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RESUMEN 

El síndrome antifosfolípido es considerado un trastorno del colágeno asociado a 

presentaciones clínicas a edades intermedias con incidencias no mayores de 5 casos 

por cada 100.000 personas. Su espectro clínico oscila en la presencia de 

manifestaciones trombóticas multisistémicas de origen vascular. Sin embargo, las 

manifestaciones no vasculares tienen un espectro raro en su presentación habitual. Se 

presenta el caso de un varón de 64 años con manifestaciones oculares relacionadas a 

amaurosis fugaz asociado a alteraciones estructurales retinianas. Los hallazgos de 

tamizajes realizados fueron fuertemente sugestivos de trombofilias primarias. Se 

aplicó perfil para síndrome antifosfolípido el cual fue positivo, por lo que se instauró 

anticoagulación plena. 
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ABSTRACT 

Antiphospholipid syndrome is considered a collagen disorder associated with 

clinical presentations at intermediate ages with incidences of no more than 5 cases per 

100,000 people. Its clinical spectrum ranges from the presence of multisystem 

thrombotic manifestations of vascular origin. However, non-vascular manifestations 

have a rare spectrum in their usual presentation. The case of a 64-year-old man with 

ocular manifestations related to amaurosis fugax associated with retinal structural 

alterations is presented. The findings of screening performed were strongly suggestive 

of primary thrombophilia. A profile for antiphospholipid syndrome was applied, which 

was positive and therefore, full anticoagulation was initiated. 

 

Keywords: antiphospholipid syndrome, antiphospholipid antibodies, retinal vein 

occlusion, amaurosis fugax 

 

INTRODUCCIÓN 

 

El síndrome antifosfolípido (SAF) es un trastorno autoinmune caracterizado por 

presentar múltiples complicaciones trombóticas, con afectación principalmente en 

mujeres y en edades de aproximadamente 15-50 años, con incidencias anuales 

estimadas de 5 casos nuevos por cada 100.000 personas al año. El SAF se encuentra 

condicionado por la presencia de anticuerpos antifosfolípidos dirigidos contra complejos 

en las membranas celulares, conduciendo a estados protrombóticos y proinflamatorios, 

ocasionando alteraciones propias en la coagulación. Se relaciona a complicaciones 

obstétricas y no obstétricas, como otros trastornos autoinmunes. El SAF suele 

manifestarse con complicaciones vasculares y no vasculares (hematológicas, 

gastrointestinales, osteoarticulares, cutáneas y neurológicas). Las principales 

complicaciones vasculares son la trombosis venosa profunda en miembros inferiores, 

embolismo pulmonar, entre otras. Las complicaciones no vasculares del SAF se 

presentan principalmente con el sistema nervioso central, siendo la incidencia de 

manifestaciones oculares entre 14-18%. Se presenta a continuación el caso de un 

paciente masculino con diagnóstico de SAF con complicaciones no vasculares (oculares) 
(1,2). 

 

PRESENTACIÓN DE CASO 
 

Varón de 64 años, sin antecedentes de importancia, ingresa al servicio de 

urgencias por amaurosis fugaz izquierda. En el examen físico se evidencia edema 

macular, edema de papila y exudados algodonosos peripapilares en los cuatro 
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cuadrantes de la retina, sin otros signos clínicos que sugieran enfermedad sistémica. A 

través de la angiografía se evidencia oclusión de la rama venosa retinal la cual es de 

etiología no clara (figura 1). Dentro de los estudios complementarios se documenta 

anticoagulante lúpico positivo en screen test (1.49) además de poliglobulia por lo que 

se realizó aspirado de médula ósea, con hallazgos de policitemia vera (figura 2), con 

mutación del gen JAK-2. Con dichos datos es comentado al servicio de reumatología 

con el fin de descartar trombofilias primarias aportando los siguientes paraclínicos 

iniciales (tabla 1). 

 

Tabla 1. Perfil reumatológico inicial del paciente 

 
 

Test empleado Valores de referencia 

Cardiolipina IgG U/ml Negativo 0,41 

Cardiolipina IgM U/ml Negativo 9,78 

Beta-2 glicoproteína IgM U/ml Positivo 65 

Beta-2 glicoproteína IgG U/ml Negativo <2 

Anticoagulante lúpico Positivo 1,6 

Veneno de víbora de Russell Positivo 1,25 

 
 

Ante los anteriores resultados se decide realizar pruebas confirmatorias para SAF 

a las 12 semanas, encontrando Beta-2 glicoproteína IgM positiva por segunda vez 
(tabla 2). 

 

Tabla 2. Perfil de reumatológico del paciente a las 12 semanas 

 

Test empleado Valores de referencia 

Beta-2 glicoproteína IgM U/ml Positivo 34,0 

Beta-2 glicoproteína IgG U/ml Negativo <2,0 

 
 

Dado lo anterior, se configuró un cuadro de SAF con manifestaciones 

trombóticas, por lo que se decide iniciar anticoagulación formal con warfarina. 
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Figura 1. Hallazgos angiotomográficos y de fondo de ojo del paciente caso A: 

Angiografía con fluorescencia FFA confirmó la presencia de hemorragia retiniana y 

oclusión de la vena retiniana en las ramas supratemporal, infratemporal e infranasal. 

B: Fotografía de fondo del ojo derecho con hallazgos compatibles de vasos dilatados y 

tortuosos que se extendían desde el disco óptico, asociado a hemorragia en la retina 

en su campo temporal e inferior. 

 

 

Figura 2. Preparado de aspirado de médula ósea del paciente caso. Se observa 

abundante celularidad, con predominio de megacariocitos anormales agrupados, 

asociado al fenómeno de emperipolesis 
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DISCUSIÓN 

Las manifestaciones no vasculares del SAF suponen un tema interesante de 

revisión dada su baja prevalencia en la población, dado que las principales 

manifestaciones vasculares se han descrito con relación trombosis venosa profunda, 

trombosis arterial y venosa en extremidades, trombosis de la vena yugular, trombosis 

de la vena subclavia, tromboflebitis en miembros inferiores, entes otras. Se describió 

previamente el caso de un hombre que curso con SAF asociado a complicaciones 

retinales partiendo de un hallazgo inicial no trombótico, como complicación de 

manifestación del sistema nervioso central- oftalmológico (amaurosis fugax) presente 

en menos del 6% de los casos de SAF según el “Euro- Phospholipid Proyect” (1). (figura 

1). Se ha descrito que la principal causa de eventos trombóticos en el SAF es la 

presencia de anticuerpos beta-2 glicoproteína uniéndose a receptores beta-2 

glicoproteína en las superficies celulares activando a las células endoteliales, 

monocitos, neutrófilos, fibroblastos, propiciando una respuesta inmune y protrombótica 
(3). 

Dentro de las manifestaciones oculares del SAF puede afectarse cualquier parte 

del globo ocular, incluyendo el segmento anterior y posterior, como terminaciones 
nerviosas de las vías visuales. Las manifestaciones clínicas oculares del SAF varían 

desde la presencia de amaurosis fugax, diplopía, dolor periocular, cefalea, entre otros 
(4). 

La predilección del SAF por el segmento posterior del ojo es la más 

frecuentemente registrada, con hallazgos retinianos como tortuosidad de las venas de 

la retina, hemorragias retinianas, microaneurismas y manchas “algodonosas”, esta 

última se encuentra con relación a fenómenos microangiopáticos o de oclusión 

microvascular. En la oclusión de la vena de la retina se ha reportado mayor presencia 

de anticuerpos antifosfolípidos comparado con la población en general (5). Una revisión 

sistemática realizada por Zhu W et al (6) evalúa el riesgo de oclusión de la vena retiniana, 

demostrando una asociación estadísticamente significativa entre los anticuerpos 

antifosfolípidos y el riesgo del desarrollo de oclusión (OR 5,18 IC 95% 3,37 - 7,95). Por 

ello es necesario realizar tamizaje de SAF en pacientes que desarrollen episodios de 

trombosis en la cámara posterior. Dado lo anteriormente descrito, en presencia de 

anticuerpos antifosfolípidos, el British Committee for Standards in Haematology sugiere 

la búsqueda de SAF en pacientes que presenten oclusión venosa sin otras causas locales 

o sistémicas subyacentes que expliquen el fenómeno, mediante la realización de 

pruebas de anticuerpos antifosfolípidos al finalizar el tratamiento anticoagulante (7). 

Incluso Levine et al (8) propusieron que, dada la elevada prevalencia de anticuerpos 

antifosfolípidos en algunas condiciones propias del paciente asociadas a SAF como 

enfermedades autoinmunes tipo lupus eritematoso sistémico, en algunos casos de 

oclusiones vasculares retinianas graves se debe atribuir al SAF en pacientes con esta 

afección (9). 
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En contraparte, un estudio realizado por Glaced-Bernard A et al (10) mediante la 

evaluación prospectiva obtuvo que, en pacientes con trombosis en segmento anterior, 

se registró un aumento significativo de anticuerpos antifosfolípidos en tan solo 5% de 

los pacientes con trastornos vasculares de la retina(11). Lo anterior también se 

encuentra respaldado por Giordano N et al (12) quienes afirmaron que los anticuerpos 

antifosfolípidos no desempeñan ningún papel en las oclusiones vasculares oculares (13). 

 

Cobo-Soriano R et al (14) demostraron una alta prevalencia de anticuerpos 

antifosfolípidos en pacientes con retinopatía vaso oclusiva, mediante la ejecución de un 

estudio observacional descriptivo en 40 pacientes libres de riesgo de trombosis 

retiniana que presentaban oclusión vascular retiniana: 65% con oclusiones venosas, 

20% con oclusiones arteriales, 5% con oclusiones arterial y venosa y 10% con vasculitis 

y oclusiones venosas de la retina (15). 

 

Si bien en los anteriores estudios no se ha encontrado relevancia en la presencia 

de anticuerpos para SAF relacionados con enfermedad tromboembólica ocular , existen 

múltiples hipótesis que relacionan la presencia de estos anticuerpos en dichos eventos 

tromboembólicos como la unión de estos anticuerpos al endotelio vascular a través de 

la adenosina, favoreciendo la expresión de citocinas e impulsando el metabolismo de 

prostaglandinas, lo que podría generar una producción de tromboxano, el cual 

constituye un agente de agregación plaquetaria. Como también la reacción cruzada de 

los anticuerpos antifosfolípidos con el colesterol LDL oxidado que favorece la captación 

de este en los macrófagos, lo que conllevas al inicio de la formación de las placas 

arterioscleróticas. Se mencionan en otras teorías el rol de los anticuerpos 

antifosfolípidos como antagonistas de la acción de los anticoagulantes séricos naturales, 

generando un efecto neutralizante, específicamente sobre la proteína C, glicoproteína 

S y la anexina (16). 

 

En conclusión, el SAF constituye un fenómeno trombótico relevante que debe 

considerarse en manifestaciones trombóticas sin manifestaciones sistémicas asociadas, 

dado que el estudio de este tipo de trastornos suele cursar con hallazgos no vasculares 

del sistema nervioso central. Es necesario evaluar otras condiciones asociadas a 

trombofilias hematológicas y no hematológicas como el SAF, sobre todo en este tipo de 

pacientes sin patologías sistémicas preexistentes. Por todo ello, se recomienda a los 

internistas realizar la búsqueda sistemática de anticuerpos antifosfolípidos en pacientes 

con oclusiones venosas retinianas. Como limitante del estudio destacamos que no se 

pudo realizar seguimiento angiotomografico de la condición clínica de la paciente. 
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