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RESUMO

A síndrome do anticorpo antifosfolípide (SAF), mais comum em mulheres, manifesta-se clinicamente como trombose e/ou 
abortamentos de repetição. Anemia hemolítica autoimune e manifestações neurológicas, cardíacas e cutâneas são comuns. 
Relata-se o caso de um paciente do gênero masculino cuja manifestação inicial da doença foi gangrena em pavilhão auricu-
lar, e o diagnóstico de SAF se deu por meio de biópsia de pele do membro inferior, que mostrava vasculopatia trombótica, 
sem evidência de vasculite. Esse resultado é um dos dois critérios maiores que, associados a um critério menor, fecham 
o diagnóstico dessa doença. Discutem-se neste caso os possíveis diagnósticos diferenciais e como eles se diferenciam da 
doença em foco, além da importância que a biópsia teve no diagnóstico de SAF nesse indivíduo. 
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INTRODUÇÃO

A síndrome do anticorpo antifosfolípide (SAF) é a trombofi lia 
adquirida mais comum. As manifestações clínicas são hetero-
gêneas e refl etem a presença de trombose em vasos arteriais ou 
venosos de qualquer calibre e em qualquer órgão ou sistema, 
desenvolvendo-se abrupta ou insidiosamente. 

O diagnóstico é realizado por meio de um critério clínico 
associado a um critério laboratorial. Os critérios clínicos são 
trombose (arterial, venosa ou vasculopatia) ou história de 
morbidade ou mortalidade obstétrica (três ou mais perdas fetais 
no primeiro trimestre, uma ou mais mortes fetais ou parto pre-
maturo por insufi ciência placentária). Os critérios laboratoriais 
são anticoagulante lúpico positivo, títulos moderados a altos 
para anticardiolipina IgG ou IgM e títulos moderados a altos 
de β2-glicoproteína I.1,2

O quadro clínico é diverso, podendo ocorrer alterações 
hematológicas, renais, neurológicas, cardiológicas e der-
matológicas, e até um quadro de pior prognóstico – SAF 
catastrófi ca.2,3 É mais comum no gênero feminino e associada 
a doenças autoimunes. Neste relato apresentaremos um caso 
de SAF primária com sintoma inicial de gangrena auricular.

RELATO DE CASO

PRF, gênero masculino, 28 anos de idade, portador de do-
ença de Graves e em uso de propiltiouracil há três anos, 
mantendo-se estável. Chegou ao pronto-socorro com queixa 
de cianose e dor em nariz e pavilhões auriculares há um dia. 
Ao exame físico apresentava petéquias em língua, palato 
e membros, acompanhadas de cianose nasal e em orelha 
externa. Após 12 horas, as áreas cianóticas evoluíram para 
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gangrena (Figura 1). O paciente manteve-se normotenso e 
sem alterações neurológicas. Excluídas as hipóteses de me-
ningococcemia e endocardite, foi suspenso o propiltiouracil 
e iniciada a pulsoterapia com metilprednisolona 1 g/dia por 
três dias consecutivos, com estabilização das lesões cutâneas. 
Na sequência, foram mantidas prednisona 60 mg/dia via oral 
e solução de lugol tópica. 

Foram realizados hemograma (Hb 11,5; Ht 33,9; leucó-
citos 4.500, plaquetas 44.000), urina I (proteinúria negativa, 
leucócitos 1.000, hemácias 1.000), sorologia para hepatite B, 
hepatite C e HIV negativa; ALT, AST, fi brinogênio, C3, C4 e 
CH50 dentro da normalidade; C-ANCA e P-ANCA negativos, 
crioglobulinas negativas; anti-Ro negativo; fator antinúcleo e 
fator reumatoide negativos. Devido à difi culdade diagnóstica, 
foi realizada biópsia de pele em área de máculas eritematosas 
em membro inferior direito, com o resultado de vasculopatia 
trombótica, achado este sugestivo de SAF (Figura 2).

A hipótese diagnóstica de SAF teve sua confi rmação com os 
resultados positivos para anticardiolipina IgM (55 MPL UI/mL), 
anticardiolipina IgG negativa e anticoagulante lúpico positivo. 
Feito o diagnóstico, foram introduzidos difosfato de cloroquina 
4 mg/kg/dia, heparina de baixo peso molecular em dose antico-
agulante, via subcutânea, e AAS 100 mg/dia, via oral.

O paciente apresentou melhora da lesão cutânea do nariz 
e pavilhão auricular esquerdo. Porém, persistiu pequena área 
de gangrena em pavilhão auricular direito, com perda parcial 
da cartilagem (Figura 1).

DISCUSSÃO

Durante a internação, foram aventadas várias hipóteses diag-
nósticas, dentre as quais: vasculite induzida por propiltiouracil, 
granulomatose de Wegener, policondrite recidivante e síndro-
me do anticorpo antifosfolípide.

A vasculite induzida pelo propiltiouracil pode ocorrer a 
qualquer tempo durante seu uso.4 É descrita como lesões de 
pele, até alterações renais e pulmonares.5 A maioria dos casos 
de vasculite induzida por propiltiouracil apresenta ANCA 
positivo.5 É sugerido que o acúmulo de metabólitos do propil-
tiouracil em neutrófi los possa tornar a mieloperoxidase imuno-
gênica, como também outras enzimas presentes nos grânulos 
dos neutrófi los. A partir daí, ocorreria a ativação de outros 
neu trófi los, provocando a liberação de enzimas e a produção 
de radicais livres e citocinas, resultando em dano vascular.6,7

A granulomatose de Wegener é defi nida como uma vas-
culite com formação de granulomas infl amatórios e necrose 
de vasos de médio e pequeno calibres.8 A forma completa 
atinge face, pulmões e rins.4 Apresenta C-ANCA positivo 

em 80% a 90% dos casos. A histopatologia mostra vasculite 
leucocitoclástica com necrose e granuloma infl amatório 
perivascular.

O quadro clínico apresenta perfuração de septo nasal, nariz 
em sela, perda auditiva, estenose subglótica, pseudotumor 
ocular, esclerite, episclerite e uveíte. Nos pulmões, infi ltrado 
nodular ou lesão cavitada, que pode levar à hemoptise.8 Os rins 
são acometidos por glomerulonefrite rapidamente progressiva. 
Mais de 75% dos pacientes terão lesão renal durante o curso 
da doença, que inicialmente se manifesta por proteinúria e 
hematúria.4 Na pele pode haver nódulos, púrpura palpável, 
lesões vesicobolhosas, pápulas, úlceras e infartos digitais.8 

Figura 1
Imagem da orelha direita antes e após o tratamento, com perda 
parcial da cartilagem.

Figura 2
Biópsia de pele mostrando vasos trombosados (seta) e ausência 
de infi ltrado infl amatório perivascular.
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A policondrite recidivante é uma doença mediada pelo 
sistema imune associada à infl amação de estruturas cartila-
ginosas e de outros tecidos conjuntivos como orelha, nariz, 
articulação, trato respiratório etc. O quadro clínico pode 
incluir condrite auricular, audição reduzida, condrite nasal, 
deformidades do nariz, acometimento laringotraqueal, in-
fl amação ocular, artrite, acometimento de pele e vasculites. 
Não existe alteração laboratorial específi ca. O diagnóstico é 
feito pelo quadro clínico, e raramente é necessária biópsia 
tecidual. O tratamento é realizado com corticoides, podendo-se 
associar metotrexato.9

A SAF, também conhecida como síndrome de Hughes, 
foi defi nida no fi nal da década de 1980.4 Ocorre em 1% a 6% 
da população. A trombose é a principal manifestação e pode 
ocorrer mesmo em pacientes com trombocitopenia (40%–50% 
dos pacientes). As tromboses tendem a ocorrer principalmente 
na circulação venosa dos membros inferiores e na circulação 
arterial cerebral. 

A manifestação cutânea pode ser a primeira em 41% 
dos casos, e a lesão mais frequente é o livedo reticular. 
Este se apresenta de forma persistente, como uma lesão 
reticular ou mosqueada de coloração violácea, vermelha 
ou azulada. É irreversível com o reaquecimento, e pode 
envolver tronco, braços ou pernas.10 Outras lesões asso-
ciadas a SAF são gangrena digital, úlceras de membros 
inferiores, pseudovasculite, necrose cutânea com lesões 
purpúricas dolorosas evoluindo para placas enegrecidas 
bolhosas localizadas em membros, cabeça (nariz, orelhas) 
ou nádegas.11

A vasculite livedoide é uma doença rara, descrita em 1967 
por Bard e Winkelmann. Caracteriza-se por lesões purpúricas 
dolorosas localizadas em membros inferiores que, frequente-
mente, ulceram. As úlceras apresentam curso crônico e recor-
rente, com exacerbações no verão e no inverno. Podem deixar 
cicatrizes atrófi cas, brancas e irregulares, com telangiectasias 
e hiperpigmentação livedoide de hemossiderina perilesional. 
A patogênese ainda é desconhecida, mas em alguns casos 
apresenta associação a alteração da coagulação ou doenças 
infl amatórias.12

O diagnóstico da SAF é realizado pela presença de um cri-
tério clínico associado a um critério laboratorial.8 O tratamento 
envolve medidas profi láticas e anticoagulação. A anticoagula-
ção pode ser feita com varfarina ou heparina, frequentemente 
associadas ao AAS. 

Em pacientes com plaquetas abaixo de 50.000 é contraindi-
cado o uso de AAS ou de anticoagulantes, podendo ser usadas 
prednisona ou imunoglobulinas, até a normalização da série 
plaquetária. A cloroquina e a hidroxicloroquina têm efeito 

antiplaquetário e antitrombótico comprovado em pacientes 
com lúpus eritematoso sistêmico, com provável papel preven-
tivo também em pacientes com SAF.4

Dentre os diagnósticos diferenciais apresentados, a poli-
condrite recidivante foi descartada como hipótese diagnóstica 
devido ao quadro de gangrena auricular. A granulomatose de 
Wegener e a vasculite induzida pelo propiltiouracil foram des-
consideradas como causadoras da vasculopatia, principalmente 
após o resultado da biópsia de pele, que não mostrou presença 
de vasculite e leucocitoclasia.

A evolução do paciente foi bastante inesperada, com 
dramática melhora das lesões cutâneas após pulso de me-
tilprednisolona seguido de prednisona 60 mg/dia associada 
a difosfato de cloroquina e heparina. AAS não foi utilizado 
durante a fase inicial da internação devido à plaquetopenia. 
O propiltiouracil foi retirado, tendo sido feita programação 
para tireoidectomia.

CONCLUSÃO

A biópsia de pele foi fundamental para a realização do diagnós-
tico. Os achados clínicos e a vasculopatia trombótica encontra-
da no estudo anatomopatológico, associados a altos títulos de 
anticardiolipina e à presença de anticoagulante lúpico, selam 
o diagnóstico de SAF.
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