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Sindrome antifosfolipido catastréfico en el
anciano: a propésito de un caso

l.!)'_lm!llr'\.

Catastrophic antiphospholipid syndrome in the elderly: a case report

Sr. Editor:

El sindrome antifosfolipido catastréfico (SAFC) representa
menos del 1% de los pacientes con sindrome antifosfolipido
(SAF). Es su manifestacién mads grave y se caracteriza por
eventos microtrombéticos, serologia positiva y falla organica
multiple'?.

Maés del 60% de los pacientes desarrolla complicaciones
pulmonares como el sindrome de dificultad respiratoria aguda
y tromboembolia pulmonar, asi como afeccién del sistema
nervioso central: encefalopatia hipertensiva, evento vascu-
lar cerebral y convulsiones. E1 50% presenta manifestaciones
cutdneas>*. Diversos estudios epidemiolégicos reportan el
hallazgo de anticuerpos anticardiolipina y anticoagulante
lapico hasta en un 80%, trombocitopenia en 50% y anemia
hemolitica en un 30% de los pacientes>®.

Se presenta el caso de una mujer de 64 anos que
acudié a nuestro hospital con un cuadro de dolor abdo-
minal moderado e intermitente, que desaparecié posterior
al ingreso. Se descart6 infeccién de tracto urinario, apendi-
citis y colecistitis como causas probables. Un dia después
desarroll6 lesiones purpuricas en pabellones auriculares y
pémulos, afectando también a brazo izquierdo, piernas y nal-
gas. Todas progresaron a ulceras y ocuparon el 80% de
la superficie corporal total, en menos de una semana;
posteriormente desarrollé trombosis en dedos de la extre-
midad inferior derecha con ausencia de pulsos distales,
palidez, parestesias, cianosis con déficit sensorial y necrosis
(fig. 1). El ultrasonograma doppler report6 oclusién arterial.
Se reportaron anticuerpos anticoagulante lipico y anti-
cuerpos anticardiolipina (IgG 46,2; IgM 77) positivos, junto
con vasculitis crénica no leucocitoclastica de capilares de
pequeno y mediano calibre de dermis papilar y reticular
en su porcién superficial, en la biopsia de las extremidades
inferiores.

Se administré heparina de bajo peso molecular, metilpred-
nisolonay ciclofosfamida. Recibié 5 sesiones de plasmaféresis.

La paciente desarroll6 falla organica multiple (hematolégica,
respiratoria y renal) y fallecié 8 semanas después.

Si el SAFC es una de las manifestaciones méas raras del
SAF (el total de casos reportados por el Registro Internacional
Europeo de SAFC es de 282), su presentacién en mayores de
60 afios lo es aun mas: solo un 10% (29 casos)®®. El
diagnéstico definitivo requiere la presencia simultanea de
falla orgdnica multiple, el desarrollo de las manifestacio-
nes en menos de una semana, confirmacién histopato-
légica de trombosis de pequenos vasos y la presencia
de anticuerpos antifosfolipido en 2 ocasiones con una
diferencia de 12 semanas. El diagnéstico probable se rea-
liza en la ausencia de uno de los 4 criterios antes
mencionados®.

Las principales manifestaciones cutdneas reportadas por
el Registro Internacional son livedo reticularis (43%), Glceras
(12%), gangrena (5%), isquemia digital (4%), purpura (4%) y
necrosis (3%)’. Todas fueron desarrolladas en el caso presen-
tado.

Los primeros sintomas en aparecer son neurolégicos en
un 12%, seguidos por renales (8%), dermatolégicos (7%), abdo-
minales (6%) y sindrome de dificultad respiratoria aguda
(5%)°2. El dolor abdominal en este caso tuvo una evolu-
cién inconstante, fue estudiado y se descartaron causas
especificas.

Como en el 44% de los casos registrados, la paciente no
tenia el diagnéstico previo de SAF. El porcentaje de biopsias
obtenidas reportado por el Registro Internacional es bajo (14%)
y solo el 12% de estas fue confirmatoria’®. La biopsia del
caso reportd vasculitis crénica no leucocitoclastica. La vascu-
litis fue estudiada y se descart6 causa infecciosa. Incluso reci-
bié antibidtico de forma empirica sin obtener mejoria. La
ausencia de caracteristicas concluyentes pudo deberse a la
trombocitopenia presente (tabla 1). En este caso y en aque-
llos cuyas biopsias iniciales no son concluyentes es necesario
repetir la biopsia®®. Debido al fallecimiento del paciente no
se logré obtener una segunda biopsia antes de las 12 semanas
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Figura 1 - Evolucién gréfica de las lesiones en piel. Flecha blanca: gangrena; flecha negra: tlcera; circulo blanco: necrosis;

circulo negro: isquemia digital.

sugeridas®. La misma dificultad ha sido reportada por el Regis-
tro Internacional’ .

La estrategia terapéutica de primera linea es la anti-
coagulacién total y los corticosteroides intravenosos
(metilprednisolona 1.000mg/dia)*; seguidos de plasmafé-
resis e inmunoglobulina (0,4 g/kg/dia) y ciclofosfamida o
rituximab?4.

La mortalidad es elevada (50%), 2 terceras partes de la
mortalidad se deben a complicaciones pulmonares seguidas
de infecciones como neumonia (14%). La falla renal en el

paciente impidi6 la realizacién de estudios de imagen con-
firmatorios de complicaciones trombéticas potencialmente
mortales.

El hallazgo principal en autopsias es microtrombosis®'°.

El caso evidencia la dificultad del diagnéstico de SAFC.
Segun los criterios de Asherson es necesaria una biopsia
confirmatoria de microtrombosis. Sugerimos que un reporte
negativo no descarta el diagndstico. Ante el pobre prondstico
del SAFC es primordial mantener una alta sospecha clinica
para instaurar el tratamiento oportunamente.
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Tabla 1 - Estudios de laboratorio y gabinete

Estudios de laboratorio

AFL

ACL

AL

Beta 2 glicoproteina
FR

ANA

Complemento

Tiempos de coagulacién

TP

TTP

Fibrinégeno

INR

Biometria hematica
Proteina en orina de 24 h
Ultrasonograma doppler

Aspirado de médula 6sea

Cultivos de orina, sangre
y expectoracién

Positivo

1gG 46,2 (0-20)
1gM 77,1 (0-12)
Positivo

5

Negativo
Negativo

C3 normal

C4 normal

12,8
43

432

1,10

Pancitopenia (plaquetas <50.000)
153¢g

Ausencia del flujo al doppler
pulsado, de poder y espectral de la
arteria tibial anterior a tibial
posterior y a peronea en su tercio
distal y arteria pedial de pierna
derecha. Todas las arterias
presentaron material ecogénico en
su interior. Oclusion arterial total
en los niveles referidos
Agrupacién en Rouleaux.
Hipoplasia de la serie granulocitica
con linea de maduracién
anticipada. Hiperplasia de la serie
linfocitica y reticulo-histiocitario
con hemofagocitosis

Negativo
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