CASO CLINICO

Vasculopatia trombotica cutanea asociada a embolismo
paradojal. Reporte de caso

Thrombotic cutaneous vasculopathy associated to paradoxical embolism. A case report.

Antonio Paredes', Tomas Carbajal?, Jorge Coronado’, PatriciaGuere', Luis Lazo® Mirtha Pacheco*, Gadwin Sanchez'.

RESUMEN

El embolismo paradojal es definido como un embolismo arterial sistémico, producido por el pasaje de un trombo venoso al sistema circulatorio
arterial, asociado a un cortocircuito derecha-izquierda intracardiaco. Es un fendmeno relativamente raro, representando cerca del 2%
de todos los casos de embolismo arterial. Reportamos el caso de una mujer de 20 afios de edad con antecedente de varios episodios de
sincope, hipertension pulmonar y foramen oval patente, admitida en el hospital por disnea y dolor abdominal asociado a lesiones tipo placas
induradas eritemato-violaceas localizadas en hemiabdomen derecho. La biopsia cutanea revel6 vasos sanguineos venosos trombosados que
comprometian dermis e hipodermis produciendo necrosis grasa. En razon a los hallazgos cutaneos y antecedentes de la paciente se postulo el
diagnostico de embolismo paradojal.

Palabras claves: Foramen oval patente, Embolia paradojal, Cortocircuito derecha-izquierda.

SUMMARY

Paradoxical embolism is defined as a systemic arterial embolism, produced by the passage of a venous thrombus to blood circulatory system,
associated a right-to-left intracardiac shunt. It is relatively rare, representing about 2% of all cases of arterial embolism. We report the case
of 20-year-old women with a history of several episodes of syncope, pulmonary hypertension and patent foramen ovale, admitted to the
hospital with dyspnea and abdominal pain associated with purplish erythematous indurated plaques located in right abdomen. Skin biopsy
revealed thrombosed venous blood vessels that compromise dermis and hypodermis producing fat necrosis. Because the cutaneous findings
and previous history of the patient, we diagnosed her with paradoxical embolism.

Keywords: Patent foramen ovale, Paradoxical embolism, Right-to-left shunt.

INTRODUCCIC')N arteriales® pero tiene alta mortalidad pudiendo llegar hasta
un 20%:*.

Esta condicion puede estar relacionada a una
comunicacion intracardiaca anormal. El defecto mas comun
asociado con embolismo paradojal es el foramen oval patente
(FOP), que puede estar presente entre un 27% a 35% en la
poblacion normal®, siendo el defecto intracardiaco de origen
fetal mas comun®. El FOP representa un residuo del desarrollo
de la circulacion fetal, a través del cual la sangre oxigenada
proveniente de la placenta, es dirigida desde la vena cava
inferior hacia la circulacion sistémica, evitando el paso por

El embolismo paradojal (EP) fue descrito por primera
vez en 1877 por Connheim'. Es definido como embolismo
arterial sistémico requiriendo el pasaje de un trombo venoso
al sistema arterial circulatorio a través de una comunicacion
intracardiaca de derecha a izquierda. Estos pequefios €mbolos
pueden provenir de la auricula derecha, pelvis, miembros
inferiores o de cualquier otra localizacion? Es una entidad
rara, constituyendo sélo el 2% de los tromboembolismos
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la circulacion pulmonar. Tras el nacimiento, cambios de
presiones a ambos lados del tabique o septum auricular llevan
al colapso del septum primum contra el septum secundum,
y hacia el sequndo afio de vida se produce habitualmente
la fusion de los mismos y oclusién del canal que quedaba
delimitado entre ambos’.

Bajo condiciones fisioldgicas el FOP determina una
comunicacion izquierda-derecha de pequefia cantidad sin
cambios hemodindmicos significativos. Pero en caso de
aumento de la presion auricular derecha, ocurre una inversion
del shunt siendo de derecha a izquierda, esto puede suceder
bajo condiciones fisioldgicas tales como el estornudo, tos,
maniobra de valsalva o bajo condiciones patoldgicas como
embolismo pulmonar agudo y enfermedad pulmonar crénica.
Esta potencial comunicacion entre circulacion venosa y
arterial puede permitir que material tromboembdlico evite
el pasaje hacia el pulmén y entre a la circulacion sistémica
(mayor) produciendo embolismo paradojico’. Las arterias mas
comprometidas son las mesentéricas 38%, cerebrales 28% y
periféricas 28%?.

Varios estudios han demostrado la correlacion entre FOP
y accidente cerebrovascular (ACV) criptogénico, especialmente
entre jovenes®, hallandose una frecuencia de mas de 40% de
FOP presente en estos casos’; existen estudios en los que se
reporta una prevalencia de 50% de FOP y ACV criptogénico en
menores de 50 afios'™. Otras asociaciones descritas con el FOP
son el sindrome platipnea-ortodesoxia', la embolia gaseosa
de los buceadores' las migrafias'’®, demencia y sincopes
inexplicados™.

CASO CLINICO

Paciente mujer de 20 afios de edad, natural y procedente
dePisco, conviviente,amade casa, la cual presentaantecedente
de disnea y varios episodios de sincope siendo diagnosticada
de hipertension pulmonar severa con disfuncion sistélica
moderada de ventriculo derecho, insuficiencia tricuspidea
severa y foramen oval patente pequefio; por lo que recibe
tratamiento con sildenafilo 12.5mg dos veces por semana,
aspirina y carbamazepina.

En octubre del 2009 ingresa al servicio de Emergencia
de nuestro hospital por disnea, tumoracién en hemiabdomen
derecho, dolor y distensién abdominal siendo hospitalizada,
planteandose los diagndsticos de paniculitis, morfea vy
sindrome antifosfolipidico (SAF).

Al examen fisico preferencial se observd una placa
violdcea algo dolorosa a la palpacion, de superficie indurada
e irregular con aumento leve de temperatura local, a nivel
abdominal en mesogastrio y flanco derecho (Fotografias 1
a3).
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Fotografia 1. Placa violdcea en mesogastrio, que se extiende a flanco derecho (fecha).

Fotografia 2. Placa viclacea en flanco derecho (flecha).

o

Fotografia 3. Placa de aspecto morfeiforme en mesogastrio.

Se hallo en los examenes de laboratorio un hemograma
y perfil de coagulacién normales, al igual que los niveles de
lipasa y calcio. Valores de TGO: 51Ul/l, dimero D: 0.23mg/l,
CEA 125: 118U/ml, anticuerpo anticardiolipina positivo (36.41
unidades GPL), antiestreptolisina O positiva, ANA, Anti-DNA
y ANCA negativos, asi como complemento 3 y 4 normal.
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La serologia para hepatitis fue negativa. En la ecografia de
partes blandas se aprecid engrosamiento de tejido celular
subcutaneo con irregularidad del mismo y areas ecogénicas
a nivel periférico de dicho engrosamiento, se focaliza en una
extension de 29x30cm. A nivel de la ecografia abdominal
se observd hepato-esplenomegalia, engrosamiento de
mesogastrio, apifiamiento de asas intestinales, cavidad
peritoneal con leve a moderado liquido libre sin imagenes
definidas, retroperitoneo sin adenopatiasy liquido libre escaso
en cavidad pélvica. La paciente fue evaluada por cirugia y
se determind que no correspondia a un cuadro quirurgico.
En la tomografia téraco-abdomino-pélvica se evidenciaron
pulmones normales, cardiomegalia global moderada a
predominio de cavidades derechas, tronco arterial pulmonar
en rango limite (3cm de didmetro), dilatacion venosa y cayo
hepatico que sugirieron componente de insuficiencia cardiaca;
acompafiados de derrame pericardico laminar moderado. La
paciente presentaba hepatomegalia leve, probablemente
por componente congestivo, con bazo, rifiones, pancreas
y vesicula biliar sin alteraciones; ademdas de congestion
mesentérica leve asi como ascitis laminar leve. La biopsia de
piel reveld trombosis marcada de vasos venosos en dermis e
hipodermis produciendo necrosis grasa (Fotografias 4 a 7).

Fotografia 4. Epidermis con ortoqueratosis y leve dermatitis perivascular superficial, se hallan
trombos en plexo vascular superficial. HE 4X.

Fotografia 5. A mayor aumento pequenios trombos en capilares. HE40X.

Fotografia 7. Compromiso de numerosos vasos en paniculo adiposo. HE 40X.

Se indico tratamiento con sildenafilo a 50mg, dos
veces por semana para el cuadro de hipertension pulmonar,
aspirina 100mg por dia y oxacilina 500mg cada seis horas
por siete dias, con mejoria de las lesiones. Al momento del
presente reporte la paciente contintia con ingresos periodicos
al servicio de cardiologia por hipertension pulmonar y
tromboembolismo pulmonar.

DISCUSION

En el caso que hemos presentado se descartd el cuadro de
paniculitis considerado inicialmente;y siendola lesion cutanea
basicamente secundaria a una vasculopatia trombotica
masiva que comprometia vasos dermo-hipodérmicos, se
dirigié el estudio a conocer cuales son las causas que podrian
producir dicho problema, en una paciente joven (por ejemplo
se buscod algun estado de hipercoagobulidad), las cuales
deberian ademas explicar los episodios de disnea y sincope
que presentaba la paciente, teniendo como antecedente
hipertension pulmonar y foramen oval patente.
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Se postuld que episodios tromboembdlicos a nivel
pulmonar podrian explicar los episodios de disnea; ademas,
como es sabido, pacientes con trombosis pulmonar tienen
mayor propension a presentar hipertension pulmonar. Sin
embargo la hipertension pulmonar por si sola no explicaria los
cuadros de sincope tan frecuentes en la paciente. Al combinar
los antecedentes de foramen oval patente, hipertension
pulmonar acompafiante y probable trombosis venosa profunda
(demostrada por la presencia de embolismo pulmonar); junto a
la trombosis cutanea marcada nos inclinamos a pensar que la
paciente seria portadora de un estado de hipercoagubilidad atin
no definido. Asi trombos del lado venoso llegarian al corazon,
pasarian por el foramen oval, evitando el pulmén y dirigiéndose
hacia la circulacion arterial mayor produciendo lo que se llama
embolia paradojica. Dicha via explicaria los cuadros de sincope
por trombosis de arterias cerebrales y de dolor abdominal por
probable trombosis arterial mesentérica.

El embolismo paradojal es definido como embolismo
arterial sistémico, requiriendo el pasaje de un trombo venoso
al sistema arterial circulatorio a través de una comunicacion
arterio-venosa. Es una entidad rara constituyendo solo el 2%
de los tromboembolismos arteriales pero con alta mortalidad,
pudiendo llegar hasta un 20%. En nifios y adolescentes es
un fenémeno muy infrecuente, siendo los eventos isquémicos
cerebrovasculares la manifestacion clinica mas frecuente en
este grupo etario, ya sea en forma de ictus criptogénicos
o ataques isquémicos transitorios (TIA). La comunicacion
intracardiaca mas frecuente encontrada es el FOPy la relacién
de éste con ictus criptdgénicos y TIA ha sido confirmada en
varios estudios''®. Las arterias mas comprometidas son las
mesentéricas 38%, cerebrales 28% y periféricas 28%?°.

El criterio diagnoéstico definitivo de embolismo paradojico se
establece con la observacion directa del paso del trombo a través
del foramen oval mediante ecocardiografia, sin este hallazgo
ecocardiografico se considera diagnostico de presuncion y en
ausencia de enfermedad tromboembdlica se consideraria tan
s6lo como diagnostico posible. Sin embargo actualmente se
admite el diagnostico de embolia paraddjica si se cumplen una
serie de criterios denominados criterios de Johnson' (Cuadro 1).

Cuadro 1. Criterios de Johnson para diagndstico de embolia paradojal”.

1. Fuente disponible de material embdlico en el sistema
venoso y/embolismo pulmonar.

2. Comunicacion entre la circulacion sistémica y pulmonar de
tamafo adecuado documentado por prueba de imagen.

3. Aumento de presion en corazon derecho que determina
cortocircuito derecha a izquierda pasajero o permanente.

La deteccion del FOP es posible a través de una ecocardio-
grafia con sustancia de contraste, ya sea transtoracica o tran-
sesofafica, siendo €sta ultima la mas recomendada por su alta
sensibilidad (90%)™. La ultrasonografia doppler transcraneal es
una alternativa no invasiva muy sensible y especifica.
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En los pacientes con alteraciones del septo interauricular
se ha encontrado mayor susceptibilidad a las arritmias supra-
ventriculares, lo que ha sugerido que el embolismo paraddjico
podria no ser el Unico mecanismo involucrado y que episodios
transitorios de arritmias auriculares podrian participar en
algunos casos™. La trombosis en el propio foramen oval con
posterior embolizacién seria otro potencial mecanismo'®.
Posibles causas de trombosis deberian ser estudiadas como
SAF, déficit de antitrombina Ill, de proteina Cy S, trombofilias
heredadas principalmente la variante G20210A del gen de la
protrombina y la mutacién G1691A del factor V, entre otros.

El diagnostico de embolismo paradéjico como etiologia
de enfermedad vascular periférica oclusiva ha aumentado
considerablemente en los ultimos afios, como consecuencia
de una mayor capacidad para detectar el FOP o las
comunicaciones arteriovenosas (fistulas y malformaciones)
asociados a corto circuito derecha-izquierda. La sospecha
de éste, hasta hace poco tiempo raro fenomeno, ha ido
incrementandose hasta ser incluido en el diagnostico
diferencial de cualquier episodio tromboembdlico™. Entre
pacientes atendidos por pre-sincope o sincope inexplicados se
encontré también una elevada prevalencia de cortocircuitos
derecha-izquierda, confirmandose por ecocardiografia
transesofagica la presencia de FOP*. Como en algunas
de las situaciones anteriormente comentadas, el paso a
través del FOP de microembolismos y de sustancias vaso
activas eludiendo el filtro pulmonar podria estar implicado
en la fisiopatologia de estos hallazgos, de los que no hay
referencias previas en la bibliografia, si bien todo ello queda
todavia, obligadamente, en el terreno de la especulacion.

Aunque no habia presentacion clinica de trombosis
profunda en el caso que describimos, especulamos que el
embolismo pulmonar y el embolismo paraddjico se originan
del sistema venoso. Los estudios hematologicos iniciales para
hipercoagubilidad fueron negativos aunque luego se encontro
positividad en algunos de ellos; ademas varios estados de
hipercoagubilidad pueden estar relacionados a factores aun
no descubiertos. En el caso que presentamos la trombosis
masiva cutanea hallada nos lleva a pensar que efectivamente
estariamos ante un caso de hipercoagubilidad que produciria
trombos venosos y de alli embolias, lo que explicaria ambos
hechos: el embolismo paradojico y el tromboembolismo
pulmonar de la paciente.

CONCLUSION

Eneste caso,ycomo enmuchosotros, lasmanifestaciones
cutdneas pueden reflejar un acontecimiento sistémico que
nos pueden orientar a una mejor presuncion diagnostica si
tomamos en cuenta los antecedentes de los pacientes y poder
asi contribuir desde nuestra especialidad en el diagnostico de
muchas enfermedades.
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