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Cardiopatia isquémica

Enfermedad arterial coronaria y sindrome de plaquetas pega-

josas.
Coronary artery disease and sticky platelet syndrome.
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RESUMEN

Paciente femenina de 27 afios de edad con antecedentes patoldgicos familiares de trom-
bosis antes de los 30 afios, ademas de infarto agudo del miocardio sin elevacién del ST
(IAMSETS) en la madre a los 28 afios; con historia de 5 meses de evolucion de dolor pre-
cordial tipico. Al examen fisico no se evidencian de alteraciones cardiovasculares. Se le
realiza prueba ergométrica diagnostica donde se aprecia infradesnivel isquémico del
segmento ST en region inferior y anterolateral asintomatico con recuperacion tardia y co-
ronariografia con arterias angiograficamente normales. Teniendo en cuenta estos ante-
cedentes, la edad de la misma y los resultados obtenidos por cardiologia sin demostrar
causa aterosclerotica de los sintomas se le realiza estudios hematoldgicos para descartar
trombofilia hereditaria, confirmandose el diagndstico de sindrome de plaquetas pegajosas
(SPP). Este constituye un fendmeno de hipercoagulabilidad que cada vez mas se en-
cuentra asociado con accidentes tromboembdlicos, es un marcador importante en los pa-
cientes con trombosis, fundamentalmente, en aquellos que no tienen ningun marcador

asociado.
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ABSTRACT

A 27-year-old female patient with a familial pathological history of thrombosis before age
30, in addition to non-ST elevation myocardial infarction (IAMSETS) in the mother at age
28; With a history of 5 months of evolution of typical precordial pain. Physical examination
is not evidence of cardiovascular alterations. A diagnostic ergometric test is performed
where ischemic ST segment depression in the lower and anterolateral asymptomatic
region with late recovery and coronary angiography with angiographically normal arteries.
Taking into account these antecedents, the age of the same and the results obtained by
cardiology without demonstrating atherosclerotic cause of the symptoms, hematological
studies are performed to rule out hereditary thrombophilia, confirming the diagnosis of
sticky platelet syndrome (PPS). This is a phenomenon of hypercoagulability that is
increasingly associated with thromboembolic events, is an important marker in patients
with thrombosis, mainly in those who do not have any associated marker.
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Introduccion

a enfermedad de las arterias corona-
L rias es una de las causas principales
de muerte en las mujeres en todo el mun-
do. Numerosos trastornos diferentes de la
ateroesclerosis pueden afectar a las arte-
rias coronarias y provocar un sindrome co-
ronario agudo, por ejemplo los trastornos
hematologicos como la trombofilia que jue-
ga un papel fundamental ocasionando
trombosis in situ en presencia de arterias

coronarias normales.’

La trombofilia se define como un trastorno
de la hemostasia en el cual hay una
predisposicidon congénita o adquirida a
desarrollar episodios trombédticos debido
alteraciones en el flujo sanguineo,
composicién de la sangre o de la pared
vascular? El sindrome de plaquetas
pegajosas fue descrito por primera vez en
1983, sin embargo su prevalencia no fue
reconocida significativamente hasta afos
mas tarde en la literatura médica; desde
1998 se viene considerando como la se-
gunda causa dentro de los problemas he-
reditarios relacionados con fendmenos
trombdticos, después de la resistencia a la
proteina C activada.® Este constituye un
trastorno plaquetario autosémico dominan-
te, se cree que el defecto especifico puede

estar localizado en los receptores de la su

perficie plaquetaria y esta caracterizado por
un incremento anormal de las plaquetas
con ADP, epinefrina o ambas, mediante
pruebas de agregometria.* El SPP constitu-
ye un fendmeno de hipercoagulabilidad que
cada vez mas se encuentra asociado con

accidentes tromboembodlicos.®

En Cuba, existen pocos reportes de la eva-
luacion clinica de pacientes con esta afec-
cion; lo que resulta necesario realizar estu-
dios mas profundos para establecer la
magnitud de la enfermedad.

Reporte de caso

Paciente femenina de 27 afios de edad con
antecedentes patolégicos familiares de
muerte por infarto agudo del miocardio
(IAM) de abuela y bisabuela maternas an-
tes de los 30 afos, ademas de IAMSEST
en la madre a los 28 afos. Paciente con
historia de 5 meses de evolucién de dolor
precordial tipico inicialmente al esfuerzo y
posteriormente al reposo acompanandose
de disnea moderada, sudoracion y decai-
miento. El examen fisico sin evidencia de
alteraciones cardiovasculares. Los exame-
nes de hemoquimica, radiografia de torax,
electrocardiograma y ecocardiograma den-
tro de parametros normales, seguidamente
se le realiza prueba ergométrica diagnosti-
ca.
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Figura 1. Prueba Ergométrica Diagndstica: Etapa de ejercicio donde se aprecia infrades-
nivel isquémico del segmento ST en region inferior y anterolateral con recuperacion tardia.

Figura 2. Prueba Ergométrica Diagnodstica: en etapa de recuperacion donde se observa
un electrocardiograma normal.

Posteriormente se le realiza una coronariografia invasiva donde se evidencia arterias co-
ronarias angiograficamentes normales.

Teniendo en cuenta los antecedentes de la paciente, la edad de la misma y los resultados
obtenidos por cardiologia sin demostrar causa aterosclerética de los sintomas se le reali-

za estudios hematolégicos para descartar trombofilia hereditaria.
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Tabla 1. Estudio de Trombofilia Hereditaria - Laboratorio de Hemostasia — IHI

Determinaciones Resultados Valores de referencia
Dimero D < 0.5 mg/mL < 0.5 mg/mL.
Tiempo de protrombina Control: 13.6 Hasta 3 segundos por enci-

Paciente: 13.5

mas del control.

Tiempo parcial de tromboplasti- | Control: 32.5

na activada con Kaolin _
Paciente: 30.4

Hasta 6 segundos por enci-
ma del control, de 6-10 du-
doso, mas de 10 patoldgico.

Tiempo de trombina Control: 19.1

Paciente: 18.5

Hasta 3 segundos por enci-
ma del control.

Fibrindbgeno 3.14 g/L 2.2-45¢g/L
Proteina C 98% 94-126%
Proteina S 84% 72-106%
Anticoagulante lupico Negativo Negativo
Estudio de hipersensibilidades plaquetarias

Agregacion espontanea % 0%
Agregacién con ADP 1/10 (105 7.5-55%
Agregacion con ADP 1/20 4% 2-36%
Agregacion con ADP 1/40 7% 0-12%
Agregacion con epinefrina 1/10 | 61% 39-80%
Agregacién con epinefrina 1720 165%’/ 15-27%
Agregacion con epinefrina 1/40 @ 9-20%

Estudio de genética

Mutacion del gen de la protrombina G20210A

No presente

Mutacion del factor V Leiden

No presente




Revista Cubana de
Cardiologia y Cirugia Cardiovascular

Organo Oficial de la Sociedad Cubana de Cardiologia

AN

Volumen 22, No 3 (2016).
ISSN: 1561-2937
Publicada por ECIMED

La tabla muestra una alteracién en la agregacion espontanea y un aumento en las agre-

gaciones con epinefrina y ADP, confirmandose el diagnostico de sindrome de plaquetas

pegajosas tipo |.

Discusion

Una de las formas de presentacion mas
severa de la trombosis arterial es la isque-
mia cardiaca, la patogenia de la enferme-
dad coronaria implica dos procesos inter-
dependientes: la aterosclerosis y la trom-
bosis; de ahi que se emplee el término ate-
rotrombosis para definir el proceso subya-
cente. La aterotrombosis es un proceso
cronico dinamico de la pared vascular en el
cual, durante las fases de inflamacion y
actividad trombatica, subyace la presenta-
cion de los sindromes coronarios agudos
(SCA).® La disfunciéon endotelial y la infla-
macion son las piedras angulares que pro-
mueven la enfermedad aterosclerdtica.
Multiples factores, tanto locales (estrés oxi-
dativo, fuerzas de cizallamiento) como sis-
témicos (los factores de riesgo clasicos:
diabetes, tabaquismo, hipercolesterolemia
e hipertension arterial), han sido implicados
en la iniciacion, progresion y perpetuacion

de la disfuncion endotelial.”

La enfermedad arterial coronaria es un
evento inusual en adultos jovenes. Datos
epidemioldgicos sugieren que el perfil de
los factores de riesgo cardiovasculares
difieren en los supervivientes jovenes de

esta entidad, de ellos existe una alta preva-

lencia del tabaquismo, las dislipidemias y la
historia familiar; y una baja incidencia de
hipertension y diabetes; sumandose que
los sindromes coronarios agudos en eda-
des tempranas pueden estar influenciados
por factores genéticos. A pesar de la alta
tasa de los factores de riesgo cardiovascu-
lares tradicionales, datos angiograficos in-
dican que la aterosclerosis coronaria es
menos prominente en estos pacientes.
Consecuentemente existe un debate en
curso del interés creciente acerca de la
prevalencia de la trombofilia y los nuevos
factores de riesgo en jovenes supervivien-
tes de SCA. Mientras numerosos estudios
han evaluado los desordenes genéticos y
de la coagulacion, pocos de ellos lo han
abordado de forma integral asociados a

otras enfermedades.®

Por lo que se hace importante el estudio de
estos desordenes en pacientes jovenes con
sospecha de enfermedad arterial coronaria,
teniendo en cuenta que muchos debutan
clinicamente a través de sus complicacio-
nes siendo formas de presentacion de la
trombofilia; y si ademas muchos de ellos
son tratados desde el punto de vista de la
isquemia miocardica con doble antiagrega-

cion y anticoagulacion puede quedar en-
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mascarado el verdadero origen del mismo,
quedando clinicamente tratados pero no
diagnosticados etiolégicamente, aumen-
tando el riesgo de recurrencia de eventos
incluso no cardiovasculares comprometien-

do con ello la vida del paciente.

Dentro de las trombofilias hereditarias es-
tudiadas se encuentra el sindrome de pla-
quetas pegajosa, su existencia puede de-
terminarse con las pruebas de agregacion y
adhesion plaquetarias. La anormalidad de
las plaquetas puede ser congénita, y la na-
turaleza de este defecto no es conocida, se
supone que pueden estar envuelto recepto-
res glicoproteicos de la superficie de la
membrana plaquetaria, esta anormalidad
puede llevar a una hiperfunsion plaquetaria.
Hasta el momento no se ha encontrado un
sustrato molecular que explique la hipera-
gregabilidad en el fenotipo del SPP, por
esta razén solo pocos grupos de investiga-
dores han aceptado esta entidad como una
verdadera condicion trombofilica. Solo po-
cos intentos en correlacionar el fenotipo de
SPP con marcadores moleculares de hi-
peragregabilidad plaquetaria han descrito el
polimorfismo de la Glicoproteina llla pla-
quetaria®*? (HPA-1a/b ITGB3: ¢.196T>C) y
el polimorfismo de genes especificos de

detencién del crecimiento.®

Su prevalencia tampoco se conoce pero

hay datos que sugieren que es frecuente.

Ciertos investigadores opinan que es res-
ponsable del 23% de las trombosis arteria-
les inexplicables y del 14% de las venosas
en las que no es posible identificar una

causa.®

Teniendo en cuenta sus criterios diagnosti-
cos existen tres tipos, definiendose de
acuerdo a los resultados obtenidos en la
agregacion: Tipo | hiperagregacion con
epinefrina y con ADP, Tipo Il hiperagrega-
cion solo con epinefrina y Tipo Ill hipera-
gregacion solo con ADP." En un estudio
realizado en 55 pacientes con |IAM vy sin-
drome de plaquetas pegajosas se eviden-
ci6 una prevalencia del sexo femenino, y 35
pacientes presentaron tipo | del fenotipo de

SPP, coincidiendo con nuestro caso.’

La hiperagregabilidad plaquetaria que ca-
racteriza a estos pacientes se revierte habi-
tualmente con el empleo de inhibidores de
la agregacion plaquetaria; se recomienda el
acido acetilsalicilico y existen informes de
los resultados de este tratamiento en pa-
cientes con SPP; asi como también pueden
ser utilizados otros antiagregantes como el
clopidogrel usandose como terapia unica o
combinada con la aspirina. Cuando se sus-
pende el tratamiento, aparecen nuevamen-
te las alteraciones en las pruebas de labo-
ratorio y aumenta el riesgo de evento vaso-

clusivo."
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Las trombosis arteriales dentro de ellas la
enfermedad arterial coronaria constituye un
problema de salud, con una alta morbilidad
y mortalidad a nivel nacional. A pesar de
que la misma es mas frecuente a partir de
los 50 afos, en pacientes menores de 45
afos su incidencia es considerable sobre

todo asociado a trombofilia hereditaria. De
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