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Resumen

Se reporta un caso de isquemia arterial aguda de miembro inferior
derecho en un paciente de sexo masculino, joven, con antecedentes
de tabaquismo e hipertension arterial con diagndstico presuntivo de
tromboangeitis obliterante. EI mismo presentd dolor y cianosis en
miembro inferior derecho, claudicacion en dicho miembro de un mes
de evolucion aproximadamente. Al examen fisico y a nivel angiogra-
fico, mostrd oclusion a nivel de arterias de miembro inferior derecho.
Durante su evolucion presenta FAN positivo, linfopenia, proteinuria y
anticoagulante lipico realizandose diagnostico de lupus eritematoso
sistémico (LES) asociado con aPL.

Introduccion

EILES es el prototipo de enfermedad inflamatoria media-
da por inmunocomplejos, y puede comprometer el sistema
vascular. Las manifestaciones vasculares asociadas al LES
abarcan un amplio rango: vasculitis, vasculopatia, vasoes-
pasmo, tromboembolismo y dltimamente la enfermedad
vascular arteriosclerdtica prematura!.

El riesgo de trombosis arterial en pacientes con LES
es significativamente mayor que en la poblacién general,
siendo mds frecuente durante el primer aflo posterior
al diagndstico?. Asi mismo, el compromiso arterial pe-
riférico es una complicacién rara de esta enfermedad
presentando una incidencia del 1,3%?°.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 25 afios de edad, oriundo
de la localidad de Las Toscas (Santa Fe), quien presenta
el dia 17/7/2011 en forma aguda dolor en reposo, junto a
cianosis, frialdad en pierna y pie derecho. Ingresa el dia
1/8/2011 a la unidad coronaria donde se lo asume como
una isquemia arterial aguda, realizdndole infusién de es-
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Summary

We report a case of acute arterial ischemia of the right leg in a young
male patient, with a history of smoking and hypertension with a pre-
sumptive diagnosis of thromboangiitis obliterans. He had pain and
cyanosis, and claudication in the right leg. Clinical examination and
angiogram showed thrombosis of lower limb. During his evolution,
he had positive Antinuclear factor, lymphopenia, proteinuria and lu-
pus anticoagulant performing diagnosis of Systemic Lupus Erythe-
matosus (SLE) associated with aPL.

treptoquinasa (1.500.000 UT) durante 72 horas.

2/8/11. Se realiza arteriografia de miembro inferior
derecho, evidenciindose oclusién de la arteria tibial ante-
rior, posterior y pedia derecha (Figuras 1y 2). Imdgenes

Figura 1. Oclusidn, amputacion de arteria tibial.
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Figura 2. Trombosis arterial a nivel arteria tibial anterior,

compatibles con trombosis arterial, no imédgenes en saca-
corchos.

4/8/11. Se solicita interconsulta a la seccién de Reu-
matologfa.

Anampnesis: el paciente referia dolor de intensidad 7/10
a nivel de pierna derecha, parestesias, negando otra sinto-
matologfa.

Antecedentes personales toxicos: tabaquista 5 paquetes
aflos, y patoldgicos: hipertensién arterial no tratada, no
DBT ni enfermedad cardiaca isquémica.

Antecedentes familiares: de segundo grado lupus erite-
matoso sistémico.

Examen fisico: el paciente no presenta artritis, rash ma-
lar, fotosensibilidad, alopecia, tlceras mucosas, genitales,
lesiones cutdneas, fenémeno de Raynaud, convulsiones,
psicosis o alteraciones gastrointestinales, testiculares y
neuroldgicas. No hubo alteraciones en el examen fisico
general a nivel cardiovascular, abdominal, respiratorio,
musculoesqueletico y sistema nervioso. A nivel periférico:
cianosis distal, ausencia de pulso pedio y tibial posterior
derecho, el resto de los pulsos estaban normales, no pre-
sentaba soplos. El test de Allen fue negativo.

4/8/11. Se realiza una arteriografia de tronco celiaco,
renal y mesentérico: no mostraron la presencia de aneuris-
mas. A nivel de miembro inferior izquierdo se evidencia

M. Schmid et al ® Rev Arg Reumatol. 2012;23(3): 64-74

Figura 3. Imagen arrosariada a nivel de arterias popliteas.

imdgenes de tipo arrosariadas a nivel de arterias popliteas,
no signos de oclusién (Figura 3).

5/8/2011. Evoluciona con mayor drea de cianosis, dis-
minucién de temperatura, ausencia de pulsos pedios y
tibial posterior, se indica iloprost, y ante la ausencia de
la misma se indica sildenafil 50 mg/2 veces dia. 48 horas
después presenta mala evolucidn, por lo que se realiza
amputacion infrapatelar derecha (la pieza quirdrgica no
ingresa a anatomia patoldgica), inicidndose posteriormen-
te anticoagulacidn parenteral.

Estudios complementarios: ecocardiograma Doppler,
tomografia de térax, abdomen y pelvis normales.

18/8/2011. Datos de Laboratorios: Antitrombina III,
Factor V Leyden, Proteina C y S, Déficit Protrombina
G20210A normales.

Anticoagulante lapico titulo moderado, linfopenia
persistente, proteinuria persistente mayor a 500 mg/24
hs, FAN (hep2) 1/1250. Se inicia tratamiento con metil-
prednisolona 3 gramos, seguidos de prednisona VO 1 mg/
kg/dia dosis dividida. Posteriormente se realiza puncién
biopsia renal: Glomerulonefritis mesangial (OMS Modi-
ficada 1982) con depésitos de IgM. Anticuerpos anti Ro,
La, Sm, RNP y B2GPI: negativos, complemento normal.

20/9/2011. Se otorga el alta hospitalaria con aceno-
cumarol, meprednisona 1 mg/kg/dia dosis dividida e
hidroxicloroquina 400 mg/d1a.

7/11/11. Acude nuevamente a control presentando
anticoagulante lupico titulos moderados, anticuerpos
anticardiolipinas negativas, FAN (Hep 2) 1/650 patrén
homogéneo, complemento normal (Tabla 1).

Diagndsticos diferenciales: tromboangeitis obliterante,
panarteritis nodosa, enfermedad de Behcet, lupus eritema-
toso sistémico, sindrome antifosfolipidico y trombofilias.
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Laboratorio 2/8/11 5/8/11 11/8/11 23/8/11 7/9/11 711/1
Hb 14,1 13 11,4 12,3 12,9 15
VSG 120 120 70 4
PCR 87 83 1,33 1
Plaquetas 263.000 174.000 134.000 136.000 128.000 269.000
GB 13.000 10.600 11.500 18.000 11.500 9.300
Linfocitos 1.000 1.000 900 900 1.600 1.900
Urea 0,37 0,28 0,31 0,35 0,41 0,45
Creatinina 1,13 0,85 0,83 0,85 0,83 0,90
Prot. 24 hs 707 626 507 547
Cl de creat 195
GOT 69 151 11 12
GPT 120 36 44 25
FAL 243 253 137 264
CPK 358 116
C3 156 136
C4 23 23
FAN (Hep2) 1/1250 1/650
antiDNA Neg Neg
HVBs Ag Neg
HVCs Ag Neg
HIV Neg
Chagas Neg
Toxoplasmosis Neg
VDRL Neg
TTPA Neg
;Agrglf;“rndlohpma Neg NET
Ac llpico Moderado Moderado
B 2GP Neg Neg
Anti Ro,. La, SM. Neg
RNP (Elisa)

Antitrombina Il

Factor V Leyden.

Prp t C S. Neg
Déficit

Protrombina

G20210A

Tabla 1. Laboratorio durante la internacion y evolucion.
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Discusion

Las principales causas de isquemia arterial en los adultos
jovenes son: panarteritis nodosa, enfermedad de Behcet,
aterosclerosis prematura, tromboangeitis obliterante, sin-
drome antifosfolipidos y sindrome de atrapamiento de la
arteria poplitea*.

Durante la evaluacién inicial, el paciente parece tener
caracteristicas clinicas sugerentes de enfermedad de Buer-
ger. Fumador, joven, VSG alta y con un angiograma que
muestra alteraciones de vasos popliteos.

Tromboangeitis obliterante (TAO): en un paciente
de sexo masculino, joven, tabaquista con un episodio de
trombosis arterial demostrado por arteriografia a nivel
infrapopliteo debe plantearse como diagnéstico®. Sabe-
mos que esta enfermedad afecta a varones jévenes y sus
sintomas comienzan antes de los 45 afios.

La enfermedad de Buerger comienza generalmente
con isquemia de las arterias y venas distales. A medida
que la enfermedad progresa, pueden desarrollarse claudi-
cacién de la pantorrilla y eventualmente dolor isquémico
en reposo y ulceraciones isquémicas de los dedos de los
pies, pies o dedos de las manos. La TAO es una vasculitis
en la que también se pierden los pulsos por la obliteracion
de las arterias acompafiada de severos cambios isquémi-
cos, tendiendo a desarrollar en las extremidades distales
cuadros de gangrena, generalmente en mas de un dedo de
los dedos de manos o de los pies.

No hay pruebas de laboratorio especificas que ayuden
en el diagnédstico de TAO. Los reactantes de fase aguda
(VSG y PCR) son usualmente normales. Pruebas sero-
légicas para marcadores inmunoldgicos (complemento,
crioglobulinas) y anticuerpos (ANA, FR, anticuerpos an-
tifosfolipidicos) y pruebas de coagulacién son normales o
negativos.

Las caracteristicas angiograficas de la enfermedad de
Buerger son la afectacién de vasos pequefios y medianos.
La enfermedad estd confinada a la circulacién distal, y
es casi siempre infrapoplitea en las piernas y distal a la
arteria braquial en los brazos. Los hallazgos arteriogri-
ficos pueden ser sugestivos, pero no patognoménicos; en
la enfermedad de Buerger pueden ser idénticos a los de
la esclerodermia, CREST, LES, vasculitis reumatoidea,
enfermedad mixta del tejido conectivo y sindrome de an-
ticuerpos antifosfolipidos®.

En 119 pacientes con TAO se realizaron estudios ar-
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teriograficos, obteniéndose 144 imagenes de miembros
inferiores. La circulacién colateral con imdgenes en sa-
cacorchos fue vista en 39 (27%), pero se vio en 3,2% de
63 miembros afectados por aterosclerosis obliterante.
Los vasos en sacacorchos son altamente caracteristicos de
TAO, y se visualizan dilatados los vasa vasorum de las
arterias principales ocluidas’.

En este caso, no pudimos administrar iloprost dado la
inexistencia de la droga en el hospital. Se ha comunicado
un 63% del alivio total del dolor en el grupo de iloprost
contra el 28% del grupo de 4cido acetilsalicilico. El 35%
mostraron completa curacién de las lesiones tréficas vs.
13% del grupo acetilacetilico. En el control a los 5 meses
de tratamiento (n 95), el 88% de los pacientes del grupo
iloprost reportaron una mejoria comparado con el 21%
del grupo é4cido acetilsalicilico. Solo el 6% del grupo
iloprost requirié amputacién vs. el 18% del grupo icido
acetilsalicilico®.

Hay poca informacién acerca del uso de la terapia
trombdlica intraarterial en el tratamiento de la TAO.
Hussein y Dorri usaron estreptoquinasa intraarterial en
11 pacientes con TAO de larga evolucién que tenfan gan-
grena. El porcentaje de éxito fue de 58%*1°.

Similar a TAO, el sindrome antifosfolipido (APS) se
caracteriza por eventos trombdticos arteriales y venosos
en pacientes con anticuerpos antifosfolipidos persistentes
(anticuerpos anticardiolipinas aCL) y/o anticoagulante
lapico. Maslowski y col. vieron que de 47 pacientes con
TAO existié una prevalencia de 36% de aCL. La presencia
de estos anticuerpos predispone a una edad mds temprana
de comienzo de los sintomas, y en aquellos con altos titu-
los aumenta significativamente el rango de amputacién'.

En el 2006, se describe un caso que comienza con diag-
néstico clinico y angiogrifico de Buerger; sin embargo,
no responde al tratamiento habitual, presenta anticuerpos
ACL positivo y posteriormente agrega compromiso renal
con diagndstico final de LES con SAF secundario®2.

Nouestro paciente tenia algunas caracteristicas atipicas
de enfermedad de Buerger como son: eritrosedimentacién
elevada, proteinuria, linfopenia y AL positivo; las mismas
nos obligan a descartar otros diagndsticos, como LES,
sindrome antifosfolipido primario o secundario y vascu-
litis. Entre ellas la:

Panarteritis nodosa (PAN):

Este paciente nunca presentd sintomas constituciona-
les (fiebre, malestar general, pérdida de peso, mialgias y
artralgias) que pueden preceder al diagndstico de la mis-
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ma. La PAN puede afectar cualquier érgano del cuerpo,
aunque los mds frecuentes son piel 20%-40%, sistema
nervioso periférico 75% (mononeuritis multiple), apara-
to gastrointestinal 50% (dolor abdominal posprandial) y
rifién 40%-60% (proteinuria y hematuria). En el labora-
torio, la VSG estd elevada en el 100% de los pacientes.

PAN fue otro de los diagnésticos diferenciales teni-
dos en cuenta por ser un paciente varén, VSG elevada,
antecedentes de hipertensién arterial y proteinuria. Por lo
cual se realiza una arteriografia de tronco celiaco, renal y
mesentérico donde no se observaron la presencia de aneu-
rismas. Este método demostré una especificidad del 90%
para diagnédstico de PAN®,

Anormalidades de piel ocurre en 40% de los pacientes,
erupciones maculopapular inespecifica, purpura, livedo re-
ticularis, urticaria y ulceraciones; menos frecuentemente se
pueden ver vasculitis digital y ungueal, equimosis secundaria
aruptura de aneurismas, gangrena y fenémeno de Raynaud*.

La PAN es una vasculitis sistémica que compromete
arterias de pequefio y mediano tamafio, la cual causa es-
tenosis de vasos, trombosis y microaneurismas. A pesar
de la distribucién sistémica de las lesiones arteriales, la
comunicacién de pacientes con isquemia de miembros ha
sido excepcional en esta vasculitis.

Estudios de autopsia mostraron cambios especificos
en las arterias viscerales (renal, hepdtica, gastrointestinal)
en casi el 80% de los casos y en las arterias periféricas
en un 20% a 27% de los mismos. Heron y col. describie-
ron una paciente que, en pleno estado de salud y con el
Unico antecedente de hipertensién arterial, desarrolla una
isquemia de miembro inferior derecho. La misma se debié
a una oclusién de las arterias infrapoplitea realizdndose
el diagnéstico de PAN. La angiografia mostré lesiones
trombdticas y maltiples microaneurismas, en rifién y en
las 4 extremidades. Lo interesante del caso fue la presenta-
ci6én inusual y la ausencia de sintomas constitucionales®.
Existen 2 casos en la literatura de PAN con isquemia
aguda de un miembro: uno se debié a ruptura bilateral de
microaneurismas de arteria tibial y el otro a una isquemia
de mano con una arteriografia de miembros superiores
que mostré numerosos microaneurismas y oclusiones de
las arterias de manos!>'¢.

Golovine y col. comunican un varén de 38 afios, diag-
nosticado inicialmente como portador de una enfermedad
vascular periférica prematura (estenosis de arteria femoral
bilateral) que presenta sintomas similares a una arteritis
de células gigantes (ACG) y posteriormente (al afio) de-
sarrolla una isquemia intestinal que lo lleva a la muerte.
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Basados en el estudio de la misma se llega al diagnéstico
de PANY.

Fred y col. comunican un caso de un hombre de 47
afios con historia de un mes de evolucién con sintomas
constitucionales y dolor abdominal, que en 48 hs desarro-
116 necrosis total de los dedos de manos y pies, requiriendo
amputacién de los mismos y al cual posteriormente se le
realizé el diagnédstico de PAN'.

Ninomiya y col. presentan un varén de 62 afios con
historia de afios de fenémeno de Raynaud que posterior-
mente desarrolla necrosis de dedos de manos y pies a pesar
de tener buenos pulsos periféricos. Un angiograma renal
mostré la presencia de aneurismas, realizando el diagnés-
tico de PANY.

Estos casos demuestran las dificultades para realizar
el diagndstico de PAN y la importancia en considerar
la presencia de una vasculitis en pacientes jévenes con
presentaciones atipicas, tales como enfermedad vascular
periférica o ACG.

Enfermedad de Behcet:

Paciente joven, que comienza con una isquemia de miem-
bro inferior aguda, sin la presencia de aftas orales ni
genitales.

Vasculitis de etiologia desconocida, que afecta a
adultos jévenes entre 20 y 30 afios, y su aparicion es excep-
cional por encima de los 60 afios. En la poblacién del 4rea
mediterrdnea, la enfermedad es mas frecuente en varones,
que a la vez desarrollan una enfermedad més severa.

El compromiso vascular puede verse al comienzo de
la enfermedad. Hay varios estudios que comunican la fre-
cuencia y tipo de compromiso vascular en enfermedad de
Behcet. La prevalencia del mismo es de 4% a 30%, algu-
nos de los cuales incluye solamente el sistema venoso. Este
compromiso incluye trombosis venas superficiales y pro-
fundas, aneurismas arteriales, sindrome de Budd Chiariy
oclusiones arteriales. Un estudio de 137 pacientes turcos
con enfermedad de Behcet observé que 38 (27%) tenian
compromiso vascular con un claro predominio veno-
so (88%) comparado con el compromiso arterial (12%).
Ellos observaron 3 formas de compromiso vascular: oclu-
siones venosas (88%), aneurisma arterial y/u oclusiones
arteriales (12%). El tipo mds frecuente de compromiso
venoso fue la tromboflebitis subcutédnea (47,3%). El com-
promiso vascular fue mds frecuente en el hombre que en
la mujer (35,6% vs. 14%). Este grupo revisé la literatura
y encontré 728 casos con enfermedad de Behcet y com-
promiso vascular donde las lesiones mds frecuentes fueron
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las tromboflebitis subcutineas y las oclusiones venosas de
las extremidades superiores o inferiores; le siguieron en
frecuencia oclusiones de vena cava superior e inferior y
luego oclusiones y/o aneurismas de las arterias de extre-
midades superiores o inferiores. El compromiso arterial
o venoso de los érganos intraabdominales fue menos fre-
cuente. El tiempo medio de la enfermedad al compromiso
vascular fue de 3,2 afios. La frecuencia de compromiso
vascular tiene una tendencia a disminuir luego de 5 afios
del momento del diagnéstico. Todos los pacientes tenfan
historias de tlceras orales al momento del diagnéstico.
Solo un caso no tenia esta historia, pero una comunica-
cién del grupo internacional de estudio para enfermedad
de Behcet observé que solo el 3% de los casos pueden no
tener Ulceras orales y el diagnéstico puede ser hecho por
otros sintomas que tenga el paciente. Los pacientes con
compromiso vascular tuvieron una mayor prevalencia y
una significancia estadistica de patergia positiva y erite-
ma nodoso, hecho que fue comunicado por otros autores.
Koc y col. comunican que, aunque las lesiones vasculares
no integren la lista de los criterios mayores diagndsticos,
sus resultados indican que un 25% de los casos pueden
desarrollar esta complicacién. La ocurrencia de lesiones
vasculares podrian ser muy utiles en hacer el diagndstico
en pacientes con presentaciones inusuales?®?!,

El compromiso arterial apareceria solo en el 15% de
los casos, en forma de trombosis y aneurismas. Algu-
nos pacientes desarrollan claudicacién intermitente o
miembros sin pulso debido a oclusién arterial completa
o parcial. Por lo tanto, la formacién de aneurismas tanto
sistémicos como en el drbol pulmonar no son infrecuentes
y son una importante causa de morbimortalidad?>%.

Nuestro paciente nunca desarrollé aftas bucales (re-
currente, precede en afios al diagndstico, 97%-100%) ni
genitales (70%-90%, dejan cicatriz), ni afeccién ocular
(mas en varones, aparece tempranamente en la enferme-
dad, 30%-70%), ni lesiones cutdneas (eritema nodoso,
lesiones papulopustulosas, 80%). No hay ningtn dato
especifico de la enfermedad y el diagndstico se basa en cri-
terios clinicos consensuados por el Grupo Internacional
de Estudio de la Enfermedad de Behcet.

Trombofilias hereditarias:

Un ntimero de factores de riesgo adquirido y congénito
se asocian con trombosis venosas: déficit familiar o ad-
quirido de proteina C, S, y antitrombina III, al igual que
de factor V Leyden, homosteina, polimorfismo genético
protrombina G20210A. Otros factores de riesgo adicio-
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nales son cirugia de extremidad inferior y malignidad.
En estudios reportados en 9 pacientes se evidencié que
los pacientes entre 25 y 51 afios con isquemia arterial
aguda tienen una alta incidencia de presentar estados de
hipercoagulabilidad, siendo las méds frecuentes déficit de
proteina C (3 pacientes), proteina S (1 paciente), déficit
plasmindgeno (1 paciente) e incremento reactividad pla-
quetaria??>2,

Posteriormente llega un (FAN Hep2) de 1/1250. Se
realiza una biopsia renal que informa una glomerulone-
fritis mesangial. Se reconfirma luego de 6 semanas otro
anticoagulante positivo. Un diagndstico de LES con APS
secundario.

LES/APS primario, LES asociado a APS:

Eventos trombdticos asociados aPL pueden ocurrir en
cualquier lugar del drbol vascular. Los sitios mds comu-
nes son las venas superficiales y profundas de miembros
inferiores. El stroke es la forma mds comtin de trombosis
arterial vista en pacientes con anticuerpos antifosfolipidos.
Estos pacientes con antecedentes de trombosis arteriales
o venosas y altos niveles de anticuerpos antifosfolipidos
presentan alto riesgo de trombosis recurrente?.

Al igual que Dubois y col., Wallace y col., nosotros
encontramos que las manifestaciones més frecuentes de
presentacién en 159 pacientes de nuestro servicio fueron:
Fan Hep 2 positivo, disminucién complemento, linfope-
nia y leucopenia®.

Este paciente presenta como manifestacién de inicio
una trombosis arterial aguda confirmada por ecodoppler
y arteriografia de MMII. Posteriormente desarrolla FAN
Hep 2 positivo (1/1250), linfopenia, anticoagulante lapi-
co positivo en 3 oportunidades (separado por 6 semanas),
proteinuria mayor a 500 mg/24 hs y una biopsia renal con
glomerulonefritis mesangial.

Enfermedad trombovascular incluye oclusién arterial
y venosa, y edad avanzada como unico factor de riesgo.
Por debajo de los 40 afios, la presentacién mds comin
de oclusién vascular es la trombosis venosa profunda,
mientras que en poblaciones mds viejas predominan las
trombosis arteriales. La arterosclerosis es la primera cau-
sa de eventos trombéticos arteriales tales como infarto de
miocardio, stroke o enfermedad vascular periférica. La
oclusién arterial es precipitada por ruptura de una placa
aterosclerética inestable?**°.

El compromiso arterial periférico como complicacién
del LES es marcadamente raro. Una incidencia de 1,3%
ha sido comunicada por Dubios y Arterberry en una re-
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visién de 520 pacientes®*2. Esta incidencia concuerda con
la de Asherson (1,13%)°. En el grupo eurofosfolipido, la
frecuencia de trombosis arterial en miembros inferiores y
de miembros superiores fue de 4,3%, y de 2,7% respecti-
vamente®.

La primera descripcién de oclusiones arteriales perifé-
rica en LES fue hecha por Alarcén-Segovia y Osmundson
en 1965. Posteriormente, Asherson comunica oclusiones
de grandes arterias y gangrena en LES y enfermedad simil
lupus en 6 pacientes, cuatro de ellos tenfan anticuerpos
antifosfolipidos en algtin momento durante el curso de
su enfermedad. Posteriormente, el mismo autor describid
asociaciones con oclusiones mesentéricas, coronarias y
axilares, aunque el sitio mas afectado comtinmente sean

las arterias cerebrales®3>3,

En 1983, Jindal y col. comunican un caso de isquemia
periférica progresiva y posterior gangrena luego de una
cirugia menor que durante su evolucién desarrolla un
anticoagulante lipico®. Uno de los pacientes comunica-
do por Hall y col. desarroll6 oclusiones vasculares de la
retina y oclusiones de vasos digitales que requirieron am-
putacién?’.

Chang y col. describen un patrén de incidencia de la
primera ocurrencia de trombosis en un grupo de 426 pa-
cientes con LES, en los cuales un 25% de los pacientes
tuvieron al menos un evento trombético. La mayoria de
los pacientes fueron caucésicos y mujeres. Ellos concluyen
que: a) el rango de incidencia (IR) de trombosis venosa o
arterial es mds alto durante el primer afio del diagnéstico
de LES (IR 4,0, IC de 95% 2,2-6,6), con un aumento con-
siderable dentro del primer mes del diagnéstico de LES
(IR 24,8, IC de 95% 10,7-48,9) y b) el rango de incidencia
de trombosis arterial, no venosa, aumenta durante el curso
de la enfermedad®. Estos datos coinciden con otro grupo
de estudio canadiense que demostré que los pacientes con
LES tienen una incidencia relativamente més alta de trom-
bosis durante el primer afio de diagndstico®. Otras series
los describen durante los primeros 5 afios?*#041,

Esto puede estar evidenciando una relacién entre in-
flamacién sistémica y trombosis, generando en Bobba y
col. una interesante pregunta: ;Los pacientes con LES
activo comparados con los pacientes inactivos, tienen un
mayor riesgo de trombosis aguda? Una relacién positiva
entre trombosis e inflamacién ha sido descripta en varios
escenarios clinicos. En el sindrome antifosfolipido (APS),
datos experimentales recientes relacionan a la inflamacién
con la formacién de trombos. Sailer y col. comunican que
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el AL (anticoagulante lupico) por si solo no garantiza la
incidencia de trombosis y especulan que factores de ries-
go adicionales, tales como inflamacién sistémica, pueden
contribuir a la formacién de trombos en estos pacientes.
Aunque los marcadores de inflamacién no discriminan
entre los grupos AL con o sin trombosis, la positividad
del AL se asocia con niveles anormales de marcadores de
inflamacién cuando se los compara con los controles. Las
enfermedades tales como AR y LES estdn asociadas a un
riesgo cardiovascular aumentado y ambas son factores de
riesgo independiente de aterosclerosis. Esta asociacién es
independiente de la presencia de aPL que también posee
un riesgo de trombosis arterial. Por lo tanto, la inflama-
cién crénica es un potente mediador de aterosclerosis y
enfermedad cardiovascular.

Las trombosis arteriales con AL son debidas mis
probablemente a trombogénesis en vez de aterogénesis,
aunque el proceso aterosclerdtico puede ser acentuado
por los aPL. Cuando Sailer y col. compararon los pacien-
tes AL positivos con trombosis arterial, con AL positivos
y trombosis venosa solamente y aquellos sin trombosis,

no vieron asociacién entre inflamacién y trombosis arte-
riall4,42,43

La gangrena que conduce a amputacién de los dedos
o miembros es una complicacién importante que ocurre
en pacientes con anticuerpos antifosfolipidicos (aPL). Los
pacientes con esta complicacién pueden tener otras carac-
teristicas de sindrome antifosfolipido cldsico primario o
asociado con LES/o enfermedad simil lupus. Es raro que
se deba a un sindrome antifosfolipido catastréfico. Otras
posibles etiologias son vasculitis o enfermedad ateroscle-
rética. Estas dos dltimas condiciones no son infrecuentes
en pacientes con LES. Puede ser dificil distinguir cudl
serfa la patologia causante de la oclusién vascular (parti-
cularmente en presencia de aPL) y en ausencia de estudio
histolégico, donde el médico deberd guiarse puramente
por la presentacién clinica.

Asherson presenta 21 casos de gangrena de dedos o
miembros con aPL elevados que requirieron amputacio-
nes, destacando la importancia de esta complicacién en
pacientes con APS. Nueve pacientes tenian LES, 8 APS
primario, 5 con APS catastréfico. Las oclusiones vascu-
lares ocurrieron durante el curso temprano y tardio de
la enfermedad. Siete pacientes tuvieron vasculitis y 5 tu-
vieron aPL. En ausencia de estudio anatomopatolégico,
puede ser dificil distinguir cudl es la principal causa de
isquemia vascular, ateroscleréticas, vasculitis o trombosis

4l



de los vasos periféricos asociados a aPL. Cuatro de nueve
pacientes con LES tuvieron oclusiones vasculares tem-
pranamente en el curso de la enfermedad y en 3 de estos
pacientes la vasculitis fue evidente. En uno se realizaron
amputaciones multiples. En el otro, la oclusién fue debida
a vasculopatia asociada aPL. Los restantes 4 pacientes re-
quirieron amputaciones tardias.

Livedo reticularis precedié a las oclusiones arteriales
en 9/21 (43%). En el grupo eurofosfolipidos, la frecuen-
cia de livedo reticularis fue de 20%. Esta puede ser una
condicién pre-APS y precursora de oclusiones cerebrales
o periféricas**. Cuatro articulos documentan pacientes
con LES y aPL con oclusiones arteriales en diferentes
poblaciones**#4_ Analizando 617 casos con LES, 31
tuvieron trombosis arteriales. Segin Abu-Shakra y col.,
27% de los pacientes con aPL positivos tenfan trombosis
arteriales; al contrario, solamente el 5% de los pacientes
con aPL negativos tenfan trombosis arterial. Los pacientes
con aPL positivos tienen 5,2 veces mayor riesgo de trom-
bosis arterial. La frecuencia total de trombosis arterial fue
significativamente mds alta en pacientes con aPL (2,0) que
en aquellos sin aPL (<0,05). Hasselaar y col. comunican
una serie de 74 pacientes con LUPUS, donde 36 pacientes
con historia de complicaciones tromboembdlicas presen-
taron anticoagulante lipico positivo (67%) y solo 7 de 38
pacientes (18%) con anticoagulante lipico negativo pre-
sentaron eventos trombdticos®®.

Claudicacién de miembros inferiores pueden ocurrir
por oclusién de aorta abdominal o de la bifurcacién aorta
ilfaca®*2. También fendmeno de Raynaud o insuficiencia
arterial proximal son consecuencia de oclusiones de arco
aértico/subclavia pudiendo progresar a necrosis/amputa-
ci6én de dedos™*.

En conclusién: pensamos que nuestro paciente vardn,
joven, que se presenta con una isquemia aguda de miem-
bro inferior y luego durante su evolucién presenta FAN
positivo, linfopenia, proteinuria y anticoagulante lupico
tiene un lupus eritematoso sistémico asociado con aPL;
lamentablemente no tuvimos la anatomia patoldgica de
este caso.

Como hemos visto, esta entidad puede presentarse
con una isquemia arterial aguda (trombosis) en 4,3% de
los pacientes, la incidencia de trombosis venosa o arterial
es més alta durante el primer afio del diagnéstico y los
pacientes con anticuerpos aPL positivos tienen 5,2 veces
mayor riesgo de trombosis arterial.
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