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SI'NDRQME DE BERNARD-SOULIER O PURPURA TROMBOCITOPENICA
IDIOPATICA: SERIE DE CASOS

plaquetaria autosdmico de tipo recesivo. Se caracteriza por el déficit en
la expresion del complejo glicoproteina Ib/IX/V con riesgo de sangrados,
con predominio muco-cutdneo y debut habitual en la infancia. En los
estudios de laboratorio se detecta trombocitopenia, macroplaquetas
y tiempo de sangria prolongado. Esta patologia, debido a su forma de
presentacion, puede confundirse con purpura trombocitopénica idiopatica
(PTI). Se presentan 7 casos donde los pacientes fueron tratados como PTI
siendo su verdadero diagnostico SBS. Se debe sospechar de SBS frente
a: cosanguineidad, historia familiar o personal de sangrados, recuentos
plaquetarios bajos con macroplaquetas, tiempo de sangria prolongado y
si el paciente no responde de la manera esperada al tratamiento para PTI.

ﬂ El Sindrome de Bernard-Soulier (SBS) es un desorden raro de la funcion
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