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Afectación de válvula aórtica con endocarditis de Libman-
Sacks como debut de síndrome antifosfolipídico secundario
Aortic valve involvement with Libman-Sacks endocarditis as the onset of secondary 
antiphospholipid syndrome
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PRESENTACIÓN DE CASOS

Resumen
El síndrome antifosfolipídico (SAF) es un trastorno autoinmune que tiene una incidencia de 5 casos por 100,000 personas 
por año. Su diagnóstico se basa en la presencia de un evento clínico y anticuerpos positivos. Las manifestaciones son sis-
témicas, con una prevalencia del 80% de compromiso valvular cardíaco, en cuyo caso la endocarditis de Libman-Sacks, el 
engrosamiento y la trombosis valvular son algunas de dichas formas, con predominio mitral y aórtico principalmente cuando 
son la manifestación secundaria de entidades como el lupus eritematoso sistémico (LES). El tratamiento consiste en anti-
coagulación y manejo primario de la colagenopatía. Se presenta el caso de una mujer con insuficiencia cardíaca, estenosis 
aórtica grave como debut clínico de afectación valvular por SAF secundario a LES y endocarditis de Libman-Sacks. Con el 
resultado de los anticuerpos positivos se confirmó SAF triple positivo con compromiso valvular aórtico y requerimiento de 
anticoagulación, siendo de etiología secundaria al cumplir criterios diagnósticos para LES, presentándose como endocarditis 
de Libman-Sacks. La anticoagulación es el tratamiento de elección en la mayoría de los casos sin requerimiento quirúrgico, 
asociado al tratamiento principal de la colagenopatía.
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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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Caso clínico
Mujer de 52 años de edad, quien consulta por epi-

gastralgia de 12 horas de evolución, irradiada a ambos 
hipocondrios, asociada a disnea, en clase funcional 
II-III (clasificación de la NYHA), dos semanas previas. 
Al ingreso se halló normotensa, taquicárdica (107 lpm), 
afebril, con rales crepitantes pulmonares bilaterales y 
soplo sistólico en foco aórtico (grado 2) irradiado al 
cuello. A  la palpación abdominal no se evidenciaron 
signos irritativos. Tenía antecedentes de hipertensión 
arterial, psoriasis, infección respiratoria alta quince 
días previos, y era maratonista (estudios cardiológicos 
previos con válvula aórtica bicúspide conocida sin es-
tenosis). No tenía antecedentes patológicos obstétri-
cos. En los exámenes de laboratorio presentaba 
hematocrito 20%, hemoglobina 5.1  g/dl, VCM 60 fL, 
HCM 15.1  pg, plaquetas 122,500/mm3, creatinina 
1.4 mg/dl, urea 54 mg/dl, transaminasa glutámico pirú-
vica 15 UI/L, transaminasa glutámico oxalacética 
14 UI/l, fosfatasa alcalina 65  mg/dl, deshidrogenasa 
láctica 350 UI/l, tiempo de protrombina 54%, ferremia 
12 mcg/dl, ferritina 31 ng/dl, saturación de transferrina 
12%, haptoglobina negativa, electrocardiograma con 
taquicardia sinusal, tomografía de abdomen y pelvis 
con derrame pleural bilateral con vidrio esmerilado en 
bases. Se transfundieron glóbulos rojos y 24 horas 
después evolucionó a edema agudo de pulmón. Se 
realizó nuevo laboratorio con hematocrito 28%, hemog-
lobina 8.1  g/dl, leucocitos 16810/mm3, plaque-
tas 79170/mm3, creatinina 1.2  mg/dl, urea 57  mg/dl, 
TSH 2.9 µUI/ml, T4 libre 1.1 ng/dl, BNP 1343 pg/ml. Se 
realizó ecocardiograma doppler color con FEVI de 
33%, hipocinesia global, estenosis aórtica grave con 
engrosamiento marcado valvular y congestión pulmo-
nar grave. Se interpretó como insuficiencia cardíaca 
con fracción de eyección del ventrículo izquierdo redu-
cida decompensada y se inició tratamiento desconges-
tivo. Frente a múltiples diagnósticos diferenciales, se 
sospechó endocarditis infecciosa con afectación valvu-
lar aórtica, por lo que se realizaron hemocultivos con 
resultados negativos. Ante la posibilidad de miocardi-
tis, se realizó resonancia magnética cardíaca (Fig.  1) 
evidenciándose realce tardío de gadolinio transmural a 
nivel ínfero septal e inferior en los segmentos basales 
y medios, con signos de obstrucción microvascular. Se 

realizó ecocardiograma transesofágico (Fig.  2) en el 
que se observó FEVI 23%, hipocinesia global grave, 
válvula aórtica bicúspide con marcado engrosamiento 
(10 mm) que ascendía hasta el vértice de las comisuras 
fusionándose la valva coronariana izquierda con la no 
coronariana y estenosis grave (área: 0.4 cm2, velocidad 
pico: 3.41 m/seg, gradiente pico: 46 mmHg).

Para estudio de anemia, se realizaron endoscopias 
digestivas sin hallazgos patológicos, frotis de sangre 
periférica con morfologías no patológicas, pesquizaje 
de celiaquía negativo. En cuanto a la insuficiencia re-
nal, se realizó proteinuria de 24 horas y ecografía renal, 
las cuales fueron normales. Se estudió con PET-TC 
corporal total con informe de no captación del trazador 
en válvula aórtica e infarto esplénico.

En contexto de bicitopenia, insuficiencia renal, insu-
ficiencia cardíaca con afectación valvular aórtica agu-
da, hallazgo de compromiso microvascular en 
resonancia cardíaca e infarto esplénico en PET, se 
realizaron hemato-inmunoserologías por sospecha de 
enfermedad reumatológica o hematológica asociada, y 
se informó resultado positivo de inhibidor lúpico y 
C4-complemento de 11.1  mg/dl. Como etiología del 
cuadro clínico, se interpretó un SAF con engrosamien-
to/trombosis valvular aórtica y, consecuentemente, in-
suficiencia cardíaca aguda, por lo cual se inició 
anticoagulación con heparina de bajo peso molecular 
y se reportó evolución a mejoría clínica y paraclínica. 
Se otorgó alta médica en tratamiento con acenocuma-
rol, ácido acetilsalicílico y corticoterapia, constatándo-
se en seguimiento ambulatorio resultado de FAN 
(anticuerpos antinucleares) 1/320 moteado, beta 2 gli-
coproteína IgG elevado (> 100 U/ml), anticardiolipina 
IgG 45 GPLU/ml, por lo cual se confirmó el diagnóstico 
de síndrome antifosfolípido triple positivo. Además, en 
la revisión de criterios para LES, presentaba criterios 
clínicos: trombocitopenia grave (recuento de plaquetas 
< 100.000) (4 puntos), derrame pleural (5 puntos); cri-
terios inmunológicos: FAN positivo ≥ 1:80, anticuerpos 
anticardiolipina, anticuerpos anti-glucoproteína 1 beta 
2, anticoagulante lúpico (2 puntos), bajo C4 (3 puntos). 
Teniendo en cuenta que la puntuación de la paciente 
es mayor a 10 puntos y se cumplen criterios clínicos, 
la enfermedad se clasifica como lupus eritematoso 

SLE, presenting as Libman-Sacks endocarditis. Anticoagulation is the treatment of choice in most cases without surgical 
requirement, with the treatment of collagenopathy.
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Figura 1. Resonancia magnética cardíaca con realce tardío de gadolinio transmural a nivel ínfero septal e inferior en 
segmentos basales y medios con signos de obstrucción microvascular.

Figura  2. Ecocardiograma transesofágico con hipocinesia global grave, válvula aórtica bicúspide con marcado 
engrosamiento (1 cm) y estenosis grave.
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sistémico con SAF secundario y afectación valvular 
aórtica con endocarditis de Libman-Sacks.

Discusión
El síndrome antifosfolipídico (SAF) es un trastorno 

autoinmune sistémico caracterizado por la presencia de 
anticuerpos antifosfolípidos (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 año y una prevalencia de 40 a 50 casos por 100,000 
personas por año1. El SAF se puede clasificar como 
primario en ausencia de otra enfermedad autoinmune, 
o como secundario en presencia de un trastorno sub-
yacente, más comúnmente lupus eritematoso sistémico 
(LES). El diagnóstico de SAF se basa en la presencia 
de al menos un evento clínico y aFL –anticardiolipina 
(aCL), anticoagulante lúpico (LA), o anti-β2 glicoproteí-
na-1 (anti-β2GP1)– en dos o más ocasiones, con un 
intervalo mínimo de doce semanas1. Las manifestacio-
nes clínicas están dadas por trombosis vascular, nefro-
patía, livedo reticularis, trombocitopenia. La afectación 
cerebral es prominente en SAF primario, en cuyo caso 
el ictus (19.8%) y el accidente isquémico transitorio 
(AIT) (11.1%) son los más frecuentes. Las manifestacio-
nes cardíacas del SAF incluyen valvulopatías cardíacas 
(engrosamiento de las válvulas, vegetaciones y disfun-
ción valvular), trombosis coronaria, disfunción ventricu-
lar, trombos intracardíacos e hipertensión pulmonar.

El LES y el SAF pueden estar relacionados; cuando el 
SAF se asocia a LES se denomina SAF secundario y la 
afectación valvular suele darse como endocarditis de 
Libman-Sacks, presentándose en el 15% de los pacien-
tes con esta enfermedad. En esta entidad se observan 
vegetaciones valvulares estériles. Los diagnósticos dife-
renciales son la enfermedad valvular reumática, la endo-
carditis infecciosa y la endocarditis trombótica no 
bacteriana (marántica). En LES el engrosamiento valvular 
es difuso a predominio basal y medio, en la enfermedad 
reumática es en las puntas de las valvas y en la endo-
carditis infecciosa el engrosamiento/vegetación es en la 
línea de cierre de las valvas al igual que en la endocar-
ditis trombótica no bacteriana2. La válvula mitral es la 
más involucrada, seguida por la válvula aórtica3,4; la re-
gurgitación es la anomalía más común. El engrosamiento 
homogéneo, no móvil y la aparición de lesiones en «for-
ma de beso» son típicas de la trombosis valvular en el 
SAF. Estos hallazgos, junto con los aFL positivos, con-
cuerdan con una estenosis aórtica grave resultante de la 
trombosis relacionada con una válvula aórtica bicúspide 

congénita5 (VAB); esta última es la cardiopatía congénita 
más común, y afecta del 1 al 2% de la población, con 
una prevalencia más alta (2:1) en varones, relacionada 
con estenosis aórtica. La trombosis de la válvula aórtica 
en el contexto de la VAB es una complicación rara y solo 
se han informado algunos casos1. En presencia de VAB, 
la disfunción valvular se asocia con un flujo 
sanguíneo anormal, lo que puede inducir lesiones en-
doteliales y desencadenar la formación de trombos. Ade-
más, la coagulopatía en SAF puede inducir trombosis.

No existe un consenso sobre el tratamiento definitivo 
de la trombosis valvular en el contexto de SAF. Los 
regímenes utilizados incluyen warfarina, antiplaqueta-
rios y heparina de bajo peso molecular. La eficacia del 
tratamiento anticoagulante es controvertida1. La anti-
coagulación 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 manifestación compa-
tible con Libman-Sacks, está indicado el tratamiento 
corticoide de la enfermedad inmunológica de base. 
Una minoría de pacientes con SAF (4-6%) pueden re-
querir cirugía valvular. Sin embargo, los pacientes qui-
rúrgicos presentan mayor tasa de complicaciones1.

Conclusión

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