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Mujer de 35 anos, natural de Colombia, con los siguientes antecedentes personales:

e Lupus Eritematoso Sistémico (LES):  Trombosis Venosa Profunda hace un aio, en
afectacion cutanea, articular, hematoldgica, contexto de probable Sindrome
serosa y renal (proteinuria no nefrdtica). Antifosfolipido (SAF)

—>En tratamiento con azatioprina y prednisona = En tratamiento con apixaban (mal control
a dosis bajas (maculopatia por HCQ). acenocumarol)
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Revised dassification criteria for antiphospholipid syndrome

Antiphospholipid syndrome is present if at least 1 of the clinical criteria and 1 of the laboratory
criteria that follow are met*

Clinical criteria

1. Vascular thrombosis¥
One or more clinical episodes? of arterial, venous, or small vessel thrombosis#, in any tissue or organ. Thrombosis
must be confirmed by objective validated criteria (ie, unequivocal findings of appropriate imaging studies or
histopathology). For histopathologic confirmation, thrombaosis should be present without significant evidence of
inflammation in the vessel wall.

2. Pregnancy morbidity

a. One or more unexplained deaths of a marphologically nermal fetus at or beyond the 10th week of gestation,
with normal fetal morphology documented by ultrasound or by direct examination of the fetus; or

b. ©One or more premature births of a3 morphologically normal neonate before the 34t week of gestation
because of: (i) eclampsia or severe preeclampsia defined according to standard definitions, or (i) recognized
features of placental insufficiency§; or

c. Three or more unexplained consecutive spontaneous abortions before the 10t week of gestation, with
maternal anatomic or hormonal abnormalities and paternal and maternal chromosomal causes excluded.

In studies of populations of patients who have more than 1 type of preanancy morbidity, investigators are strongly
encouraged to stratify groups of subjects according to a, b, or c above.

Laboratory criteria®

1. LA presentin plasma, on 2 or more occasions at least 12 weeks apart, detected according to the guidelines of the
International Society on Thrombosis and Haemostasis (Scientific Subcommittee on LAs/phospholipid-dependent
antibodies).

2. aCL of IgG and/or IgM isotype in serum or plasma, present in medium or high titer {ie, =40 GPL or MPL, or =the 99th
percentile), on 2 or more occasions, at least 12 weeks apart, measured by a standardized ELISA.

3. Anti-betaZ glycoprotein I antibody of IgG and/or IgM isotype in serum or plasma (in titer »the 99th percentile),
present on 2 or more occasions, at least 12 weeks apart, measured by a standardized ELISA, according to
recommended procedures.




Historia actual

* Acude por cuadro de instauracion
brusca de 48 horas de evolucidn
consistente en

DESVIACION DE LA COMISURA
BUCAL, DIFICULTAD PARA VESTIRSE Y
ALTERACION DE LA ARTICULACION
DEL LENGUAJE
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Una semana antes de
la clinica...

e Consulta en Urgencias por dolor abdominal en ambas
fosas iliacas, fiebre de T2 392C y elevaciéon de RFA:

* Analitica de sangre: PCR 13 mg/dl, LDH 353 U/I.
» Sistematico y sedimento de orina poco expresivo.
* Ecografia abdominal y transvaginal: normal

* Hemocultivos, urocultivo, cultivo de flujo vaginal 2
NEGATVOS

— diagndstico de dudosa ITU febril vs Enfermedad
Pélvica Inflamatoria = recibe ceftriaxona dosis Unica =
remision del cuadro en 12h = ALTA
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MUJER DE 35 ANOS CON LES Y POSIBLE SAF QUE
PRESENTA CUADRO DE INSTAURACION BRUSCA
DE FOCALIDAD NEUROLOGICA Y EPISODIO DE
DOLOR ABDOMINAL FEBRIL INESPECIFICO
RECIENTE .

@
<=7



Exploracion fisica

* Constantes vitales: T236.82C, TA 138/79 mmHg,
55lpm, Sp02 98% basal, FR 14 rpm

* Auscultacion cardiopulmonar, abdominal y de
miembros inferiores anodina.

* Neuroldgica:

DISARTRIA LEVE, APRAXIA DEL VESTIDO,
ESTEREOAGNOSIA, EXTINCION SENSITIVA
IZQUIERDA, HEMIANOPSIA HOMONIMA
IZQUIERDA, PARALISIS FACIAL INFERIOR
IZQUIERDA, HEMIPARESIA Y HEMIHIPOESTESIA
IZQUIERDAS, RCP EXTENSOR IZQUIERDO




v ECG

v’ Analitica
urgente

TC cerebral sin contraste:

“Pérdida de la diferenciacién corticosubcortical en la
region temporoccipital derecha. Hipodensidad temporal
derecha. ASPECTS de 8/10.”
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AngioTCy TC perfusion:

“Posible oclusion de rama M2 de arteria cerebral media
(ACM) derecha con buena colateralidad distal y perfusion
con missmatch favorable. “

FOV 250.0
Espesor 5.00
Zoom 1

Perfusion - 40mi/4ml/seg
Serie 2 - Corte 14

Posicion del corte: -82.0 mm



AngioRM cerebral

“Multiples lesiones isquémicas agudas en territorio
superficial de ACM derecha + infarto reciente
puntiforme en talamo derecho y sustancia blanca
frontal anterior izquierda”.

Oclusiéon segmento M2 de ACM derecha.

-
| Kk
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Juicio clinico inicial Actitud terapéutica inicial
Hipodensidad cerebral establecida
. , . . (infarto)
Ictus isquémico agudo (multifocal, ':D:'
cortical) en territorio de ACM derecha
de etiologia a estudio. Negativa de la paciente a
intervencionismo
—1
—/

MANEJO EXPECTANTE




Estudio etiologico

Classification of strokes

Ischaemic stroke

Other

Cardiogenic

embolic

Cryptogenic

Large artery
(at rotic

disease)

Primary
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Estudio etiologico
\

Arritmia emboligena = Holter

Endocarditis no infecciosa (Libman-Sacks) = Imagen cardiaca

Endocarditis infecciosa = Hemocultivos + imagen cardiaca
Ictus
cardioembdlico

[

Otros (tumor auricular, embolia paraddjica por comunicacién arterio-venosa)->
imagen cardiaca +/- contraste...

/
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Estudio etiologico
\

Sindrome antifosfolipido = Autoinmunidad

Neoplasia subyacente - TAC BODY

Ictus isquémico de
causas poco

frecuentes (estado ‘

procoagulante)

Hipercoagubilidad genética = estudio genético

[

‘ Otros (vasculitis de pequefio vaso, enfermedad Moya-Moya) = neuroimagen

/



v’ Analitica de sangre

Hemograma y frotis: linfopenia de 100/mcl y leve
anemia normocitica normocrémica.

Frotis sin datos de hemolisis.

Bioquimica: Sin elevacidn de reactantes de fase
aguda ni hemolisis (LDH 264 Ul/I)

Perfil hepatico, funcidn renal e ionograma sin
alteraciones.

Coagulacion: fibrindgeno 658 mg/dl, TTPa 47 sec e
INR 1.83.
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\/

% Autoinmunidad:

. Anticoagulante lGpico positivo 2 Se confirma SAF

v’ Marcadores de actividad lupica:

 C377.5mg/dl (83-171), C4 12.3 mg/dl (14-38)
Coombs directo +
AntiDNA +

Sedimento de orina no activo

Sin proteinuria 24h ni deterioro de funcion renal
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Hemocultivos iniciales y de control tras antibioterapia empirica (ceftriaxona +
daptomicina) 2 NEGATIVOS

Estudio de endocarditis infecciosa por bacterias de crecimiento lento o
endocarditis infecciosa con negatividad de cultivos 2 NEGATIVO

SE SUSPENDE ANTIBIOTERAPIA EMPIRICA = BUENA EVOLUCION CLINICA
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Electrocardiograma Holter 24horas:

v Ritmo sinusal. Sin evidencia de arritmias CARDIO H1z P TIs0S - Miog
emboligenas. N :

Ecocardiograma transtordcico (ETT):

Valvula mitral con velo posterior
engrosado. Insuficiencia grado ligero-

moderado.
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Ecocardiograma TransEsofagico (ETE)

TISO5 MIO8

Ecocrd. adultos

X8-2t
20Hz
6.0cm

TIS0.2 MIO0S

Ecocrd. adultos
X8-2t

53Hz
6.0cm

PAT T 37.0C_
TEMP.ETE 39.9C

A

PAT T: 37.0C
TEMP. ETE: 404C

/
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Ecocardiograma TransEsofagico (ETE)

* Masa de 5x 8 mm que engloba el velo
posterior mitral y que dados los antecedentes
es compatible con endocarditis de Libman-
Sacks como primera posibilidad. Insuficiencia
mitral ligera-moderada.
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TAC “BODY” (toraco-abdomino-pélvico)

“Imagen sugestiva de infarto renal en
polo inferior de rindn izquierdo.”




>
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Arritmia emboligena - Holter

Endocarditis infecciosa = Hemocultivos y ETT

Endocarditis no infecciosa (Libman-Sacks
ETTyETE

Otros (tumor auricular, embolia paradéjica por comunicacion
arterio-venosa)-> ETT con contraste, ETE...

9
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Sindrome antifosfolipido = Autoinmunidad

Neoplasia subyacente - TAC BODY

Hipercoagubilidad genética = estudio genético

Otros (vasculitis de pequefio vaso, enfermedad Moya-Moya) 2>
neuroimagen
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Juicio Clinico

Ictus isquémico e infarto renal agudos de origen
cardioembolico en contexto de endocarditis de
Libman-Sacks mitral, en paciente con LES y SAF
establecidos.

iY ANTICOAGULADA CON APIXABAN!




Tratamiento

—> Se inicia anticoagulacion con acenocumarol
con INR objetivo 2-3 (previa terapia puente
con HBPM). SUSPENDIDO APIXABAN.

—> Se aflade AAS 100mg al tratamiento

— Se realiza cambio de inmunosupresor 2
azatioprina por micofenolato de mofetil
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Evolucion

Evolucion favorable con practica resolucion de la
focalidad neuroldgica.

Pendiente de seguimiento en consulta, ETT y
ecografia renal de control.



Endocarditis de Libman-Sacks
(NBTE)

* Definicion: Formacion de verrugas inflamatorias
estériles sobre valvulas cardiacas = +++ valvula
mitral. Tendencia emboligena ALTA.

* Fisiopatologia: Acimulo de material fibrinoide y - T T S
células inflamatorias a consecuencia de dafio
endotelial por actividad inflamatoria crdnica +
estado de hipercoagubilidad = LES (6-11%),
LES+SAF (30-35%), enfermedad neoplasica.

* Clinica: Asintomatico = trombdtica. Soplo <50%.
Menor disfuncion valvular que El.

-
\
\

* Diagndstico = ETE > ETT. Hemocultivos negativos.
Buscar neoplasia, LES y SAF.

* Diagnodstico de certeza 2 AP

* No se relaciona con actividad lupica
necesariamente




Endocarditis de Libman-Sacks
(NBTE)

quirurgico?

No hay consenso
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Tratamiento médico

I
Sin LES ni SAF LES/SAF
(malignidad)

Control LES:

Hidroxicloroquina>

Control SAF: AAS +

Anticoagulacién con
antagonistas vitamina K

Micofenolato de mofetil>

AAS + Anticoagulacién azatiorpina.
(HBPM> ant vitK > ACOD)

Tratamiento QX

(solo si complicaciones)

Trastornos de la conducciodn,
infeccién bacteriana asoaciada,
alteracion funcional valvular
severa, ICC, fracaso del
tratamiento médico



‘; Hospital Universitario
SaludMadrid 12 de OCtUbre

Prondstico

El correcto tratamiento médico no ha demostrado disminuir significativamente el nUmero de vegetaciones o
su tamano, pero S| reduce el riesgo de nuevas trombosis.




Tratamiento Sindrome Antifosfolipido

*Alto riesgo:
- AL positivo
- Triple positividad para anticuerpos SAF.

- Antecedentes de trombosis (arterial>venosa)

- Antecedente de LES

ANTICOGULACION INDEFINIDA
CON ANTAGONISTAS DE
VITAMINA K (INR 2-3)

Tratamiento SAF

-
‘

SaludMadrid

ALTO RIESGO*

+
ANTIAGREGACION (AAS 100mg)

I
| |

BAJO RIESGO

L

ANTICOGULACION INDEFINIDA
CON ANTAGONISTAS DE

VITAMINA K (INR 2-3) > ACOD

SAF confirmado

ANTICOGULACION INDEFINIDA CON
ANTAGONISTAS DE VITAMINA K (INR
2-3)

+

ANTIAGREGACION (AAS 100mg)

Hospital Universitario

12 de Octubre
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Discusion

¢ Podria haberse evitado?
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Direct Oral Anticoagulants Use in Antiphospholipid
Syndrome: Are These Drugs an Effective and Safe
Alternative to Warfarin? A Systematic Review of the
Literature

Virginie Dufrost 7, Jessie Risse | 2, Stéphane Zuily 3 4, Denis Wahl T 2
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Si antecedente de LES... jdebemos pensar en sus complicaciones
ante clinica tan habitual como un dolor abdominal inespecifico!

* Posible vasculitis, paniculitis, infarto renal...

El Unico tratamiento anticoagulante que ha demostrado reducir la
incidencia de eventos tromboembdlicos en pacientes con LES/SAF
son los antagonistas de la vitamina K.

* Los anticoagulantes directos pueden aumentar el riesgo.

Ante un ictus isquémico cortical multifocal/multiterritorio
debemos pensar en origen cardioembdlico del mismo y descartar:

e arritmias emboligenas, verrugas endocardicas, shunts venoso-
arteriales asociados a un estado procoagulante (malignidad,
autoinmunidad, trombofilia...)
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MUCHAS
GRACIAS POR
SU
ATENCION ©




