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"Trombocitopenia hereditaria: manejo perioperatorio en pacientes en cirugía cardiaca". 

 
RESUMEN 

 
La trombocitopenia hereditaria (TH) plantea un desafío significativo en el manejo perioperatorio 

de pacientes sometidos a cirugía cardíaca debido al mayor riesgo de complicaciones hemorrágicas. 

Este trabajo tiene como objetivo analizar las estrategias actuales de manejo perioperatorio de la TH 

en pacientes en cirugía cardiaca. 

 
Se empleó una revisión bibliográfica exhaustiva en diversas bases de datos, seleccionando 43 

estudios de alta calidad. Los resultados enfatizan la importancia de una evaluación preoperatoria 

minuciosa, incluyendo historia clínica detallada, examen físico, pruebas específicas de función 

plaquetaria y el seguimiento estricto por hematología. Por lo que es importante destacar que el 

manejo perioperatorio óptimo requiere un enfoque multidisciplinario, con estrategias 

individualizadas para cada paciente. 

 
Principalmente las medidas clave incluyen optimizar el recuento plaquetario mediante el soporte 

transfusional, el uso de agentes hemostáticos y de fármacos que mejoren la función plaquetaria, 

para emplear técnicas quirúrgicas meticulosas. Además, es esencial una monitorización estrecha 

de la hemostasia durante todo el procedimiento y en el postoperatorio inmediato. 

 
En conclusión, el manejo perioperatorio de la TH en cirugía cardíaca exige un abordaje integral, 

coordinado de acuerdo a las necesidades individuales. Solo mediante una planificación metódica, un 

trabajo en equipo multidisciplinario y una vigilancia continua se pueden optimizar los resultados 

y minimizar los riesgos asociados a esta compleja condición hematológica. 

 
Palabras clave: Cirugía cardíaca, coagulación sanguínea, hemostasia, plaquetas, trombocitopenia 

hereditaria. 
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"Hereditary Thrombocytopenia: Perioperative Management in Patients Undergoing 

Cardiac Surgery" 

ABSTRACT 
 

Hereditary thrombocytopenia (HT) presents a significant challenge in the perioperative 

management of patients undergoing cardiac surgery due to the increased risk of hemorrhagic 

complications. This paper aims to analyze current strategies for the perioperative management of 

HT in cardiac surgery patients. 

A comprehensive literature review was conducted across various databases, and 43 high-quality 

studies were selected. The results highlight the importance of a thorough preoperative evaluation, 

including a detailed clinical history, physical examination, specific platelet function tests, and 

close follow-up with hematology. Therefore, it is important to emphasize that optimal 

perioperative management requires a multidisciplinary approach, with individualized strategies 

for each patient. 

Key measures primarily include optimizing the platelet count through transfusional support, the 

use of hemostatic agents, and drugs that improve platelet function, along with meticulous surgical 

techniques. Furthermore, close monitoring of hemostasis is essential throughout the procedure and 

in the immediate postoperative period. 

In conclusion, the perioperative management of HT in cardiac surgery demands a comprehensive 

and coordinated approach tailored to individual needs. Only through methodical planning, 

multidisciplinary teamwork, and continuous vigilance can outcomes be optimized and the risks 

associated with this complex hematological condition be minimized. 

Keywords: Cardiac surgery, blood coagulation, hemostasis, platelets, hereditary 

thrombocytopenia. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



  9 

 

ÍNDICE 

	
RESUMEN ................................................................................................................................ 7 

ABSTRACT ............................................................................................................................... 8 

INTRODUCCIÓN ..................................................................................................................... 10 

METODOLOGÍA ...................................................................................................................... 12 

Criterios de inclusión: ..................................................................................................................... 12 

Criterios de exclusión: ..................................................................................................................... 12 

MARCO TEÓRICO ................................................................................................................... 15 

Trombocitopenia hereditaria .......................................................................................................... 15 

Epidemiología ................................................................................................................................. 15 

Etiología ......................................................................................................................................... 16 

Fisiopatología ................................................................................................................................. 18 

Cirugía cardíaca y riesgos hemorrágicos en pacientes con trombocitopenia hereditaria .................. 18 

Evaluación Preoperatoria ................................................................................................................ 19 

Manejo de pacientes con trombocitopenia preoperatoria ............................................................... 20 

Manejo perioperatorio en pacientes con trombocitopenia hereditaria ............................................ 21 

Anticuerpos Monoclonales .............................................................................................................. 22 

Análogos de la trombopoyetina ..................................................................................................... 23 

Manejo de anticoagulación ............................................................................................................. 25 

CONCLUSIÒN ......................................................................................................................... 26 

BIBLIOGRAFÍA ........................................................................................................................ 27 
 



  10 

 
INTRODUCCIÓN 

La trombocitopenia hereditaria, un trastorno hematológico que presenta desafíos en el contexto 

del manejo perioperatorio de pacientes sometidos a cirugía cardíaca (1), por un lado una 

condición relevante como es la trombocitopenia, que se define como un recuento plaquetario 

anormalmente bajo en la sangre. Estas células, conocidas como trombocitos, son fundamentales 

en la hemostasia primaria y detención del sangrado (2). La trombocitopenia, vinculada a 

diversas causas como trastornos genéticos o enfermedades autoinmunes, aumenta el riesgo de 

hemorragias (3). 

En el proceso de la megacariopoyesis, el cual es la formación de megacariocitos los cuales son 

células precursoras de las plaquetas pueden existir alteraciones genéticas como lo es con el gen 

MYH-9, de la misma forma la proteína miosina-IIA, que es un componente del citoesqueleto 

de los trombocitos cumplen un papel importante. En esta etapa, los megacariocitos se desplazan 

desde su ubicación inicial cerca de las células osteoblásticas hacia las regiones sinusoidales de 

la médula ósea, luego, tras madurar, liberan las proplaquetas al lumen sinusoidal, significando 

que habría una posible mutación en la siguiente generación (4). En relación a la prevalencia 

varía según la población y los criterios de diagnóstico, afectando aproximadamente a 1 de cada 

10.000 personas (5). 

Esta revisión se destaca por su singular relevancia en la práctica médica especializada, ya que 

aborda la necesidad urgente de comprender y optimizar la trombocitopenia hereditaria en la 

cirugía cardíaca, donde las complicaciones hemorrágicas pueden tener consecuencias graves. 

Siendo este un trastorno plaquetario poco común con bases genéticas, puede desencadenar 

hemorragias o a su vez eventos trombóticos (6). 

La evaluación preoperatoria es esencial en el quirófano, donde la hemostasia primaria es 

fundamental para minimizar riesgos. A pesar de su rareza, subestimar su incidencia plantea 

interrogantes sobre su verdadera carga, destacando la importancia de un enfoque integral (1). 

La incidencia específica en cirugía cardíaca aún no está completamente definida, lo que resalta 

la necesidad de una atención especial debido a sus implicaciones en el manejo perioperatorio. 

El manejo perioperatorio de pacientes con trombocitopenia hereditaria es crucial, 

especialmente en cirugías cardíacas. Esta condición es compleja y puede presentar diversas 

manifestaciones, desde leves hasta graves, lo que resalta la necesidad de atención médica 

especializada. Variantes genéticas comunes como la trombocitopenia familiar tipo 1 y tipo 2, 

el síndrome de Wiskott-Aldrich y la trombocitopenia asociada al gen MYH9 plantean desafíos 
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únicos durante este período debido a su variabilidad clínica y las posibles complicaciones 

asociadas (4). 

La evaluación preoperatoria de pacientes con trombocitopenia hereditaria requiere un detallado 

historial médico, incluyendo pruebas de función plaquetaria. 

Estudios han indicado que alrededor del 0.33% de la población puede llevar una variante 

genética vinculada con trastornos plaquetarios, destacando la importancia de detectar esta 

condición de manera temprana y gestionarla adecuadamente (5). Durante la cirugía cardíaca, 

el manejo cuidadoso de la hemostasia es crucial, implicando técnicas quirúrgicas específicas y 

modificaciones en los procedimientos. La trombocitopenia hereditaria requiere un enfoque 

integral en el quirófano para garantizar resultados exitosos. Tras la cirugía, un seguimiento 

meticuloso es esencial para detectar y tratar posibles complicaciones, asegurando una 

recuperación óptima (5). 

El objetivo de la revisión es explorar y analizar críticamente las estrategias actuales de manejo 

perioperatorio de la trombocitopenia hereditaria en pacientes sometidos a cirugía cardíaca de 

manera exhaustiva. 
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METODOLOGÍA 

La revisión bibliográfica tipo narrativa tuvo la finalidad de recopilar información actualizada 

sobre trombocitopenia hereditaria y la aplicación perioperatoria en pacientes sometidos a 

cirugía cardiaca en las consiguientes bases de datos: Web of Science Scopus, UpToDate, 

DynaMed, Pubmed y Scielo. Los descriptores de ciencias de la salud (DeCS): cirugía cardíaca, 

procedimiento quirúrgico, trombocitopenia hereditaria; y términos MeSH: cardiac surgery, 

surgical procedure, hereditary thrombocytopenia. Además, se empleó los operadores booleanos 

AND y OR, para construir los siguientes algoritmos de búsqueda: “Trombocitopenia AND 

Cirugía Cardíaca OR, Procedimientos Quirúrgicos Vasculares”, “Thrombocytopenia 

Hereditary AND Cardiac Surgery OR Vascular Surgical Procedures”. “Hereditary 

thrombocytopenia AND Perioperative management” 

Obteniendo un total de 2405 artículos, se aplicaron los criterios de elegibilidad: 
 
Criterios de inclusión: 

 
• Trabajos de titulación sobre complicaciones post quirúrgicas en cirugía valvulares 

• Artículos científicos publicados entre 2018 y 2024. 

• Revisiones sistemáticas sin restricción de idioma publicadas en bases de datos de 

impacto científico. 

• Ensayos clínicos y meta-análisis sobre complicaciones postquirúrgicas en cirugía, 

realizados en los últimos 5 años, sin restricción de idioma. 

 
Criterios de exclusión: 
 

• Casos clínicos. 
 

• Publicaciones no encontradas en bases de datos científicas reconocidas o con 

contenido poco confiable 

• Capítulos de Libros 
 

• Conferencias 
 

• Cartas 
 
Obteniendo un total 157 artículos. Se procedió con el análisis de los títulos y resumen de cada 

uno de los estudios, excluyéndose 106 debido a que no estaban relacionados con el tema de la 
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investigación, quedando 51 estudios, de los cuales tras una lectura completa se excluyeron 8 

artículo: 4 no relacionados con procedimientos quirúrgicos, 2 referentes a estudios pediátricos 

y 2 no relacionados con trombocitopenia, quedando finalmente para la revisión bibliográfica 

43 estudios de calidad. 
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Figura 1. Selección de datos 
 

 
Fuente: elaboración propia, empleando el programa PRISMA 
https://estech.shinyapps.io/prisma_flowdiagram/ 
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MARCO TEÓRICO 

 
Trombocitopenia hereditaria 

 
La trombocitopenia hereditaria, una enfermedad genética poco común, se define por un 

marcado descenso en el número de plaquetas circulantes en el torrente sanguíneo, la cual 

conlleva a una mayor predisposición a hemorragias y disfunción en la coagulación. Esta 

condición puede presentarse en una variedad de formas y niveles de gravedad, desde casos 

leves que pueden pasar desapercibidos hasta formas más severas que requieren 

intervención médica inmediata (4). La disminución de las plaquetas en circulación 

aumenta la susceptibilidad a hemorragias, que pueden surgir de manera espontánea o 

como resultado de lesiones menores. Además, las alteraciones en la coagulación adecuada 

pueden ocasionar que las heridas tarden más tiempo en el proceso de recuperación y 

aumentar el riesgo de sangrado prolongado durante procedimientos quirúrgicos o traumas 

(5). El manejo perioperatorio de pacientes con esta afección, sometidos a cirugía cardíaca, 

exige una atención meticulosa y especializada a lo largo de todo el proceso quirúrgica. 

(4). 

Los avances en medicina farmacológica han sido significativos en las últimas décadas, 

con el desarrollo de nuevas terapias y medicamentos que han revolucionado el tratamiento 

de diversas enfermedades. Estos avances han permitido mejorar el tratamiento brindando 

nuevas esperanzas a los pacientes y contribuyendo a elevar la calidad de vida alrededor 

del mundo (7). 

Epidemiología 
 

Siendo una condición médica caracterizada por la reducción en el recuento de plaquetas 

en la sangre, presenta un desafío significativo dentro de la cirugía cardíaca (3). Esta 

afección poco común tiene una prevalencia estimada de aproximadamente 2.7 por cada 

100 000 individuos (8). 

Un estudio realizado por Oved, et al. (9), quien examinó la frecuencia de variantes de 

pérdida de función que ocurren de manera natural en genes relacionados con trastornos 

plaquetarios, 52% se relacionaron con las trombocitopenias hereditarias del gen TUBB1 

pLoF, reveló que aproximadamente el 0.33% de las personas de la población general 
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tienen una variante de pérdida de función clínicamente significativa en un gen asociado a 

las plaquetas (9). 

Dando esta característica hereditaria al grupo de patologías plaquetarias como 

trombocitopenia hereditaria. Este grupo de patologías poco comunes engloba cerca de 45 

desórdenes con diferentes grados de complejidad clínica y con amplia variabilidad de su 

prognosis (5). Nair, et al. (6) para la Organización de Trastornos Hemorrágicos 

Congénitos del Reino Unido (UKHCDO) demostró que la incidencia de trombocitopenia 

hereditaria es de aproximadamente 1 caso por cada 10,000 personas (10). En América 

Latina, se han reportado casos de trombocitopenia hereditaria en países como México, 

Brasil, Argentina, Colombia, y Chile. En Ecuador, un estudio realizado por Cevallos y 

Ruiz, et al (11), registró que la prevalencia de trombocitopenia hereditaria es de 

aproximadamente 1 caso por cada 20,000 personas (12). En muchos países de la región 

se ha registrado que la trombocitopenia es una complicación frecuente durante el 

embarazo, debido a mecanismos autoinmunes, lo que hace que este problema sea 

particularmente importante (8). 

Etiología 
 

La trombocitopenia de origen hereditario puede tener múltiples causas, las cuales varían 

según el trastorno específico presente en el paciente. Algunos de los trastornos 

hereditarios más frecuentes asociados con la trombocitopenia incluyen: 

Tabla 1. Trombocitopenia hereditaria con tipo de herencias comunes, gen asociado y 

características. 
 

ENFERMEDAD TIPO DE HERENCIA GEN CARACTERÍSTICAS 
 

Plaquetas grandes 
 

 

 
TH relacionado a gen MYH- 

9 

 
 

Autosómica dominante 

 
MYH-9 (22q12- 

13) 

Plaquetas gigantes, 

inclusiones en neutrófilos tipo 

cuerpos de Döhle, nefropatía, 

sordera 

 
 

Bernard Soulier bi y 

monoalélico 

 
Autosómico recesivo 

GP1BA (17p13), 

GPIBB (22q11), 

GP9 (3q21) 

Plaquetas de gran tamaño, 

macroplaquetas 
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Trombocitopenia Paris- 

Trousseau 

 

 
Autosómica dominante 

 
GRANDES 

DELECIONES 

(11Q23-TER) 

Alteraciones faciales, 

problemas cardiacos, retraso 

del desarrollo sicomotor y 

otras 

 
 

 
Síndrome de plaqueta gris Autosómico recesivo NBEAL2 (3p21.1) 

Plaquetas grandes hipo y 

agranulares, esplenomegalia, 

mielofibrosis 

 
Enfermedad relacionada a 

mutaciones GATA1 

 

 
Ligada al X GATA1 (Xp11) 

Anemia hemolítica, posible 

porfiria eritropoyética 

congénita 

 
 

Plaquetas tamaño normal 
 

 

Trombocitopenia 

Amegacariocítca congénita 
Autosómica recesiva c-MPL (1p34) 

Trombocitopenia y falla 

medular progresiva 

 
 

Trombocitopenia con 

ausencia de radio 

 
Autosómica recesiva RBM8A (1q21.1) 

Número de plaquetas, aplasia 

bilateral de radio 

 
 

Trombocitopenia familiar 

con tendencia a la leucemia 

mieloide aguda 

 
Autosómica dominante 

CBFA2T2 

(21Q22) 

El 40% de los pacientes 

desarrollan mieloide aguda 

Trombocitopenia 

relacionada a mutación 

ANKRD26 

 
 

Autosómica dominante ANKRD26 (10p2) 

 
Predisposición a leucemia 

aguda 

 
 

Trombocitopenia 

Amegacariocítica sinostosis 

radio-ulnar 

 
Autosómica dominante 

HOXA11 (7p15- 

14) 

Megacarciocitos disminuidos, 

falla medular, sinostosis 

radio-ulnar y otros defectos 

 
 

Plaquetas pequeñas 
 

 

Síndrome de Wiscott- 

Aldrich 
Ligada al X WAS (Xp11) Inmunodeficiencia severa 

 
 

Trombocitopenia ligada 

al X 
Ligada al X WAS (Xp11) Sin inmunodeficiencia 

 
 

Fuente: elaboración propia a partir de datos aportados por Heller (16) 
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Fisiopatología 

 
La trombocitopenia hereditaria se deriva de diversos mecanismos que afectan la 

producción, función o supervivencia de las plaquetas, lo que resulta en un bajo recuento 

de estas células sanguíneas (14). Esta condición puede ser causada por mutaciones 

genéticas que perturban la creación normal de plaquetas en la médula ósea, aceleran la 

eliminación de plaquetas en la circulación sanguínea o afectan su capacidad para 

desempeñar su función en la coagulación. Estas anomalías genéticas pueden conducir a 

la trombocitopenia y aumentar el riesgo de sangrado en los individuos afectados. En el 

manejo perioperatorio de pacientes con trombocitopenia hereditaria sometidos a cirugía 

cardíaca, es esencial considerar la fisiopatología subyacente del trastorno para adaptar el 

enfoque terapéutico, ya que representa un desafío que requiere una comprensión profunda 

y especializada (14). 

Figura 2. Trombocitopenia familiar con tendencia a la leucemia mieloide aguda CBFA2 

(21q22) 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Fuente: elaboración propia a partir de datos aportados por Heller et al. (5) 
 
 

Cirugía cardíaca y riesgos hemorrágicos en pacientes con trombocitopenia 

hereditaria 

La cirugía cardíaca en pacientes con trombocitopenia hereditaria presenta desafíos únicos 

debido a la predisposición aumentada a hemorragias y complicaciones hemorrágicas. La 

trombocitopenia hereditaria, caracterizada por un bajo recuento de plaquetas sanguíneas, 

puede ser causada por una variedad de mutaciones a nivel genético que afectan la 

producción, función o supervivencia de las plaquetas (14). 
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En el ámbito de la cirugía cardíaca, los riesgos de hemorragia también son evidentes, con 

un porcentaje del 26.5% en pacientes intervenidos, según lo indicó Klingele et al. (15). 

Estos hallazgos resaltan la importancia de implementar estrategias proactivas para 

prevenir eventos hemorrágicos en pacientes con trombocitopenia hereditaria que se 

someten a procedimientos quirúrgicos (16). 

En pacientes que padecen trombocitopenia hereditaria es clave puntualizar que las 

plaquetas desempeñan un papel esencial en la formación de coágulos sanguíneos para 

detener el sangrado (17). 

Por otro lado, la trombocitopenia después de una cirugía cardiaca es común y a menudo 

se normaliza de forma espontánea, sin embargo, cuando persiste después de una 

transfusión de plaquetas, es necesario prestar atención para evitar una morbilidad 

potencialmente grave (18). 

Un caso clínico que cabe mencionar es el descrito por Rey et al. (18), donde, cinco 

pacientes después de un procedimiento de bypass de arteria coronaria (CABG) fueron 

diagnosticados con trombocitopenia persistente junto con síntomas de fiebre, 

insuficiencia renal, eventos tromboembólicos o alteración del estado mental, en conjunto 

con una anemia hemolítica microangiopática (MAHA) (20). 

Evaluación Preoperatoria 
 

En el manejo de pacientes con trombocitopenia hereditaria, la evaluación preoperatoria 

es crucial debido a que estos trastornos hemorrágicos representan importantes obstáculos 

hemostáticos para la intervención quirúrgica. La optimización de la hemostasia 

perioperatoria en estos pacientes requiere atención meticulosa, incluyendo una 

planificación preoperatoria cuidadosa, una técnica quirúrgica minuciosa, la identificación 

oportuna de complicaciones y el uso de agentes hemostáticos y componentes sanguíneos 

de acuerdo con las necesidades (21). 

Durante este proceso, se recopila de forma minuciosa información sobre la salud del 

paciente, incluyendo antecedentes médicos, alergias, medicamentos actuales y 

condiciones médicas subyacentes relevantes (22). Además de esta recopilación detallada 

de datos, la evaluación preoperatoria puede incluir la realización de pruebas adicionales, 
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como hemograma, frotis sanguíneo, electrocardiogramas o radiografías, adaptadas a las 

necesidades específicas de cada paciente y al tipo de cirugía programada (23,24). 

Estas pruebas adicionales tienen como objetivo detectar posibles riesgos o 

complicaciones potenciales durante el procedimiento quirúrgico (25). Con la 

colaboración de un equipo multidisciplinario, compuesto por cirujanos, anestesiólogos, 

enfermeras y otros profesionales de la salud, se revisa de manera integral toda la 

información obtenida durante la evaluación preoperatoria, permitiendo así la elaboración 

de un plan de atención individualizado y meticuloso para cada uno (26). 

Manejo de pacientes con trombocitopenia preoperatoria 
 

La realización de una evaluación preoperatoria exhaustiva en pacientes con 

trombocitopenia hereditaria es un paso esencial para solventar una intervención 

quirúrgica segura y mitigar el riesgo de complicaciones hemorrágicas. Comprendiendo 

una variedad de trastornos genéticos que impactan tanto en la producción como en la 

función plaquetaria, lo que puede resultar en una reducción del recuento plaquetario 

sanguíneo y, consecuentemente, aumentar la propensión a hemorragias (27,28). 

Tabla 2. Evaluación Preoperatoria en Pacientes con Trombocitopenia Hereditaria 
 

Evaluación Preoperatoria en Pacientes con Trombocitopenia Hereditaria 
 
 
 
 

Historial médico 

completo 

Obtención de información detallada sobre la historia médica del 

paciente, incluyendo antecedentes familiares de trastornos de la 

coagulación y episodios de sangrado previos, esto se hace ya que es 

esencial recopilar una información exhaustiva y desarrollado, los 

antecedentes familiares proporcionan una visión valiosa de presencia de 

trastornos de la coagulación hereditarios. 
 

 
Examen físico 

Es indispensable un examen físico completo, prestando especial 

atención a los signos de sangrado, como equimosis, petequias o sangrado 

en las mucosas. 
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Pruebas de 

laboratorio 

Realización de pruebas de laboratorio para evaluar la función 

plaquetaria y la coagulación sanguínea. Esto puede incluir un recuento 

de plaquetas, tiempo de sangrado, (TP), (TTPa), entre otros. 

 

 
Evaluación de la 

severidad de la 

trombocitopenia 

Es importante conocer la trombocitopenia de la persona para predecir el 

riesgo de sangrado durante y después de la cirugía, esto ayuda a tener 

una idea clara de cómo se debe llevar a cabo la preparación o manejo 

adecuado para el paciente. 

 

 
 
 

Consulta con un 

hematólogo 

En casos de trombocitopenia hereditaria, es recomendable que el 

paciente sea evaluado por un hematólogo para una evaluación más 

especializada y manejo del trastorno, los hematólogos son 

especializados en enfermedades de trastorno de coagulacion junto a los 

trastornos relacionados, por lo que son los más capacitados para manejar 

esta situación. 
 

 

 
Planificación del 

manejo 

perioperatorio 

Con base en la evaluación preoperatoria, se debe desarrollar un plan de 

manejo perioperatorio individualizado para cada paciente. Esto puede 

incluir la administración de transfusiones de plaquetas antes o durante la 

cirugía, el uso de medicamentos hemostáticos, como ácido tranexámico, 

y la monitorización cuidadosa durante el procedimiento quirúrgico. 

Fuente: elaboración propia a partir de datos aportados por Makris (19) y Nieto (23) 
 
 

 
Manejo perioperatorio en pacientes con trombocitopenia hereditaria 

El manejo perioperatorio de pacientes con trombocitopenia hereditaria demanda 

planificación y una coordinación estrecha entre diversas especialidades médicas. Esto es 

crucial para asegurar la seguridad del paciente tanto durante el procedimiento quirúrgico 

como en el período posterior a la cirugía (28,29). 
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Tabla 3. El seguimiento clínico en el manejo perioperatorio de la anticoagulación en 

cirugía cardíaca. 
 

DESCRIPCIÓN  CONCEPTO DE USO 

Dosificación  Permite ajustar la dosis de anticoagulantes de acuerdo a los valores 

farmacológica  de INR (International Normalized Ratio), asegurando que se 
  mantenga dentro del rango terapéutico deseado. 

Posibles  Un seguimiento clínico adecuado ayuda a prevenir y detectar 

complicaciones  complicaciones hemorrágicas, permitiendo un tratamiento oportuno 
  en caso de que ocurran. 

Tratamiento  Cada paciente es único y requiere un enfoque personalizado en 
  cuanto a la anticoagulación, por lo que el seguimiento clínico 
  permite adaptar el tratamiento a las necesidades específicas de cada 
  individuo. 

Reducción de La labor del equipo multidisciplinario y los protocolos del manejo 

complicaciones  de los pacientes, reduciendo los tropiezos, algunas son evitables con 
evitables:  un seguimiento adecuado. 

 
Fuente: elaboración propia a partir de datos Kubo (21) y Nieto (23). 

 
Anticuerpos Monoclonales 

 
Los anticuerpos monoclonales, como el rituximab y el alemtuzumab, pueden reducir la 

destrucción de plaquetas por el sistema inmunológico y mejorar el recuento de plaquetas 

en la sangre. Estos medicamentos, administrados por vía intravenosa, pueden ser efectivos 

en el manejo perioperatorio de pacientes con trombocitopenia hereditaria. Gutiérrez et al. 

(24) investigaron la seguridad y la eficacia del rituximab en el manejo perioperatorio de 

pacientes con trombocitopenia hereditaria. En el estudio, diez pacientes con 

trombocitopenia hereditaria recibieron rituximab antes de la cirugía. El recuento de 

plaquetas de todos los pacientes aumentó, y ninguno presentó hemorragias después de la 

cirugía. Rituximab se administró intravenosamente en concentraciones de 375 mg/m2 

(32). En lo que respecta a alemtuzumab, Yogendrakumar et al. (33), se llevó a cabo una 

evaluación de la seguridad y eficacia del manejo perioperatorio en pacientes con 
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trombocitopenia hereditaria donde, el recuento de plaquetas de todos los pacientes 

después de la administración del anticuerpo aumentó, y ninguno de ellos presentó 

hemorragias durante la cirugía. La cantidad de alemtuzumab que se administró fue de 10 

a 30 mg por vía intravenosa (33). El Caplacizumab es un nuevo anticuerpo monoclonal 

que se usa para un tipo de trombocitopenia hereditaria, la púrpura trombocitopenia 

trombótica adquirida (PPT); anticuerpo que fue aprobado en el 2019 en Europa y EE. UU. 

El caplazizumab bloquea la unión del factor de Von Willebrand con el receptor IB-IX-V 

plaquetario, y en consecuencia disminuye la adhesión y agregación de plaquetas, evitando 

el riesgo de desarrollo de microtrombos. A pesar de que los estudios clínicos tienen 

buenos resultados existe un aumento del riesgo de sangrado, especialmente de tipo 

cutáneo-mucoso. Este anticuerpo mostro mayor eficacia en compañía de otros 

tratamientos como el recambio plasmático y la terapia inmunosupresora, en este último 

el anticuerpo permitió reducir el número de sesiones de recambio plasmático terapéutico 

(34). 

Análogos de la trombopoyetina 
 

El romiplostim y el eltrombopag pueden ser efectivos para reducir el riesgo de 

hemorragias durante los procedimientos quirúrgicos en pacientes con trombocitopenia 

hereditaria. Estos medicamentos pueden aumentar la cantidad de plaquetas en la sangre y 

mejorar la función plaquetaria. Sin embargo, los efectos secundarios incluyen dolor de 

cabeza, fatiga y náuseas En un estudio clínico realizado por Puavilai, et al. (35), 

examinaron la seguridad y la eficacia de un mimético AMG-531 (romiplostin) en el 

manejo perioperatorio de pacientes con trombocitopenia causada por una herencia. Se 

incluyeron 21 pacientes con trombocitopenia hereditaria que se sometieron a 

procedimientos quirúrgicos mayores, incluyendo cirugías cardiacas (36,37). Antes de la 

cirugía, los pacientes recibieron AMG-531 por vía subcutánea en dosis de 0,3 mg/kg a 10 

mg una vez a la semana durante 6 semanas. Se observó un aumento en el recuento de 

plaquetas en la sangre en los pacientes tratados con AMG 53 (38). El recuento de 

plaquetas aumentó a una media de 50,000/mm3 en la semana 2 y a una media de 

150,000/mm3 en la semana 6. Además, se observó una tasa de respuesta del 86% en los 

pacientes tratados con AMG-531. El AMG-531 fue bien tolerado en los pacientes con 

trombocitopenia hereditaria y durante la cirugía no se presentaron hemorragias. Los 

efectos secundarios más comunes fueron cefalea, fatiga y náuseas. No se observaron 
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efectos secundarios graves en los pacientes tratados con AMG-531 (14). Por otro lado, el 

estudio clínico de Martinez, et al. (31), comprobó que los pacientes que recibieron 

eltrombopag tuvieron un recuento de plaquetas más alto. La dosis de eltrombopag se 

ajustó según el recuento de plaquetas del paciente y osciló entre 25 y 75 mg una vez al 

día. Además, se encontró que los pacientes que recibieron eltrombopag tenían un menor 

riesgo de sufrir hemorragias (39,40). Sin embargo, los efectos secundarios fueron leves y 

moderados, como cefalea, náuseas y diarrea. En el posoperatorio los pacientes recibieron 

eltrombopag tenían un mayor riesgo de desarrollar trombosis arterial y venosa, aunque 

estos eventos eran poco comunes. El rFVIIa es el factor VII activado recombinante, 

medicamento utilizado como agente de bypass en pacientes con hemofilia A y, sin 

embargo, también se ha utilizado como una opción en el manejo perioperatorio de 

pacientes con trombocitopenia hereditaria para reducir el riesgo de hemorragias durante 

cirugías cardiacas (40,41). El rFVIIa se administra por vía intravenosa en dosis de 20 a 

90 μg/kg y puede aumentar la formación de coágulos sanguíneos y reducir el riesgo de 

hemorragias. Sin embargo, se han informado efectos secundarios raros, como trombosis 

arterial y venosa, infarto de miocardio y accidente cerebrovascular (40). 

Agentes hemostático-tópicos 

 
El manejo perioperatorio de pacientes con trombocitopenia hereditaria incluye el uso de 

agentes hemostáticos tópicos como la trombina y el colágeno. Estos agentes se aplican 

directamente al sitio de la hemorragia y tienen la capacidad de controlar la cantidad de 

sangre que se produce durante el procedimiento quirúrgico. Sin embargo, en los últimos 

años se han innovado estas estrategias, y mejorado los resultados; un caso particular es el 

realizado por Sultan, et al. (41) donde se evaluó la eficacia y seguridad de un nuevo agente 

hemostático tópico, el polvo de celulosa oxidada (Fibrin Sealant con trombina tópica), en 

el manejo perioperatorio de pacientes con trombocitopenia hereditaria. En el estudio, diez 

pacientes con trombocitopenia hereditaria fueron tratados con polvo de celulosa oxidada 

en el sitio de la hemorragia durante una cirugía de bypass. Todos los pacientes tenían un 

control efectivo del sangrado y no había hemorragias perioperatorias. La cantidad de 

polvo de celulosa oxidada que se administró directamente al sitio de la hemorragia varió 

según la intensidad de la hemorragia. Además, los pacientes que recibieron polvo de 

celulosa oxidada no experimentaron efectos secundarios significativos (42,43). 
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Manejo de anticoagulación 

 
La gestión de la anticoagulación después de la cirugía cardíaca presenta desafíos 

considerables. El momento de inicio, la dosis y el tipo de anticoagulante dependen de lo 

que se realizó, la presencia determinante de riesgo tanto para la formación de coágulos 

como para la hemorragia, y una vigilancia clínica rigurosa para lograr un equilibrio 

adecuado y la prevención de complicaciones durante la hospitalización. Vamos a analizar 

tres escenarios postoperatorios distintos: pacientes con prótesis valvulares, aquellos con 

fibrilación auricular que requieren anticoagulación, y aquellos en riesgo de enfermedad 

tromboembólica venosa, además de abordar cómo se debe manejar las complicaciones 

hemorrágicas, adaptando el tratamiento según los niveles de INR y la presencia de 

sangrado (30). El enfoque interdisciplinario y la estandarización de los procedimientos 

facilitan la atención de estos pacientes y reducen la incidencia de complicaciones, muchas 

de las cuales pueden prevenirse por completo. 
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CONCLUSIÒN 

 
El manejo perioperatorio en pacientes con trombocitopenia hereditaria depende del tipo 

de gen asociado como factor predisponente. Estas estrategias se centran en una evaluación 

exhaustiva de la historia clínica que incluya antecedentes familiares, fármacos, alergias y 

comorbilidades. 

 
Los avances del tratamiento farmacológico, incluyendo el uso de agente hemostáticos, 

como el ácido tranexámico o desmopresina, o la utilización de agentes hemostáticos 

tópicos innovadores han demostrado ser efectivos en controlar las hemorragias 

intraoperatorias. Por otro lado, los anticuerpos monoclonales efectivos para esta patología 

son el rituximab, el alemtuzumab y el caplacizumab. En cuanto a los agonistas de la 

trombopoyesis como el romiplostim y el eltrombopag han demostrado ser efectivos en la 

reducción de hemorragias y mejora los resultados quirúrgicos, sin embargo, en casos 

complejos, puede ser necesario recurrir a terapias adyuvantes, así como la transfusión de 

concentrados plaquetarios, aféresis de plaquetas o la administración de factores de 

crecimiento hematopoyético para estimular la producción endógena de plaquetas. 
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Anexo 
Anexo 1. Artículos excluidos e incluidos con el estudio. 

 

 
N° AÑO DE 

PUBLICACIO 
N 

AUTOR TITULO DE ESTUDIO NOMBRE DE 
LA REVISTA 

CUA 
RTIL 

INCLUIDO EXCLUIDO MOTIVOS 
DE 

EXCLUSIO 
N 

1 2020 Zhang S, Li Oxidized cellulose-based Carbohydr Q1 INCLUIDO   
  J, Chen S, hemostatic materials. Polym     
  Zhang X,       
  Ma J, He J.       
  et al       

2 2021 Thurlapati Myosin Heavy Chain 9 Cureus Sin INCLUIDO   
  A, (MYH9)-Related  cuartil    
  Guntupalli Congenital      
  S, Mansour Macrothrombocytopenia.  
  R. Myosin  
  Heavy  
  Chain 9  
  (MYH9)-  
  Related  
  Congenital  
  Macrothrom  
  bocytopenia.  
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