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RESUMEN

El sindrome antifosfolipidico es una enfermedad autoinmune que
afecta varios 6rganos y sistemas; se caracteriza principalmente por
presencia de trombos arteriales/venosos en lugares poco usuales y/o
la presencia de abortos a repeticidn, entres otras manifestaciones. La
trombosis de los senos venosos cerebrales puede ser una forma de
presentacién de un sindrome antifosfolipidico, es considerada una
entidad rara y poco frecuente en la prictica médica diaria, debuta
a cualquier edad, con cierto predominio en la poblacién joven, con
una relacién mujeres/hombres de 3:1. A propésito, se presenta un
caso de un paciente joven con trombosis de los senos venosos cere-
brales, sagital superior y transverso derecho, como forma de presen-
tacién de un sindrome antifosfolipidico.

ABSTRACT

Systemic vasculitides belong to a very heterogeneous group of
Antiphospholipid syndrome is an autoimmune disease that affects
various organs and systems; it is characterized by the appearance
of arterial or venous thrombotic phenomena in unusual sites.
Cerebral venous sinus thrombosis may be a presentation of an
antiphospholipid syndrome, it can appear at any age but with a
certain predominance in young population, with a 3:1 female/
male ratio, it is considered a rare and infrequent entity in daily
medical practice. On purpose, we report a case of a young patient
who presented thrombosis of cerebral venous sinuses, superior
sagittal and right transverse, as a form of presentation of an anti-

phospholipid syndrome.
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INTRODUCCION

Los anticuerpos que se dirigen contra proteinas de
unién a fosfolipidos se conocen como anticuerpos
antifosfolipidos, de estos, los mis conocidos incluyen
el anticoagulante lipico, los anticardiolipinas y anti
B2 glicoproteina [; su persistencia en sangre en con-
junto con manifestaciones de trombosis/abortos, con-
firman el sindrome antifosfolipido (SAF), el cual es
considerado como un trastorno multisistémico auto-
inmune caracterizado por episodios tromboembolicos
arteriales, venosos y /o morbilidad del embarazo. Otras
caracteristicas relativamente comunes del sindrome
antifosfolipidico incluyen: livedo reticularis, trombo-
citopenia, eventos isquémicos, preeclampsia. El SAF
puede presentarse de una forma primaria o en el con-
texto de una enfermedad sistémica subyacente u otras
enfermedades autoinmunes, encontrindose en parti-
cular relacién con el lupus eritematoso sistémico.!

Las trombosis son el sello distintivo del SAF, princi-
palmente las trombosis venosas sobre las arteriales. El
riesgo de trombosis o tromboembolismo aumenta en
individuos con pruebas positivas del anticoagulante
lipico o con niveles medios o altos de anticuerpos
anticardiolipina; de este modo, los escenarios clinicos
que deberian generar sospecha de SAF incluye aquellos
pacientes jévenes con uno o més episodios trombéticos
arteriales o venosos inexplicables?

La trombosis de los senos venosos cerebrales (TVC) es
una complicacién rara y poco frecuente del SAF. De los
paciente con SAF del 6 al 17% se presentan con TVC
en casos reportados segtin varios estudios de cohortes?
La TVC es mds comtin en mujeres que en hombres, con
una relacién 3:1, misma que se relaciona con el emba-
razo, puerperio y uso de anticonceptivos orales. Los
principales factores de riesgo para desarrollar trom-
bosis venosa cerebral incluyen condiciones protrombé-
ticas como deficiencia de proteina C, proteinas S, Anti
trombina I11, o mutaciones del factor V de Leiden o del
gen de la protrombina, infecciones o traumatismos.* La
positividad del anticoagulante lipico puede encontrarse
en el 7 a 22% de los pacientes con TVC, siendo la TVC
una forma de presentacién de SAF y su tratamiento es la
anticoagulacién a largo plazo>*

Se trata del caso de un paciente joven con trombosis de
los senos venosos cerebrales, sagital superior y trans-
verso, como forma de presentacién de SAF con positi-
vidad de anticoagulante ldpico.

CASO CLINICO

Se trat6 de un paciente masculino de 27 afios de edad,
con antecedentes personales de apendicitis aguda com-
plicada més peritonitis por perforacién cecal 10 dias
previos a su ingreso, resuelta quirﬁrgicamente sin
complicaciones. Acudi6 al servicio de emergencia por
presentar 2 horas antes, cefalea holocraneana de gran
intensidad de tipo pulsitil; 1 hora previo a su ingreso,
present cuadro de desorientacién en tiempo, espacio
y persona, posteriormente vémito en proyectil de con-
tenido alimenticio por 4 ocasiones.

El examen fisico de ingreso reveld, taquicardia,
taquipnea, fiebre de 39°C, con tensién arterial de
90/60 mmHg, saturando en aire ambiente al 88%. Se
evidenci6 paciente desorientado en tiempo, espacio y
persona, con escala de coma de Glasgow de 13 puntos;
mucosas orales secas y palidas, lengua saburral seca;
corazén ritmico aumentado en frecuencia, sin afeccién
de pares craneales con signos de Brudzinski positivo y
Kerning negativo.

Se solicitaron estudios complementarios como parte de
su abordaje inicial, (tabla 1) con leucocitosis a expensas
de neutrofilia y linfocitosis, con evidencia de hiper-
magnesemia, proteina C reactiva moderadamente
elevada y procalcitonina negativa. El estudio liquido
céfalo raquideo reportd hipoproteinorraquia y pleo-
citosis a expensas de polimorfonucleares; con reporte
de patologia sugestiva de meningitis; Se realizé tomo-
grafia simple de encéfalo que mostré borramiento
generalizado de los surcos intercircunvolucionales asi
como de las cisternas, con disminucién del tamafio de
los ventriculos laterales como signo de edema difuso,
a su vez, se asocia a contenido denso del seno sagital
superior y de los senos transversos. (Imagen 1)

Se realizé el diagnéstico de meningitis aguda y edema
cerebral por lo que se inici6 tratamiento con dexameta-
sona y antibidticos de amplio aspectro. Tres horas pos-
teriores a su ingreso, paciente presenta crisis convul-
siva con movimientos ténico clénicos generalizados
junto con relajacién de esfinteres, por lo que se inicia
tratamiento anticonvulsivante. Se realizé6 AngioTAC
cerebral, (Imagen 2 y 3) observindose en fase venosa
defecto de relleno del seno sagital superior y parte del
seno transverso derecho, con presencia de contenido
hipodenso en los mismos, sugestivo de trombosis y con
edema cerebral difuso.
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Figura 1. Reconstruccién sagital de TC muestra defecto de relleno endovasculares en el seno sagital
superior y transversos (flechas amarillas), compatible con trombosis venosa.

Figura 2 y 3. Reconstrucciones 3D que muestran defectos de relleno endovasculares en los senos sagital
y transversos (flechas amarillas), predominantemente del derecho, compatibles con trombosis venosa.

Fue valorado por neurologia que indicé anticoagu-
lacién inicial con enoxaparina sédica y posterior con
warfarina. Se realiza electroencefalograma que resulta
anormal por actividad focal fronto-central bilateral. Se
interconsulta a reumatologia para busqueda de proceso
autoinmune como causa de trombofilia, quien solicita
estudios de anticuerpos antinucleares y especificidades,
las cuales fueron negativas, anticuerpos ANCA nega-
tivos, estudios para tromboflia hereditaria con resul-
tados de mutacién del factor V de Leyden y del gen
de la protrombina, ausentes, niveles de proteina C, S
y anti trombina III, normales, perfil de anticuerpos
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antifosfolipidos Ig M —Ig G, anticardiolipina Ig M-Ig
G negativos, Anti B2 GPI Ig G- Ig M, negativos. El
anticoagulante lapico positivo moderado. El paciente
fue dado de alta en buenas condiciones generales. A
los 3 meses se realizé estudios de control, confirmando
la positividad de anticoagulante ldapico por lo que se
estableci6 el diagndstico de sindrome antifosfolipi-
dico como causa de trombosis de los senos venosos, y
se continué tratamiento con warfarina de forma inde-
finida. El control tomogrifico a los 3 meses, mostr6
resolucién del evento trombético.
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Tabla 1. Estudios de laboratorio.

ESTUDIOS DE LABORATORIO ESTUDIOS INMUNOLOGICOS

INMUNOQUIMICA

PCR

10,9 mg/L (0-5)

Leucocitos 17520 mm3 (4400-11300) Anti-DNA 1.7 Ul/mL (0-20)
Neutrofilos 10354 mm3 (2000-8000) Anti Ro 0.1 Ul/mL (0-20)
Linfocitos 5379 mm3 (1000-4400) Anti La 0.7 Ul/mL (0-20)
Hemoglobina 16.5 g/dl (14-18) Anti Sm 3 Ul/mL (0-14)
Volumen corpuscular medio 79.2 fl (76-95) Cardiolipina IgG 0.7 U/ml (<10)
Concentracion Hb corpuscular 35.7 g/dl (30-35) Cardiolipina IgM 1.2 (<7)
medio Anticuerpos antinucleares 0.3 U/mL (<1.2)
Plagquetas 436103/mm3 (150-450) Anti B2 glicoproteina IgG <5 U/ml (<5)
Tiempo de protrombina 12 seg. (10.40-14.10) Anti B2 glicoproteina IgM <5 U/ml (<5)
Tiempo tromboplastina parcial 25 seg. (25-55) Anticoagulante lUpico Positivo
INR 1 Antifosfolipidos IgM 3.0 U/ml (<10)
Creatini 084 /1 (0613 Antineutrofilos (PR3) 130 U/ml (<5)
Ar;a iniha U /T(QO 415 6-13) Antineutrofilos (MPO) 0.93 Ujml (<5)
AT 25 U/L (038) Proteina C 139.10 % (70-140)
- . Proteina S 97.50% ( 60-130)
Bilirrubina total 0.30 mg/dl (<1.00) - - -
- Factor V de leiden Negativo, homocigoto para
Sodio 141 mmol/L (133-145)
- el gen normal
Potasio 4.50 mmol/L (3.10-5.10) — - -
—— Mutacion del Gen de la Negativo, homocigoto para
Calcio I6nico 123 mmol/L (112-1.32) )
Maonesio Y5 L (160-230) Protrombina el gen normal
J © Mo i ' Factor Reumatoide 4.3 U/ml (<15)

Anticoagulante lUpico

Procalcitonina

MICROBIOLOGIA: ESTUDIO DE LiQUIDO CEFALORRAQUIDEO

011 ng/ml (<0.5)

Anticoagulante lUpico

ESTUDIOS INMUNOLOGICOS DE CONTROL (3 MESES DESPUES)

ESTUDIOS INMUNOLOGICOS DE CONTROL (12 MESES DESPUES)

2.10 (positivo fuerte >2.0)

1.94 (positivo moderado 1.5-2.0)

Antitrombina IlI

Aspecto Cristalino como agua de roca
Color Incoloro

Sedimento Ausente

Coagulo Negativo

Glucosa 77.80

Proteinas 0.10

Albumina 0.07

Pandy Negativo

Recuento de hematies 5000xcc

Recuento celular 12xcc

Segmentados 57%

Linfocitos 32%

Monocitos 1%

GRAM No se visualizan bacterias
VDRL Negativo

Investigacion de BAAR Negativo

102.8% (79-112)

DISCUSION

La TVC es una complicacién poco frecuente del sin-
drome antifosfolipidico>” Los mecanismos fisiopato-
l6gicos detrds de este padecimiento no se encuentran
atin del todo comprendidos, sin embargo estudios pre-
vios indican que los anticuerpos antifosfolipidicos pro-
mueven un estado protrombético al potenciar la agre-
gacion plaquetaria y la mayor adhesividad por medio
de la regulacién del tromboxano A2 al incrementarlo;®
ademids de promover este estado por medio de la acti-
vacién de células endoteliales, plaquetas y monocitos.”

La cefalea en la TVC se encuentra con una prevalencia
del 85%, el déficit cognitivo en el 25 %, el incre-
mento de la presion intracraneal en el 15 al 40 % de
pacientes,® y se describe la presencia de signos de irri-
tacién meningea como parte del cuadro clinico, sin
embargo la presencia de defectos visuales descrita hasta
en el 40% de pacientes no fue objetivada en el pre-
sente caso’ Las convulsiones como manifestacién del
sindrome antifosfolipidico corresponden a un 7.0% a
8.6% en algunos estudios."
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En un estudio de cohorte en el que se someti6 a pun-
cién lumbar a 224 pacientes con TVC, se determind que
el liquido cefalorraquideo fue normal en el 44,8% de
pacientes, el contaje de células se encontré incremen-
tado en el 32% de los pacientes y las proteinas se encon-
traban sobre el rango normal en 42,9% de pacientes, se
encontr ademds que la presion de apretura se encon-
traba incrementada hasta en el 83,3% de pacientes,
como lo fue en el presente caso.

Segtin los andlisis del liquido cefalorraquideo del caso
clinico, se demostré concordancia con uno de los pari-
metros observados antes mencionados siendo la misma
la pleocitosis. En la actualizacién de las Guias de diag-
néstico y tratamiento de trombosis venosa cerebral de
la Federacién Europea de Sociedades Neurolégicas no
se indica la realizacién de una puncién lumbar con
fines diagndsticos y sobre la puncién lumbar terapéu-
tica se recomienda que la misma puede ser considerada
en aquellos pacientes que presenten signos de hiper-
tension intracraneal por el potencial efecto beneficioso
del mismo sobre la pérdida visual y/o la cefalea siempre
que su perfil de seguridad sea aceptable.’

Los hallazgos segtin el perfil de anticuerpos presentes
fueron concordantes con la informacién publicada en
la literatura, se demostr la presencia del anticuerpo
anticoagulante lipico positivo moderado en 2 oca-
siones con una diferencia de 12 semanas que permitid
la confirmacién del diagnéstico en el contexto del
cuadro clinico. Segtin los factores de riesgo trombo-
ticos, existen diferencias signiﬁcativas en considera-
cién del tipo de anticuerpo presente y se ha identifi-
cado que como anticuerpos aislados, el anticoagulante
lipico ha demostrado ser un factor de riesgo mis fuerte
que los anticuerpos anticardiolipina o los anticuerpos
anti-B2-Glicoproteina I, manifestindose clinicamente
este mayor riesgo en el caso clinico.”®

En el presente caso, esta enfermedad debuté con un
conjunto de manifestaciones clinicas poco especi-
ficas, lo que ocasiondé una divergencia de diagnds-
ticos, instaurdndose un tratamiento empirico inicial.
Consideramos que este caso clinico aporta a la lite-
ratura cientifica, ampliando el conocimiento sobre
esta enfermedad que permiten un tratamiento espe-
cifico y oportuno.

48 | Reumatologiaal Dia | Volumen16 | NUmero2 | Agosto 2022

Reporte de Caso Clinico
Guzman-Garcia S., Ruiz Aguirre M., Samaniego Burneo J.,
Aguirre Celi J., Rodriguez Jaramillo F.

CONCLUSION

La trombosis de los senos venosos como manifesta-
cién clinica inicial es una forma atipica de presenta-
ci6n del sindrome antifosfolipidico, el establecimiento
de un diagndstico preciso y oportuno continta siendo
un gran reto en la prictica clinica debido a la inespe-
cificidad y variabilidad de las manifestaciones clinicas.
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