con
un pico entre 7 y 14 dias, con una duracion de 4 semanas.?* Debe monitorearse la
ictericia neonatal, la anemia y la positividad de la prueba de antiglobulina directa
postparto. Por lo tanto, algunos recomiendan evitar su uso hasta que estén
disponibles datos adicionales acerca de su seguridad.”

En ocasiones, pocas pacientes no responden al tratamiento estandar, por lo que en
estas circunstancias es indicado realizar un medulograma para excluir un
diagndstico alternativo raro. Para dichas gestantes las opciones son limitadas por el
efecto teratogénico de los agentes citotdxicos, como los alcaloides de la vinca, la
ciclofosfamida y los analogos de los andrégenos (danazol).”

La azatioprina ha sido usada de forma segura en gestantes con trasplante renal y
LES, segun estudios anteriores. El higado fetal humano carece de la enzima
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inosinato pirofosforilasa que convierte la azatioprina en su forma activa y esto, por
lo tanto, lo protege de la droga aun cuando esta cruza la placenta.?” La Agencia
Norteamericana Reguladora de Medicamentos (FDA, Food and Drug Administration)
la incluye en la categoria D, por lo que su uso es apoyado por el reciente consenso
internacional sobre TIP.2° Otros estudios recientes sugieren una posible asociacion
entre la azatioprina y el crecimiento intrauterino retardado y el parto pretérmino.?!

La ciclosporina A en bajas dosis ha sido usada en gestantes con enfermedad
inflamatoria intestinal y trasplante, sin que se hayan documentado defectos
congénitos ni alteraciones en el sistema inmune del neonato, mientras que el bajo
peso al nacer y la prematuridad son raros.?® Sin embargo, no se usa a menudo, ya
gue es comun la hipertension materna e incluso se han reportado convulsiones,
pero puede ser considerada en casos refractarios.®

El rituximab es un anticuerpo monoclonal anti-CD20, clasificado en la categoria C
segun la FDA, por lo que se recomienda que las mujeres en edad fértil eviten el
embarazo durante su uso y 12 meses después del tratamiento. En un estudio
realizado por Chakravarty y col, 153 gestantes fueron expuestas a este
medicamento en variadas indicaciones y se lograron 90 nacimientos vivos; de
estos, 22 fueron partos prematuros, 11 con alteraciones hematoldgicas y dos con
malformaciones congénitas;?’ mientras que otros estudios tuvieron buenos
resultados cuando lo usaron para TIP en el segundo y tercer trimestre del
embarazo.?8:2° El rituximab atraviesa la placenta y puede causar retardo en la
maduracién de los linfocitos B neonatales, lo que se normaliza entre las 4y 6
semanas posparto y no se describen consecuencias clinicas significativas.?83°

Existe poca informacién sobre los efectos de los agonistas del receptor de la
trombopoyetina (romiplostim y eltrombopag) sobre la gestacién o el desarrollo de
la médula désea fetal.3?

La esplenectomia durante el embarazo es poco frecuente, esta reservada para
casos refractarios. La recomendacién estandar es en el segundo trimestre y la
técnica laparoscopica es la mas adecuada. Realizar la esplenectomia durante el
primer trimestre tiene riesgo de parto prematuro y durante el tercero hay
obstruccidn en el campo quirdrgico por el Gtero gravido.!® La remision es
inicialmente alcanzada en el 75 % de las mujeres.?

La transfusion de plaquetas generalmente no esta indicada, excepto en casos de
hemorragia severa o inmediatamente antes del parto o cesarea, debido al corto
periodo de respuesta en el recuento de plaquetas, en combinacion con la IGIV o los
pulsos de metilprednisolona a 0,5-1 g/d por 3 dias.°

El &cido tranexamico es un inhibidor de la fibrindlisis, administrado habitualmente
por via oral o endovenosa, puede ser de utilidad en los sangrados mucosos.
Clasificado por la FDA en la categoria B, cruza la placenta pero no se han reportado
efectos adversos fetales.3?

Deben contraindicarse la aspirina, los antinflamatorios no esteroideos y otros
medicamentos que afecten la funcion plaquetaria, y evitar las inyecciones por via
intramuscular en gestantes con trombocitopenia severa.

Eleccion de la via del parto

La eleccién de la via del parto debe estar basada en las condiciones obstétricas.
Para algunos no hay evidencia de que la cesarea sea mas segura para el feto con
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trombocitopenia que un parto transvaginal no complicado, el cual es mds seguro
para la madre.”'° Sin embargo, no esta probado que el parto por cesarea
disminuya la incidencia de hemorragia intraventricular en el neonato.3334 Algunos
plantean que, si en el momento del parto la madre presenta recuento plaquetario
mayor de 50 x 10°/L, se recomienda el parto transvaginal, si otras condiciones
obstétricas no lo proscriben. Si el recuento plaquetario es menor de 50 x 10°/L se
debe preparar con IGIV, antifibrinoliticos y concentrado de plaquetas, de acuerdo
con las condiciones clinicas de la paciente.”

La decision de la anestesia regional debe ser valorada por el anestesista obstétrico
antes del parto. El uso de la anestesia epidural durante el parto en gestantes
trombocitopénicas es controvertido por el riesgo de hematoma epidural.3> Segun el
reciente consenso internacional sobre TIP se recomienda un recuento de plaquetas
de 75 x 10°/L, basado en la opinidn de expertos.'® Sin embargo, los hematdlogos
creen que un recuento de plaquetas de 50 x 10°/L es adecuado para la cesarea,
mientras que si es inferior a 50 x 10%/L el proceder esta contraindicado.3®

MANEJO DEL NEONATO DE MADRES CON TIP

La trombocitopenia inmune neonatal (TIN) de madres con TIP acontece al 3 % de
todos los casos de trombocitopenia durante el parto. Se debe al paso de los
anticuerpos naturales antiplaquetarios de tipo IgG de la madre a través de la
placenta, que potencialmente causa trombocitopenia en el feto.” Afortunadamente,
el 90 % de los recién nacidos presenta un recuento plaquetario normal.?

La trombocitopenia severa y clinica hemorragica debido a TIP materna es rara, con
un bajo riesgo de hemorragia intracraneal (< 1,5 %) y mortalidad (< 1 %).1°
Cuando esto ocurre es recomendado realizar el examen para antigeno plaquetario
HPA paterno para excluir la trombocitopenia aloinmune neonatal (TAIN).13

Segun estudios realizados, el recuento de plaquetas neonatal o fetal no puede
predecirse por el recuento plaquetario materno3” ni por los niveles de anticuerpos
antiplaquetarios o por la historia materna de esplenectomia.3® La toma de muestra
de sangre fetal por cordocentesis tiene 1-2 % de complicacion con un alto riesgo de
hematoma del cordén y muerte fetal.!> La muestra de sangre del cuero cabelludo
es técnicamente dificil y causa hemorragia significativa y el recuento de plaquetas
no es confiable porque la muestra se contamina con liquido amnidtico o vérnix.3° El
intento de medir el recuento plaquetario fetal no es recomendado. Se debe evitar
realizar procederes invasivos tales como toma de muestra de sangre fetal,
electrodos en cuero cabelludo fetal, parto por ventosa y forceps rotacional, porque
aumenta el riesgo de sangrado fetal.'® Se recomienda que al nacer se realice el
recuento plaquetario de sangre del cordén umbilical o periférica. Se debe evitar la
inyeccién intramuscular de vitamina K hasta que el recuento de plaquetas sea
conocido. Los neonatos con recuento plaquetario subnormal deben ser observados
clinica y hematoldgicamente, ya que la disminucidn en el conteo de plaquetas
alcanza el nadir entre 2 y 5 dias después del nacimiento, con aumento en el
séptimo dia.® Se recomienda realizar ultrasonido transcraneal en neonatos con
recuento de plaquetas menor que 50 x 10°/L, para descartar cualquier hemorragia
intracraneal, aun siendo asintomaticos.

El tratamiento especifico en neonatos es raramente requerido, pero si presenta clinica
hemorragica o recuento plaquetario menor que 20-30 x 10°/L con manifestaciones
hemorragicas o sin estas, se recomienda administrar IGIV 400 mg/kg/dia por 5
dias o 1 g/kg/dia por 2 dias por via EV. Si existe un sangrado que compromete la
vida debe ser tratado con concentrado de plaquetas combinado con IGIV.10
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También puede utilizarse prednisona en dosis de 1-2 mg/kg/dia por 2-4 semanas
por via oral, y puede realizarse la exanguinotransfusion. Ocasionalmente, la
trombocitopenia neonatal puede durar meses; en estos casos es necesario
monitorear al paciente periddicamente e incluso puede repetirse la dosis de IGIV
4 a 6 semanas después del nacimiento.

Defectos trombocitopénicos congénitos durante el embarazo

Los defectos trombocitopénicos congénitos como el sindrome de la plaqueta gris, de
Bernard Soulier, de Fechtner y la anomalia de May Hegglin, son trastornos
plaquetarios hereditarios raros que pueden complicar el embarazo.*® La
trombocitopenia congénita debe ser considerada en gestantes que han tenido
antecedentes de trombocitopenia o eventos hemorragicos desde la infancia precoz.

El sindrome de la plaqueta gris se caracteriza por trombocitopenia de leve a
moderada, con ausencia de granulos plaquetarios, que resulta en el color gris
palido que se observa en una muestra de sangre periférica con la coloracién de
Wright Giemsa. Los sangramientos son de leves a moderados y no comprometen la
vida de la paciente y el diagndstico es realizado por microscopia electrénica.°

La anomalia de May Hegglin, el sindrome de Fechtner, el sindrome de Sebastian y
el sindrome de Epstein estan relacionados con macrotrombocitopenia asociado al
gen MYH9 (cadena pesada de miosina no muscular IIA). Los tres ultimos sindromes
mencionados tienen ademas asociados sordera, cataratas y nefritis, mientras que la
anomalia de May Hegglin se acompaifia también de cuerpos de Déhle en el
citoplasma de los neutroéfilos. Las manifestaciones hemorragicas son leves y hay
reportados pocos casos de hemorragia en el parto en gestantes con la anomalia de
May Hegglin.*! Las pacientes sintomaticas reciben tratamiento con acido
tranexamico, y la transfusidon de concentrado de plaquetas es a criterio médico.
Como hay riesgo de trombocitopenia neonatal debe evitarse el parto traumatico y
debe tomarse muestra de sangre del corddn umbilical al nacimiento.”

El sindrome de Bernard Soulier (SBS) esta presente en uno en 1 millén de
individuos y esta caracterizado por macrotrombocitopenia y ausencia o alteracion
funcional del receptor plaquetario GPIb-IX-V que media la adhesion plaquetaria con
el VWF.40 Generalmente se presenta en la infancia y cursa con purpuras, epistaxis,
gingivorragia, menorragia y hematuria. El diagndstico realizado durante los
primeros anos de vida esta basado en las pruebas agregométricas, donde hay una
disminucién o ausencia de la agregacion plaquetaria con ristocetina con niveles
normales del VWF y la confirmacidn puede obtenerse con estudios genéticos
especificos del gen del complejo GPIb-IX-V. Segun la experiencia de algunos
autores, el recuento de plaquetas varia desde 10 a 150 x 10°/Ly el 38 % de las
gestantes tiene pérdidas de sangre de alrededor de 1.2 L durante el parto y el 40 %
experimentan hemorragia entre las 28 horas y 6 semanas postparto.? Los eventos
hemorragicos son tratados con acido tranexamico y si se requiere transfusiéon de
concentrado de plaquetas deben ser desleucocitados, por el riesgo de
aloinmunizacion con los antigenos HLA clase I. En aquellas gestantes en que la
transfusion es inefectiva se puede utilizar IGIV, esteroides y plasmaféresis para
mejorar la respuesta a la trasfusién de plaquetas y prevenir la TAIN. Se han
reportado 6 casos de neonatos con TAIN de madres con SBS que presentaron
anticuerpos antiplaguetarios maternos positivos con dos muertes por sangramiento. 2
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