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Resumen.—La vasculitis necrosante es una de las
manifestaciones cutdneas del sindrome de anticuerpos
antifosfolipidos, ya que dos terceras partes de los pacientes,
que desarrollan este sindrome, presentan ulceras necréticas
que pueden confundirse con Ulceras de cualquier otra
etiologia. La aparicion de estas Ulceras esta asociada con
mas frecuencia a la presencia de anticuerpos anticardiolipina
que a la de anticoagulante lipico en sangre. Se presenta el
caso de una paciente de 52 afios de edad con vasculitis
necrosante asociada al sindrome de anticuerpos
antifosfolipidos.
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INTRODUCCION

Los anticuerpos antifosfolipidos (APL) son un grupo
de autoanticuerpos dirigidos contra una amplia gama
de fosfolipidos que tienen carga negativa. Su presencia
en suero se ha relacionado con diversos trastornos
vasculares que genéricamente se conocen como
sindrome de anticuerpos APL.

La vasculitis necrosante es una de las manifestaciones
cutineas del sindrome de anticuerpos APL, que puede
llegar a afectar del 20 al 30 % de los casos'2.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer mexicana de 52 afios de edad, presentaba
una dermatosis que afectaba al pabellén auricular
derecho anivel del hélix, extremidad superior izquierda
a nivel de codo y articulacién metacarpofaldngica,
extremidades inferiores en dorso de pie izquierdo y
segundos dedos de pies de forma bilateral. En la
exploracion se observaron tlcerasde 1 a 6 cm, algunas
cubiertas por escaras y otras con fondo sucio por la
presencia de exudado seropurulento escaso, con bordes
bien definidos yeritema periférico en algunas de ellas
(figs. 1 y2). Laslesiones se iniciaron por un eritema que
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ANTIPHOSPHOLIPID ANTIBODY SYNDROME

Abstract.—Necrotizing vasculitis is one of the skin
manifestations of antiphospholipid antibody syndrome, as
two-thirds of patients who develop this syndrome present
necrotic ulcers, which may be confused with ulcers of any
other etiology. The appearance of these ulcers is more often
associated with the presence of anticardiolipin antibodies than
with the presence of lupus anticoagulant in the blood. The
case of a 52-year-old patient with necrotizing vasculitis
associated with antiphospholipid antibody syndrome is
presented.

Key words: antiphospholipids, vasculitis, anticardiolipin, lupus
anticoagulant.

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000

aduccioné hacia la formacién de dlceras que cursaron
asintomdaticas. La paciente fue hospitalizada,
documentidndose anemia microcitica hipocrémica,
273.000 plaquetas; test de serologia luética, virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH), serologia para
hepatitis B y C, anticuerpos antinucleares negativos,
anticardiolipinas (ACL) positivas, crioglobulinas
positivas, beta 2-glucoproteina 1 (B.GP1) positiva y
electroforesis de proteinas que mostré una gammapatia
policlonal.

El cultivo de piel no fue relevante. El estudio
histopatolégico de  piel mostré necrosis
dermoepidérmica, y vasos congestivos y engrosados, asi
como la presencia de trombos en vias de resolucién en
pequenos vasos de la dermis (fig. 3). La
inmunofluorescencia  directa  positiva  para
inmunoglobulinas, fibrinégeno y C3 en la pared de
vasos de pequeiio calibre de la dermis fue negativa. Una
telerradiografia de térax mostré cardiomegalia grado I
yabombamiento de arco pulmonar. La gammagrafia
pulmonar perfusoria con hipoperfusién leve y un
ecocardiograma pone de manifiesto hipertension
pulmonar. Las pruebas de funcién respiratoria dieron
como resultado una moderada restricciéon de la
capacidad vital. Con estos datos se lleg6 al diagndstico
de hipertensién pulmonar.

La paciente fue tratada con 1 mg/kg/ dia de
prednisona y7,5 mg de metotrexato semanalmente,
100 mg diarios de antiagregante plaquetario, 800 mg
diarios de pentoxifilina y suplementos con hierro. Se
aplicaron tépicamente apdsitos hidrocoloides y
cuidados especificos de las dlceras, con lo que la
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respuesta fue satisfactoria, obteniéndose remision total
de las lesiones a los 4 meses.

DISCUSION

El sindrome de anticuerpos APL es un estado
protrombdtico adquirido 'y autoinmune de
hipercoagulacién sistémica en el cual hay trombosis a
diferentes niveles. Los criterios principales comprenden
trombosis arterial o venosa, pérdida fetal recurrente y

trombocitopenia asociada a la presencia de
anticoagulante ldpico (AL) o elevacién de los
anticuerpos ACL.

Este sindrome se ha dividido en primario y
secundario. El primero ocurre cuando hay ausencia de
otra enfermedad conocida o asociada y es mads
frecuente que el secundario. Este se refiere a la
presencia del sindrome asociado a otras enfermedades,
especialmente inmunoldgicas, como el lupus
eritematoso, el sindrome de Sjogren, esclerodermia,
crioglobulinemia, enfermedades linfoproliferativas,
enfermedades infecciosas como sffilis, infeccién por
VIH, hepatitis C o borreliosis, yenfermedades asociadas
al uso de medicamentos como clorpromacina,
hidralacina, fenitoina e interferén'+.

Para el diagnéstico del sindrome de anticuerpos APL
existen unos criterios mayores que son trombosis venosa
o arterial, pérdida fetal recurrente y trombocitopenia, y
unos criterios serolégicos que son la presencia de ACL,
ALy B.GPI.

Se considera diagndstico del sindrome la presencia
de un criterio mayor y uno seroldgico, pero este Gltimo
tendrd que ser positivo en por lo menos dos ocasiones
en un lapso medio de tiempo de 8 semanas’.

Estudios previos publicados*®7, sefialan que del 2 al
8% de la poblacién normal tiene anticuerpos APL
detectables sin presentar enfermedad clinica, y otros
estudios afirman que el 41 % de los pacientes con AL
tienen lesiones en piel como primera manifestaciéon de
la enfermedad, la mayoria de los cuales se relacionan
con oclusién vascular demostrable por hallazgos
histopatolégicos*®%. No es frecuente encontrar
presentes los dos anticuerpos en un mismo sujeto, de
manera que, dependiendo del anticuerpo presente,
diversos autores denominan al sindrome APL-ACL o
APL-AL; el primero de ellos se asocia con mas
frecuencia a trombosis arteriales y el segundo a
trombosis venosas.

Los anticuerpos ACL se encuentran mas
frecuentemente que el AL en proporcién 5:1 y
predominan en personas mayores. Habitualmente son
isotipos IgG, especialmente subclases IgG2 e 1gG4 y
requieren de la presencia de un cofactor que es la
B.GP1 también llamada apolipoproteina H°. Los
anticuerpos ACL tienen propiedades procoagulantes,
ya que inhiben la via intrinseca de la coagulacién.
Pueden encontrarse ACL positivos en otras

Fig. 3.—Trombosis de pequefios vasos en la dermis.

enfermedades mientras que la deteccion de la B,GP1 se
considera especifica y confirmatoria del sindrome de
anticuerpos APL.

El AL, identifica a una familia de anticuerpos APL
presentes en el suero, generalmente del tipo IgG y
ocasionalmente IgM o IgA o ambas, que interfieren con
las reacciones de coagulacién que dependen de
fosfolipidos. Debe sospecharse la presencia de AL al
encontrar un tiempo parcial de tromboplastina
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alargado; si este pardmetro de laboratorio o cualquiera
de los tiempos de coagulacién no se corrige al agregar
plasma normal, se considera positivo para AL'". E1 AL se
encuentra mas frecuentemente en mujeres jovenes.

Los hallazgos histopatolégicos de este sindrome
consisten en trombosis no inflamatorias de vasos
pequefios de la dermis como hallazgo més comin, que
pueden acompafiarse de proliferacién capilar en
dermis subpapilar. Los hallazgos de
inmunofluorescencia directa incluyen depdsitos de
fibrindgeno, IgM granular y C3 en los vasos dérmicos™!.

El tratamiento yla profilaxis se basan principalmente
en el uso de anticoagulantes y agentes antiplaquetarios,
junto con la utilizacién de prednisona, agentes
inmunosupresores, pulsos de ciclofosfamida,
plasmaféresis e infusiones con gammaglobulinas.

Para la resolucién de las tdlceras se recomiendan la
utilizacién tépica de antisépticos locales, apdsitos
hidrocoloides o de alginato; en otros casos puede
recurrirse a la desbridacién quirdrgica y, en casos
extremos, la realizaciéon de colgajos o la aplicacién de
injertos'!.
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