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RESUMDO

As manifestacdes classicas da sindrome de anticorpos antifosfolipidos incluem fendmenos tromboticos
arteriais ou venosos, abortos espontaneos e trombocitopenia, associados a presenga de anticorpos antifos-
folipidos. O envolvimento trombdético de um ou varios territorios vasculares pode dar origem a umagrande
diversidade de manifestagdes clinicas. A veia jugular € um local raro de fenGmenos trombdéticos, néo es-
tando estimada a sua prevaléncia e encontrando-se apenas documentada por relatos esporadicos, alguns
relacionados com a sindrome de anticorpos antifosfolipidos. Assim, a ocorréncia de trombose nesta, ou
noutralocalizacéo rara, deve alertar para a presenca de um estado de hipercoagulabilidade, nomeadamen-
te a sindrome de anticorpos antifosfolipidos.

Apresentamos o caso clinico de uma doente de 25 anos de idade com trombose da veia jugular inter-
na manifestada por tumefacgao cervical dolorosa, que conduziu ao diagndéstico da sindrome de anticor-
pos antifosfolipidos.
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ABSTRALCT

The classical presentation of the antiphospholipid syndrome is characterized by venous and arterial
thrombosis, fetal losses and thrombocytopenia, in the presence of antiphospholipid antibodies. Single ves-
sel involvement or multiple vascular occlusions may give rise to a wide variety of presentations. The jugu-
lar vein thrombosis is a rare event and its prevalence is not yet determined, being documented only in ca-
se reports, some of them related with antiphospholipid syndrome. Therefore antiphospholipid syndrome
should be suspected in patients with thromboses in unusual sites of an otherwise unexplained cause.

We report the case of a 25-year old woman with jugular vein thrombosis, presented as a painful cervi-
cal swelling, which led to the diagnosis of an antiphospholipid syndrome.
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A Sindrome de Anticorpos Antifosfolipidos (SAAF)
é caracterizada por tromboses venosas ou arteriais
recorrentes e complicacdes da gravidez, associadas
a niveis persistentemente elevados de anticorpos
antifosfolipidos.

Os doentes com SAAF apresentam trés grandes
grupos de manifestacdes clinicas: vaso-oclusivas,
hemocitopénicas e complicag8es da gravidez. As
manifestacdes vaso-oclusivas ocorrem tanto em
territério arterial como venoso afectando vasos de
pequeno, médio e grande calibre. Na circulagao ve-
nosa as veias superficiais e profundas dos membros
inferiores sdo as mais frequentemente afectadas
por fenébmenos trombaticos. Existem no entanto
casos raros de trombose venosa noutras localiza-
¢Bes como nas veias pélvicas, renais, mesentéricas,
porta, axilares, veia cava inferior e jugulares.

Apresentamos o caso clinico de umajovem com
trombose da jugular interna manifestada por tume-
faccéo cervical dolorosa, o que conduziu ao diag-
nostico de SAAR

Caso Clinico

Mulher de 25 anos de idade, raca branca, aparente-
mente saudavel até aos 21 anos de idade, alturaem
gue inicia queixas de artralgias de ritmo inflamato-
rio e caracter migratoério, dos cotovelos, punhos, in-
terfalangicas distais (IFD) e joelhos. Estas queixas
ocorriam com a frequéncia de mais ou menos uma
vez por més, duravam cerca de umasemanae nun-
ca atingiam mais de uma articulagdo simultanea-
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mente, nemamesma articulacdo duas vezes conse-
cutivas. Por vezes as artralgias acompanhavam-se
de tumefacc¢éo articular mas nunca se associaram
aoutros sinais inflamatoérios locais, nem afebre, ou-
tros sintomas constitucionais, rigidez matinal, al-
teracdes cutaneas, queixas urindrias ou intestinais.

Cercade umano depoisdo inicio das queixas ar-
ticulares refere o aparecimento de um rash malar
que agrava com a exposic¢ao solar e Glceras orais fre-
quentes, embora nunca mais do que uma em si-
multaneo. Refere também desde essa altura alopé-
cia moderada.

Mantendo o quadro clinico j& descrito inicia 4
dias antes do internamento queixas de astenia e
adinamia associadas ao aparecimento de uma
tumefaccéo dolorosa na face antero-lateral direita
daregiéo cervical. Esta tumefacgdo foi aumentan-
do progressivamente associando-se ao apareci-
mento de edema da hemiface direita e do membro
supeior do mesmo lado, motivo pelo qual recorre
ao nosso hospital.

Como antecedentes relevantes salienta-se o fac-
to de ser fumadora, de utilizar contraceptivos orais
desde h& 7 anos e de existir historia de tromboem-
bolismo pulmonar no pai e de acidente vascular
cerebral no avo paterno da doente.

Ao exame objectivo destacava-se a existéncia de
um rash malar moderado, sem outras les6es cuta-
neas, pequenas areas de alopécia e uma tumefac-
¢do dolorosa na metade inferior da face antero-la-
teral direita da regido cervical, sem outros sinais
inflamatdrios. A doente estava apirética, apresenta-
va um bom estado geral, a auscultacéo cardiopul-
monar era normal e ndo tinha alterages ao exame
osteo-articular.

Analiticamente verificaram-se as seguintes alte-
ragBes: vs 77 mm 1° hora, PCR 4.7 gr/dl, aPTT pro-
longado em 5s, anticoagulante lGpico positivo, an-
ticardiolipina positivo (1gG 27 U/ml, IgM 22 U/ml).
Os restantes parametros encontravam-se todos
dentro da normalidade, incluindo os doseamentos
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da proteina C e S, da antitrombina Ill, do factor V
de Leiden, da homocisteina e das vérias fraccdes
do complemento. Todo o restante estudo autoi-
mune foi negativo, incluindo ANA, anticorpos anti-
-DNAds, anti-Sm, anti-SSA, anti-SSB e anticorpos
anti-RNP.

Foi realizado uma ecografia e um ecodoppler
venoso cervical (Fig.1 e 2) que evidenciou trombo-
se daveiajugular internadireita e daveiasubclavia
direita. ATAC toraco-abdominal (Fig.3) confirmou
o diagnostico feito por doppler, acrescentando a
evidéncia da progressédo do trombo para veia cava
superior, sem no entanto atingir aauricula direita.
O exame radioldgico osteo-articular ndo mostrou
alteracOes significativas. Os outros exames com-
plementares realizados (radiografia de térax, ECG,
ecocardiograma e ecodoppler dos membros infe-
riores), bem como a observacao oftalmoldgica ndo
revelaram qualquer alteracdo com significado pa-
toldgico.

Perante o quadro clinico descrito, e excluindo-
-se outras causas de hipercoagulabilidade, é feito
o diagnostico de SAAF

E iniciada anticoagulacdo com heparina endo-
venosaseguida de passagem paraa anticoagulacéo
oral comvarfarinade modo a manter os valores de
INR entre 2,5 e 3,0. A doente foi também aconse-
Ihada a parar os anticonceptivos orais e a deixar de
fumar.

Apos ainstituicdo da terapéutica verificou-se, de
uma forma progressiva, uma melhoria clinica sig-
nificativacom diminuic¢éo do edema e da tumefac-
¢ao cervical associado a regressao do trombo da ju-
gular direita e da subclaviacomo demonstraram os
ecodopplers posteriores. Teve alta medicada com
varfarina, referenciada a consulta de Reumatolo-
gia na qual passou a ser seguida.

Actualmente, 7 meses ap0s o internamento, ain-
da mantém o rash malar e artralgias recorrentes
emborade formaesporadica e ndo associadas a si-
nais inflamatorios. Tem conseguido manter o INR
entre 2,5 e 3,0, ndo havendo evidéncia de novas
complicacdes trombaticas. A repeticédo do estudo
analitico confirmou os resultados iniciais (anticoa-
gulante lupico e anticardiolipina positivos) embo-
ra agora com PCR negativa e vs dentro dos paréa-
metros normais.

Discussao

No caso clinico descrito existem alguns critérios

Figura 1. Imagem de ecografia cervical com visualizagdo
da veia jugular interna direita que se apresenta ectasiada e
preenchida por um trombo.

Figura 2. Imagem obtida por ecodoppler da veia jugular in-
terna direita com trombo aderente.

Figura 3. Imagem obtida por TAC torécica helicoidal apds
injeccdo de contraste endovenoso em que se evidencia
trombose da veia jugular interna e subclavia direita.

que permitem o diagndstico de LUpus Eritematoso
Sistémico (LES), nomeadamente artrite, rash ma-
lar, fotossensibilidade, aftose oral e a presenca de
anticorpos anticoagulante ltpico e anticardiolipi-
na. A auséncia de outras alteracdes imunolégicas
como a presenca de ANA ou de anticorpos anti-
-DNA, embora frequentes em doentes com LES,
nao invalidam o diagndstico, pois existe uma pe-
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quena percentagem de casos que cursam sem
estes autoanticorpos. No entanto, algumas das
manifestacBes clinicas apresentadas por esta
doente também podem ocorrer na SAAF primaria
pelo que, embora a hip6tese de LES deva ser con-
siderada, s6 aevolucdo clinica podera permitirum
diagnéstico definitivo.

Neste caso as manifestagao clinicas mais graves
foram os fenémenos trombaéticos da veia jugular e
subclavia que associados a presenca de anticor-
pos antifosfolipidos, confirmados em determina-
¢Oes posteriores, possibilitaram o diagnéstico de
SAAF

As manifestacdes classicas da SAAF incluem fe-
némenos tromboticos arteriais ou venosos e com-
plicacdes da gravidez associados a presenca de an-
ticorpos antifosfolipidos, nomeadamente anticoa-
gulante lGpico e/ou anti-cardiolipina IgG ou IgM
presentes em titulos moderados ou elevados em 2
ou mais determinacdes separadas por um perio-
do minimo de 6 semanas*. O envolvimento trom-
bético de um ou varios territérios vasculares pode
dar origem a uma grande diversidade de manifes-
tacdes clinicas.

Os fendmenos de trombose arterial sdo menos
comuns que a trombose venosa, sendo nos mem-
bros inferiores que esta ocorre com maior fre-
quéncia. Nalgumas séries de doentes com SAAF
estimaram-se incidéncias de 29-55% de trombose
venosa dos membros inferiores, complicadas em
cerca de metade dos casos de tromboembolismo
pulmonar?34. No entanto, embora ndo tdo comuns,
os fendmenos de trombose venosa estdo descritos
noutros territérios como em veias toracicas (veia
cavasuperior, veiasubclavia e veiajugular), descri-
tos em cerca de 11% dos casos e veias abdominais
ou pélvicas em cerca de 12% dos doentes*s.

A veia jugular é um local raro de fenémenos
tromboticos, ndo estando estimada a sua preva-
Iéncia e encontrando-se apenas documentada por
relatos esporadicos nalguns casos relacionados
com SAAF. Num estudo retrospectivo, multicéntri-

proteina C, S e antitrombina Ill, disfibrinogené-
mia, sindrome nefrético, hemoglobinuria paroxis-
ticanocturna, entre outras. Confirmado o diagnés-
tico de SAAF deve ser rapidamente iniciada a tera-
péutica que devera incidir no tratamento do
fendmeno trombético e na profilaxia de futuros
eventos’.

O papel benéfico da anticoagulagdo na dimi-
nuicdo da recorréncia de fenémenos de trombose
tem sido bem documentada em varios estudos.
Em 2 destes estudos, ambos retroespectivos, com
séries numerosas, o nivel de proteccdo contra
trombose arterial ou venosa relacionou-se direc-
tamente com o nivel de anticoagulacéo antigida.
A descontinuacgdo da terapéutica com varfarina
parece estar associadaaum risco elevado de trom-
bose e mesmo morte, especialmente nos primeiros
6 meses apos suspensdo da anticoagulagdo. Como
a probabilidade de recorréncia de trombose em
doentes que ndo estdo convenientemente anticoa-
gulados pode atingir os 70%, a anticoagulacéo deve
ser efectuada a longo termo, se ndo para toda a
vida. Esta questdo da duracdo da anticoagulacéo
continua, no entanto, por esclarecer®®.

Relativamente a intensidade da anticoagulacao,
varios autores recomendam um INR entre 3,0 e 4,0.
Embora estudos recentes apoiem esta sugestéo,
outras analises com um INR mais baixo também
parecem ser eficazes. Desta forma, alguns autores
recomendam um INR alvo entre 2,0 e 3,0. No en-
tanto sdo necessarios estudos prospectivos de
maiores dimensdes para esclarecer esta questéo.
Até essa informacéo estar disponivel, recomenda-
-se um tratamento individualizado de acordo com
os factores de risco dos doentes para complicacdes
hemorragicas e trombose!+*2 %,
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