PERPECTIVAS DE TRATAMENTO NA TROMBASTENIA DE GLANZMANN
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RESUMO: A trombastenia de Glanzmann é uma desordem plaquetaria genética
caracterizada por deficiéncia qualitativa ou quantitativa do receptor GPIlIb/llla. Esse
receptor transmembrana atua na ligagdo com fibrinogénio e € essencial na agregagéo
plaquetaria. E uma doenca rara, que atinge cerca de 1 individuo em 1.000.000, e cursa
com sangramento desde a infancia, como purpuras, epistaxe, gengivorragia,
menorragia e sangramento excessivo durante procedimentos. Episddios fatais podem
ocorrer, ainda que nao comuns, e sua incidéncia diminui com a idade. O
acompanhamento dos pacientes com trombastenia de Glanzmann é feito por
hematologistas e envolve uma série de providéncias, como medidas locais, drogas
antifibrinoliticas, transfusbes de concentrado de plaquetas, entre outros. Afora a
interrupcédo de hemorragia, pacientes com TG frequentemente necessitam de
reposicao de ferro ou transfusdao de concentrado de hemacias. Quadros leves podem
ser tratados por medidas locais, como compressdo, associadas a agentes
antifibrinoliticos, como acido tranexadmico. Em quadros mais graves, ha indicacdo de
transfusdao de concentrado de plaquetas. Transfusdo também esta indicada na
profilaxia de pacientes que necessitarao de procedimentos cirurgicos. Os aspectos
negativos das transfusées sdo as complicagdes, como infecgbes, anafilaxia e lesao
pulmonar aguda. Além disso, ha chances de desenvolvimento de aloanticorpos contra
isotopos GPIIb/llla e contra HLA, sendo que a aloimunizagdao plaquetaria torna o
paciente refratario ao tratamento. Uma maneira de prevencdo é a transfusdo de
plaquetas HLA-compativeis ou leucodepletadas. O uso de plaquetaférese, plaquetas
obtidas de doador unico, também pode ser benéfico. Refratariedade absoluta pode ser
manejada com fator Vlla recombinante. O rFVIla aumenta a geragdo de trombina,
acentuando a agregacéo plaquetaria. Foram encontrados bons resultados com o uso



de fator VII, tanto para profilaxia pré-operatéria, como para tratamento de
sangramentos. Outra terapia € o transplante de células-tronco hematopoiéticas (TCTH),
que oferece cura. Nao existe ainda indicagao absoluta ou algoritmo para o transplante.
Em razado de seus riscos e consequéncias - como doenca do enxerto contra hospedeiro
e efeitos adversos das drogas utilizadas no condicionamento mieloablativo -, o
transplante de células-tronco é reservado para casos severos — recorrentes e
refratarios - e possui melhores resultados em criangas e pacientes jovens. Ainda sao
necessarios avangos no tratamento de pacientes com Glanzmann. A terapia genética
esta atualmente em investigacdo em estudos in vitro e em animais e pode representar
uma nova perspectiva de tratamento. Este trabalho visa compilar as principais formas
de tratamento para a trombastenia de Glanzmann através de pesquisa descritivo-
exploratoria com abordagem qualitativa de uma Revisdo Narrativa de literatura. A
busca foi realizada na base de dados PubMed, de forma ndo sistematica em setembro
de 2018 com os seguintes descritores: Glanzmann thrombastenia AND treatment.
Foram incluidas publicagdes dos ultimos cinco anos e disponiveis gratuitamente, sendo
encontrados 6 artigos sobre a tematica. A revisdo foi complementada com materiais
pertinentes ao assunto. Realizou-se, entdo, analise do conteudo. A trombastenia de
Glanzmann, apesar de ser uma doencga rara, € causadora de alto impacto na qualidade
de vida de seus portadores, sendo de suma importancia o conhecimento de possiveis
tratamentos disponiveis e suas perspectivas futuras.
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