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Introducao

A Sindrome do Anticorpo Antifosfolipideo (SAAF) é uma
doenca autoimune sistémica caracterizada por tromboses
recorrentes e/ou perdas gestacionais, associadas com a
presenca de anticorpos antifosfolipideos. E responsavel por
15% - 20% de todos os episddios de trombose venosa profunda
com ou sem embolismo pulmonar; 33% de novos acidentes
vasculares cerebrais em pacientes com menos de 50 anos; e
10% - 15% das mulheres com perdas fetais recorrentes'.

Neste relato, descrevemos um caso incomum de SAAF
primaria caracterizada pela apresentacao clinica neurolégica
(Acidente Vascular Cerebral Isquémico - AVC) acompanhada
de achado ecocardiografico compativel com Endocardite
Trombética Nao Bacteriana (ETNB).

Relato do Caso

O. da R., 29 anos, masculino, de cor parda, deu entrada
na emergéncia hospitalar com quadro stbito de afasia e
hemiparesia em dimidio direito. Tabagista e sem outras
comorbidades. No exame fisico, escala de Glasgow 12/15,
desvio de comissura labial para esquerda; afebril, Pressao
Arterial (PA) de 132/82 mmHg e frequéncia cardiaca de 93
bpm. Sopro sistélico em foco mitral com +++/6+ com
irradiagdo para axila; diminuigdo da forga e sensibilidade em
membros superior direito e inferior direito.

Eletrocardiograma (ECG) com ritmo sinusal e dentro dos
limites da normalidade (Figura 1A).

A Ressondncia Nuclear Magnética (RNM) de cranio
demonstrou areas hiperintensas em T2 e flair com difusao
restrita nos niicleos da base, na insula, regioes frontal, temporal
e parietal a esquerda compativel com lesdes isquémicas
subagudas (Figura 1B).

Ecocardiograma Transesofagico (ETE) registrou vegetagao
aderida em face atrial de ambas as ctspides da valva mitral
(Figuras 1C e 1D), de mobilidade reduzida e de maior
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dimensao medindo até 9 mm, causando insuficiéncia
moderada mitral.

Apds abordagem antibiética empirica por duas semanas
para Endocardite Infecciosa (El), os resultados das hemoculturas
e provas de atividade inflamatéria ndo foram conclusivos para
um estado clinico infeccioso.

Ecocardiogramas seriados ndao mostraram nenhuma
alteracao no aspecto e dimensao da vegetagao em valva mitral
ao final de quatro semanas de terapia antibidtica.

Na suspeita de uma endocardite trombética nao bacteriana
foram pesquisados anticorpos para Sindrome do Anticorpo
Antifosfolipideo (SAAF) com positividade para anticardiolipina
(262 glp/mL) e anticoagulante lapico, confirmados ap6s
intervalo de 12 semanas. Os anticorpos para outras doengas
autoimunes (como lGpus eritematoso sistémico), estratificagao
para SIDA (Sindrome da Imunodeficiéncia Adquirida) e cancer
nao foram conclusivos, sendo o diagnéstico de SAAF primaria
a hipétese mais provavel.

Apbs trés meses de anticoagulacdo plena com warfarina,
mantendo RNI 2,5-3,5, houve completo desaparecimento da
vegetacao em valva mitral (Figura 1E), bem como da insuficiéncia
mitral. O status clinico neurolégico teve melhora gradual e
significativa apds a instituicao de fisioterapia e fonoaudiologia.

Discussao

A SAAF pode ser classificada como primaria ou
secundaria. A primdria ocorre na auséncia de doencas
associadas ou de base, sendo mais comum do que a
secunddria, que se caracteriza pela associagao com largo
espectro de doengas recorrentes'.

Os critérios atuais de classificagao para a SAAF requerem o
uso de trés ensaios laboratoriais para detecgao de anticorpos
antifosfolipides (Anticoagulante Lipico, Anticorpos Anti-B2GPI
e Anticorpos Anticardiolipina), na presenca de pelo menos
uma das duas manifestagoes clinicas principais (ou seja,
trombose ou gravidez mérbida)?.

O diagnéstico da SAAF se faz pela presenga de pelo menos
um destes testes positivos:

- Inibidor Lipico (Anticoagulante Lipico) no plasma, em
duas ocasides separadas em um periodo de 12 semanas,
detectado de acordo com as recomendagdes da Sociedade
Internacional de Trombose e Hemostasia.

- Anticorpos Anticardiolipina IgM ou 1gG no plasma ou
soro em titulos moderados (> 40 GPL ou MPL unidades,
respectivamente) em duas ou mais ocasides separadas em um
em um periodo de 12 semanas, medidos por ELISA.
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Figura 1A - Eletrocardiograma normal. Figura 1B - Lesdes isquémicas subagudas cerebrais. Figuras 1C e 1D - Vegetagdo em valva mitral. Figura 1E- Valva mitral
sem vegetagoes.
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- Anticorpos Anti-B2GPI presentes no plasma ou soro
(em titulos acima do percentil 99) em duas ou mais ocasioes
separadas em um periodo de 12 semanas, medidos por ELISA?.

Muitas manifestagoes clinicas da SAAF podem resultar
de tromboembolismo de grandes vasos, microangiopatia
trombédtica ou de ambos. Assim, destacam-se ataque
isquémico transitério, acidente cerebrovascular (trombético
ou embdlico), coreia, convulsdes, deméncia por miltiplos
infartos, mielite transversa, encefalopatias, enxaqueca,
pseudotumor cerebral, trombose venosa cerebral, amaurose
fugaz ou mononeurite multipla’.

A ETNB é uma condicdo em que “vegetagbes” fridveis e
fibrinosas de plaquetas e hemacias afetam as valvas cardiacas,
especialmente a mitral e a adrtica, diferenciando-se das outras
formas de endocardite por ser nao infecciosa em sua origem e
demonstrar pouca organizagao celular sem sinais de processo
inflamatério*. Sua incidéncia, segundo os estudos de autopsia,
tem variado de 0,3% a 9,3%".

Descrita inicialmente ha mais de um século por Ziegler
como “trombo-endocardite”, tem como doencas associadas
neoplasias malignas, sindrome da imunodeficiéncia adquirida,
estados hipercoagulaveis, como a presenga de anticorpos
antifosfolipides, ocorrendo em 10% - 15% dos pacientes
com coagulagdo intravascular disseminada. A embolizagao
sistémica ocorre em até 42% dos pacientes, sendo o cérebro o
principal destino, razao pela qual frequentemente as primeiras
manifestagdes clinicas sao AVC ou encefalopatia®.

A ecocardiografia permanece como o principal aliado
dos clinicos no diagnéstico e na antecipagao de potenciais
complicagoes da ETNB. A presenga de vegetagoes na regiao de
coaptagao sem destruicao do tecido valvular, o envolvimento
cardiaco bilateral das valvulas ou o envolvimento sé6 do
coragao direito sdo altamente sugestivas de ETNB’. A
modalidade transesofagica (ETE) é a mais sensivel (90% vs
70% da modalidade transtoracica (ETT)) para a sua detecgao,
especialmente se o didmetro for < 5 mm. Por isso, o ETE deve
ser executado perante um indice de suspeicao elevado. Apesar
de serem conhecidos os riscos de embolia, ndo foram ainda
descritas caracterfsticas que permitam uma estratificacao do
risco de embolizacdo na ETNB?.
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O objetivo do tratamento, em primeiro lugar, é a
prevengdo da embolizagdo recorrente. No caso de
doentes com SAAF, a terapéutica anticoagulante é
aconselhada independentemente da presenga ou
auséncia de envolvimento valvular, em razdo do estado de
hipercoagulabilidade a que esses doentes estdo sujeitos®.

Foram ja descritos casos pontuais de resolucao da ETNB
com warfarina?®; todavia, estudos mostraram uma auséncia de
resposta das lesoes valvulares a terapéutica anticoagulante,
descrevendo até mesmo a progressao delas'.

A utilizagdo de anticoagulantes para prevencao da
recorréncia de embolizagoes e até o desaparecimento das
vegetagoes ja foi descrito'. Apesar disso, a efetividade dessa
abordagem ainda nao foi demonstrada em nenhum estudo.

Apesar de ndo existirem recomendagbes formais quanto
as indicagdes e quanto ao momento ideal para a abordagem
cirdrgica, a existéncia de disfungdo valvular grave ou a
recorréncia dos eventos embdlicos sao os critérios atualmente
aceitos para a adocao da cirurgia’.

No presente caso, relatamos o desfecho favoravel da SAAF
primaria com complicagbes cerebrais e cardioldgicas, que apds
o seu diagndstico determinou a modificagao do tratamento,
bem como a indicagdo para uma abordagem conservadora
da valva mitral através da instituicao de anticoagulacao plena.
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