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Enfermedad de las plaquetas gigantes

Consiste en una alteracion de las plaquetas para adherirse al endotelio vascular, por ausencia de la glucoproteina Ib,

Como prueba de laboratorio, existe una ausencia de adhesion plaquetaria con ristocetina

Trastorno autosémico recesivo con morfologia plaquetaria normal
Se trata de un fracaso de la agregacion de una plaqueta con otra

Ausencia del complejo de membrana GP IIb/GP llla, que es el receptor para el fibrindgeno.

o
/‘

e Se debe a anomalias cuantitativas y/o cualitativas del factor vW

TRATAMIENTO

-
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e Tipo 1. Autosémica dominante. Es un defecto cuantitativo, que se suele asociar a disminucion del
factor VIII.
o Constituye el 70% de los casos.

Congénitas

_< e - Tipo 2. Defecto cualitativo.
o Suele ser un trastorno autosémico dominante.

e - Tipo 3. Se trata de un trastorno de deficiencia severa, autosomico recesivo, a diferencia de los
anteriores.

\ o Eslaforma mas grave.

e Anticuerpos contra el factor vwW
o En lupus eritematoso sistémico

Adquirido

Gammapatias monoclonales

©)
o Procesos linfoproliferativos
o Hipernefroma.

Crioprecipitados y en la forma 1, acetato de desmopresina, que aumenta la liberacion de factor v\w.

e Consiste en una malformacién vascular congénita, con vasos reducidos a un simple endotelio, sin soporte anatébmico ni capacidad contractil.
e Se producen dilataciones vasculares, telangiectasias y fistulas arteriovenosas, que sangran espontaneamente o tras traumatismo minimo

e Aparecen lesiones en la mucosa nasal, labios, encias, lengua, boca, tracto gastrointestinal, genitourinario, traqueobronquial
e Laenfermedad se caracteriza por sangrados multiples de repeticion de todas estas diferentes localizaciones,




