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APRESENTAÇÃO

A interdisciplinaridade é fruto da tradição grega, onde os programas de ensino 
recebiam nome de enkúklios Paidéia e com objetivo de trabalhar a formação da 
personalidade integral do indivíduo, acumulando e justapondo conhecimentos e articulação 
entre as disciplinas. A partir da década de 70 esse conceito se tornou muito enfático em 
todos os campos do conhecimento, inclusive nas ciências médicas.

Sabemos que a saúde apresenta-se como campo totalmente interdisciplinar e 
também com alta complexidade, já que requer conhecimentos e práticas de diferentes áreas 
tais como as ambientais, clínicas, epidemiológicas, comportamentais, sociais, culturais etc. 
Deste modo, o trabalho em equipe de saúde, de forma interdisciplinar, compreende ações 
planejadas em função das necessidades do grupo populacional a ser atendido não se 
limitando às definições exclusivistas de cada profissional.

Tendo em vista a importância deste conceito, a Atena Editora nas suas atribuições 
de agente propagador de informação científica apresenta a nova obra no campo das 
Ciências Médicas intitulada “ Medicina: Ciências da Saúde e Pesquisa Interdisciplinar” 
em seis volumes, fomentando a forma interdisciplinar de se pensar na medicina e mais 
especificadamente nas ciências da saúde. É um fundamento extremamente relevante 
direcionarmos ao nosso leitor uma produção científica com conhecimento de causa do seu 
título proposto, portanto, esta obra compreende uma comunicação de dados desenvolvidos 
em seus campos e categorizados em volumes de forma que ampliem a visão interdisciplinar 
do leitor.

Finalmente reforçamos que a divulgação científica é fundamental para romper com 
as limitações ainda existentes em nosso país, assim, mais uma vez parabenizamos a 
estrutura da Atena Editora por oferecer uma plataforma consolidada e confiável para estes 
pesquisadores divulguem seus resultados. 

Desejo a todos uma proveitosa leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: A trombastenia de Glanzmann 
(TG) é uma desordem plaquetária genética 
caracterizada por deficiência qualitativa ou 
quantitativa do receptor GPIIb/IIIa. Esse 
receptor transmembrana atua na ligação 
com fibrinogênio e é essencial na agregação 
plaquetária. A TG uma doença rara que cursa 
com sangramento desde a infância, como 
púrpuras, epistaxe, gengivorragia, menorragia e 
sangramento excessivo durante procedimentos. 
O acompanhamento dos pacientes com TG é 
feito por hematologistas e envolve uma série 
de providências, como medidas locais, drogas 
antifibrinolíticas, transfusões de concentrado 
de plaquetas, entre outros. Este trabalho visa 
compilar as principais formas de tratamento 
para a trombastenia de Glanzmann através de 
pesquisa descritivo-exploratória com abordagem 
qualitativa de uma Revisão Narrativa de literatura. 
A busca foi realizada na base de dados PubMed, 
de forma não sistemática em setembro de 

2018 com os seguintes descritores: Glanzmann 
thrombastenia AND treatment. Foram incluídas 
publicações dos últimos cinco anos e disponíveis 
gratuitamente, sendo encontrados 6 artigos 
sobre a temática. A revisão foi complementada 
com materiais pertinentes ao assunto. Realizou-
se, então, análise do conteúdo. A trombastenia 
de Glanzmann, apesar de ser uma doença rara, 
é causadora de alto impacto na qualidade de vida 
de seus portadores, sendo de suma importância 
o conhecimento de possíveis tratamentos 
disponíveis e suas perspectivas futuras.
PALAVRAS-CHAVE: Glanzmann; trombastenia; 
tratamento.

PERSPECTIVES IN THE TREATMENT OF 
GLANZMANN  THROMBASTHENIA 

ABSTRACT: Glanzmann thrombasthenia (GT) 
is a genetic platelet disorder characterized by 
qualitative or quantitative deficiency at the GPIIb/
IIIa receptor. This transmembrane receptor 
operates in the fibrinogen binding and is essential 
to platelet aggregation. GT is a rare disease that 
manifests as bleedings since childhood, such as 
purpura, epistaxis, gingival bleeding, menorrhagia 
e excessive bleeding during invasive procedures. 
The following of patients with GT is is conducted 
by hematologists and involves several measures, 
like local treatments, antifibrinolytics drugs, 
platelets concentrated transfusion, among others. 
This paper aims to gather the main options for 
treatment of Glanzmann thrombasthenia through 
descriptive-exploratory research with qualitative 
method as a narrative Literature review. The 
search was made at the PubMed database, in a a 
non-systematic form in September 2018 with the 

http://lattes.cnpq.br/3348834117935515
http://lattes.cnpq.br/0125827611658394
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following index terms: Glanzmann thrombastenia AND treatment. Were included publications 
of the last five years with free full text, which resulted in 6 articles with this theme. The review 
was supplemented with materials pertinent to the subject. Analysis of the content was, then, 
made. Event though  Glanzmann thrombasthenia is a rare disease, it causes hight impact 
on the life quality of its carriers, being of great importance the knowledge of the available 
treatments and future perspectives on the matter. 
KEYWORDS: Glanzmann; thrombasthenia; treatment.

1 |  INTRODUÇÃO  
A trombastenia de Glanzmann (TG) é uma síndrome hemorrágica autossômica 

recessiva. Ela é caracterizada por alterações quantitativas ou qualitativas na glicoproteína 
IIb/IIIa (GPIIb/IIIa), um complexo encontrado na membrana de plaquetas. Esse é formado 
através da ligação cálcio-depende entre as glicoproteínas IIb e IIB, que ocorre com a ativação 
das plaquetas. Essa associação é capaz de ligar fibrinogênio (fator I de coagulação) e 
facilitar a adesão de outras plaquetas, caracterizando o tampão plaquetário na hemostasia.  
Esse receptor transmembrana atua na ligação com fibrinogênio e é essencial na agregação 
plaquetária. (FRANCO, 2001; NURDEN, 2006)

É uma doença rara, que atinge cerca de 1 indivíduo em 1.000.000, sendo mais 
comum em pacientes com história de consanguinidade. O seu quadro clínico é constituído 
principalmente de púrpuras, epistaxe, gengivorragia, menorragia, sangramentos 
gastrointestinais e hematúria. Episódios fatais podem ocorrer, ainda que não comuns, e 
sua incidência diminui com a idade. O diagnóstico dessa condição pode ser suspeitado no 
coagulograma, em que é encontrada contagem de plaquetas normal, mas com tempo de 
sangramento alterado. O padrão-ouro é o teste de agregação plaquetária. Nesse exame, 
pacientes com TG demonstram reação preservada com ristocetina e alterado com ADP. 
Após diagnóstico, o manejo dos portadores de TG é crônico e especializado (SOHL, 2015; 
NURDEN, 2006). 

2 |  MATERIAIS E MÉTODOS 
Este trabalho tem como objetivo compilar as principais formas de tratamento para 

a trombastenia de Glanzmann e conhecer perspectivas futuras sobre o tema. Para isso, 
foi elaborada pesquisa descritivo-exploratória com abordagem qualitativa de uma Revisão 
Narrativa de literatura. A busca foi realizada na base de dados PubMed, de forma não 
sistemática em setembro de 2018 com os seguintes descritores: Glanzmann thrombastenia 
AND treatment. Foram incluídas publicações dos últimos cinco anos e disponíveis 
gratuitamente, sendo encontrados 6 artigos sobre a temática. A revisão foi complementada 
com materiais pertinentes ao assunto. Realizou-se, então, análise do conteúdo.
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3 |  RESULTADOS E DISCUSSÃO 
O acompanhamento dos pacientes com trombastenia de Glanzmann é feito 

por hematologistas e envolve uma série de providências, como medidas locais, drogas 
antifibrinolíticas, transfusões de concentrado de plaquetas, entre outros. Ele pode 
ocorrer em dois momentos: interrupção de hemorragias em curso e profilaxia antes de 
procedimentos. Afora isso, pacientes com TG frequentemente necessitam de reposição de 
ferro ou transfusão de concentrado de hemácias em decorrência das perdas sanguíneas. 

A principal forma de tratamento local costuma ser a compressão, porém também 
estão disponíveis selante de fibrina e trombina tópica. Essas medidas podem ser 
empregadas sempre que possível. Quadros leves incluem os sangramentos menores, tais 
quais epistaxe, gengivorragia e menorragia.  Nessas situações, podem ser usados agentes 
antifibrinolíticos - ácido tranexâmico e ácido aminocaproico. Fármacos antifibrinolíticos são 
capazes de reverter estados de fibrinólise excessiva, pois atuam na competição pelos locais 
de ligação da lisina no plasminogênio e na plasmina, impedindo a ligação da plasmina 
com a fibrina. Especialmente tratando-se de menorragia, também podem ser consideradas 
medidas ginecológicas, como o uso de anticoncepcionais hormonais ou dispositivos intra-
uterinos (DIU). 

Em quadros mais graves, há indicação de transfusão de concentrado de plaquetas. 
Transfusão também está indicada para profilaxia em pacientes que necessitarão de 
procedimentos cirúrgicos e pode ser considerada na profilaxia de hemorragia pós-parto em 
gestantes. Os aspectos negativos das transfusões são as possíveis complicações, como 
infecções, anafilaxia e lesão pulmonar aguda. Além disso, há chances de desenvolvimento 
de aloanticorpos contra isótopos GPIIb/IIIa e contra HLA. Estima-se que 50% dos pacientes 
com trombocitopenia não imune que recebem plaquetas desenvolverão anticorpos contra 
HLA. Ainda, 50% dos pacientes com aloimunização plaquetária se torna refratário ao 
tratamento. Uma maneira de prevenção é a transfusão de plaquetas HLA-compatíveis, 
plaquetas leucodepletadas ou de doador único através de plaqeutoaférese. (POON, 2016)

Refratariedade absoluta pode ser manejada com fator VIIa recombinante. O rFVIIa 
se liga a superfície plaquetária e aumenta ativação de fator IX e X, resultando no incremento  
na geração de trombina. O resultado é  acentuação da agregação plaquetária. Foram 
encontrados bons resultados com o uso de fator VII, tanto para profilaxia pré-operatória, 
como para tratamento de sangramentos. Segundo Poon (2016), o uso de rFVIIa teve sucesso 
no controle de 64% das hemorragias e 94% dos procedimentos cirúrgicos. Para Nurden 
(2013), 93% dos pacientes obtiveram resposta em sangramentos. Ainda, para Sohl (2015), 
a resposta contra hemorragias foi de 69% e 96% no uso em operações. A administração 
do rFVIIa é feita em bolus endovenoso de 80ug/kg de, no mínimo, três doses. A principal 
complicação associada a essa terapia é a ocorrência de eventos tromboembólicos, porém 
sua incidência é desconhecida. (POON, 2003)
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Outra terapia é o transplante de células-tronco hematopoiéticas (TCTH), que pode 
oferecer cura. Não existe ainda indicação absoluta ou algoritmo para o transplante. Em 
razão de seus riscos e consequências, o transplante de células-tronco é reservado para 
casos severos – recorrentes e refratários - e possui melhores resultados em crianças e 
pacientes jovens.  Dentre os eventos adversos relacionados ao TCTH, pode-se citar a 
Doença doe enxerto contra o hospedeiro (DECH), em que as células do doador reagem 
contra o receptor, o que pode gerar manifestações agudas ou crônicas de diferentes 
gravidades. Também devem ser lembrados os efeitos adversos do condicionamento 
mieloablativo necessário a realização do transplante, que  incluem infertilidade, retardo de 
crescimento e risco de neoplasia secundária. (RAMZI, 2016)

Ainda são necessários avanços no tratamento de pacientes com Glanzmann. A 
terapia genética está atualmente em investigação em estudos in vitro e em animais e pode 
representar uma nova perspectiva de tratamento. Está sendo estudado o uso de vetores 
virais na transferência genética de células-tronco CD34+, o que teve como resultado 
o desneovlivmento de megacfariócitos presentes para GPIIb/IIIa em modelos in vitro e 
caninos (WILCOX, 2000). Ainda, estudos avaliam a possibilidade de inserção de DNA 
complementar em células-tronco pluripotentes induzidas (iPSC) derivadas de monócitos 
capazes de produzir megacariócitos com RNAm e proteínas normais. (SULLIVAN, 2016)

4 |  CONSIDERAÇÕES FINAIS 
A trombastenia de Glanzmann, apesar de ser uma doença rara, é causadora de 

alto impacto na qualidade de vida de seus portadores, sendo de suma importância o 
conhecimento de possíveis tratamentos disponíveis e suas perspectivas futuras.
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