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INFORMACION DEL ARTiCULO RESUMEN
Historia del articulo: La principal complicacién del sindrome antifosfolipidico (SAF) es la diatesis trombética,
Recibido el 6 de julio de 2021 tanto arterial como venosa, que suele manifestarse como trombosis venosa profunda
Aceptado el 3 de septiembre de 2021 o diversos tipos de eventos cerebrovasculares; sin embargo, puede ocurrir en cualquier
On-line el 22 de noviembre de 2021 vaso sanguineo, incluyendo muy ocasionalmente los vasos adrenales. Puede ser incluso la
primera manifestacién del SAF, y suele ser bilateral, con el consecuente desarrollo de insu-
Palabras clave: ficiencia adrenal (enfermedad de Addison). Se ha propuesto que el fendmeno inicial es una
Infarto adrenal trombosis de las venas adrenales que condiciona un infarto. Con frecuencia, el compromiso
Sindrome antifosfolipidico bilateral es irreversible y requiere terapia de suplencia hormonal de forma permanente. La
Insuficiencia adrenal afectacién unilateral es mds rara y parece tener mejor prondstico. Se reporta el caso de

una paciente de 35 afios con antecedente de SAF (abortos a repeticién, livedo reticularis, pre-
sencia de anticuerpos antifosfolipidicos y anticoagulante lipico), que presentd un infarto
adrenal derecho durante el puerperio y cuya manifestacién clinica fue dolor lumbar subito e
intenso. El diagnéstico se realizé con escanografia contrastada. La paciente ha evolucionado

favorablemente, sin que se evidencie insuficiencia adrenal.
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Unilateral non-haemorrhagic adrenal infarction during the puerperium in
a patient with antiphospholipid syndrome

ABSTRACT

The leading complication of antiphospholipid syndrome (APS) is arterial and venous throm-
botic diathesis, which usually manifests as deep vein thrombosis or cerebrovascular events.
However, it can occur in any blood vessel, rarely including the adrenal vessels. This can be
the first manifestation of APS, it is frequently bilateral and triggers adrenal insufficiency
(Addison’s disease). It has been proposed that the initial phenomenon is thrombosis of
the adrenal veins leading to infarction. Bilateral involvement is usually irreversible and
requires permanent hormone replacement therapy. Unilateral involvement is even more
infrequent and appears to have a better prognosis. We report the case of a 35-year-old female
patient with a history of APS (repeated spontaneous abortions, livedo reticularis, presence
of antiphospholipid antibodies and lupus anticoagulant), who presented with right adrenal
infarction during the puerperium and whose clinical manifestation was sudden and severe
lumbar pain. The diagnosis was made with contrast enhanced tomography. The patient

made satisfactory progress, with no evidence of adrenal insufficiency.
© 2021 Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. on behalf of Asociacién Colombiana de

Reumatologia.

Introduccién

El sindrome antifosfolipidico (SAF) es una enfermedad auto-
inmune caracterizada por la presencia de autoanticuerpos
dirigidos contra proteinas asociadas con algunos fosfolipi-
dos, los mas comunes son los anticuerpos anticardiolipina
(aCL), los anticuerpos anti B2-glicoproteina-1, ademas del
anticoagulante lipico (ACL). Su principal manifestacién cli-
nica son los fenémenos trombéticos, ya sean de tipo arterial
o venoso, o pérdidas fetales relacionadas con insuficiencia
placentaria’. Aproximadamente el 90% de las complicacio-
nes del SAF corresponde a trombosis venosa profunda y a
eventos cerebrovasculares isquémicos?, sin embargo, se sabe
que los pacientes con SAF pueden presentar trombosis en
cualquier vaso'. A finales de la década de 1980 comenzé a
describirse la insuficiencia adrenal en el contexto del SAF?,
y desde entonces se ha conocido y reportado cada vez maés la
afectacién adrenal como una manifestacién rara asociada con
esta enfermedad®”’.

El registro del infarto adrenal asociado con SAF estd res-
tringido a reportes y series de casos en los que se describe
principalmente trombosis bilateral de venas adrenales que
conlleva fenémenos hemorrégicos. Dicha trombosis se reporta
como infarto hemorragico adrenal bilateral (AH-AI)°. El com-
promiso de ambas gldndulas suele ser simultédneo o tener un
corto periodo de diferencia®®°. Se conoce que la complicacién
principal de la AH-AI es la insuficiencia adrenal (enferme-
dad de Addison). Se ha logrado estimar en una cohorte de
pacientes con SAF que solo el 0,4% la desarrolla?, sin embargo,
es la manifestacién endocrina mas frecuente en el SAF'. La
insuficiencia adrenal se caracteriza por un déficit en la produc-
cién adrenal de glucocorticoides y mineralocorticoides, cuyos
sintomas generalmente aparecen de forma aguda cuando se
destruye el 90% de la corteza adrenal, lo cual es irreversible
y requiere terapia de suplencia a largo plazo®. Puede presen-

tarse en el contexto de SAF catastrdfico entre el 10 y el 26%
de los casos y constituir una amenaza para la vida®’'12, Por
otro lado, el infarto adrenal unilateral no hemorragico (NHAI),
mads raro, se ha descrito en pocas ocasiones asociado con el
embarazo fuera del contexto del SAF'>1°,

En este informe se presenta el caso de una paciente con
infarto no hemorrdgico unilateral en el contexto de un SAF
que se presento en el puerperio.

Descripcion del caso

Paciente de 35 anos con SAF primario, con historia de pri-
mer embarazo con preeclampsia grave y mortinato, segundo
embarazo que finalizé con aborto (sin dato de edad gestacio-
nal para ese momento). El tercer embarazo y el cuarto fueron a
término y sin complicaciones, durante los cuales se traté con
acido acetilsalicilico 100 mg/dia y enoxaparina subcutinea a
una dosis de 1 mg/kg/2 veces al dia. En ambos embarazos exi-
tosos se llevaron a cabo cesareas. La paciente no tenia otros
antecedentes relevantes ni episodios previos de TVP u otros
eventos trombéticos o hemorrédgicos. Al examen fisico sola-
mente se observo livedo reticularis en miembros superiores e
inferiores. La paciente tenia triple positividad para anticuer-
pos antifosfolipidos: anti-B2-glicoproteina-1, aCL (IgM e IgG)
y ACL. Durante el puerperio, 11 dias después de su ultima
cesdrea present6 cuadro subito de dolor en flanco y regién
lumbar derecha. Al examen fisico se encontré afebril, con ten-
sién arterial de 110/68 mmHg, el resto de los signos vitales
normales y puiio percusién lumbar derecha dolorosa. Los labo-
ratorios mostraron: leucocitos 9.500/pl; hemoglobina 11,5 g/dl;
plaquetas 242.000/pl; sodio 139 mmol/l; potasio 4,32 mmol/l;
aumento de proteina C reactiva (11,8 mg/dl); eritrosedimenta-
cién 34 mm/h; fosfatasa alcalina 339 U/1; AST 38 U/1; ALT 65 U/I;
triglicéridos 551 mg/dl y PTT 60,5s. El uroanalisis no mostré
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Figura 1 - Tomografia abdominal contrastada, se visualiza
una hipodensidad difusa de la glandula adrenal derecha al
compararse con la izquierda. Estos hallazgos son
consistentes con un infarto adrenal no hemorragico de la
glandula adrenal derecha.

alteraciones, en tanto que los hemocultivos y el urocultivo que
se tomaron fueron negativos. Se realiz6 una tomografia axial
computarizada de abdomen en la que se encontré una hipo-
densidad difusa en la gldndula adrenal derecha, con estriacién
de la grasa adyacente, mientras que la izquierda presentd un
realce normal; estos cambios sugerian un infarto adrenal dere-
cho (fig. 1). Una ecografia abdominal revel6 cambios de higado
graso leve.

La paciente recibié acetaminofén y 2 dosis de opioide
intravenoso con control del dolor, sus niveles de cortisol y
ACTH fueron de 17,9 ng/dl y 13,7 pg/ml, respectivamente. El
tratamiento se ha basado en continuar acido acetilsalicilico
y anticoagulacién, inicialmente con enoxaparina, la cual se
cambié a warfarina. Se indicé ademds gemfibrozilo, y se deci-
di6 el retiro de la lactancia por presentar mastodinia severa.
Los niveles de potasio, sodio, cortisol, ACTH y demds exame-
nes de seguimiento continuaron normales 2 semanas luego
del evento.

Discusién

Se ha planteado que los fendémenos vasculares que se presen-
tan en las glandulas adrenales en pacientes con SAF deben
tener su origen en la trombosis venosa, que se manifiesta
como infartos hemorragicos o no hemorragicos’. Menos pro-
bable es la presencia de un evento de tipo arterial, puesto
que la glandula adrenal posee una irrigacién arterial amplia
gracias a la arteria suprarrenal superior (proveniente de las
arterias frénicas inferiores), la arteria suprarrenal media (de
la aorta abdominal) y la suprarrenal inferior (de las arterias
renales), las cuales en conjunto garantizan una adecuada per-
fusién y hacen poco probable que un trombo arterial genere
una trombosis adrenal generalizada®. De otra parte, su drenaje
venoso se hace por medio de una tnica vena suprarrenal’®,
lo cual implica una mayor predisposicién a eventos tromboé-
ticos seguidos por reperfusion a través de vasos necréticos,
lo que desencadena en la mayoria de los casos fenémenos

hemorrégicos secundarios®. También se ha descrito que el
arreglo excéntrico de la musculatura de las venas adrena-
les puede favorecer la formacién de trombos en bolsillos
de turbulencia o estasis local que se generan durante su
contraccién>1617.

Lo expuesto en las lineas precedentes explica los hallaz-
gos de los estudios imagenolégicos en una serie de casos que
incluia 86 pacientes con SAF y compromiso adrenal’. A 69 de
estos pacientes se les realiz6 resonancia nuclear magnética o
tomografia axial computarizada, 40 (57%) de ellos presenta-
ron hemorragia y 10 (14%) infarto adrenal. Entre los pacientes
con infarto adrenal, 7 tuvieron un componente hemorragico
y solo 3 presentaron infarto adrenal aislado sin hemorra-
gia; adicionalmente, los hallazgos fueron unilaterales solo
en el 23%. Llamativamente, en casi todos los casos de NHAI
unilateral en el embarazo la glandula adrenal afectada ha
sido la derecha, se ha planteado que ello puede deberse a
la compresién de la vena cava inferior que recibe directa-
mente el drenaje de la vena suprarrenal derecha, mientras
que en el lado izquierdo el drenaje va primero a la vena renal
izquierda'®.

Ademads de las consideraciones anatémicas y vasculares,
también se ha planteado que el tejido adrenal, al tener un alto
trafico de lipidos, podria proveer epitopes especificos prove-
nientes de endosomas tardios y &cido bifosfatidico (LBPA), los
cuales a su vez podrian atraer anticuerpos antifosfolipidos y
alterar los mecanismos hemostaticos locales®, lo que quiza
explique la afectacién selectiva en algunos pacientes. Se ha
encontrado que entre el 60 y el 90% de los pacientes con SAF y
compromiso adrenal tiene triple positividad para anticuerpos
antifosfolipidos>’.

Las complicaciones asociadas con el infarto adrenal,
hemorragico o no, se presentan mas frecuentemente en
pacientes con diagnéstico previo de SAF, y raramente como
inicio de la enfermedad. Sin embargo, existen mdultiples
reportes de AH-Al o insuficiencia adrenal como primera mani-
festacién de SAF>1%-?1, En los pacientes con diagnéstico previo
de SAF la suspensién de la anticoagulacién o la falta de nive-
les adecuados de medicacién anticoagulante podrian actuar
como precipitantes de esta complicacién®?, en tanto que
otras circunstancias estresantes como una cirugia mayor o
ginecolégica, infecciones, el embarazo o el puerperio pueden
favorecer el desarrollo de esta entidad’. Se ha descrito que
entre los pacientes que desarrollan insuficiencia adrenal el
promedio de edad es de 33 a 43 anos, y el 55% de los casos
ocurre en varones®’.

El sintoma principal en los pacientes con infartos hemorra-
gicos o no hemorrdgicos es el dolor abdominal®’131* seguido
de fiebre, nauseas, vémitos, hipotensién y alteraciones del
estado de conciencia; los 2 ultimos asociados con el desarro-
llo de insuficiencia adrenal, que suele tener una presentacién
aguda, con hiponatremia, hiperkalemia e hipotensién secun-
darias al déficit de aldosterona y cortisol’-?%. Se presenta con
mayor frecuencia con el compromiso bilateral, con dafo irre-
versible, atrofia adrenal progresiva y necesidad de terapia de
reemplazo de largo plazo?®. Habitualmente, no se encuentra
alterada la funcién adrenal medular®. Otra de las complica-
ciones es la recurrencia de trombosis. En este sentido, se ha
planteado que un seguimiento estrecho y una meta de INR
de 3 a 3,5 pueden alcanzar tasas de trombosis del 2,9% sin



REV COLOMB REUMATOL.2023;30(4):342-346

345

aumentar la tasa de sangrado, en comparacién con lo descrito
en la literatura>?*.

La tomografia revela habitualmente hipo o hiperdensidad
adrenal bilateral, que corresponde a infarto y hemorra-
gia, respectivamente, sin cambios radioldgicos que sugieran
compromiso adrenal autoinmune o infeccién. La resonancia
magnética muestra beneficio adicional, al proveer datos sobre
la cronicidad en los casos de hemorragia’, y los cambios ima-
genolodgicos suelen persistir, observandose pérdida de tejido
adrenal en el seguimiento®.

El seguimiento de laboratorio se realiza con niveles basales
de cortisol enla manana y test de respuesta de cortisol a ACTH;
se observa persistencia del déficit hormonal a largo plazo®??.

En el caso de nuestra paciente, no se present6 insuficien-
cia adrenal de forma aguda ni en el seguimiento, lo que puede
estar asociado con su afectacién unilateral. Previamente, se
describieron 2 pacientes con compromiso unilateral que en el
seguimiento a 7 y 13 anos continuaron con funcién adrenal
normal y morfologia normal de la glandula inicialmente afec-
tada, en imégenes de control a 1y 2 afios de la instauracién®, lo
cualindica un comportamiento mas benigno de este subgrupo
de pacientes.

Se informa asi un caso atipico de infarto adrenal no
hemorragico derecho en el puerperio de una paciente con SAF,
manifestado previamente con morbilidad maternofetal y tri-
ple positividad en anticuerpos antifosfolipidos. Esta patologia
se manifiesta con la presencia de dolor lumbar o abdominal
subito, lo que debe advertir al médico tratante de este tipo de
enfermedades para su busqueda activa mediante tomografia
contrastada o resonancia nuclear magnética. El infarto uni-
lateral adrenal no lleva a insuficiencia hormonal, pero debe
estarse alerta por el riesgo potencial de infarto en la adrenal
sana. El tratamiento debe ser la anticoagulacién a largo plazo.
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