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Afectacion de valvula aértica con endocarditis de Libman-
Sacks como debut de sindrome antifosfolipidico secundario

Aortic valve involvement with Libman-Sacks endocarditis as the onset of secondary
antiphospholipid syndrome
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Resumen

El sindrome antifosfolipidico (SAF) es un trastorno autoinmune que tiene una incidencia de 5 casos por 100,000 personas
por afio. Su diagndstico se basa en la presencia de un evento clinico y anticuerpos positivos. Las manifestaciones son sis-
témicas, con una prevalencia del 80% de compromiso valvular cardiaco, en cuyo caso la endocarditis de Libman-Sacks, el
engrosamiento y la trombosis valvular son algunas de dichas formas, con predominio mitral y aértico principalmente cuando
son la manifestacion secundaria de entidades como el lupus eritematoso sistémico (LES). El tratamiento consiste en anti-
coagulacion y manejo primario de la colagenopatia. Se presenta el caso de una mujer con insuficiencia cardiaca, estenosis
aértica grave como debut clinico de afectacion valvular por SAF secundario a LES y endocarditis de Libman-Sacks. Con el
resultado de los anticuerpos positivos se confirmé SAF triple positivo con compromiso valvular aértico y requerimiento de
anticoagulacion, siendo de etiologia secundaria al cumplir criterios diagnésticos para LES, presentandose como endocarditis
de Libman-Sacks. La anticoagulacion es el tratamiento de eleccion en la mayoria de los casos sin requerimiento quirtrgico,
asociado al tratamiento principal de la colagenopatia.
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Abstract

Antiphospholipid syndrome (APS) is an autoimmune disorder that has an incidence of 5 cases per 100,000 people per year.
The diagnosis is based on the presence of a clinical event and positive antibodies. The manifestations are systemic with a
prevalence of 80% of cardiac valve involvement, with Libman-Sacks endocarditis, valve thickening and thrombosis being some
of these forms, predominantly mitral and aortic mostly when is the secondary manifestation of entities such as systemic lupus
erythematosus (SLE). Treatment consists of anticoagulation, and primary treatment of collagenopathy. It is presented the
case of a woman with heart failure, severe aortic stenosis as the clinical debut of valvular involvement due to secondary APS
in the context of SLE and Libman-Sacks endocarditis. The result of the positive antibodies confirmed a triple positive APS
with aortic valve involvement and requirement for anticoagulation, being of secondary etiology as it met diagnostic criteria for
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SLE, presenting as Libman-Sacks endocarditis. Anticoagulation is the treatment of choice in most cases without surgical

requirement, with the treatment of collagenopathy.

Keywords: Thrombosis. Antiphospholipid. Lupus. Aortic valve. Libman-Sacks.

Caso clinico

Mujer de 52 afios de edad, quien consulta por epi-
gastralgia de 12 horas de evolucidn, irradiada a ambos
hipocondrios, asociada a disnea, en clase funcional
[l (clasificacion de la NYHA), dos semanas previas.
Al ingreso se hallé normotensa, taquicardica (107 lpm),
afebril, con rales crepitantes pulmonares bilaterales y
soplo sistdlico en foco adrtico (grado 2) irradiado al
cuello. A la palpacion abdominal no se evidenciaron
signos irritativos. Tenia antecedentes de hipertension
arterial, psoriasis, infeccion respiratoria alta quince
dias previos, y era maratonista (estudios cardiolégicos
previos con valvula adrtica bicuspide conocida sin es-
tenosis). No tenia antecedentes patoldgicos obstétri-
cos. En los examenes de laboratorio presentaba
hematocrito 20%, hemoglobina 5.1 g/dl, VCM 60 fL,
HCM 151 pg, plaguetas 122,500/mm?, creatinina
1.4 mg/dl, urea 54 mg/dl, transaminasa glutamico piru-
vica 15 Ul/L, transaminasa glutdmico oxalacética
14 Ul/l, fosfatasa alcalina 65 mg/dl, deshidrogenasa
lactica 350 Ul/I, tiempo de protrombina 54%, ferremia
12 mcg/d|, ferritina 31 ng/dl, saturacion de transferrina
12%, haptoglobina negativa, electrocardiograma con
taquicardia sinusal, tomografia de abdomen y pelvis
con derrame pleural bilateral con vidrio esmerilado en
bases. Se transfundieron glébulos rojos y 24 horas
después evolucion6 a edema agudo de pulmon. Se
realizé nuevo laboratorio con hematocrito 28%, hemog-
lobina 8.1 g/dl, leucocitos 16810/mm?3, plaque-
tas 79170/mm3, creatinina 1.2 mg/dl, urea 57 mg/d|,
TSH 2.9 pUl/ml, T4 libre 1.1 ng/dl, BNP 1343 pg/ml. Se
realizd ecocardiograma doppler color con FEVI de
33%, hipocinesia global, estenosis adrtica grave con
engrosamiento marcado valvular y congestion pulmo-
nar grave. Se interpreté como insuficiencia cardiaca
con fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo redu-
cida decompensada y se inicid tratamiento desconges-
tivo. Frente a multiples diagndsticos diferenciales, se
sospechd endocarditis infecciosa con afectacion valvu-
lar adrtica, por lo que se realizaron hemocultivos con
resultados negativos. Ante la posibilidad de miocardi-
tis, se realizo resonancia magnética cardiaca (Fig. 1)
evidenciandose realce tardio de gadolinio transmural a
nivel infero septal e inferior en los segmentos basales
y medios, con signos de obstruccion microvascular. Se

realizd ecocardiograma transesofagico (Fig. 2) en el
que se observé FEVI 23%, hipocinesia global grave,
valvula adrtica bicuspide con marcado engrosamiento
(10 mm) que ascendia hasta el vértice de las comisuras
fusionandose la valva coronariana izquierda con la no
coronariana y estenosis grave (area: 0.4 cm?, velocidad
pico: 3.41 m/seg, gradiente pico: 46 mmHg).

Para estudio de anemia, se realizaron endoscopias
digestivas sin hallazgos patoldgicos, frotis de sangre
periférica con morfologias no patoldgicas, pesquizaje
de celiaquia negativo. En cuanto a la insuficiencia re-
nal, se realizo proteinuria de 24 horas y ecografia renal,
las cuales fueron normales. Se estudié con PET-TC
corporal total con informe de no captacion del trazador
en valvula adrtica e infarto esplénico.

En contexto de bicitopenia, insuficiencia renal, insu-
ficiencia cardiaca con afectacion valvular adrtica agu-
da, hallazgo de compromiso microvascular en
resonancia cardiaca e infarto esplénico en PET, se
realizaron hemato-inmunoserologias por sospecha de
enfermedad reumatoldgica o hematoldgica asociada, y
se informd resultado positivo de inhibidor Iupico y
C4-complemento de 11.1 mg/dl. Como etiologia del
cuadro clinico, se interpreté un SAF con engrosamien-
to/trombosis valvular adrtica y, consecuentemente, in-
suficiencia cardiaca aguda, por lo cual se inicié
anticoagulacion con heparina de bajo peso molecular
y se reportd evolucidén a mejoria clinica y paraclinica.
Se otorg6 alta médica en tratamiento con acenocuma-
rol, acido acetilsalicilico y corticoterapia, constatando-
se en seguimiento ambulatorio resultado de FAN
(anticuerpos antinucleares) 1/320 moteado, beta 2 gli-
coproteina IgG elevado (> 100 U/ml), anticardiolipina
IgG 45 GPLU/mI, por lo cual se confirmé el diagndstico
de sindrome antifosfolipido triple positivo. Ademas, en
la revision de criterios para LES, presentaba criterios
clinicos: trombocitopenia grave (recuento de plaquetas
< 100.000) (4 puntos), derrame pleural (5 puntos); cri-
terios inmunoldgicos: FAN positivo = 1:80, anticuerpos
anticardiolipina, anticuerpos anti-glucoproteina 1 beta
2, anticoagulante Iupico (2 puntos), bajo C4 (3 puntos).
Teniendo en cuenta que la puntuacién de la paciente
es mayor a 10 puntos y se cumplen criterios clinicos,
la enfermedad se clasifica como lupus eritematoso
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Figura 1. Resonancia magnética cardiaca con realce tardio de gadolinio transmural a nivel infero septal e inferior en
segmentos basales y medios con signos de obstruccion microvascular.

Figura 2. Ecocardiograma transesofagico con hipocinesia global grave, valvula atrtica bicuspide con marcado
engrosamiento (1 cm) y estenosis grave.
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sistémico con SAF secundario y afectacién valvular
aortica con endocarditis de Libman-Sacks.

Discusidn

El sindrome antifosfolipidico (SAF) es un trastorno
autoinmune sistémico caracterizado por la presencia de
anticuerpos antifosfolipidos (aFL) y principalmente
trombosis arterial y/o venosa y/o pérdida fetal. Se esti-
ma una incidencia de 5 casos por 100,000 personas
por afio y una prevalencia de 40 a 50 casos por 100,000
personas por afio'. EI SAF se puede clasificar como
primario en ausencia de otra enfermedad autoinmune,
0 como secundario en presencia de un trastorno sub-
yacente, mas comunmente lupus eritematoso sistémico
(LES). El diagndstico de SAF se basa en la presencia
de al menos un evento clinico y aFL —anticardiolipina
(aCL), anticoagulante lupico (LA), o anti-p2 glicoprotei-
na-1 (anti-B2GP1)- en dos o mas ocasiones, con un
intervalo minimo de doce semanas'. Las manifestacio-
nes clinicas estan dadas por trombosis vascular, nefro-
patia, livedo reticularis, trombocitopenia. La afectacién
cerebral es prominente en SAF primario, en cuyo caso
el ictus (19.8%) y el accidente isquémico transitorio
(AIT) (11.1%) son los mas frecuentes. Las manifestacio-
nes cardiacas del SAF incluyen valvulopatias cardiacas
(engrosamiento de las valvulas, vegetaciones y disfun-
cién valvular), trombosis coronaria, disfuncion ventricu-
lar, trombos intracardiacos e hipertensién pulmonar.

El LES y el SAF pueden estar relacionados; cuando el
SAF se asocia a LES se denomina SAF secundario y la
afectacion valvular suele darse como endocarditis de
Libman-Sacks, presentandose en el 15% de los pacien-
tes con esta enfermedad. En esta entidad se observan
vegetaciones valvulares estériles. Los diagnosticos dife-
renciales son la enfermedad valvular reumatica, la endo-
carditis infecciosa y la endocarditis trombdtica no
bacteriana (marantica). En LES el engrosamiento valvular
es difuso a predominio basal y medio, en la enfermedad
reumatica es en las puntas de las valvas y en la endo-
carditis infecciosa el engrosamiento/vegetacion es en la
linea de cierre de las valvas al igual que en la endocar-
ditis trombética no bacteriana®. La valvula mitral es la
mas involucrada, seguida por la valvula aértica®*; la re-
gurgitacion es la anomalia méas comun. El engrosamiento
homogéneo, no mavil y la aparicién de lesiones en «for-
ma de beso» son tipicas de la trombosis valvular en el
SAF. Estos hallazgos, junto con los aFL positivos, con-
cuerdan con una estenosis adrtica grave resultante de la
trombosis relacionada con una valvula adrtica bicuspide

congénita® (VAB); esta Ultima es la cardiopatia congénita
mas comun, y afecta del 1 al 2% de la poblacién, con
una prevalencia mas alta (2:1) en varones, relacionada
con estenosis adrtica. La trombosis de la valvula adrtica
en el contexto de la VAB es una complicacion rara y solo
se han informado algunos casos'. En presencia de VAB,
la disfuncion valvular se asocia con un flujo
sanguineo anormal, lo que puede inducir lesiones en-
doteliales y desencadenar la formacién de trombos. Ade-
mas, la coagulopatia en SAF puede inducir trombosis.
No existe un consenso sobre el tratamiento definitivo
de la trombosis valvular en el contexto de SAF. Los
regimenes utilizados incluyen warfarina, antiplaqueta-
rios y heparina de bajo peso molecular. La eficacia del
tratamiento anticoagulante es controvertida'. La anti-
coagulacion sistémica a largo plazo es la piedra angu-
lar del tratamiento del SAF con trombosis, que en caso
de ser secundario a LES con la manifestaciéon compa-
tible con Libman-Sacks, estd indicado el tratamiento
corticoide de la enfermedad inmunoldgica de base.
Una minoria de pacientes con SAF (4-6%) pueden re-
querir cirugia valvular. Sin embargo, los pacientes qui-
rdrgicos presentan mayor tasa de complicaciones’.

Conclusion

Las enfermedades autoinmunes tienes afectacion
sistémica, especialmente el SAF, con particular com-
promiso valvular cardiaco como sucedié en el caso
descrito. Usualmente, el tratamiento anticoagulante es
suficiente si no existen comorbilidades que compliquen
el cuadro clinico; en condiciones primarias como el
LES, también se requiere dar tratamiento inmunosu-
presor con corticoides.

Financiamiento

Los autores declaran no haber recibido financiamien-
to para este estudio.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no conflicto de intereses.

Consideraciones éticas

Proteccion de personas y animales. Los auto-
res declaran que para esta investigacion no se han
realizado experimentos en seres humanos ni en
animales.



N.E. Polo-Taborda et al. Sindrome antifosfolipidico

Confidencialidad, consentimiento informado y Bibliografia

aprobacion ética. Los autores han obtenido la apro-
bacién del Comité de Etica para el analisis de datos
clinicos obtenidos de forma rutinaria y anonimizados,
por lo que no fue necesario el consentimiento informa-
do. Se han seguido las recomendaciones pertinentes.

Declaracion sobre el uso de inteligencia artificial.
Los autores declaran que no utilizaron ningun tipo de
inteligencia artificial generativa para la redaccién de
este manusctito.

1.

Rachwan RJ, Daher GE, Fares J, Rachoin R. Complete resolution of a
large bicuspid aortic valve thrombus with anticoagulation in primary an-
tiphospholipid syndrome. Front Cardiovasc Med. 2017;4:59.

. Saldarriaga C, Munera AG, Duque M. Endocarditis de Libman-Sacks.

Rev Colomb Cardiol. 2015;22(3):144-148

. Erdozain JG, Ruiz-Irastorza G, Segura MI, Amigo MC, Espinosa G,

Pomar JL, et al. Cardiac valve replacement in patients with antiphospho-
lipid syndrome. Arthritis Care Res (Hoboken). 2012;64(8):1256-60.

. Niznik S, Rapoport MJ, Avnery O, Kidon M, Shavit R, Ellis MH et al.

Heart valve disease in primary antiphospholipid syndrome. Rheumatolo-
gy (Oxford). 2024;63(5):1397-1402.

. Sudhakar D, Kamran H, Chen N, Mims M, Hamzeh I. A Sticky situation:

aortic valve thrombus in patient with antiphospholipid antibody sindrome
and immune thrombocytopenia. Am J Med. 2020;133(8):e393-e395.

127



