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Sindrome de dedos azules asociado a sindrome antifosfolipidico
secundario a sifilis

Blue toe syndrome related to antiphospholipidic syndrome secondary to syphillis
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RESUMEN

El sindrome de dedos azules o fenomeno de acrocianosis, descrito en la literatura, se presenta secundario a una alteracion en la vasculatura
periférica que puede obedecer a fenomenos inflamatorios o vasculopatias oclusivas, de etiologia infecciosa (directa o inmunologica por
inmunocomplejos) asi como no infecciosa (trastornos de la coagulacion, enfermedades autoinmunes primarias o secundarias). Se presenta
el caso de un paciente con acrocianosis secundaria a sindrome antifosfolipidico cuya etiologia fue la infeccion por sifilis. EI diagnostico y
tratamiento oportuno tuvo un desenlace favorable sin secuelas discapacitantes para el paciente.
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SUMMARY

Blue toe syndrome or acrocyanosis phenomenon have been previously described in the literature; it is secondary to peripheral vasculature
dysfunction due to inflammation or occlusive vasculopathies which can also be secondary to infectious etiologies (directly or immunologically
by immunocomplexes) and non infectious etiologies (coagulation disorders, primary or secondary autoimmune diseases). We report the case
of a patient with acrocyanosis secondary to antiphospholipidic syndrome which etiology was syphilis. Prompt diagnose and treatment had a
favorable outcome without dysfunctional consequences.
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INTRODUCCI(')N presentacion, si bien infrecuente, descrita en la literatura
mundial.
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y el cual asocio al contacto con agua fria y cambios de
temperatura en el trabajo (abrir y cerrar la congeladora).

En su episodio actual los sintomas se extendieron a la
region metacarpofalangica con intenso dolor y parestesias,
ademas de comprometer también pies (Fotografias 1 a 3),
por lo cual es hospitalizado. El paciente presentaba ademas
una pérdida de 6kg en los ultimos dos meses y no referia
historia de fiebre.

) i
Fotografia 1. Tumefaccion y coloracion violacea de todos los dedos de las manos.

Fotografia 3. Acrocianosis en dedos de pies.
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Como antecedentes patologicos el paciente refirio
un mes antes tos, odinofagia y erupcién maculo-papular,
eritematosa, generalizada y pruriginosa que remitio a la
semana y por la que se automedicd con sintomaticos. En Ia
esfera sexual el paciente referia multiples parejas sexuales
ocasionales, sin proteccion y relaciones sexuales con hombres.

Al examen fisico el paciente se hallaba
hemodinamicamente estable, orientado y colaborador. Se
observé acrocianosis de falanges distales de manos con
necrosis de falange distal de quinto dedo de mano derecha
y acrocianosis de dedos de pies, ademds se evidencio
placas hiperqueratosicas asintomaticas en palmas y plantas
(Fotografias 4 y 5); el paciente no especifico el tiempo de
las mismas. Los pulsos periféricos estaban presentes, eran
simétricos y de intensidad normal. No se observaron lesiones
en cavidad oral ni en genitales. El resto del examen fisico no
fue contributorio al caso.

Fotografia 5. Placas hiperqueratosicas asintomaticas en plantas.
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Se realizd un plan de trabajo extenso para determinar la
causa de los sintomas, asi se solicitaron hemograma, conteo
plaquetario, pruebas de funcion renal y hepatica, los cuales
estuvieron dentro de rangos normales; las aglutinaciones para
Brucella, la serologia para hepatitis B y C fueron negativas.
La velocidad de sedimentacion globular fue de 22mm/h, loa
anticuerpos antinucleares en 1:80, cardiolipina IgM positiva a
45 titulos; el factor reumatoide, criofibrinogenos, anticoagulante
lupico vy los niveles de complemento C3 y C4 se encontraban
en rangos normales. El VDRL fue positivo 1:128 y la prueba de
anticuerpos treponémicos fluorescentes (FTAabs) dio positiva (3+).
Se realizd un test de ELISA para VIH el cual también fue positivo.

La radiografia de térax mostrd un infiltrado alveolar
en el l6bulo medio del pulmon derecho (Fotografia 6) con
estudio directo de esputo BK positivo (2+). La ecocardiografia
transtoracica no detectd presencia de trombos y el estudio
doppler arterial de extremidades superiores e inferiores fue
reportado como dentro de parametros normales.

Fotografia 6. Radiografia de torax mostrando infiltrado alveolar en el I6bulo medio del pulmon
derecho.

Dada la positividad del VDRL y ELISA para VIH, se realizd
el conteo de CD4, el cual fue 204 célulasimm?; debido al
conteo de CD4 (muy cercano a las 200 células/mm?) v a las
comorbilidades intercurrentes del paciente, se le clasifico en
estadio SIDA. Siendo un paciente inmunosuprimido se realizé
una puncion lumbar, la cual presenté reactividad a la prueba
no treponémica, VDRL, diagnosticandose neurosifilis.

Se realizaron dos biopsias de piel, una de ellas en piel
acral en el area violacea que comprometia uno de los dedos de
la mano, la cual presentd como hallazgo principal depésitos
fibrinoides en la pared del los vasos capilares, sugiriendo una
vasculopatia oclusiva (Fotografias 7 y 8). La sequnda muestra
fue tomada de la palma derecha y en ella se observé infiltrado
liqguenoide con linfocitos, histiocitos y células plasmaticas,
compatible con etiologia luética (Fotografias 9 a 11).

Fotografia 8. A mayor aumento se hace evidente el infiltrado perivascular y depdsitos de fibrina
enelinterior del lumen de los vasos, hallazgos compatibles con una vasculopatia oclusiva. HE 400X.

Fotografia 9. Biopsia de placa hiperqueratdsica de palma donde se aprecia un denso infiltrado
en banda que borra la union dermo-epidérmica. HE 40X.
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Fotografia 11. Infiltrado liquenoide linfo-histiocitico con células plasmaticas compatible con
una etiologia luética. HE 400X.

El paciente recibio desde su ingreso por emergencia
tratamiento anticoagulante y posteriormente tratamiento
con penicilina G sddica por 14 dias, cubriendo ademas
el compromiso neurolégico ya descrito. Se monitorizé
cercanamente al paciente durante el tratamiento para evitar
la reaccion de Jarisch-Herxheimer, compromiso sistémico
caracterizado por fiebre, malestar general, nauseas, mialgias
y artralgias, secundaria a la destruccion de las espiroquetas
durante en tratamiento con penicilina y por lo tanto mas
frecuente en pacientes con alta carga treponémica, como
el presente caso? El paciente no presentd complicaciones y
su evolucion fue favorable, pudiendo suspenderse la terapia
anticoagulante en el transcurso del tratamiento para
sifilis. No hubo progresiéon de la acrocianosis, la cual fue
resolviéndose progresivamente presentando unicamente
necrosis de la falange distal del quinto dedo de la mano
derecha con un curso de gangrena seca, sin complicaciones
(Fotografia 12).
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Fotografia 12. Evolucion favorable del paciente luego del tratamiento.

Debemos mencionar que a la semana de hospitalizacion
se inicié tratamiento especifico antituberculoso por foco
pulmonar, difiriéndose la terapia antirretroviral hasta el
alta con el fin de un mejor control de los focos infecciosos
intercurrentes.

DISCUSION

El sindrome antifosfolipico es un desorden autoinmune
en el cual eventos tromboembdlicos arteriales y/o venosos,
complicaciones obstétricas y trombocitopenia se asocian a la
presencia de anticuerpos antifosfolipidos circulantes®.

Los anticuerpos antifosfolipidos son una familia
heterogénea de inmunoglobulinas que incluyen al
anticoagulante lupico, cuyo nombre se debe a su capacidad
para prolongar los tiempos de coagulacion de pruebas
dependientes de fosfolipidos; al anticuerpo anticardiolipina,
nombrado asi por su reactividad con cardiolipinas en los
ensayos de ELISA; y la B2-glicoproteina I. Estos anticuerpos
pueden unirse ya sea a fosfolipidos, a proteinas unidas a
fosfolipidos o a complejos de fosfolipidos-proteinas de
union*®,

El sindrome antifosfolipidico puede ser una condicion
primaria asi como asociarse a enfermedades autoinmunes,
infecciones o malignidad. Las manifestaciones cutaneas de
dicho sindrome se presentan en un 41 a 50% de los casos
e incluyen livedo reticularis (la mas frecuente), ulceraciones
en extremidades, isquemia cutanea distal, hemorragias en
astilla, tromboflebitis superficial, purpura trombocitopénica,
dermografismo, urticaria cronica y acrocianosis, entre otras®.

El sindrome de dedos azules es un fendmeno de
acrocianosis descrito previamente en la literatura, que
traduce una alteracion en la vasculatura periférica que puede
obedecer a diferentes fendmenos, entre ellos el sindrome
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antifosfolipidico. Dicho fenomeno autoinmune conlleva a la
produccion de trombos, tanto arteriales como venosos, que
producen vaso-oclusion®. Su diagndstico se basa en criterios
clinicos y de laboratorio del sindrome antifosfolipidico, los
cuales cumplio el paciente en el caso en mencion.

El sindrome antifosfolipidico puede tener diferentes
etiologias, se le ha asociado mayormente a colagenopatias
comoellupuseritematososistémico,perotambiénainfecciones
tanto virales como bacterianas, por espiroquetas y parasitos.
Infecciones mas frecuentemente asociadas al sindrome
antifosfolipidico incluyen al parvovirus B19, citomegalovirus,
virus varicela zoster, VIH, infeccién por Stafilococco y
Streptococco, bacterias Gram negativas y Mycoplasma
pneumoniae’. La sifilis fue la primera infeccion asociada a
los anticuerpos antifosfolipidos®. Revisando la literatura los
anticuerpos antifosfolipidos como las anticardiolipinas son
mas frecuentes en infecciones virales, particularmente en VIH
(49.75%), VHB (249%) y VHC (20%); es muy rara su asociacion
con anticuerpos anti-p2-glicoproteina |y no tiene correlacion
con riesgo de trombosis 0 manifestaciones hematoldgicas
del sindrome antifosfolipidico. En infecciones bacterianas
las anticardiolipinas se presentan en lepra (42.7%) con
asociacion frecuente a anticuerpos anti-p2-glicoproteina
| (44.8%) y en sifilis (8-67%), nuevamente sin correlacion a
eventos tromboticos®.

La asociacion de las infecciones con los anticuerpos
antifosfolipidos se ha reportado en numerosos estudios
epidemioldgicos y experimentales. Los anticuerpos inducidos
por infecciones (aloanticuerpos) suelen unirse directamente
a fosfolipidos y no a cofactores como glicoproteinas, ademas
tradicionalmente se consideran transitorios y por lo general
no se asocian a manifestaciones clinicas del sindrome
antifosfolipidico®.

La presencia de anticuerpos antifosfolipidos circulantes
no es suficiente para presentar manifestaciones clinicas,
incluso sélo el 50% de pacientes con LES y titulos positivos
de anticuerpos antifosfolipidos desarrollan fendmenos

tromboticos, por lo cual existen otros factores involucrados
en la presentacion clinica del sindrome antifosfolipidico,
como por ejemplo la predisposicion genética®. En el caso
que reportamos pensamos que el cuadro se debia a la
presencia de infecciones simultaneas como sifilis, VIH y
tuberculosis, todas entidades capaces de generar anticuerpos
antifosfolipidos®.

El sindrome antifosfolipidico asociado a sifilis se ha
reportado en varias oportunidades en la literatura, sin ser
éste un fenomeno frecuente en la infeccion luética. En el
caso del sindrome antifosfolipidico y la infeccion por VIH los
reportes han demostrado que su mayoria son secundarios a
infecciones intercurrentes y no a la infeccion per se, lo cual es
extremadamente raro, con la misma infrecuencia ocurre en el
caso de la tuberculosis.

La pronta y favorable evolucion de nuestro paciente
posterior al tratamiento para sifilis refuerza nuestro
diagndstico de sindrome antifosfolipidico asociado a
infeccion luética y que la coinfeccion con VIH y tuberculosis
jugaron un rol sinérgico para la generacion de anticuerpos
antifosfolipidicos y su manifestacion clinica.

CONCLUSION

Se presenta el caso por la poca frecuencia del mismo
y por ser una presentacion catastréfica de un fendmeno
vaso-oclusivo (el sindrome antifosfolipidico) relacionado a
una causa poco frecuente pero descrita en la literatura, la
infeccion por sifilis.

El caso también nos ayuda a recordar la importancia
de la evaluacion clinica y semiologica del dermatologo en
la identificacion de lesiones sospechosas, en beneficio de un
rapido y certero diagndstico. Ademas los médicos en general
deben tener en cuenta que los pacientes con sindrome
antifosfolipidico confirmado pueden tener una etiologia
infecciosa y también pueden llevar a formas fatales.
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