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Primer reporte mundial: tratamiento
quirudrgico exitoso de histiocitoma
fibroso en un paciente con
trombastenia de Glanzmann

First global report: Successful surgical
management of fibrous histiocytoma in a
patient with Glanzmann thrombasthenia.

Francisco Javier Suarez Guzman

ANTECEDENTES

La trombastenia de Glanzmann es un extremadamente raro trastor-
no hereditario, autosémico recesivo, de la coagulacion plaquetaria,
debido a la ausencia total o disminucion de la glicoproteina GP Ilb/
Illa, o integrina allbP3." La trombastenia de Glanzmann se manifiesta
por sangrados espontdneos o postraumaticos: epistaxis, purpuras,
gastrointestinales, gingivorragias, hematemesis, etc. Se caracteriza
por un tiempo de hemorragia prolongado, retraccién defectuosa
del coagulo y recuento de plaquetas normal. Su incidencia es de
1 entre 1,000,000.% Se diferencian tres tipos segln la gravedad y la
agregacion plaquetaria: el tipo I, el mds grave, con menos del 5%
de niveles de expresion de GP IIb/llla; el tipo Il entre el 5-25%, y
el tipo Ill, el mas leve, con mas del 50%.* No existe un tratamiento
curativo o preventivo, s6lo sintomatico de los sangrados; en epistaxis
o gingivorragias con presion local, taponamiento o cauterizacion, y
profilactico en intervenciones quirdrgicas mediante la administracion
de transfusiones de concentrados de plaquetas, antifibrinoliticos, o
factor activado recombinante Vlla.*

La causa mas frecuente del fracaso de las transfusiones de plaquetas es
el desarrollo de anticuerpos contra la integrina allbp3, por lo que las
transfusiones perderian totalmente su eficacia al volverse los pacientes
resistentes a este tratamiento.’
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CASO CLiNICO

Paciente masculino de 54 afos de edad, de
raza caucasica, con antecedentes personales
de trombastenia de Glanzmann, hipertensién
arterial, sindrome de apnea-hipopnea del sue-
fio, fibromialgia, sindrome de piernas inquietas,
condromalacia rotuliana bilateral grado 1V, dis-
pepsia, reflujo gastroesofagico y obesidad tipo
I, en tratamiento con doxazosina 8 mg 1-0-0,
ivabradina 5 mg "2-0-'2, eplerenona 50 mg 0-1-
0, pitavastatina 2 mg 0-0-1 y famotidina 20 mg
2-0-0, que consulté por una neoplasia escapular
izquierda de varios afios de evolucién, que habia
aumentado de tamafno y comenzado a molestar.
Figura 1

Se decidio la exéresis de la lesion. Se le expli-
c6 al paciente el procedimiento y el riesgo de
sangrado potencial debido a su coagulopatia.
El paciente acept6 y firmé el consentimiento
informado.

Se extirpo la lesion con anestesia local; se utiliz6
un bisturi eléctrico debido a su efectividad y
rapidez en alcanzar la hemostasia® con ausen-
cia absoluta de sangrado intraoperatorio. Se
recomendaron curaciones diarias con povidona

Figura 1. Vista frontal (A) y lateral (B) del histiocitoma
antes de la intervencién quirdrgica.

Revisto mexicano

yodada y analgésicos antiinflamatorios no este-
roideos si hubiera dolor, debido a la alteracion
de la coagulacién que padecia. Figura 2

Resultado de anatomia patoldgica: en la dermis
se aprecié conformacion fibrohistiocitica con
moderada produccién de colageno intercelular,
con frecuentes vasos capilares. Las células tumo-
rales tenfan nucleos alargados o arrifionados, sin
atipias. El tumor quedo separado por una banda
dérmica. La epidermis mostr signos de hiper-
plasia irregular, con pigmentacion del estrato
basal. Limites quirdrgicos profundos focalmente
ocupados por la lesién. La lesion fue morfologi-
camente concordante con histiocitoma fibroso
o dermatofibroma.

DISCUSION

El histiocitoma fibroso benigno o dermatofibro-
ma es un tumor de tejidos blandos, que puede
estar en cualquier parte del cuerpo como una
tumoracion fibrosa. Es poco frecuente en la ca-
beza, el cuelloy, mds alin, en la nariz.” Suele ser

Figura 2. Imagen frontal de la cicatriz posquirdrgica.
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redondeado, de color marrén que cambia a rojo
purpura al crecer, de origen desconocido, aun-
que suele estar relacionado con traumatismos.
A pesar de que por lo general son tumoraciones
benignas, es preciso tomar biopsia en casos
dudosos.?

CONCLUSIONES

Tras una exhaustiva bisqueda en toda clase de
bases de datos médicas, estamos en la certeza de
afirmar que se trata del primer caso descrito en
la bibliografia mundial de un paciente con trom-
bastenia de Glanzmann intervenido, sin ninguna
complicacién, de histiocitoma fibroso benigno.
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