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Case report: 
Paziente di 82 anni, condotta a valutazione neurologica urgente 
per comparsa subacuta di disturbo dell’eloquio e movimenti 
involontari a volto e arti, di tipo coreico. 
In anamnesi ipotiroidismo in terapia sostitutiva; familiarità di 
primo grado (sorella) per sindrome da anticorpi antifosfolipidi 
(doppia positività) complicata da ischemia retinica; non familiarità 
per disturbi del movimento. 
Alla valutazione neurologica all’ingresso: paziente vigile, 
parzialmente collaborante, parzialmente orientata, parola 
scandita e disartrica, diverse anomie, atteggiamento fatuo con 
incontinenza emotiva, segno del grugno. Discinesie al volto con 
sede e frequenza variabile, ipercinesie coreiche ai quattro arti. 
Non deficit stenici focali. Bruschezza nelle prove di 
coordinazione ad arti superiori ed inferiori. ROT vivaci in tutte le 
sedi con lieve prevalenza destra. Deambulazione nei limiti di 
norma. 

La RM encefalo ha mostrato multiple puntiformi lesioni 
ischemiche cerebrali pluriterritoriali (con risparmio della 
regione nucleo-basale)  associate ad alterazioni della 
suscettibilità magnetica nei putamen e nella sostanza nigra 
mesencefalica ed a quadro di marcata atrofia corticale 
sovratentoriale. Il monitoraggio ECG non ha rilevato aritmie 
emboligene, l’ecodoppler dei tronchi sovraortici e 
l’ecocardiografia transtoracica e transesofagea sono risultati 
nella norma. Per escludere forme paraneoplastiche, veniva 
eseguita TC total body (negativa per lesioni eteroproduttive) e 
avviata ricerca di marker neoplastici sistemici (negativi) e 
autoanticorpi antiSNC per antigeni onconeurali (negativi). In 
considerazione del pattern neuroradiologico e della anamnesi 
familiare, avviata ricerca per anticorpi antifosfolipidi con rilievo 
di doppia positività (LAC e anticorpi anticardiolipina). 

La paziente è stata trattata pertanto con warfarin secondo INR e 
con xenazina con beneficio sulle manifestazioni coreiche.

Discussione: 
Benché l’interessamento neurologico centrale sia stato frequentemente riportato 
in pazienti affetti da sindrome da anticorpi anti-fosfolipidi, con manifestazioni 
legate sia a fenomeni ischemico-trombotici lesionali che non (disordini del 
movimento, decadimento cognitivo), il caso qui presentato appare peculiare per la 
loro apparentemente simultanea presentazione acuta. Inoltre, il disturbo del 
movimento coreico non appare correlato ad una lesionalità congrua identificabile 
al neuroimaging tradizionale. 
Per la segnalazione, sebbene non comune, di forme familiari di sindrome da 
anticorpi antifosfolipidi, è stato proposto il concetto di una predisposizione 
genetica. Rispetto al caso da noi segnalato, i casi familiari descritti in letteratura 
hanno mediamente una età d’esordio inferiore (intorno a 50 anni) e manifestazioni 
prevalentemente od esclusivamente ischemiche [Sebastiani et al, Autoimmune Rev 
(2016)]

attack (TIA) being the most common.3 Not all neurologic manifestations, however, are
a consequence of thrombotic events. This article reviews many neurologic complica-
tions (Box 1) linked to APS and focuses primarily on those that affect the central ner-
vous system (CNS), reviewing their clinical features, diagnostic evaluation, and
treatment.

CLINICAL MANIFESTATIONS
Cerebral Vascular Accident

The neurologic manifestations of APS can generally be grouped into those that are
caused by ischemia and those that are not ischemia-related, with the former being
more prevalent than the latter. Cerebrovascular accident (CVA) is the most common
and often consequential neurologic complication of APS,2 and the cerebral circula-
tion is the most common arterial system affected in APS.4 CVAs linked to APS can
be either thrombotic or embolic in origin and can affect any vascular territory.5 Anti-
phospholipid antibody (APL)-positive patients with ischemic stroke tend to be
younger and more likely to be female compared with stroke patients who are APL
negative.6,7 Indeed, the prevalence of APS is particularly high in younger stroke pa-
tients. At least 20% of strokes in individuals younger than 45 are attributable to APS,8

and the presence of APL in younger individuals confers a more than fivefold risk of
incident stroke or TIA compared with those who are not APL positive.9 Conversely,
the risk of incident stroke associated with APL in older patients is somewhat less
clear, and, although most studies that have examined this question support an
increased risk of CVA in older patients who are APL positive,5 the mechanism of
APS-associated stroke may be different in younger patients than in older patients.5

For those patients who have already suffered a CVA, there is some controversy as
to whether the presence of APL increases the risk of a subsequent cerebral ischemic
event.2

Patients with secondary APS in the setting of SLE also may be at greater risk of
having a cerebral ischemic event than those with primary APS.7 In this population,
the presence of lupus anticoagulant (LAC) has been shown to be a stronger predic-
tor of thrombosis and intracranial ischemic events than are antibodies to cardioli-
pin.6,7,10 Traditional cardiovascular risk factors, such as hypertension, also have

Box 1
Central nervous system manifestations of antiphospholipid syndrome

Cerebral vascular accident

Sneddon syndrome

Venous sinus thrombosis

Cognitive impairment and dementia

Psychosis

Seizure

Movement disorder

Headache (including migraine)

Demyelinating disease

Transverse myelitis

Ischemic optic neuropathy
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-  Stroke: la più frequente complicanza neurologica della sindrome da anticorpi 
anti fosfolipidi

-  Corea: il più frequente tipo di disturbo di movimento associato a sindrome da 
anticorpi anti fosfolipidi (prevalenza 1.3-4.5%); non necessariamente associato a 
lesioni a carico dei gangli della base documentabili con imaging

-  Decadimento cognitivo in circa un terzo dei casi, vs Demenza nello 0-6% dei casi 
con Sd da Ab aPL


