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RESUMO

A sindrome antifosfolipidica caracteriza-se por eventos trombodticos, morte fetal recorrente e presenca de anticor-
pos antifosfolipidicos circulantes.

Os autores apresentam um caso clinico de um doente do sexo masculino com sintomas constitucionais e gastroin-
testinais de instalacdo recente levantando a suspeita de uma suboclusdo intestinal ou mesmo de um processo neo-
plasico. No decorrer da investigacdo, foram excluidas outras potenciais etiologias e foram identificados trombos ao
nivel do ventriculo direito e da aorta abdominal, assim como alteracdes laboratoriais sugestivas de sindrome antifos-
folipidica.

Neste caso em particular, a localizacdo pouco comum dos trombos, assim como a inespecificidade da sintomatologia
dificultou e atrasou o diagndstico e a implementacao do tratamento.
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ABSTRACT

antiphospholipid antibodies.

suggestive of antiphospholipid syndrome.

The antiphospholipid syndrome is characterized by thrombotic events, recurrent fetal death and the presence of circulating

We report an interesting case of a male patient who presented with recent constitutional and gastrointestinal symptoms
raising a suspicion of intestinal sub-occlusion or even a neoplastic process. During the investigation, other potential etiolo-
gies were excluded, and thrombi were identified in the right ventricle and abdominal aortic, as well as laboratory alterations

In this particular case, uncommon location of the thrombi as well as the lack of specificity of the symptoms made it difficult
and delayed the diagnosis and the implementation of treatment.
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INTRODUCAO

A sindrome antifosfolipidica ¢ uma entidade clinica ca-
racterizada por eventos trombdticos, arteriais e veno-
sos, e/ou morbilidade obstétrica associados a presenca
de anticorpos antifosfolipidicos, podendo associar-se a
outras doencas autoimunes.'*

Este caso tem particular interesse quer pela localizacao
pouco comum dos trombos quer pela presenca de sinto-
mas pouco especificos.

CASO CLINICO

Os autores apresentam o caso de um doente do sexo
masculino, de 76 anos, sem antecedentes pessoais de
relevo conhecidos e sem medicacdo habitual, que recor-
reu ao Servico de Urgéncia no dia 9 de abril de 2014,
por sintomas constitucionais (anorexia, astenia, perda
ponderal), alteracdes do transito intestinal (diarreia al-
ternada com obstipacdo) e dor abdominal tipo cdlica,
pos-prandial e com o esforco, com 3 semanas de evolu-
cdo. Referéncia também a dispneia de esforco progres-
siva e ortopneia, sintomas que eram pouco valorizados
pelo doente.

Objetivamente, apresentava-se emagrecido e com o ab-
ddémen doloroso a palpacao profunda do epigastro e hi-
pocondrio direito, mas semsinais de irritacao peritoneal
e sem outras alteracdes ao exame objetivo.

Nos exames complementares de diagndstico realizados
no Servico de Urgéncia, ndo foram identificadas altera-
coes analiticas de relevo nem alteracdes na radiografia
do abdémen.

O doente foi internado para estudo complementar, co-
locando-se a hipdtese de suboclusdo intestinal ou pro-
cesso neoplésico.

Durante o internamento, manteve-se analiticamente sem
alteracdes de relevo, exceto um Pro-BNP de 16213 pg/mL.

Realizou endoscopias digestivas alta e baixa que nao re-
velaram alteracoes significativas.

Por persisténcia das queixas algicas e agravamento da
dispneia realizou tomografia computadorizada (TC) to-
racoabdominopélvica com contraste que revelou: “(...)
na base do ventriculo direito, defeito de preenchimen-
to (...) e trombo intra-adrtico abdominal adjacente a bi-
furcacdo (..); sem outras alteracoes de relevo (Figs 1 e
2)" e ecocardiograma transtoracico que confirmou “(...)
trombo no ventriculo direito (3,9 x 1,4 cm), com fracdo
de ejecdo do ventriculo esquerdo (FEVE) de 15%. Insu-
ficiéncia mitral (IM) severa e insuficiéncia tricUspide (IT)
moderada’

Dado a presenca de trombos arteriais ao nivel do ven-
triculo direito e aorta abdominal efetuou-se discussao
multidisciplinar e iniciou tratamento hipocoagulante.

Durante o internamento agravou o estado clinico com
instabilidade hemodinamica, necessidade de ventilacdo
nao invasiva e suporte aminérgico, mas com recupera-
cao clinica gradual.

Do restante estudo complementar realizado, a salien-
tar a positividade dos anticorpos anti-B2 glicoproteina
e anti-cardiolipina IgM, assim como do anticoagulante
lUpico, com restante estudo de autoimunidade negativo.

Assumiu-se o diagndéstico de sindrome antifosfolipidica
primaria provavel e intensificou-se o esquema de hipo-
coagulacao, para um objetivo de INR entre 3-3,5.

Apresentou melhoria clinica, tendo repetido TC tora-
coabdominopélvica com evolucao também favoravel
descrevendo “auséncia de defeitos de preenchimento
nomeadamente do ventriculo direito e a nivel adrtico.
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Teve alta orientado para a consulta externa, onde repe-
tiu estudo imunolégico e se confirmou a positividade
dos anticorpos as 12 semanas e onde se mantém assin-
tomatico, sem alteracdes imagioldgicas. Repetiu tam-
bém ecocardiograma com melhoria da FEVE.

DISCUSSAO

A sindrome antifosfolipidica € uma doenca autoimune
caracterizada clinicamente por tromboses vasculares e
alteracoes laboratoriais. Segundo os critérios de clas-
sificacdo (Critérios de Sapporo), para o diagnéstico de-
finitivo sdo necessarios pelo menos um critério clinico
associado a pelo menos um critério laboratorial confir-
mado em duas ou mais ocasides, espacadas no minimo
12 semanas (Tabela 1).14

As principais localizacoes das tromboses sdo ao nivel
das extremidades inferiores (trombose venosa profun-
da) e ao nivel das artérias cerebrais (acidente vascular
cerebral), contudo qualquer territério arterial ou ve-
noso pode ser afetado. Ocasionalmente, pode também
apresentar-se com eventos tromboticos multiplos.t?

Relativamente as alteracoes laboratoriais, os anticorpos
antifosfolipidicos melhor caracterizados sdo os anticor-
pos anticardiolipina, anti-B2 glicoproteina e anticoagu-
lante lUpico.t*

A sindrome antifosfolipidica pode ser primaria ou asso-
ciada a outra doenca autoimune, nomeadamente ao IU-
pus eritematoso sistémico.!

As manifestacoes trombdticas podem ser observadas
em muitas outras condicdes clinicas, pelo que é extre-
mamente importante o seu diagnostico diferencial, no-

TABELA 1. Critérios de classificacdo para SAF.

meadamente com disturbios da coagulacao hereditarios
ou adquiridos, neoplasias e disturbios mieloproliferati-
vos, sindrome nefrética e doencas emboalicas (fibrilha-
cdo auricular, endocardite).3#

Devemos suspeitar desta entidade, sobretudo quando
0s eventos tromboticos surgem em pacientes jovens,
sem fatores de risco vascular ou na auséncia de etiologia
clara, na presenca de eventos recorrentes, combinacao
de tromboses venosas e arteriais, tromboses em locali-
zacao atipica ou histdria familiar de fendmenos trombo-
ticos. 134

No que respeita ao tratamento da sindrome antifosfo-
lipidica, todos os fatores de risco vascular devem ser
controlados e a hipocoagulacdo oral deve ser iniciada
precocemente e mantida indefinidamente.?®

O objetivo de INR nas tromboses arteriais é superior
relativamente as tromboses venosas, devendo ser man-
tidoumalvoentre 2,5e 3,5.2°

CONCLUSAO

Neste doente, a localizacdo dos trombos, ao nivel de
uma camara cardiaca e da aorta abdominal, em simulta-
neo, e a inespecificidade dos sintomas, conduziu a uma
maior dificuldade no diagndstico e a um atraso naimple-
mentacdo do tratamento.

Destaca-se assim, neste caso, a particularidade da pre-
senca de trombos arteriais em locais atipicos, assim
como a variedade da clinica documentada como forma
de apresentacao de uma sindrome antifosfolipidica pri-
maria.

Critérios clinicos

Trombose vascular

» Um ou mais episédios de trombose arterial, venosa ou de pequenos vasos em qualquer tecido ou 6rgao

» Atrombose tem de ser confirmada por um critério objetivo e validado (imagiologia de diagndstico ou, para exames anatomopatoldgicos, a
trombose tem de estar presente sem a presenca de inflamaco vascular subjacente)

Morbilidade obstétrica

» Pelo menos, um dbito fetal ndo-explicado depois da 10° semana de gravidez, com morfologia fetal normal documentada numa ecografia ou

apos exame macroscopico

» Pelo menos, um nascimento prematuro, envolvendo um feto morfologicamente normal, antes da 34° semana de gravidez e associado ao inicio
de eclampsia ou pré-eclampsia grave, ou com demonstracao de insuficiéncia placentaria

» Pelo menos, trés abortos consecutivos ndo-explicados antes da 10* semana de gravidez, apds exclusdo de anomalia anatémica, anomalia hor-

monal materna e qualquer anomalia cromossémica materna/paterna

Critérios laboratoriais

» Anticoagulante lUpico presente em, pelo menos, duas ocasides, com 12 semanas de intervalo,

» Anticorpos anticardiolipina (1gG e/ou IgM) presentes em, pelo menos, duas ocasides, com um titulo intermédio ou elevado (>40 unidades GPL

ou MPL ou superior ao percentil 99)

» Anticorpos anti-beta-2-GPI (IgG ou IgM) presentes num titulo superior ao percentil 99 em, pelo menos, duas ocasides com 12 semanas de

intervalo
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FIGURA 1. Imagem de TC toracoabdominopélvica com contraste:
trombo no ventriculo direito e na aorta abdominal.

FIGURA 2. Imagem de TC toracoabdominopélvica com contraste:
trombo na aorta abdominal.

De salientar também que a presenca de fendmenos
trombdticos multiplos nos deve alertar sempre para
a possibilidade desta entidade clinica, podendo surgir
mesmo em pacientes mais velhos, como foi demonstra-
do com este caso.
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