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RESUMEN

El sindrome antifosfolipidico catastréfico representa menos del 1 % de casos
registrados a nivel mundial. Afecta varios érganos y se desarrolla en menos de
una semana, con una mortalidad muy alta. Se reporta el caso de una paciente
con antecedentes de varices e historia familiar de sindrome antifosfolipidico y
lupus eritematoso sistémico. Debutd con un cuadro de tormenta trombética
luego de wuna aneurismectomia, con un sindrome antifosfolipidico no
diagnosticado. El cuadro sUbito conllevd a manejo en terapia intensiva y
tratamiento con metilprednisolona e infliximab. La paciente fallecié por una
probable coagulacion intravascular diseminada, asociada al sindrome
antifosfolipidico catastrofico. El caso resalta la importancia del método
clinico en el diagnostico y tratamiento temprano de enfermedades poco
comunes.

Palabras clave: aneurisma; sindrome antifosfolipidico; coagulacién
intravascular diseminada.
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ABSTRACT

Catastrophic antiphospholipid syndrome represents less than 1% of reported cases
worldwide. It affects several organs and develops in less than a week, with a very
high mortality. We report the case of a patient with a history of varicose veins
and a family history of antiphospholipid syndrome and systemic lupus
erythematosus. She debuted with a thrombotic storm after aneurysmectomy, in
the midst of an undiagnosed antiphospholipid syndrome. The sudden onset led to
intensive care management and treatment with methylprednisolone and
infliximab. The patient died of probable disseminated intravascular coagulation
associated with catastrophic antiphospholipid syndrome. The case highlights the
importance of the clinical approach in the early diagnosis and treatment of rare
diseases.

Keywords: aneurysm; antiphospholipid syndrome; disseminated intravascular
coagulation.
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Introduccioén

El sindrome antifosfolipidico catastrofico (SAFC) representa menos del 1 % de
todos los pacientes con sindrome antifosfolipidico con una mortalidad cercana al
40 %. Afecta principalmente a mujeres en la cuarta década de la vida. Gran parte
de los pacientes no manifiestan una enfermedad autoinmune previa, pero en
algunos casos se asocia a lupus eritematoso sistémico. En mas del 50 % de los
casos el SAFC resulta la primera manifestacion del sindrome antifosfolipidico. "

Es una enfermedad de baja prevalencia y se desconocen las causas por las que
una minoria de pacientes presenta la variante catastrofica.”? El SAFC incluye
afectacion multiorganica, evidencia anatomopatoldgica de oclusion de multiples
vasos y titulos de anticuerpos antifosfolipidos elevados.® Se relaciona con un
factor precipitante en el 65 % de los casos, entre los cuales se identifican las
infecciones (49 %), las cirugias recientes (17 %), las malignidades (16 %), los
medicamentos (5 %) y la exacerbacion de lupus eritematoso sistémico (3 %).“ El
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objetivo de este articulo fue describir la evolucién y el abordaje terapéutico de
una paciente con SAFC probable.

Reporte de caso

Se presenta el caso de una paciente femenina de 60 anos, con antecedentes
patologicos de artrosis, espondilosis lumbosacra, enfermedad pulmonar
infiltrativa difusa e hipertension arterial. Presento dolor opresivo en hipogastrio
durante dos meses. Siete dias antes del ingreso el malestar se exacerbo y se
sefald también en la region inguinal. En cuanto a los antecedentes
ginecobstétricos, la paciente refirio seis gestas, seis partos, cinco hijos vivos y un
hijo muerto a causa de una infeccion no especificada.

Dentro de los antecedentes patoldgicos familiares se encontraron el sindrome
antifosfolipidico, el lupus eritematoso sistémico y la espondilitis anquilosante. Al
examen fisico se determinaron estertores crepitantes en ambas bases
pulmonares, latido abdominal palpable, dolor abdominal y varices en miembros
inferiores. La ecografia mostré una dilatacion aneurismatica de la aorta
abdominal en el tercio superior, de 41 mm de ancho por 71 mm de longitud; y se
realizd una Angio TAC que confirmo el diagnostico (fig.).

Al ingreso, el hemograma, las pruebas de coagulacion, la bioquimica sérica, los
electrolitos, la funcion renal y hepatica mantenian sus parametros normales. En
las consultas preoperatorias, el servicio de Neumologia hallo, en la tomografia
computarizada de alta resolucion, una reticulacion bilateral, fibrosis y
bronquiectasias, en concordancia con el antecedente de enfermedad pulmonar
infiltrativa difusa; Cardiologia determin6 wuna bradicardia sinusal, ligera
alteracion de la relajacion del ventriculo izquierdo y calcificaciones en la valvula
aortica; y Anestesiologia clasifico a la paciente como ASA Ill, con enfermedad
sistémica grave y marcada limitacion funcional. No hubo contraindicaciones, por
tanto, se planificé la cirugia vascular.
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Fig. - Angio TAC. A) Aneurisma de aorta abdominal, tercio superior. B) Diseccion hacia la
bifurcacion de la arteria iliaca comun derecha.

El procedimiento quirirgico consistié en una aneurismectomia con sustitucion de
aorta abdominal por injerto bilateral: aorta-iliaca izquierda y aorta-femoral
derecha. En el intraoperatorio se encontré un trombo intramural. Posterior a la
cirugia, se ingres6 a la paciente en la unidad de cuidados intensivos para el
monitoreo neurolodgico, ventilatorio y hemodinamico. Permanecio con intubacion
endotraqueal, los pulsos distales conservados y los signos vitales estables.

Pasadas 24 horas, presentd hipotension y se aplicd soporte vasoactivo con
norepinefrina. Tuvo, ademas, frialdad, palidez y petequias en miembro inferior
derecho. El ultrasonido evidencidé trombosis en la arteria femoral derecha, por lo
que la paciente se trasladé al quir6fano para una trombectomia de urgencia.
Luego de la cirugia, permaneci6 en la unidad de cuidados intensivos,
sedoanalgesiada con midazolam y morfina, inestable hemodinamicamente, y bajo
tratamiento de norepinefrina, dobutamina y cefazolina. Se mantuvo afebril,
anurica y en ventilacion mecanica (FiO2 de 50 %).

A las 48 horas, el examen oftalmoldgico constatd pupilas midriaticas no
reactivas. Se solicitdo interconsulta a Neurologia y el diagnostico presuntivo
resultdé accidente cerebrovascular isquémico. No se hizo TAC debido a la
inestabilidad de la paciente. Ademas, los valores de Troponina T estaban
elevados (827 pg/mL), y mantenia un infradesnivel del segmento ST en las
derivaciones de V2 a V5 del electrocardiograma que indicaba un infarto agudo de
miocardio sin elevacion del ST.
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También presentd falla hepatica (TGO: 1731,8 U/L; TGP: 823,7 U/L) y renal
(urea: 14,39 mmol/L; creatinina: 370 pmol/L). Se valor6 por Hematologia y
Reumatologia, y se diagnostico un posible SAFC con mal prondstico a corto plazo.
De manera urgente, se decidio iniciar tratamiento anticoagulante (enoxaparina,
heparina sédica) mas metilprednisolona e infliximab.

Dos horas después, la paciente manifesto insuficiencia respiratoria aguda severa,
con necesidad de FiO2 del 100 % y Dimero D elevado (8,0 ug/mL). Finalmente,
presentd asistolia y se le brindé reanimacion cardiopulmonar durante 20 minutos,
sin respuesta. Tras el fallecimiento de la paciente, se tomaron muestras para
examenes inmunoldgicos, pero se desecharon porque los familiares no
consintieron realizar estudios.

Discusion

En el SAFC el d6rgano mas afectado resulta el rindn, con microangiopatia
trombotica, infarto renal o trombosis venosa. El pulmoén, en dos terceras partes
de los casos, presenta distrés respiratorio agudo, embolia pulmonar o hemorragia
alveolar, asociados a mal prondstico. La mitad de los pacientes manifiestan
deterioro del estado de conciencia, deficiencias neuroldgicas focales motoras o
sensitivas, convulsiones o coma. También exhiben insuficiencia cardiaca con
hipotensién, taquicardia y oliguria.®”> En la terapia especifica del SAFC la
recuperacion se logra mediante la combinaciébn de anticoagulantes,
corticosteroides y plasmaféresis. El eculizumab se considera eficaz en pacientes
con SAFC refractario, especialmente en aquellos con caracteristicas evidentes de
microangiopatia trombética.® La prevencion se basa en el manejo adecuado del
periodo perioperatorio, el tratamiento oportuno de las comorbilidades y la
educacién de los pacientes.”

En este caso, los sintomas presentados después de la aneurismectomia, mas los
examenes complementarios y los antecedentes patologicos familiares conllevaron
al SAFC como diagnéstico probable; que no pudo confirmarse por la falta de
estudios seroldgicos para anticuerpos antifosfolipidos. Se determindé como causa
de muerte la coagulacion intravascular diseminada, que no se considera una
enfermedad sino una complicacion de trastornos adquiridos. ®

En la ultima revision del Internacional CAPS Registry, se reportan 500 casos entre
1992 y 2014.® Igualmente, se describen pacientes en los que los anticuerpos
antifosfolipidos son negativos y las pruebas deben repetirse porque pueden
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resultar positivas semanas o meses después. La rapida evolucion, en menos de
una semana, la afectacion multiorganica y la relacion con un factor
desencadenante caracterizan al SAFC."?

Se destaca la importancia de la blUsqueda exhaustiva de informacion basica
siguiendo el método clinico. El interrogatorio junto al examen fisico y los
examenes complementarios permiten un diagnoéstico acertado en el 95 % de los
pacientes."" Se recomienda considerar al SAFC cuando se presente un cuadro de
falla multiorganica de rapida evolucion; para ello se deben identificar factores
de riesgo como enfermedades autoinmunes y alteraciones de la coagulacion.
Teniendo en cuenta que este caso se determiné presuntivamente como SAFC, se
exhorta a la familia a realizarse estudios inmunoldgicos.
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