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RESUMEN

El Sindrome Antifosfolipido coexistiendo con Lupus se ha asociado
a una amplia variedad de manifestaciones clinicas, la mayor parte de
éstas, ligadas alaisquemiao el infarto focal. El fracaso agudo multiorgé
nico que ocurre en los pacientes con estos anticuerpos se hallamado Sin
drome Antifosfolipido Catastréfico por la alta mortalidad. Por otra parte,
el término Mesenteritis Retractil se aplica a aquella circunstancia en la
que un proceso inflamatorio crénico con engrosamiento e infiltracién del
mesenterio abdominal ocurre, debido a un mecanismo isgquémico entre
varias multiples causas. Presentamos un paciente en el que existio lacon-
comitancia de Sindrome Antifosfolipido, isquemia de 6rganos abdomi-
naes y Mesenteritis Retractil. El paciente desarrollé un sindrome
antifosfolipido catastréfico, probablemente secundario a un proceso
infeccioso, y tras la supresion de la terapia antitrombética debido a la
presencia de una hemorragia digestiva alta, falleciendo.

PALABRAS CLAVE: Mesenteritis retractil. Paniculitis abdominal. Sin-
drome Antifosfolipido Catastréfico. Lupus Eritematoso Sistémico.
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ABSTRACT

The Antiphospholipid Syndrome coexisting with Lupus has been
associated to wide variety of clinical manifestations, mostly linked to
focal ischaemia or infarction. Acute multi-organ failure occurring in
patients with these autoantibodies is named Catastrophic Antiphospholi -
pid Syndrome because the high mortality. On the other hand, the term
Retractile Mesenteritis is applied to the circumstance in which, an chro -
nic inflammatory process with thickening and infiltration of the mesente -
rium occur, due to ischaemic mechanism, among many other multiple
causes. We describe one patient with concomitance of Antiphospholipid
Syndrome, evidence of abdominal ischaemia and Retractile Mesenteritis.
The patient developed Catastrophic Antiphospholipid Syndrome, pro -
bably due to infectious process and, antithrombotic therapy supression
because upper gastrointestinal bleeding, and dead.
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INTRODUCCION

El Sindrome Antifosfolipido (SAF), se ha asociado con la
presentacion de trombosis arterial 0 venosa, pérdidas fetales
recurrentes, trombopenia, y con menor frecuencia, a otras
complicaciones (1). Algunos pacientes con anticuerpos
antifosfolipido pueden desarrollar un cuadro, a menudo de
desenlace fatal, denominado Sindrome Antifosfolipido
Catastréfico (SAFC), que cursa con fallo multiorganico
secundario atrombosis masivay en € que predominala afec-
tacion renal, pulmonar, gastrointestinal, suprarrena y del sis-
tema nervioso central (2), existiendo varias descripciones del
mismo en la literatura médica de los Ultimos afios. El desen-
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cadenante final de los eventos trombdticos generalizados que
caracterizan a este sindrome es desconocido, si bien, entre
sus posibles causas se han comunicado la presencia de infec-
cion concomitante, el abandono de laterapia anticoagulante o
el estado postoperatorio de determinadas intervenciones qui-
rargicas (3).

Por otra parte, la mesenteritis retractil (MR) o paniculitis
abdominal es unarara entidad, de etiologiaincierta, caracteri-
zada por una inflamacién inespecifica del tejido adiposo
mesentérico, que evoluciona hacialafibrosisy retraccion (4).

Presentamos un caso de Lupus Eritematoso Sistémico
(LES) que desarroll6 ambas manifestaciones, SAF y MR, con
un curso crénico y un desenlace fatal, en formade SAFC.
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CASO APORTADO

Varén de 38 afios, abafiil de profesion, con antecedentes de
fumador de 5 cigarrillog/dia, que en 1990 consulta por desarrollar un
cuadro de astenia, dolor pleuritico y artralgias, de algunos dias de
evolucion, acompafiados de pancitopenia en una analitica rutinaria.
En laradiologia de térax se apreciaba pequefio derrame pleural y las
determinaciones de ANA sobre Hep-2 y Anti-DNA resultaron positi-
vas, por lo que fue diagnosticado de LES, iniciandose tratamiento
con esteroides y azatioprina, con buena respuesta, permaneciendo
asintomético durante 2 afios.

En 1992, mientras estaba recibiendo tratamiento con 30 mgrs.
de Prednisona en dias alternos, comienza, de forma brusca, a desa-
rrollar alteraciones conductuales, seguidas por alucinaciones
visuales y delirio, precisando ingreso hospitalario. En este
momento, la exploracion mostré febricula, valores normales de
tension arterial y ausencia de focalidad neurolégica o déficits
visuales, con normalidad de las determinaciones habituales del
LCR. Se practicd Resonancia Magnética, que, como Unico hallaz-
go, mostraba una pequefia area de hipersefia en |la sustancia blan-
ca de la region frontoparietal. Entre los datos analiticos destaca-
ban, la presencia de leucopenia, anemia y trombopenia (62x10°
mm’; normal; 135-369x10° mm®), C"3c: 74 U/ml.( normal: 90-180
mg/dl), C4: 14 U/ml.(normal: 10-40 mg/dl.), Anti-DNA 110 U/ml
(n: <25 U/ml) y ENA (Antigenos Nucleares Extraibles) y anticuer-
pos anti-ribosoma P negativos. Los anticuerpos anticardiolipina
(aCL-1gG) fueron informados como positivos, sin cuantificacion.
En los dias siguientes presentd dolor abdominal difuso y disten-
sion, realizandose un examen ecogréfico que revel6 litiasis biliar
sin datos de obstruccion, disminucion en el tamafio hepético, con
heteroecogenicidad y borde festoneado. No se objetivaron datos de
trombosis, pero el sistema portal se encontraba algo dilatado, con
esplenomegalia, ascitis y ligero derrame pleural derecho. El exa-
men del liquido ascitico mostraba 500 célulassfmm3 (70% PMN);
Proteinas 4,5 gr/l; Glucosa 88 mgr/dl; LDH 450 U/I; los cultivos y
la tincion de Ziehl-Nielsen del liquido ascitico fueron negativos.
El Mantoux fue también negativo. Se practico biopsia hepética por
laparoscopia, que revel 6 un tejido macroscépicamente normal. En
el examen microscopico aparecian éreas de colagenizacion y
depdsitos de lipofucsina en hepatocitos cercanos a areas perivenu-
lares, se apreciaba ligera dilatacion de los sinusoides y las tincio-
nes para amiloide resultaron negativas. El paciente fue tratado con
esteroides (80 mgr/dia), plasmaféresis, ciclofosfamida, aspirina y
neurolépticos, con buena respuesta, experimentando una rapida
desaparicién de las manifestaciones psiquiédtricas en 10 dias y
mejoria progresiva del dolor abdominal, la ascitisy la distension.

Un afio después, presentd un nuevo episodio de dolor abdominal
no febril, con un érea dolorosa a la palpacion en e hemiabdomen
derecho y desarrollo de una induracion objetivable con la pal pacion
profunda. El estudio ecogréafico reveld ligera ascitis y presencia de
septos en el peritoneo (Fig. 1) En el enema opaco y en el trénsito
intestinal baritado, se apreci6 un engrosamiento de las vélvulas con-
niventesy unadisminucion en el diametro del colony del recto-sig-
ma, sin hallazgos radiol 6gicos sugestivos de enfermedad inflamato-
riaintestinal. Latomografiaaxia (TAC) abdominal mostraba ascitis
loculada, disminucion del tamafio hepético con areas sugestivas de
isquemiafocal, esplenomegaliay litiasis biliar. El sistema portal se
encontraba permeable, pero con unaligerairregularidad en su pared
que sugeria trombosis previa recanalizada, destacando la presencia
de aumento en la densidad y engrosamiento del mesenterio. En el
estudio arteriografico se evidenciaba unairregularidad en el sistema
arteriolar hepético, con incompleta visualizacion del lecho portal y
derivacion del flujo hacia el sistema iliaco-cava izquierdo. L a biop-
siarectal fue negativa para vasculitis y amiloide. Una nueva deter-
minacion de aCL-1gG fue de 25 GPL (> 2 desviaciones estandar).
Se inici6 terapia antitrombotica, y de acuerdo con €l paciente se cre-
y0 que en ese momento no era susceptible de anticoagulacion com-

pleta por € tipo de trabajo que desarrollaba, y en espera de valora-
cion de la respuesta a la misma. La trombopenia se resolvid y €
paciente permanecié précticamente asintomético durante los afios
siguientes, con algunos episodios de dolor abdominal por crisis
suboclusivas autolimitadas, que se resolvian en unas 24 horas con la
instauracion de dieta absoluta, y mantenia dosis bajas de esteroides
y aspirina como terapia.

Ingresa por Ultima vez en nuestro Servicio, por episodio febril,
con diarreay dolor abdominal difuso, sin datos exploratorios de peri-
tonismo. Entre los datos analiticos a ingreso destacaban: 4,43x10°
Hematfes (normal: 4,5-5,5x10° mm®), Hb 12,8 g/dI(normal:13,5-17,5
mg/dl), Leucocitos 5,620x107mm’ (normal: 4,09-10,08x107/mm"),
Plaguetas 44x10° mm?® (normal:135-369x10° mm°) Urea 54 mg/di
(normal: 12-44), Creatinina 0,7 mg/dl (normal: 0,4-1,3), Amilasa 85
mg/dl (N: 50-250), CK 29 U/l (normal: 15-110), Na 142 mEg/l (nor-
mal: 137-148), K 3,7 mEg/l (normal: 3,6-4,9), Ca 8,3 mg/dl (normal:
8,7-10,6), Protrombina 91% (normal: 75-100%), TTPA 25,3 segun-
dos (N 23-37). Se program0 tratamiento con antibioterapia empirica
(Clindamicina y Tobramicina), dieta absoluta, metilprednisolona a
dosis de 40 mgr/diay se mantuvo la aspirina a dosis antiagregantes,
con mejoriaclinicainicial. Durante el tercer dia de ingreso, comenzo
a experimentar un progresivo deterioro del estado generd, con exa-
cerbacion del dolor abdominal, hipotension progresivay shock. Los
hemocultivos fueron positivos para Klebsiella pneumoniae, sensible a
los antibi 6ticos que se habian instaurado previamente. Con la hipote-
sis de shock séptico fue trasladado a la Unidad de Cuidados Intensi-
vos. Durante los 9 dias de estancia en esta Unidad, presentd un episo-
dio de hemorragia digestiva alta con ulceracion maltiple a nivel
géstrico en una endoscopia, y un cuadro de distress respiratorio,
siendo suspendida la terapia antiagregante. Tras la supresion, una
nueva analitica revelaba: Hematies 3,6x10°, Hb 9,4 g/dl, Leucoci-
tos 32x10° mm’ y Plaquetas 8x10° mm’; Creatinina 0,9 mg/dl; Pro-
trombina 33% y TTPA 48,7 segundos. El resto de los parametros
eran normales, a excepcion de una hipoalbuminemia. El paciente
desarroll6 entonces una hemiparesia derecha y posteriormente,
coma neuroldgico con TAC que mostré infarto cerebral masivo con
edema cerebral secundario, falleciendo. Se realiz6 estudio necrop-
sico, que demostré una trombosis extensa en el paréngquima cere-
bral, trombosis intestinal arterial y venosa, con engrosamiento y
formacion de adherencias y septos en el mesenterio y peritoneo

(Fig. 2).

Fig. 1. Ecografia en seccion longitudinal que muestra ascitis con
€cos en su interior y una imagen quistica de pared engrosada y con-
tenido mixto, correspondiendo a ascitis septal.
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Fig. 2. Imagen microscépica del mesenterio. Paniculitis septal con
infiltrado celular y moderada fibrosis mesentérica. (Hematoxilina-
eosina; x20)

DISCUSION

En e Lupus puede presentarse ascitis de forma aguda o
crénica, pero es extremadamente rara la ascitis prominente.
Laformaaguda ocurre en e 11% de los casosy lacronica, en
general de curso indolente, clinicamente es mucho menos fre-
cuente de detectar, si bien se ha comunicado hasta en 2/3 de
los pacientes con LES en alguna ocasion (5). La presencia de
ascitis es comin en algunas enfermedades del peritoneo y
mesenterio en las que la fibrosis y la retraccion son las mani-
festaciones predominantes. Jura, yaen 1924 (6) sugeriael tér-
mino “paniculitis mesentérica’ para aquellos casos con infla
macion mesentérica aguda o subaguda, y €l de “mesenteritis
retractil”, también denominada “lipogranulomatosis esclero-
sante”, para el proceso inflamatorio crénico complicado con
fibrosis y retraccién del peritoneo y el mesenterio. Esta enti-
dad ha sido considerada como €l estadio final inespecifico de
una amplia variedad de procesos abdominales, sobre todo, del
tegjido adiposo mesentérico, con desarrollo posterior de fibro-
sisy retraccion (4). Los hallazgos histol gicos incluyen: anor-
malidad de las células adiposas con citoplasma espumoso, e
infiltrado de monocitos, linfocitos y macréfagos cargados de
lipidos. En algunos casos se aprecian células gigantes de cuer-
po extrafio, areas de necrosis grasa y tejido colageno fibroso
gue sustituye al tejido graso (7).

Larelacion con otras patologias, previas 0 concomitantes,
incluye: cirugia abdominal, pancreatitis, cirrosis hepatica,
colditiasis, linfosarcoma gastrico y otras neoplasias (7). Han
(8) y Rigaud (9) han propuesto un mecanismo de isquemia
cronica entre otras etiologias, para explicar este proceso. Has-
ta el momento actual, en nuestro conocimiento, no se ha des-
crito ningun caso de Lupus 0 SAF con este tipo de patologia,
siendo probablemente éste el primer caso documentado de
MR en que, tras exclusion de otras causas, se puede achacar a
mecanismo isquémico secundario a SAFy LES.

Las alteraciones caracteristicas en la TAC y en otros estu-
dios de imagen son de gran ayuda para el diagnostico, pero €
diagnostico diferencial debe realizarse, sobre todo, con la
fibrosis retroperitoneal (10,11). En € enema opacay €l tran-
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Sto intestinal baritado puede observarse desplazamiento de
las asas intestinales por una masa extrinseca, dilataciéon de
asas aidadas, fijacion, estrechamiento de laluz, prolongacion
del tiempo detransito, y, en algunos casos, obstruccién intes-
tinal. Losresultados de la ecografia varian desde éreas hipoe-
coicas de forma irregular, a masas hiperecoicas con areas
hipoecoicas en el centro (12). Las alteraciones evidenciadas
en la TAC se correlacionan con los hallazgos quirdrgicos o
necrépsi cos macroscopicos, y pueden corresponder a masas
localizadas de densidad grasa, interpuestas con otras de den-
sidad tejido blando sobre el mesenterio, con densos haces
neurovasculares, engrosamientos focales de la pared intesti-
nal y calcificaciones ocasionales. La proporcion de densidad
grasa y densidad tejido blando en la TAC, puede variar de
acuerdo con laproporcion de grasay tejido fibroso en el estu-
dio histolégico (13).

Para el diagndstico de mesenteritis intrabdominal, se con-
sideran necesarios los siguientes criterios; a) areas de tgjido
graso, difusas, Unicas o multiples, con apariencia de masas
distribuidas por e mesenterio, retroperitoneo, omentun y/o
pelvis, b) confirmacion histol égica de necrosis grasa con infil-
trado inflamatorio y/o infiltracién por macréfagos cargados de
lipidos espumosos, y c) ausencia de datos histol 6gicos de pan-
credtitis, enfermedad inflamatoria intestinal 0 necrosis grasa
extrabdominal (14). En nuestro paciente, los hallazgos radio-
l6gicos y ecogréaficos resultaron compatibles con este raro
proceso, siendo confirmados por |os resultados de |os estudios
histol égicos de la necropsia.

Por otra parte, € paciente presentaba un SAF documentado
por la presencia de positividad para los Anticuerpos Anticar-
diolipina, obstruccién del flujo vascular abdominal y trombo-
penia. El higado y otros 6rganos abdominal es no son excepcio-
nes en estas circunstancias, y no sélo los grandes vasos como
la arteria 0 vena hepética pueden ser semiocluidos, sino tam-
bién pequefios vasos pueden producir una amplia variedad de
anomdlias clinicas y seroldgicas (15),. Nuestro paciente pre-
sentd unas alteraciones ecogréficas y en la TAC sugestivas de
infartos, as como heterogeneidad en el parénquima hepatico,
con borde festoneado, que sugieren enfermedad oclusiva veno-
sa. Laindicacion absoluta para una completa anticoagulacion
fue rechazada por nuestro paciente y considerada, por nuestra
parte, como de “ato riesgo”, debido a antecedentes de peque-
fios traumatismos frecuentes, si bien la aspirina fue una buena
opcion para prevenir eventos trombdticos mayores, pero pro-
bablemente no suficiente para evitar un estado “isquémico cré-
nico” y unamesenteritis retractil secundaria.

Cuando el paciente padecié una infeccién aguda (descrita
como causa de un SAFC en un 40% de |os casos), se precipitd
un proceso de hipercoagulacién con un sangrado gastrointesti-
nal concurrente, por lo que se suspendiod la aspirina, con €l
desarrollo posterior de eventos trombéticos extensos, espe-
cialmente en el sistema nervioso central, que fue la causafinal
del fallecimiento (16).

Presentamos este caso de LES con isquemia crénica de
6rganos abdominales que creemos que es la causa del desa
rrollo de la mesenteritis, con la aparicion final de un SAFC,
gue derivé en lamuerte del paciente como consecuenciade la
necesdad de suspender la antiagregacion en presencia de
hemorragia digestiva alta, creando una situacion de “callejon
sin salida’ entre la decisién de mantener la antiagregacion y
la suspension de la misma por presencia de hemorragia
digestiva.
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