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Resumen: El Sindrome de Plaquetas Pegajosas es un trastorno autosémico dominante caracterizado por
alteraciones de la agregacion plaquetaria en respuesta a la epinefrina y/o el fosfato de adenosina, el cual
favorece fendmenos trombéticos arteriales y venosos recurrentes. Se presenta el caso clinico de una paciente
de 33 afos que consulta por dolor abdominal crénico de caracteristicas inespecificas a la que se le documenta
por medio de TAC de abdomen una trombosis del eje espleno portal, la paciente se ingresa al Servicio de
Medicina Interna para completar estudios por trombosis venosa en sitio atipico y posterior a multiples
estudios se diagndstica Sindrome de Plaquetas Pegajosas. El objetivo de este articulo es proporcionar una
revision del tema para tomar en consideracidn esta enfermedad dentro de los diagndsticos diferenciales, en
especial cuando los estudios por trombofilias salen negativos, hay trombosis recurrentes o fallo al
tratamiento.
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Abstract: The sticky platelet syndrome is an autosomal dominant platelet disorder characterized by

hyperaggregability of platelets in response to epinephrine and/or adenosine diphosphate associated with
recurrent arterial and venous thrombotic events. This article presents a clinical case of a 33-year-old patient
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who consulted for chronic abdominal pain of non-specific characteristics, who performed a CT scan of the
abdomen that documented thrombosis of the splenic portal axis, the patient was admitted to the Internal
Medicine Service to complete studies for venous thrombosis in an atypical site and after multiple studies,
sticky platelet syndrome was diagnosed. The objective of this article is to provide a review of the subject so
that clinicians are aware of this disease, especially when thrombophilia studies are negative, there are

recurrent thrombosis or treatment failure.

Key words: sticky platelet syndrome, thrombophilia, thrombosis, platelet aggregation. Source:DeCS, MeSH.

INTRODUCCION

El Sindrome de Plaquetas Pegajosa (SPP) es una
trombocitopatia clasicamente descrita como una
trombofilia primaria, hereditaria con patrén
autosémico dominante, en la que hay un desorden
cualitativo de la agregaciéon plaquetaria
determinado por hiperagregabilidad en respuesta
a epinefrina y adenosin difosfato (1), pero con
agregacion normal en respuesta al coldgeno, acido
araquidonico, ristocetina y trombina (2). Esta
patologia favorece fendmenos trombéticos
arteriales y venosos recurrentes, asi como
pérdidas gestacionales tempranas (1). Su primera
manifestaciéon puede presentarse en personas
jovenes por lo que es necesario tener este
sindrome en cuenta en el diagndstico diferencial
como la causa de un evento trombético (1,3).

METODOS Y MATERIALES

Se realiz6 una busqueda de literatura durante el
periodo de abril a mayo 2022 a nivel de las
principales bases de datos de caracter médico
(Pubmed, Medline, ScienceDirect, Clinicalkey,
SciELO, Google Scholar) mediante el uso de las
siguientes palabras clave: sindrome de plaquetas
pegajosas, trombofilia, trombosis y agregacion
plaquetaria. Los resultados obtenidos oscilaron
entre los 9 y los 750 registros. Se seleccionaron
publicaciones cientificas principalmente entre
2010 y 2021, en inglés o espafiol, que discutieran
aspectos fundamentales de este sindrome como
definicion, etiologia, diagnodstico y el manejo. Se
excluyeron los articulos relacionados con la
poblacion pediatrica. La descripcion del caso
reportado considera las regulaciones locales, el
documento cuenta con la aprobacion

gubernamental para su publicacién y se cuenta con
el consentimiento informado.

CASO CLINICO

Femenina de 33 afios, sin antecedentes personales
patolégicos de importancia, conocida tabaquista,
consumidora ocasional de alcohol y con
antecedente heredofamiliar de trombosis venosa
profunda y tromboembolismo pulmonar, consulta
al servicio de emergencias del Hospital Calderén
Guardia de la Caja Costarricense de Seguro Social
(CCSS) con historia de 3 meses de evolucién de
dolor abdominal generalizado de predominio en
epigastrio e hipocondrio derecho sin asociar
diarrea ni vomitos.

La paciente habia consultado de manera
recurrente diferentes servicios de emergencias,
donde se manejé con tratamiento sintomatico y se
le realizaron ultrasonidos abdominales que se
encontraban dentro de limites normales. Sin
embargo, la paciente persistia con dolor a pesar de
los analgésicos por lo que decide realizarse por sus
propios medios una tomografia axial
computarizada (TAC) de abdomen donde se
documenta una trombosis del eje espleno portal.

Al examen fisico la paciente se encontraba alerta,
orientada, eupneica, normotensa 'y afebril.
Durante la exploracion abdominal, el abdomen fue
blando, depresible no doloroso, no megalias, sin
signos de irritacion peritoneal. No presentaba
edemas de miembros inferiores. Los laboratorios
de ingreso se encontraban dentro de parametros
normales (ver tabla No. 1).
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Tabla No 1. Laboratorios de ingreso Se decidio6 iniciar anticoagulacidon con enoxaparina
Hemograma y se ingresa al Servicio de Medicina Interna para
12.7 g/dL completar estudios. Durante su internamiento, se
realiz6 gastroscopia documentando gastritis aguda
y TAC de abdomen con hallazgos de trombosis
3.728 x103 extensa de vena mesentérica superior, vena
1.891 x103 esplénica, confluencia portal, tronco de la vena
porta asi como ramas derecha e izquierda y sus
segmentarias; no se identific6 trombosis de las
venas suprahepaticas; la arteria hepatica

Hemoglobina
Leucocitos 6.720 x103
Segmentados
Linfocitos

Bandemia

Plaquetas 307 x 103/uL

proveniente del tronco celiaco, presentaba un
Aspartato 331U0/L didmetro de 5.5mm con aporte de una rama de la
aminotransferasa (AST) arteria gastrica izquierda hacia el 16bulo hepatico
Aleriig 26 1U/L izquierdo; y el bazo se encontraba aumentado con

didmetro de hasta 13.5cm sin evidenciar zonas
hipodensas sugestivas de infarto ni focalizaciones
sélidas ni quisticas.

aminotransferasa (ALT)

Fosfatasa Alcalina 79 IU/L

230 IU/L

3.9 g/dL Se complementaron estudios con un colon por
0.4 mg/dL enema sin evidenciar alteraciones y un angiotac de
abdomen y pelvis con contraste arterial y venoso
0.11 mg/dL . .
donde se documenta trombosis extensa del eje
0.29 mg/dL espleno-mesentérico-portal asociado a ascitis leve
Pruebas de Funcion Renal y zona hiperdensa en camara gastrica que podria
11 mg/dL corresponder a zona de sangrado reciente versus
0.84 mg/dL m_edlo residual; §1n ev1depc1a de.lnfgrto e_splenlco
ni datos sugestivos de isquemia intestinal por
congestion; esplenomegalia y derrame pleural
136 mmol/L bilateral leve. Ademas, se realizé
4.13 mmol/L tromboelastograma sin evidencia de alteraciones.

102 mmol/L
2.1 mg/dL

Deshidrogenasa Lactica
Albumina

Bilirrubina Total
Bilirrubina Directa

Bilirrubina Indirecta

Nitrégeno ureico

Creatinina
Perfil Metabolico
Sodio

Potasio

Cloruro )
Se descartaron patologias como enfermedad

oncoldgica mediante la realizacion de mamografia
2.8 mg/dL la cual se report6 con un BIRADS 2 y marcadores
9.2 mg/dL tumorales como alfafetoproteina (AFP), antigeno
carcinoembrionario (ACE), CA-125, CA19-9 y CA
72-4 los cuales se reportaron negativo; y
enfermedad  autoinmune  mediante  panel
inmunolégico del cual unicamente se reporto
1.30 positivo anti nucleares por CLIA, sin embargo, en
12.9 seg titulos no significativos. Ademas, se descartaron
50.5 seg sindrome antifosfolipido, hemoglobinuria
paroxistica nocturna, entre otras.

Magnesio
Fosforo
Calcio
Infeccioso
6.40 mg/L

Pruebas de coagulacion

Z
-

= ge)
@)
-~

Tiempo de protrombina

Tiempo parcial de
tromboplastina activada

Porcentaje de tiempo de 69%

Dias después, se realizé un estudio de agregacion
protrombina

plaquetaria diagnosticandose el sindrome de
plaquetas pegajosas (Ver tabla No.2).
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Tabla No. 2. Estudio de agregacion plaquetaria.

plaquetaria

Después de activacion con ADP Después de activacion con EPI

Concentracion de
Reactivos uM

i

Rango normal, 0.0-12.0 2.0-36.0 7.5-55.5 9.0-20.0 15.0-27.0 39.0-80.0
% agregacion

Interpretacion

positivo

positivo

Clasificacion: Tipos del Sindrome de Plag 0
Tipo 1
Tipo II

Tipo III DoSitivo

DISCUSION
El sindrome de plaquetas pegajosas es una
enfermedad protrombdtica cualitativa

caracterizada por un aumento in vitro de la
agregacion plaquetaria después de la activacion
con bajas concentraciones de adenosina difosfato
y/o epinefrina (4). La agregacién plaquetaria con
otras sustancias como colageno, acido
araquidonico y trombina permanece normal (5).
Esta patologia tiene un patréon de herencia
autosémico dominante, por lo tanto, para realizar
1 diagnéstico se debe corroborar que otro
miembro de la familia expresa el mismo fenotipo
6).

[¢)

~~

La primera vez que se describié este sindrome fue
en 1982, en una paciente de 24 afios la cual sufrio6
un infarto agudo al miocardio a los 7 meses de
embarazo, sin presentar factores de riesgo
cardiovasculares ni lesiones coronarias en la
arteriografia. Sin embargo, tenia antecedente
heredofamiliar, su madre habia presentado un
episodio similar en uno de sus 3 embarazos y su
hermano de 18 afios presentd angina sin que se
identificara patologia coronaria (7,8).
Clasicamente se describia en pacientes jovenes
entre los 5 y los 45 afios asociado a un evento
estresante severo (9,10).

negativo

Hasta el momento, se han estudiado ampliamente
los defectos de los factores de la coagulaciéon que
producen estados de hipercoagulabilidad y sus
manifestaciones trombdticas, pero hay menor
registro de los desérdenes cuantitativos y
cualitativos de las plaquetas que favorecen estados
protrombéticos (1).

Desde 1978 hasta 2019, se han descrito
aproximadamente 1783 pacientes con esta
patologia, de los cuales se reportan eventos
trombdticos tanto arteriales como venosos, siendo
mas frecuentes los arteriales. En algunos pacientes
se han identificado otras condiciones trombofilicas
tanto hereditarias como adquiridas
sobreagregadas (4). El Sindrome de Plaquetas
Pegajosas impresiona ser la segunda causa mas
comun de trombofilias, después del Sindrome

Antifosfolipido; que causa abortos recurrentes
(11,12).

Se desconoce la prevalencia en Latinoamérica
debido a la escasa documentaciéon de casos
existentes en la literatura y la pobre correlacion de
eventos arteriales y venosos (13). En México el
SPP es la condiciéon trombofilica heredada con mas
frecuencia; superando algunas como la deficiencia
de antitrombina, proteinas C y S, resistencia a la

Revista electrdnica publicada por el Departamento de Farmacologia de la Escuela de Medicina de la Universidad de
Licensed under a Creative Commons Unported License.

Costa Rica, 2060 San José, Costa Rica.

@006

Contactenos al email: rev.med.ucr@gmail.com. Tel: (506) 25-11 4492.

71

[



http://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/
mailto:rev.med.ucr@gmail.com

Revista Médica de la Universidad de Costa Rica. Volumen 16, numero 2, articulo 6 | 2022-23

proteina C activada, mutaciones Leiden y Ia
mutacion 20210 del gen de la protrombina (14).

La patogenia del sindrome es desconocida, su
existencia solo puede definirse como el resultado
en las pruebas de agregacion plaquetaria (15),
aunque se han descrito defectos en la glicoproteina
[lla (receptor de fibrinégeno en la superficie
plaquetaria) con un rol en la patogénesis de esta
enfermedad (16).

Segun el patron de hiperagregabilidad plaquetaria,
se clasifica este trastorno como tipo I cuando hay
agregacion plaquetaria tanto con epinefrina como
con adenosina difosfato, tipo II solamente con
epinefrina y tipo IIl es exclusivo de adenosina
difosfato (6). En orden de frecuencia, el tipo Il es el
que mas casos presenta, seguido por el tipo I y III,
respectivamente (17). A pesar de clasificarse en
estos 3 fenotipos, ninguno tiene relacién especifica
con manifestaciones clinicas, respuesta al
tratamiento o recurrencia de eventos tromboticos

(8).

Este sindrome se asocia con manifestaciones
tromboéticas en pacientes jovenes, usualmente
menores de 40 afios, sin otros factores de riesgo
conocidos (1). Hay manifestaciones de trombosis
arteriales pero también venosas en localizaciones
atipicas, tromboembolismo venoso clasico, eventos
asociados al embarazo, y complicaciones
vasculares en pacientes transplantados o en
procedimientos (2,3,8). Esta patologia se debe
sospechar en pacientes que tienen un tamizaje
negativo de las trombofilias mas frecuentes,
eventos tromboembdlicos recurrentes y fallo al
tratamiento estandar (8). Algunos estudios
sefialan que este sindrome explica el 20% de
trombosis arteriales y el 13% de trombosis
venosas no explicables (15). Hoy en dia, muchos
meédicos no toman en consideracion esta patologia
al estudiar trombofilias (18).

El diagndstico sugestivo de este sindrome se
obtiene mediante la historia de tromboembolia e
hipercoagulabilidad plaquetaria en wuna sola
concentracion de un solo reactivo, mientras que el

diagnostico confirmatorio se presenta con historia
de tromboembolia, hipercoagulabilidad
plaquetaria en dos o mas concentraciones de un
solo reactivo y/o historia de tromboembolia e
hipercoagulabilidad plaquetaria en una o mas
concentraciones de ambos reactivos (1).

El tratamiento usual para disminuir el riesgo de
trombosis y lograr la normalizacion de la
hiperagregabilidad es aspirina 100mg por dia
(19,20). En algunos casos puede ser necesario
aumentar la dosis hasta 325mg para normalizar la
agregabilidad (10). En casos de resistencia,
contraindicacién o alergia a la aspirina se
recomienda clopidogrel 75mg por dia (21). Al
dejar el  tratamiento el patrén de
hiperagregabilidad regresa (22). Una vez que se ha
administrado el tratamiento los episodios de
retrombosis son 3.6% en 129 meses (6). Cabe
destacar que la anticoagulacion es inefectiva como
método de prevencién secundaria (23), con la
heparina y los cumarinicos adn en rangos
terapéuticos se han reportado casos de trombosis
(24). El detectar esta patologia resulta importante
por el tratamiento especifico que implica y tener
una alta sospecha en los familiares de los pacientes
en los que se produce una trombosis (25).

El tratamiento de individuos asintomaticos (que
tiene la alteracion de laboratorio sin historia de
trombosis), tamizaje a familiares sin eventos y
profilaxis en embarazo o en estados de alto riesgo,
asi como el manejo en pacientes con el sindrome
con otras enfermedades trombofilicas
concomitantes son preguntas aun controversiales
que no tienen estudios realizados (23).

CONCLUSIONES

El Sindrome de Plaquetas Pegajosas es una
patologia poco conocida que se caracteriza por un
trastorno cualitativo de la agregacidon plaquetaria,
generalmente se sospecha cuando se estudia un
paciente por trombofilia y el tamizaje inicial esta
negativo, por trombosis recurrentes o por fallo al
tratamiento. En la actualidad, cada vez se
describen mas casos como patologia asociada a
otras situaciones que predisponen a
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hipercoagulabilidad, por lo que es importante
reconocer esta enfermedad ya que su manejo
difiere de la anticoagulacion usual en casos de
trombosis. Este sindrome definitivamente debe ser
tomado en cuenta como una causa multifactorial
cuando se estudia trombofilia.
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