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RESUMEN

INTRODUCCION: Se han descrito muchas manifestaciones cutaneas en el
sindrome antifosfolipidos primario (SAFp), la mayoria de las cuales pueden
explicarse por oclusion vascular demostrada por estudio histopatolégico. En un
estudio retrospectivo, 41% de los pacientes presentaron manifestaciones
cutaneas como el primer signo de enfermedad; 40% de estos pacientes
presentaron otro trastorno trombotico multisistémico durante el curso de su
enfermedad, esto enfatiza la importancia de las manifestaciones cutaneas como
un marcador de diagnostico.

OBJETIVO: Informar la prevalencia con la que se presentan lesiones cutaneas en
el SAFp en el Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional La Raza.
SUJETOS, MEDICIONES E INTERVENCIONES: Se incluyeron hombres y mujeres, de
edad > 18 anos, con diagnéstico de SAFp. Los pacientes elegibles fueron
sometidos a una revisidon dermatoldogica exhausta. Se empled estadistica
descriptiva. :
RESULTADOS: 15 sujetos, 2 hombres (13.3%) y 13 mujeres (86.7%) con un tiempo
de evolucion promedio de 5.4 + 2.5 anos (intervalo 1-10 afnos); la manifestacion
mas frecuente del SAFp fue trombosis venosa profunda en las extremidades
inferiores (n= 8, 53.3%) y las manifestaciones dermatoldgicas que con mayor
frecuencia se observaron fueron la presencia de livedo reticularis (n= 6, 40%) y
los datos cutaneos de insufiencia venosa periférica (n=6, 40 %).

CONCLUSION: La livedo reticularis fue la manifestacion cutanea mas frecuente en

pacientes con SAFp.

Palabras clave: sindrome antifosfolipidos primario; manifestaciones cutaneas.
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ABSTRACT

BACKGROUND: it has been described many cutaneous manifestations in the
primary antiphospholipid syndrome (SAP), most of them might be explain due
vascular occlusion demonstrated in pathohystological studies. In a retrospective
study, 41% of the patients showed cutaneous manifestations as the first sign of
disease; 40% of this patients showed other multisystemic thrombotic disorder
during the length of their disease, this enhances the value of the cutaneous
manifestations as diagnostic marker.

OBJECTIVE: To report the prevalence of the cutaneous manifestations in the SAP
at Hospital de Especialidades Centro Medico Nacional La Raza.

SUBJECTS, MEASUREMENTS AND INTERVENTIONS: We included men and women, >
18 vyears old, with diagnosis of SAP. The patients were submitted to
dermatological evaluation. We employed descriptive statistics.

RESULTS: 15 subjects, 2 men (13.3%) and 13 women (86.7%) with mean evolution
time of 5.4+2.5 years (range 1-10 years); the most frequent manifestation of SAP
was deep venous thrombosis in lower extremities (n=8;53.3%) and the most
frequent dermatological manifestations observed were livedo reticularis (n=6;
40%) and cutaneous signs of peripheral venous insufficiency (n=6;40%).
CONCLUSIONS: Livedo reticularis were the most frequent cutaneous

manifestation in patients with SAP.

Key words: primary antiphospholipid syndrome; cutaneous manifestations.




INTRODUCCION

El _sindrome de anticuerpos ant1fosfol1p1dos (SAAF) fue un termmo acunado
inicialmente para denotar la asociacién chmca entre ant1cuerpos antxfosfollmdo v
un sindrome de hipercoagulabilidad.’?- En" general puede dectrse que es un
trastorno multisistémico adquirido de h1percoagulab1l|dad “'en ‘el”“cual “se
desarrolla trombosis arterial, venosa o ambas. . = S

En 1998, el Internacional Consensus Statement on Preliminary Criteria for the
Classification of the Antiphospholipid Syndrome establece los criterios para’ el
diagndstico de sindrome ant:ifosfcﬁh’pido."2 Debe estar presente al menos uno de
dos criterios clinicos (trombosis vascular o complicaciones del embarazo) y al
menos uno de. los dos criterios de laboratorio. La trombosis vascular se define
como uno o mas episodios de trombosis arterial, venosa o de vasos de pequefio
callbre, que ocurre. dentro de algin tejido u organo. Las complicaciones del
embarazo. ‘se’. define como una o mas muertes inexplicadas de fetos
morfolégicamente normales en o después de la semana 10 de gestacién, uno o
mas nacimirentos prematuros de neonatos morfoldgicamente normales de 34 o
mas - semanas de gestacion, o tres o mas abortos espontaneos consecutivos
inexplicables antes de la semana 10 de gestacidn. Los criterios de laboratorio
incluyen la presencia anticuerpos anticardiolipina (ACA) o anticoagulante lupico
(ACL) que se definen como la presencia de ACA IgG o IgM en niveles moderados o
altos en dos o mas ocasiones separados por un minimo de 6 sefmanas, anticuerpos
contra el anticoagulante lipico en dos o mas ocasiones separados por un minimo
de 6 semanas. Para el diagndstico de sindrome antifosfolipido definido no se
considera un limite en el intervalo entre el evento clinico y los hallazgos
positivos de laboratorio los resultados se reportan como positivo bajo (I1sG 5-15
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GPL 771g M <6.0 MPL), positivo moderado (lgG 15-80 GPL/ Ig M 6-50 MPL) o
positivo alto (ig G >80 GPL"/ IgM >50 MPL) **?

El_sindrome .antifosfolipido se ha clasificado en primario y secundario El
sindrome " antifosfolipido primario se presenta en la ausencia de alguna
enfermedad subyacente o asociada. El sindrome antifosfolipido secundario esta
asociado con un gran espectro de enfermedades como lo son enfermedades
autoinmunes (Lupus Eritematoso Sistémico [LES], Artritis Reumatoide [AR],
Esclerosis Sistémica [ES], Polimiositis-Dermatomiositis, Sindrome de Sjogren
primario, Pirpura Trombocitopénica Idiopatica, Anemia Hemolitica Autoinmune,
Miastenia gravis), enfermedades vasculiticas (Arteritis Temporal, Enfermedad de
Behcet, Arteritis de Takayasu), infecciones (Tubercutosis, Sifilis, Lepra,
Enfermedad de Lyme, Infeccidon por el Virus de la Inmunodeficiencia Humana,
Hepatitis C, Mononucleosis Infecciosa, infecciones por Pneumocystis carinii),
neoplasias malignas (Enfermedades Linfoproliferativas, Leucemias,
Paraproteinemias, tumores sdélidos), enfermedades hematolégicas (Purpura
Trombocitopénica Trombodtica, Mielofibrosis, Anemia perniciosa, Policitemia
vera), farmacos (hidralazina, procainamida, clorpromazina, quinidina, fenitoina,
interferon), hemodialisis. > Muchos casos de sindrome de Sneddon, definido como
ta triada clinica de apoplejia, livedo reticularis e hipertension, puede

representar un sindrome antifosfolipido no diagnosticado. '?

Por los hallazgos de laboratorib, el sindrome antifosfolipido puede dividirse en
dos subgrupos estrecﬁamehfe relacionados: . el sindrome antifosfolipido
anticoagulante lupico y el sindrome an}:ifosfolipido anticardiolipina . El sindrome
antifosfolipido anticardiolipina'es mas frecuente que el sindrome antifosfolipido
anticoagulante LlOpico en -una re_lacién ‘aproximada de 5:1.® El sindrome
antifosfolipido ACA esta asociado éom(mmente a trombosis arterial y venosa,
mientras que el sindrome ‘aknti‘fosfgolipido ACL, aunque algunas veces esta
asociado con trombosis arterijal,’ es'mas comin que esté asociado con trombosis
venosa. Existe una correlacion alta entre el ACL y ACA, pero ocasionalmente




puede ocurrir Una sin que la otra esté presente, especialmente en el sindrome

antifosfolipido primario. °

El primer anticuerpo antifosfolipido detectado fue el ACA dirigido contra el
fosfolipido mitocondrial cardiolipina, en 1906. Alrededor de los 1990°s se
descubrié que algunos ACA requerian la presencia de la proteina fijadora de
fosfolipido plasmatica p2-glucoproteina-l para unirse a la cardiolipina. Este
requerimiento es una caracteristica de los ACA de los pacientes con LES pero no
de aquellos con sifilis o enfermedades infecciosas. La demostracion de que los
anticuerpos ACA estan dirigidos contra proteinas fijadoras de fosfolipido llevo al’
descubrimiento de algunos autoanticuerpos se unen directamente a la p2-
glucoproteina-l en ausencia de fosfolipidos. Esto ha dado como resultado un
cambio en el enfoque de fosfolipiods a proteinas fijadoras de fosfolipidos.'?

Se han propuesto varias hipdtesis para explicar los mecanismos celulares y
moleculares por los cuales los anticuerpos antifosfolipidos promueven la
trombosis es decir, las acciones patogénicas de los anticuerpos antifosfolipido:
dafio a las células endoteliales y su activacidén, interferencia con la produccioén y
liberacion de prostaciclina por las células endoteliales , expresidon incrementada
de moléculas de adhesién por las células endoteliales e incremento en la
adhesion de neutrdéfilos y leucocitos, incremento en la activacion y degranulacién
de neutrdéfilos, activacion y agregacién plaquetaria incrementadas, inhibicion de
tas vias de proteina C y S , inhibicién de la actividad de la antitrombina I ,
inhibicion de la actividad anticoagulante de la B2-glucoproteina-| (B2-GP-1),
incremento en la union de la [32-GP-l alas membranas, incremento en la unién de
protrombina a las membranas, regulacidon a la alta de la via del factor tisular,
alteracion e inhibicidbn de los mecanismos de fibrinolisis, inhibicién del

fosfolipido proteina anticoagulante | placentaria.

El primer paso implica la activacidn de las células endoteliales. La unién de
los anticuerpos antifosfolipido induce la activacidén de las células endoteliales,
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manifestado por la regulacion a la alta en la expresion de moléculas de
adhesién, la secrecidén de citocinas, y el metabolismo de prostaciclinas. La union
de los anticuerpos antifosfolipido a las células endoteliales en reposo parece ser
a través del reconocimiento de la B2-GPl unida a éstas JUltimas. Asi pues, el
dafno endotelial da como resultado la liberacién de factor tisular y de otros
factores endoteliales que promueven la activacion de las vias intrinseca y
extrinseca de la coagulacién. También, la alteracion de la membrana plaquetaria
da lugar a la exposiciéon de fosfolipidos anidnicos los cuales promueven varios

pasos en la cascada de la coagulacion

Una segunda teoria se centra en el dano oxidativo del endotello vascular. Ltos -
lipoproteinas de baja densidad (LDL) oxidadas, son tomadas por los macrofagos lo”
que lleva a la activacion de los mismos y al dafio subsecuente e las celulas.m

endoteliales. Los autoanticuerpos a las LDL ox1dadas ocurreVen asoc1 cron con

ACA, y algunos ACA reaccionan de manera cruzada’ con LD o
ACA se unen a las cardiolipinas oxidadas, pero no redu
los anticuerpos anticardiolipina reconocen fOSfOllpldOS y/o

roteinas fijadoras de’
fosfolipidos oxidados. /‘ :

Una tercera teoria propone que los anticuerpos aht‘ifbsfollpldyos lntérfiéren o

;nvolucr das ‘en’ la

modulan la funcidén de protemas flJadoras de fosfohp1do
regulacién de la coagulacién:  Aunque poco se conoce acerca de la funcwn
biolégica de la B2-GPI , se piensa que actua como un antlcoagulante natural.
También se ha observado que la BZ -GP- I mcrementa la uni n de los anticuerpos
antifosfolipido ACA  “a los fosfollpldos y aparentemente es necesaria para el

desarrollo del - sindrome. Los mecanismos: por’ los cuales los anticuerpos

antlfOSfOllpldO interfieren con las func10nes reguladoras de la protrombina,
prqtelna C, anexina V, y factor tisular también han SIdo propuesto&

Asi pues puede decirse que la B2-GPI en conjunto con los fosfolipidos sirven

como un‘ blanco para los anticuerpos antifosfolipidos. La interaccion de los




anticuerpos antifosfolipidos en los puntos en que éstos compuestos participan y
en otros sitios de la cascada de la coagulacién da como resultado la perturbacion
del proceso hemostatico. En la mayoria de los casos esto podria dar como
resultado un incremento en la coagulacion, una excepcidn es la accion sobre los
fosfolipidos por el anticoagulante ldpico en el complejo convertidor del factor X
(complejo IXa, lla, Ca "%, PL ") y en el complejo protrombinasa (Va, Xa, Ca 2, PL

), el cual se propone como un mecanismo para la actividad del ACL (y el TTPa
prolongado). Se conoce que ta B2-GP-1 inhibe la via intrinseca de la coagulacion,
se une a la proteina C activada la cual a su vez inhibe al complejo convertidor
del factor X y al complejo protrombinasa interfiriendo asi en la coagulacién,
interactla con la heparina, e inhibe la agregacidon plaquetaria dependiente de
adenosin difosfato. La B2-GPl puede unirse a las plaquetas y servir como un
epitope celular para la unidon de los anticuerpos antifosfolipidos, predisponiendo
asi a la agregacion plaquetaria y también, al interferir en los pasos en que
normalmente participa la B2-GPl, los anticuerpos antifosfolipido promueven la
coagulacion. La fracciéon IgG que muestra actividad ACA se une a la heparina. Los
anticuerpos reaccionan con una secuencia disacarida presente dentro de la
region de heparina/heparan sulfato reconocida por la antitrombina Ill. Los
ACA/anticuerpos antiheparina inhiben la formacién acelerada por heparina del
complejo trombina-antitrombina lll. Asi entonces, los anticuerpos antifdsfolipido
con una alta afinidad por la heparina pueden contribuir a la trombosis en el

sindrome antifosfolipido.

Continda siendo no claro cuales fosfolipidos celulares y proteinas fijadoras de
fosfolipidos son blanco de los anticuerpos antifosfolipidos in vivo: La ausencia de
fosfolipidos anidnicos en la superficie celular y la aparente falta de reactividad
de los anticuerpos antifosfolipidos en las células intactas sugiere. que la
perturbacion de la membrana  celular puede ser necesaria para que los
anticuerpos antifosfolipidos se unan a las células.
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Los subgrupos de ‘anticuerpos antifosfolipidos mas cominmente detectados
son el ACL; ACA, y los anticuerpos anti-B2-GPi. El ACL es identificado por pruebas
de coagulacién en las cuales prolongan las tiempos de coagulacion. Los
anticuerpos ACA y anti-B2-GP-! son detectados por inmunoensayo que miden la
reactividad inmunoldgica un fosfolipido o proteina fijadora de fosfolipido
respectivamente. Algunos ACL reaccionan con fosfolipidos diferentes a la
cardiolipina o proteinas diferentes a la B2-GPIl, mientras que algunos anticuerpos
ACA y B2-GPIl no tienen actividad de ACL, de tal manera que a pesar de la
concordancia entre el ACL y cualquier anticuerpo ACA o anticuerpo anti-p2-GPI,
éstos anticuerpos no son idénticos. Los anticuerpos ACA dependientes de B2-GP!
reconocen a la B2-GPI unida a cardiolipina o a otros fosfolipidos anidnicos. En
general los anticuerpos ACL son mas especificos para el sindrome, mientras que
los anticuerpos ACA son mas sensibles. La especificidad de los anticuerpos ACA se
incrementa con los titulos y es mas alta para el isotipo IgG que para el IgM.
Aunque la superficie fosfolipida utilizada en la mayoria de las pruebas de
coagulacidn in vitro favorece la inhibicidon de las vias procoagulantes y por lo
tanto la prolongacion de la coagutaciéon, el microambiente de las membranas
celulares in vivo podria promover wuna mayor inhibicion de tas vias
anticoagulantes y por tanto la trombosis. Los <criterios actuales para la
deteccidon del anticuerpo ACL requiere la prolongacién de la coagulacién en al
menos una prueba de coagulacidon dependiente de fosfolipidos. Para excluir la
presencia de anticuerpos ACL, dos o mas pruebas que son sensibles para éstos
anticuerpos debe ser negativo.’? Los criterios actuales recomiendan el uso de
inmunoensayo ligado a enzima que mide los anticuerpos ACA IgG o IgM
dependientes de B2-GPl. Aunque los anticuerpos anti-22-GPl no se incluyen
actualmente para el sindrome antifosfolipido, éstos anticuerpos estan asociados
con trombaosis y otras caracteristicas del sindrome antifosfolipido. -2

Las manifestaciones clinicas del SAAF se explican por el desarrollo de
oclusion vascutar o trombosis en el sistema arterial y venoso tanto de vasos
pequenos y grandes. La oclusion venosa y arterial mas comin es la trombosis




venosa profunda’y la trombosis de sistema nervioso central respectivamente. El
SAAF esta asociado con una incidencia alta de pérdidas fetales. Otras condiciones
asociadas son la corea, neuritis optica, mielitis transversa, hipertension arterial
pulmonar no tromboembdlica y alteraciones hematoldgicas tales como
trombocitopenia, anemia hemolitica, neutropenia raramente supresiéon medular.
Los mecanismos por los que se producen éstas alteraciones no estan claras.

Se han descrito muchas manifestaciones cutaneas en el SAAF , la mayoria de
las cuales pueden explicarse por oclusiéon vascular demostrada la mayoria de las
veces por estudio histopatoldgico. En un estudio retrospectivo grande llevado a
cabo en la Clinica Mayo, 41% de los pacientes con ACL presentaron
manifestaciones cutaneas como el primer signo de enfermedad. 40% de estos
pacientes con manifestaciones cutédneas presentaron otro fendmeno trombético
multisistémico durante el curso de su enfermedad, esto enfatiza la importancia
de las manifestaciones cutaneas como un marcador de d1agnost1co. :

Dentro de las manifestaciones cuténeas en el SAAF se han descrn:o las
siguientes enumeradas por orden alfabet1co y no de frecuenCIa' : :

= Acrocianosis. Naldi et al 7 encontro una “asociacién SIgmflcatwa entre la‘
on'sospecha de SAAF g

acrocianosis/livedo reticularis y SAAF en pa' ente

primario.
= ' Enfermedad de Degos. Los AAF se han asoctado a. la enfermedad de Degos

(papulosw atrofica mallgna) Yy vascullns hvedotde ) llvedo'reuculans

- Gangrena y necrosrs cutdnea. i
cutanea (3%) . en pacientes con AAF. Se héh'deschto varios baéieﬁtés
con. AAF. y smtomas de isquemia dlgltal que': da como ‘resultado gangrena
digital,: ’” A2 necros1s cutanea  en miembros mfenores, cara y orejas asi
como necrosis cutanea extensa. ‘341316 ge ha observado necrosis cutanea
i‘nducida por warfarina y trombosis cerebral junto con ACL y deficiencia
funcional adquirida de proteina S. El término pﬁrpura necrotizante se ha

PSS e,
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aplicado a una forma de necrosis cutanea en éste trastorno.'” La isquemia
distal y la gangrena distal de manos y pies en ocasiones irreversible y que
hace necesaria la amputacion se ha descrito en pacientes con AAF.
18.19.20.21.22

Hemorragias en astilla subungueales. Se han reportado en pacientes con
anticuerpos antifosfolipidos y LES, %3?* ACL e infarto hepatico con el uso
de anticonceptivos orales y embarazo.?® Se han asociado a infarto adrenal
e hipoadrenalismo en un paciente con SAAF primario. ¢

Livedo Reticularis. Es una de las manifestaciones cutaneas mas frecuente
asociada con SAAF que se ha descrito. En un estudio de casos y controles
de pacientes con SAFF primario, la presencia de livedo reticularis
moderada a severa se asoci®o de manera significativa con anticuerpos
antifosfolipidos siendo ésta frecuencia de hasta el 55% . '%?7 En el
ambiente del LES, livedo reticularis se reportaron en 23-48% de los
pacientes y se correlacionaron con los niveles incrementados de ACA.?%3-
29.30.31.32 pehido a que la livedo reticularis se desarrolla como consecuencia
de estasis sanguinea en los sistemas de drenaje superficial de la piel, es
probable que su presencia den el SAAF esté relacionado con oclusiones
vasculares observadas en el SAAF.

Vasculitis livedoide y Vasculitis necrotizante.. Es una vasculopatia
dérmica con hialinizacién segmentaria y oclusién no inflamatoria de las
arteriolas dérmicas con la consiguiente ulceracion dérmica y desarrollo de
"atrofia blanquecina”. En algunos de éstos pacientes se han encontrado
ACA, ACL vy actividad procoagulante incrementada vy fibrinolitica
disminuida del plasma.

Maculas eritematosas, ptarpura, equimosis, lesiones cutdneas
dolorosas. Se ha observado 14% de equimosis y pUrpura en pacientes con
ACL. Las maculas eritematosas muestran microtrombosis de vasos
pequefos de la dermis. También se han descrito ndédulos dolorosos o

hipersensibles. **
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= “"Tromboflebitis. Se ha observado en 34% de 70 pacientes con ACL. En
dicha serie fue la manifestacion cutdnea mas comun asociada con AAF.'8
En otra serie se observd una incidencia de 14% en 35 pacientes con ACL.3*
e Ulceras cutdneas. Varios reportes han asociado las Ulceras cutaneas con
AAF. Algunas son similares al pioderma gangrenoso'®3%:3¢ y otras han sido
el signo de presentacidén del SAAF.37'38 En el SAAF secundario las ulceras
cutaneas se presentaron en 3% de 500 pacientes con LES y se relacionaron
con titulos altos de IgM ACA. Las Ulceras que se han descrito generalmente
son de bordes delimitados, dolorosas, pretibiales o en tobillo y los
hallazgos histopatolégicos incluyen generalmente trombosis de vasos de
pequefio calibre dérmicos, endarteritis obliterante, proliferacién capilar
dentro de la dermis papilar. También se han descrito Glceras similares a la

angiodermatitis pseudo-sarcoma de Kaposi.

Se ha de mencionar que muchas de estas manifestaciones con las incidencias
mencionadas corresponden a la presencia anticuerpos antifosfolipidos sobre todo’

en SAAF secundario.

El objetivo del presente reporte es informar la prevalencia con la que se
presentan lesiones cutaneas en el sindrome de:anticuerpos. antifosfolipidos
primario en el Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional La Raza.




SUJETOS; MEDICIONES E INTERVENCIONES

Este es un estudio observacional descriptivo realizado en el Hospital de
Especialidades Centro Médico Nacional La Raza, en los departamentos de
Medicina Interna, Reumatologia y Dermatologia del 1°. De octubre de 2002 al 31
de marzo de 2003 en donde se incluyeron sujetos hombres y mujeres, de edad
igual o mayor a 18 afos, con diagnéstico de sindrome de anticuerpos
antifosfolipidos primario atendidos en la consulta externa u hospitalizacién del
servicio de Reumatologia del Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional
La Raza. El diagndstico de sindrome de anticuerpos antifosfolipidos primario
basado en la presencia de al menos uno de dos criterios clinicos (trombosis
vascular o complicaciones del embarazo) y al menos uno de los dos criterios de
laboratorio. La trombosis wvascular se define como uno o mas episodios de
trombosis arterial, venosa o de vasos de pequeno calibre, que ocurre dentro de
alglin tejido u drgano. Las complicaciones del embarazo se definen como una o
mas muertes inexplicadas de fetos morfolégicamente normales en o después.de
la semana 10 de gestacidon, uno o mas nacimientos prematuros de neonatos
morfoléogicamente normales de 34 o mas semanas de gestacion, o tres o mas
abortos espontaneos consecutivos inexplicables antes de la semana 10 de
gestacion. Los criterios  de  laboratorio incluyen la presencia anticuerpos
anticardiolipina (ACA) o anticoagulante lupico (ACL) que se definen como la
presencia de ACA 18G o IgM en niveles moderados o altos en dos o mas ocasiones
separados por un minimo de 6 semanas, anticuerpos contra el anticoagulante
liupico en dos o mas ocasiones separados por un minimo de 6 semanas. Dichos
criterios en’ ausencia’ de cualquier enfermedad subyacente o asociada al
sindrome de anticuerpos antifosfolipidos.

No se incluyeron a los sujetos que no cumplieran con los criterios
diagndsticos de sindrome de anticuerpos antifosfolipidos o bien que presentan
alguna de las siguientes enfermedades lupus eritematoso sistémico, artritis
reumatoide, esclerosis sistemica, polimiositis-dermatomiositis, sindrome de

Sjogren primario, purpura trombocitopénica. idiopatica, anemia hemolitica
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autoinmune, diabetes mellitus, miastenia gravis, arteritis de la temporal,
enfermedad de Behget, arteritis de  Takayasu, infecciones bacterianas (ej.
tuberculosis, sifilis, lepra, enfermedad de Lyme), infecciones virales ({(ej.
infeccién por el virus de la inmunodeficiencia adquirida, hepatitis o
mononucleosis), infeccidén por protozoarios (P. Carinii), neoplasias (enfermedades
linfoproliferativas, leucemias, paraproteinemias, tumores soélidos), enfermedades
hematolégicas (purpura trombocitopénica trombodtica, mielofibrosis, anemia
perniciosa, policitemia vera), dialisis peritoneal, uso de hidralazina,
procainamida, cloropromazina, quinidina, fenitoina, interferén previamente al
diagndstico de la enfermedad; o bien, sujetos que no contaran con expediente
clinico.

Los pacientes elegibles fueron sometidos a una revisidon dermatologica
exhausta. La informacion se almacend en una base de datos empleando el
programa de computacion SPSS version 11.0 para Windows. Se empled estadistica

descriptiva.
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RESULTADOS

Se incluyeron un total de 15 sujetos, 2 hombres (13.3%) y 13 mujeres
(86.7%), con diagnodstico de sindrome de anticuerpos antifosfolipidos primario y
un tiempo de evolucién promedio de 5.4 + 2.5 afos (intervalo 1-10 afnos), todos

recibian tratamiento con cumarinicos. La manifestacion mas frecuente del SAF

primario fue trombosis venosa profunda en las extremidades inferiores (n= 8,

53.3%) seguida de la enfermedad vascular cerebral (n=5, 33.3%) (cuadro no. 1).
Las manifestaciones dermatolégicas que <con mayor frecuencia se

observaron fueron la presencia- de: livedo reticularis (n= 6, 40%) y los datos

cutdneos de insufiencia venosa periférica (n=6, 40 %) (cuadro no. 2).




DISCUSION."
Se han descrito muchas manifestaciones cutaneas en el SAF , la mayoria de

las cuales pueden explicarse por oclusion vascular. En un estudio retrospectivo
lltevado a cabo en la Clinica Mayo, 41% de los pacientes con ACL presentaron
manifestaciones cutaneas como el primer signo de enfermedad; 40% de los cuales
presentaron otro fendmeno trombotico multisistémico durante el curso de su
enfermedad. Esto enfatiza la importancia de las manifestaciones cutaneas como
un marcador de diagndéstico previo a la aparicién de fenébmenos trombdticos. Es
importante mencionar que la mayoria de los estudios sobre lesiones cutaneas en
el SAF se ha llevado reclutando tanto a pacientes con SAF primario como
secundario a lupus eritematoso sistémico.

Este estudio se llevd a cabo con el objetivo de informar la prevalencia con
la que se presentan lesiones cutaneas en el SAFp en el Hospital de Especialidades
Centro Médico Nacional La Raza. Las manifestaciones dermatoiégicas que con
mayor frecuencia se observaron fueron la presencia de livedo reticularis (40%) y
los datos cutaneos de insufiencia venosa periférica (40 %) similar a lo reportado
en otros estudios.

Una deficiencia del estudio es que no se incluyeron pacientes de
diagndstico reciente lo cual permitiria establecer con mayor precisién qgé
manifestaciones cutaneas pueden  preceder a un evento trombotico en los

pacientes con sindrome antifosfolipidos primario.
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Cuadros

Cuadro 1. Manifestaciones clinicas del Sindrome Antifosfolipidos Primario

Manifestaciones clinicas del Sindrome Antifosfolipido ; n i % 3

Primario ; f ;

Trombosis venosa profunda de miembros inferiores 8 53.3 :
Enfermedad vascular cerebral S 33.3
Tromboembolia pulmonar 2 13.3
| Trombosis mesentérica 2 : 13.3

!Complicaciones del embarazo 2 13.3 i
i Trombosis arterial 1 6.70
1 6.70

{Sindrome de Sneddon

Cuadro 2. Manifestaciones dermatoldgicas en el Sindrome Antifosfolipidos

Primario
! Manifestacion dermatologica : n | % :
| Livedo reticularis i 6 i 40 1
. Insuficiencia venosa periférica i 6 40
}Dermatitis por estasis venosa : 2 13.3
2 13.3

fEquimosis

cp e ared
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