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RESUMEN

Presentamos el caso clinico de un varén de 58 afos de edad, con trombosis
por déficit de Proteina C y S, tras descartar proceso secundario, inmunoldgico y
oncoldgico.

Palabras clave: Hipercoagulabilidad, trombosis arteriovenosa, déficit congénito
de proteina C y S.

ABSTRACT

We present the clinical case of a 58-year-old man with protein C and S deficiency
thrombosis, after ruling out secondary, immunological and oncological processes.

Key words: Hypercoagulability, arteriovenous thrombosis, congenital protein C

and S deficiency.
INTRODUCCION

Las trombofilias, son un desorden del
mecanismo hemostatico donde se
demuestra una predisposicidon anormala
la trombosis. Puede manifestarse como
un evento tromboembdlico espontaneo
o de una severidad desproporcionada
al estimulo, en el territorio venoso
y ocasionalmente arterial, con una
tendencia variable a la recurrencia.

La frecuencia de Ilas trombofilias
primarias en la poblacién mundial es de
1/25.000 y solo el 1% de las trombosis
tiene una base genética. @

La enfermedad trombdtica es
multifactorial como resultado de
la conjuncidbn de varios factores,
genéticos, ambientales y de condiciones
adquiridas que determinan la expresion
clinica individual. *

Las proteinas C y S son glicoproteinas
dependientes de vitamina K, con
propiedades antitrombdticas,
sintetizadas en el higado. La proteina C
es una proteasa sérica que circula como
un cimogeno, después de la division
proteolitica, por el complejo trombina/
trombomodulina, sobre la superficie
endotelial, la cual actua inactivando
los factores Va y Vllla por proteolisis.
La proteina C activada también tiene
propiedades profibrinoliticas, por
inhibicion del plasmindgeno activado. La
proteina S actua como un cofactor en
este proceso, e inhibe asi fendmenos
trombdticos.@

Los niveles de proteina S disminuyen
durante el embarazo y el puerperio y en
usuarias de anticonceptivos orales. La
proteina C y la proteina S dependen de
la vitamina K para su sintesis, sus niveles
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se reducen en pacientes que estan
recibiendo un antagonista de la vitamina
K como warfarina. Una deficiencia
de antitrombina puede ocurrir en
pacientes con sindrome nefrdtico y
en aquellos que reciben quimioterapia
con L-asparaginasa. Finalmente, las
deficiencias en todas estas proteinas
ocurren en pacientes con enfermedad
hepatica avanzada y pueden ocurrir en

presencia de trombosis aguda extensa.
3

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 58 afnos de
edad con antecedente de Eritrocitosis
e Hipertensidon Arterial Sistémica,
desde hace 5 anos, sin tratamiento. Sin
antecedente trombdtico familiar.

Acudié al Servicio de Urgencias con
cuadro de 2 semanas de evolucion,
por dolor y cambios de coloracion
en pierna derecha, a la exploracion
vascular destaca ausencia de pulsos
periféricos en todos los niveles de
dicha extremidad, cianosis distal
hasta regidon suprapatelar, frialdad
marcada, hipoestesia y déficit motor;

Figura N° 1

1. Oclusion por trombosis de la aorta

abdominal,
lumen

comprometiendo el 50% del
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en miembro inferior izquierdo, pulsos
débiles en todos los niveles, cianosis en
pie, sin embargo, con funcionalidad y
sensibilidad conservada. Cuenta con los
siguientes signos vitales al momento de
su internacién: TA:140/90 mmHg, FC:74
Ipm, FR:16 cpm, Sat: 84% a Fi02:0.21
y unos laboratorios de ingreso que
reportan: Hto:61%, Hb:20.3 g/dI, TP:13.7
seg, Act:78%, INR:1.8, Creatinina:1.33
mg/dl, NUS: 27 mg/dl Glicemia:92 mg/
dl, Na:131 mmol/l, K:5.17 mmol/l, Cl:96
mmol/I.

Dada la emergencia del caso, es
sometido a trombectomia aorto-
ilio-femoro popliteo distal con

repermeabilizacidbn por angioplastia
intraluminal aorto distal, evidenciandose
salida de abundantes trombos desde
aorta abdominal, posteriormente se
constatd adecuado flujo. Los estudios
angiotomograficos revelaron oclusiéon
arterial y venosa, comprometiendo
un 50% de la aorta abdominal, ambas
arterias renales a predominio derecho,
ambas arterias iliacas y arteria femoral
externa derecha (Fig. 1, 2, 3y 4),

Figura N° 2

2. Oclusion por trombosis de la arteria renal
izquierda.
3. Infarto en polo superior de rifion izquierdo
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Figura N° 3

4. Arteira iliaca externa izquierda.

5. Arteria iliaca externa derecha, con
disminucion de flujo distal hacia la arteria
iliaca interna.

Complementando dichos hallazgos
con ultrasonido Doppler, se evidencio
nefropatia parenquimatosa croénica
bilateral a predominio derecho, con
ausencia de flujo arterial en riAdn
derecho y con bajo flujo y espectro
alterado en la arteria renal izquierda.

Asi mismo, a nivel hepatico, se evidencié
datos de hepatopatia croénica difusa,
hipertension portal y areas de infarto
en segmento VIII hepatico, mismas
secundarias a una cavernomatosis
portal.

La evoluciobn del paciente fue
desfavorable, presentando isquemia
irreversible en miembro inferior
derecho, la cual fue sometida a
ablacion suprapatelar pese a la
repermeabilizaciobn por angioplastia
intraluminal aorto distal.

Cabe mencionar, que al tercer dia
de internacidén, paciente cursé con
oligoanuria e incremento de azoados,
catalogandola como una lesion aguda
renal sobreafnadida a enfermedad
renal cronica, secundaria a oclusion
arterial renal, la cual no respondid a
esquema de hidratacion, ingresando
posteriormente a terapia de sustitucion
renal, tras agravarse el cuadro por
datos de urgencia dialitica.

Una vez estabilizado
hemodinamicamente, se inicié protocolo
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Figura N° 4

6. Arteira femoral izquierda.
7. Arteria femoral derecha, con disminucion
de flujo distal.

de estudio para determinar etiologia del
cuadro trombdtico.

En relacion al perfil inmunoldgico, se
realizaron multiples examenes, entre
ellos (Cuadro 1):

CUADRO 1. PERFIL INMUNOLOGICO
SM/RPN:0.25 NEGATIVO
SM (SMITH) 0.23 NEGATIVO
JO-1:0.22 NEGATIVO
SCL-70:0.23 NEGATIVO
SS-A (RO):0.06 NEGATIVO
SS-B (LA):0.19 NEGATIVO
ANCA C NHR
ANCA P NHR
Asimismo, se descartd cuadro
relacionado con Lupus Eritematoso
Sistémico (LES) y Sindrome

Antifosfolipidico, contando con HLA
para LES, positivo para el alelo DRB1*08,
que segun la literatura, los alelos HLA-
DRB1*08:02 y DQB1*04:02,
estan asociados negativamente para
el diagndstico del cuadro, siendo éstos
factores protectores de la enfermedad.®

Paralelamente, contamos con pruebas
anticardiolipina IgM e IgG negativas.

En relacion al cuadro de trombosis
asociado a estado neoplasico, se
conoce que, el cancer es un estado
protrombdtico  adquirido asociado
a un riesgo mayor de trombosis.
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Se realizd pruebas imagenoldgicas,
laboratoriales y marcadores tumorales
(CA 19.9, PSA Y CEA) para descartar
proceso neoplasico, mismas dentro de
parametros normales.

Ante la ausencia de etiologia secundaria,
se decide indagar por patologias de
origen trombofilico, con los siguientes
resultados (Cuadro 2):

CUADRO 2.

PROTEINA C: 32 VN: 70-140%

PROTEINA S: 36.4 VN: 74.1-146.1%

ANTITROMBINA liIl: SIN REACTIVO

FACTOR V DE LEIDEN: SIN REACTIVO

Destacando dentro de los mismos,
deficiencia de PC y PS, confirmando la
sospecha clinica.

DISCUSION

El déficit de Proteina C y S causa un
estado protrombdtico persistente que
puede llegar a la trombosis venosa
como la arterial. Es mas frecuente
encontrar un déficit aislado solo de una
proteina (C o S) y no asi de ambas. “9

Lo interesante de este caso especifico
es que se presenta en el contexto de
un déficit conjunto (tanto de proteina C
y S) y eso eleva el riesgo de padecer
trombosis a nivel hepatico, pulmonar,
renal, aodrtico e iliaco, entre Ilas
manifestaciones mas graves citadas en
el presente caso.

El déficit de estas proteinas tiene un
caracter autosdmico dominante, con
penetrancia variable, cuya alteracion se
localiza en el cromosoma 2y 3. 4

Es importante realizar un tamizaje
familiar en todos los casos captados.
Ademas de ello, debemos determinar si
la trombofilia es de caracter secundario
(excluyendo causas inmunoldgicas,
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hepaticas, renales y medicamentosas),
siendo las mas frecuentes y las
primarias, como en el presente caso.
¢ En la actualidad, el tratamiento de
inicio es sintomatico, debemos resolver
las complicaciones de las trombosis,
mismas desencadenadas por el déficit
proteico (Tromboembolismo Pulmonar,
necrosis distal, trombosis renal, etc.)
y las manifestaciones que conllevan,
ya sea con procedimientos médicos o
quirurgicos, tal como en el reporte del
caso clinico. Posteriormente, se realiza
un tratamiento de mantenimiento,
iniciando con heparina y continuando
con anticoagulantes orales de por vida.®

Dentro de la literatura, se describen
reportes de casos clinicos similares,
llama la atencidn que en el presente
caso, el grado de trombosis fue extenso
y que tuvo una presentacion toérpida
y de rapida evolucibn en 3 meses,
combinada con afectacion tanto arterial
como venosa.

A pesar de que en nuestro caso se
procedid arealizar una ablacidony terapia
de sustitucion renal, el prondstico podria
haber sido fatal, sin embargo; gracias
al protocolo adecuado de estudio para
coagulopatias, manejo multidisciplinario
y finalmente el tratamiento oportuno,
curso de manera favorable, desde
la instauracidon de antagonistas de la
vitamina k, fue externado y actualmente
realiza seguimiento por consulta
externa.

Se puede concluir que es una entidad
que debe ser tomada en cuenta, ante
un paciente con trombosis a repeticion,
con el fin de prevenir secuelas que
pueden generar ciertos grados de
discapacidad o incluso pueden ser
fatales. 7
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