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Caso clinico

Trombosis obstructiva de protesis mecanica mitral en paciente con n

sindrome antifosfolipido
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Presentamos el caso de una mujer de 26 afios con sindrome antifosfolipido primario y trombosis valvular
obstructiva de prétesis mecanica en posicién mitral que requirié una reintervencion quirdrgica urgente.
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We report a case of a 26 years old female with primary antiphospholipid syndrome and obstructive val-
vular thrombosis of mechanical prothesis in mitral position that required urgent surgical reintervention.
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Introduccion

El sindrome antifosfolipido (SAF), también conocido como sin-
drome de Hughes en honor a Graham R.V. Hughes, quien lo
describié por primera vez en 1983, es una enfermedad sistémica
y de caracteristicas autoinmunes. Se trata del estado de hiper-
coagulabilidad adquirido mas comn, ocurriendo en el 2% de la
poblacién general. En el Consenso Internacional celebrado en Sap-
poro en 1999 se establecieron los criterios para el diagnéstico del
SAF, que posteriormente se modificaron en Sidney en 2006!. Segiin
estos, el SAF se define por la presencia de trombosis vascular (arte-
rial, venosa o de pequefios vasos) o complicaciones obstétricas
(3 o mas abortos espontidneos consecutivos antes de la 10.4
semana de gestaciéon, una o mdas muertes inexplicadas de
un feto morfolégicamente normal después de la 10.2 semana
de gestacibon o uno o mas nacimientos prematuros de neo-
natos morfolégicamente anormales antes de la 34.%2 semana
de gestacion por eclampsia, preeclampsia severa o insufi-
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ciencia placentaria) asociados a marcadores serol6gicos posi-
tivos que se incluyen bajo la denominacién de anticuerpos
antifosfolipidos (AAF): anticuerpos anticoagulante ldpico, anti-
cuerpos anticardiolipina y anticuerpos anti-b2 glicoproteina.
Afecta predominantemente a mujeres (80%), entre los 20 y 40
anos.

Puede presentarse de forma aislada (SAF primario) o asociado a
otras enfermedades, comtnmente al lupus eritematoso sistémico
(SAF secundario). Se pueden detectar AAF en otras situaciones,
como infecciones, neoplasias o en relacién con la toma de farma-
cos. Mas recientemente, se ha descrito un subgrupo de SAF en el
que los pacientes desarrollan multiples trombosis, sobre todo en
los vasos de pequerio calibre de diversos 6rganos, durante un corto
espacio de tiempo, que se ha denominado SAF catastréfico y es
responsable de una mortalidad del 30%.

El espectro clinico de esta entidad es amplio y diverso,
abarcando alteraciones hematolégicas (trombocitopenia, anemia
hemolitica), neurolégicas (accidente cerebrovascular, isquemia
transitoria, migrafia, demencia, epilepsia, corea, hipertensioén intra-
craneal idiopética o pseudotumor cerebri, neuritis 6ptica, sordera
neurosensorial, sindrome de Guillain-Barré), digestivas (isquemia
intestinal, trombosis vena porta o venas suprahepaticas, lesiones
hepaticas, esplénicas o pancreaticas), renales (afectacién vascular
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renal, proteinuria, hematuria, sindrome nefrético e insuficiencia
renal), reumatolégicas (artralgias, artritis, osteonecrosis) y derma-
tolégicas (livedo reticularis, Glceras).

Las manifestaciones cardiacas incluyen: valvulopatia, enferme-
dad arterial coronaria, miocardiopatia dilatada, trombo intracar-
diaco e hipertensién pulmonar. El compromiso valvular es la mas
frecuente de todas ellas?. Las lesiones valvulares se han descrito en
el 50% de los casos —pudiendo llegar a alcanzar cifras superiores
al 80%, si se utilizan técnicas altamente sensibles como el eco-
cardiograma transesofagico (ETE)— y suelen consistir en masas o
vegetaciones (endocarditis de Libman-Sacks) y engrosamiento val-
vular. Las valvulas cominmente afectadas son la mitral y la adrtica,
con mayor proporcién la primera. Aunque estas lesiones tienen,
habitualmente, escasa repercusién hemodinamica, a veces originan
disfuncién valvular, predominantemente regurgitacion, siendo la
estenosis muy rara. En la actualidad, se acepta que la existencia de
afectacién valvular concomitante predispone a fenémenos trom-
boembélicos. Aunque los mecanismos patogénicos involucrados
en la produccién de alteraciones valvulares atin no han sido clara-
mente identificados, varios estudios han demostrado una relacién
directamente proporcional entre los titulos de AAF y el grado de
disfuncién valvular. Pese a su elevada prevalencia, tan solo el 4-6%
de los pacientes progresan a formas severas que requieren inter-
vencién quirdrgica. En este contexto, los datos publicados sobre el
resultado del recambio valvular en pacientes con SAF son escasos
y generalmente se limitan a informes de casos o series pequefias°.
La cirugia de reemplazo valvular en estos pacientes conlleva una
morbimortalidad temprana y tardia considerable, existiendo un
alto riesgo de complicaciones hemorragicas y tromboembdlicas. La
trombosis valvular protésica es una complicacién temida por car-
diblogos y cirujanos cardiacos. Sus diversas formas de presentacién
hacen necesario un alto nivel de sospecha clinica y la rapida utili-
zacion de métodos diagnésticos con vistas a un tratamiento precoz
que evite un desenlace fatal.

Caso clinico

Mujer de 26 afios con SAF primario previamente diagnosti-
cado e historia cardiolégica de insuficiencia mitral severa por

engrosamiento nodular del borde libre de los velos con movi-
miento restrictivo del velo anterior compatible con endocarditis
de Libman-Sacks, que requirié reparaciéon valvular mitral con
colocaciéon de anillo flexible Physio (Carpentier-Edwards, Irvine,
California, EE. UU.) n.° 26 hace 6afios y estenosis mitral severa
sometida a recambio valvular por prétesis mecanica Masters
(St. Jude Medical, St. Paul, Minnesota, EE. UU.) n.° 25 hace
8 meses. También antecedentes personales de vasculitis cerebral
con microinfartos en sustancia blanca, hipertensién intracraneal
idiopdtica con neuritis 6ptica y papiledema bilateral, corea de
origen vascular, insuficiencia renal crénica por microangiopatia,
hipotiroidismo autoinmune y sindrome anémico multifactorial.
Acude a urgencias por disnea a minimos esfuerzos, practica-
mente de reposo, de 2-3 dias de evolucién, junto con episodios
de hemoptisis y fiebre. La radiografia de térax mostraba un infil-
trado algodonoso bilateral difuso. Analiticamente, elevacién de
reactantes de fase aguda e International Normalized Ratio (INR) en
2,74. Ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos por insuficiencia
respiratoria aguda hipoxémica en probable relacién con proceso
respiratorio infeccioso o cuadro de hemorragia alveolar difusa en
paciente anticoagulada con warfarina. Se iniciaron antibioterapia 'y
corticoterapia, y se suspendi6 la anticoagulacién oral (ACO). Alas 48
h, dada la evolucién indicativa de edema agudo de pulmén cardio-
génicoy ante la sospecha de disfuncién valvular protésica, se realiz6
un ecocardiograma transtordcico (ETT), detectandose estenosis
mitral severa por inmovilidad de hemidisco de la prétesis mecanica
mitral, con imagen compatible con trombosis protésica. En ese
momento, puesto que la terapia con ACO habia sido inadecuada, se
inicié perfusién con heparina no fraccionada por via intravenosa,
conrespuesta fallida a la misma a las 24 h, tal y como se constaté en
el ETE de control (fig. 1). Se decidi6 entonces, de forma consensuada
por equipo multidisciplinar, reintervencién quirirgica urgente.
Bajo anestesia general, se procedi6 a la canulacién de la arteria y la
vena femoral comin derechas. Tras esternotomia media, se canulé
la vena cava superior. Una vez instaurada la circulacién extracor-
pérea, se pinzé la aorta ascendente y se administré cardioplejia
anterégrada. Seguidamente, a través de auriculotomia izquierda,
se llevd a cabo la exéresis de la prétesis mecanica mitral (fig. 2) y se
sustituyé por una proétesis biolégica Epic (St. Jude Medical) del n.°

Figura 1. Ecocardiograma transesofagico: plano longitudinal de 2 cdmaras. A) Apertura incompleta de ambos discos de la prétesis mecanica mitral. B) Flujo turbulento a
través de la prétesis. C) Area calculada por tiempo de hemipresién de 0,7 cm?2. D) Gradientes transvalvulares elevados (gradiente maximo de 31,43 mmHg y gradiente medio

de 21,99 mmHg).
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Figura 2. Prétesis mitral mecanica extraida durante la cirugia cardiaca. Masa trom-
bética adherida a hemidisco con inmovilizacién del mismo.

25. El postoperatorio inmediato se caracterizé por la estabilidad
hemodinamica sin necesidad de soporte vasoactivo y extubacién a
las pocas horas de la cirugia. Sangrado escaso a través de drenajes
que se pudieron retirar al tercer dia de postoperatorio. Tromboci-
topenia que se corrigi6, pudiendo iniciarse ACO sin incidencias al
quinto dia. Trasladada a planta de Cardiologia a los 10dias de la
cirugia, donde su evolucién fue lenta pero favorable, presentando
como incidencias reseflables anemia en rango transfusional y
bacteriemia por Staphilococcus epidermidis asociada a infeccién
de catéter venoso periférico. Fue dada de alta domiciliaria a los
30 dias de la intervencién. En las revisiones en Consultas Externas
de Cardiologia no se han apreciado anomalias ecocardiograficas y
sigue un control estricto por parte de Hematologia y Reumatologia.

Discusion

El manejo terapéutico 6ptimo de los pacientes con SAF es con-
trovertido y estd en continua revisién. Con el propésito de dar
respuesta a esta cuestion, en el 13t International Congress of Antip-
hospholipid Antibodies que tuvo lugar en Galveston en 2010 se
elaboré un documento de consenso sobre la profilaxis primaria
y secundaria en portadores de AAF*. Se recomienda la trombo-
profilaxis primaria con acido acetilsalicilico (AAS) a dosis bajas
(75-100 mg/dia) en individuos asintomaticos con perfil de AAF de
alto riesgo, particularmente en presencia de factores de riesgo
cardiovascular. Los pacientes que han sufrido un evento tromboem-
bélico venoso deben recibir ACO de intensidad media (INR 2,0-3,0).
Sin embargo, aquellos que han presentado un evento tromboem-
bélico arterial deben tratarse con ACO de intensidad alta (INR > 3)
o con terapia combinada con dosis bajas de AAS mas ACO con INR
2,0-3,0. La duracién de la ACO también ha sido objeto de debate.
Datos recientes sugieren un incremento del riesgo de recurrencia
de trombosis tras lainterrupcién de la terapia anticoagulante, por lo
que se debe mantener la profilaxis de forma indefinida. Tan solo en
casos de un primer evento venoso, AAF de perfil de bajo riesgo y un

factor precipitante conocido transitorio/reversible, podria limitarse
la anticoagulacion a 3-6 meses.

La eleccion entre valvulas bioldgicas y mecanicas en pacientes
con SAF adn no esta clara. Berkun et al.” recomiendan el uso de
prétesis mecanicas dado que los pacientes suelen ser jovenes y la
necesidad de terapia de ACO a largo plazo en el SAF. Por el contrario,
Colli etal.’ sugieren el empleo de prétesis biolégicas ya que el riesgo
de hemorragias y complicaciones tromboembélicas es menor. No
obstante, el rapido deterioro estructural en estos pacientes es ine-
vitable. Mas recientemente, Erdozain et al.” publicaban una serie de
32 pacientes en la que no demostraron diferencias en los resultados
entre pacientes con prétesis mecanicas y biolégicas. Puesto que la
evidencia presente hasta el momento se limita a casos y series de
casos de pequefio tamafio, hacen falta mas estudios para llegar a
conclusiones firmes.

La tasa de trombosis valvular protésica es muy variable y lo
mas probable es que se subestime su incidencia real®, puesto que
no se realizan ecocardiogramas de control de forma rutinaria o,
si se hacen, a veces la ventana acustica es subdptima. Este acon-
tecimiento puede ocurrir tanto en prétesis mecanicas como en
bioprétesis implantadas de forma convencional o transcatéter. El
riesgo de trombosis es mayor en aquellos pacientes con protesis
valvulares implantadas en posicién mitral, frente a la aértica, y atin
mayor en las prétesis del lado derecho. La trombosis valvular proté-
sica es un fenémeno multifactorial complejo en el que participan, de
acuerdo con la triada de Virchow, 3 mecanismos basicos: factores
relacionados con la superficie protésica, factores hemodinamicos y
factores hemostaticos.

La presentacién clinica, atendiendo a la clasificaciéon de Lengyel,
es muy variable, pudiendo ir desde un hallazgo incidental en un
paciente asintomatico, hasta un cuadro grave por obstruccién pro-
tésica —tal y como sucedid en nuestra paciente— y embolia. Se debe
sospechar en todo paciente portador de cualquier tipo de prétesis
que presente sintomas recientes de disnea o un evento embolico.
El diagnéstico debe confirmarse mediante ETT, ETE, fluoroscopia o
tomografia axial computarizada si esta facilmente disponible.

El tratamiento de la trombosis valvular obstructiva de préte-
sis mecanicas de lado izquierdo, como el caso que presentamos,
constituye un desafio clinico, ya que, independientemente de la
estrategia que se siga, el pronéstico es adverso®. La tasa de morta-
lidad a los 30 dias tras cirugia es del 10-15%, con una tasa inferior
al 5% en pacientes con clase funcional 1-11 segtin la New York Heart
Association (NYHA). Los resultados de la fibrindlisis antes del 2013
mostraban una tasa de mortalidad a los 30 dias del 7% y una tasa
éxito del 75%, pero con una tasa de tromboembolia y hemorragia
del 13y el 6%, respectivamente. Sin embargo, estudios recientes que
emplean un protocolo fibrinolitico de infusién lenta y dosis bajas
guiado por ecocardiograma han mostrado tasas de éxito superiores
al 90%, con tasas de tromboembolismo y hemorragia inferiores al 2%
en ambos casos. Adicionalmente, se ha observado que este nuevo
régimen de terapia fibrinolitica puede ser efectivo en pacientes con
clase funcional avanzada y trombos de mayor tamaifo. Con base en
estos hallazgos, en el documento de actualizacién de la AHA/ACC,
realizado en 2017 con respecto a las enfermedades valvulares!?, se
recomienda un tratamiento urgente con fibrindlisis o intervencién
quirdrgica, pero la eleccién de un tratamiento u otro dependera
de las caracteristicas individuales y preferencias del paciente, asi
como de la experiencia y la disponibilidad de quir6fano de cada
institucién. Los parametros descritos a favor de la cirugia son: bajo
riesgo quirtrgico, experiencia del cirujano, contraindicacién para
la fibrindlisis, trombosis recurrente, clase iv NYHA, trombo grande
(>10 mm), trombo en la auricula izquierda y enfermedad coronaria
concomitante que amerita revascularizacion.
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Conclusion

Aunque se han descrito varias anormalidades valvulares asocia-
das al SAF, afortunadamente, la cirugia de reemplazo valvular es
infrecuente, ya que se ha observado una morbimortalidad mayor
que en la poblacién general, dada la alta tasa de complicaciones
tromboembédlicas y hemorragicas que obligan a un control estricto
de la ACO para mejorar el prondstico en estos pacientes.

La trombosis valvular protésica es una entidad muy grave
y de dificil diagndstico, cuyo tratamiento constituye un reto
médico-quirirgico. Pese a las indicaciones de fibrindlisis (clase de
recomendacién 113, nivel de evidencia C) recogidas en algunas guias
de practica clinica, el reemplazo valvular urgente para la trombosis
obstructiva de prétesis mecdnica en posiciénizquierda sigue siendo
el tratamiento de eleccién en pacientes criticos sin contraindica-
ciones para la cirugia (clase de recomendacioén 1, nivel de evidencia
Q).
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