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RESUMEN

La denominacién de Sindrome Antifosfolipidico (SAF) “catastrofi-
co” fue empleada para definir una forma grave y rdpidamente evolutiva
de SAF que conduce a fallo multiorganico. Todos desarrollan accidentes
oclusivos en un corto periodo (dias a semanas), siendo el indice de mor-
talidad del 50%. En su tratamiento se han utilizado glucocorticoides,
heparina, recambio plasmatico, ciclofosfamida y gammaglobulinas intra-
venosas.

El presente caso es de una paciente de sexo femenino, con diagndsti-
co de lupus eritematoso sistémico, con anticuerpos anticardiolipina, anti
ribonucleoproteina (anti RNP) y afectacién multiorganica que sobrevivid
gracias al tratamiento precoz y multidisciplinario.

PALABRAS CLAVE: Lupus eritematoso sistémico. Sindrome antifosfo-
lipidico catastr6fico. Anticuerpos anti U1-RNP.
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ABSTRACT

The Catastrophic Antiphospholipid Syndrome (CAS) results in mul-
tiorgan system failure. All patients develop occlusive accident in a short
period (days to weeks), with a mortality of 50%. Treatment can include
glucocorticoids, heparin, plasmatic exchange, ciclofosfamide and intra-
venous globulin.

The present article treat of female patient lairs Systemic Eritematous
Lupus (SLE), anticardiolipine antibodies, anti ribonucleoprotein antibo-
dies (antiRNP) and multiorgan systemic failure, she survived thanks to
the multidisciplinary a early treatment.

KEY WORDS: Systemic Lupus Eritematous, Catastrophic Antiphospho-
lipid Syndrome. Anti UI-RNP antibodies.

Ruiz Dominguez R, Huanca Mamani 1. Debut eritematoso sistémico con sindrome antifosfolipidico catastrdfico: beneficio del tratamiento

precoz. An Med Interna (Madrid) 2007, 24: 339-341.

INTRODUCCION

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) esta considerado
como el prototipo de la enfermedad autoinmune en la que la
formacién de inmunocomplejos tiene efectos patdégenos (1).
Se asocia a sindrome antifosfolipidico (SAF) en el 50% de los
casos, algunas veces catastr6fico con una prevalencia, menor
al 1%. (1-5).

El sindrome antifosfolipidico es una enfermedad definida
por la presencia de Ac. AFL (Ac. anticardiolipina y/o anticoa-
gulante lipico)(6-7-11). Puede presentarse en ausencia de
otras enfermedades autoinmunes, denominandose entonces
Sindrome Antifosfolipidico Primario (SAF. primario), es méas
frecuentemente asociado a LES o similares (1,4,7,8). Clinica-
mente se caracteriza por: abortos a repeticién, trombocitope-
nia y variados sindromes neuroldgicos relacionados, funda-
mentalmente, con fendmenos trombdéticos venosos y arteriales
(11-16). Una forma rara de SAF es el denominado catastrofi-
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co, termino empleado para definir una forma grave y rdpida-
mente evolutiva de SAF que conduce a insuficiencia multior-
gdnica. Se presenta un caso a propdsito de estos sindromes.

CASO APORTADO

Se trata de una paciente de 28 afios de edad, sin antecedente de
enfermedades previas, con cuadro clinico caracterizado por sindrome
toxico infeccioso completo y poli-artralgias en articulaciones mayo-
res, de siete dias de evolucion, tratada con amoxicilina via oral sin
remision de cuadro, asocidndose tos productiva con expectoracion
muco-purulenta, disnea progresiva de medianos a pequefios esfuer-
zos, deposiciones liquidas y sintomatologia urinaria.

Al examen fisico: malas condiciones generales, P.A. 110/60
mmHg, F.C. 100 latidos/minuto, F.R. 24 /minuto, con piel y mucosas
secas, pdlidas. En crdneo, region parietal con zonas de alopecia, se
observa eritema centro-facial de mayor intensidad en mejillas, pul-
mones con condensacién incompleta subescapular derecha y sustitu-
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cién contra-lateral. Abdomen blando, doloroso en hipocondrio y
flanco derechos, Blumberg positivo. Genitales con flujo genital blan-
co-amarillento. En extremidades superiores se observa livedo reticu-
laris en dorso de manos, cianosis distal en dedos de ambas manos,
con disminucién de la temperatura local y lesiones en “mordedura de
ratén” en terceras falanges del 2° y 3° dedos de mano derecha, y en
terceras falanges del 1°,3° y 5° dedos de mano izquierda, dolorosas a
la palpacion ademds de hemorragias sub-ungueales en astilla. Edema
esbozado en extremidades inferiores, petequias en dorso de ambos
pies, confluentes. Conciente, orientada, sin datos de irritaciéon menin-
gea ni de focalizacién neuroldgica.

Laboratorio: hemoglobina 10,3 g/dl, hematocrito 31%, VES 105
mm. leucocitos 10.000 mm’®, segmentados 8300/mm’, linfocitos
1500/mm’, monocitos 100/mm°, plaquetas 200.000 mm’®, glucemia
pre-prandial 159 mg/dl, Na sérico 143 mmol/l, K sérico 4,2 mmol/l
Cl. serico 118 mmol/l, nitrégeno ureico sérico 46,9 mg/dl, creatinina
2,9 mg/dl, tiempo de protrombina 12 segundos, con actividad del
100%. Examen de orina: proteinas ++, sangre ++, hematies 50 a 60,
piocitos de 40 a 50, presencia de cilindros hematicos y granulosos.

PCR 2,6 mg/dl (< 0.8), factor reumatoide (+) 1,3 Ul/ml (menor
8), ASTO 50 (< 200), serologia para hepatitis B, C, VIH negativas,
TSH 5,54 uU/ml (0,63-4,19), T3 0,07 nmol/L (1,3-2,5) y T4 29
nmol/l (69-141), prolactina 36,20 ng/ml (3,6-18.9), curva de toleran-
cia a la glucosa alterada, pruebas de funcién hepdtica normales.
Hemocultivo, coprocultivo y urocultivo negativos. Proteinuria en
orina de 24 h: 899 mg. Complemento 3, 12 mg/dl (70-170) y comple-
mento 4, 0 mg/dl (20-40). ANA patrén difuso y periférico (+) 1:320
(< 1/40) y antiDNA ds (+) 64 Ul/ml (< 27) perfil de antigenos extra-
ibles del nicleo (ENA) con JO-1 dudoso 0,92 (< 0,90) Sm/RNP posi-
tivo 1,2 (< 0,37). Anticuerpos antifosfolipidicos: anticardiolipina
IgM 24 MPL/ml (< 12 ) e IgG 21 GPL/ml (< 13).

Serologia viral: con toxoplasma IgG ELISA positiva 2,1 (> 1,1),
citomegalovirus IgG ELISA positiva 4.4 (> 1,1) e IgM ELISA positi-
va28(>1,1).

Se suman durante su internacién datos de trombosis venosa pro-
funda en extremidad inferior izquierda verificada por Eco Doppler
venoso, derrame pericardio severo corroborado por Rx de térax,
electrocardiograma, ecocardiografia Doppler y acrocianosis en falan-
ges distales de dedos de ambas manos. Se realizaron pulsos con
metilprednisolona de 500 mg por 3 dias consecutivos, se contintio
con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia y azatioprina 100 mg/dfa, ade-
mds de anticoagulacion con heparina sddica y warfarina.

La evolucién fue desfavorable (Fig. 1 y 2), con necrosis digital
(gangrena seca), se asociaron signos de psicosis, de nefropatia lipica
y de isquemia cerebral (hemiparesia izquierda), documentados con
TAC de cerebro y electroencefalograma. Fue tratada con 3 sesiones

Fig. 1. Necrosis en dedos y livedo en dorso de mano izquieda.

Fig. 2. Necrosis en dedos de mano derecha.

de plasmaferesis semanales durante dos semanas, pulsos con 1 g de
ciclofosfamida semanales por 3 semanas consecutivas e inmunoglo-
bulina 20 g por dia (400 mg/kg/dia) por 7 dias, pentoxifilina, flunari-
zina, levotiroxina, antivirales y antihipertensivos IECA, con evolu-
cion favorable. Es dada de alta tras 6 semanas de internacion con
secuelas neuroldgicas y necrosis completa de 1* y 2% falanges distales
de los dedos mencionados en ambas manos, las cuales se amputaron
naturalmente a los 9 meses de su alta. Actualmente estd con controles
médicos periddicos y tratamiento con micofenolato mofetilo 1 g/dia
con evolucion favorable.

DISCUSION

Para el diagnostico de LES se busca el cumplimiento de 4
de los 11 criterios de clasificacion de la Asociaciéon America-
na de Reumatologia (ARA). Sin embargo, de estos, s6lo los 2
dltimos criterios toman en cuenta la elevacion en el titulo de
auto anticuerpos y especificamente solo de anti DNA y ANA
(3,4.9,10). Se asocia a SAF en el 50% de los casos y a SAF
“catastréfico en el 1% de los casos.

El SAF “catastréfico” es una forma rara y grave de SAF
que se caracteriza por:

1. Evidencia de afeccién de 3 6rganos o mds, sistemas y/o
tejidos.

2. Desarrollo de manifestaciones simultdneamente o en
menos de una semana.

3. Confirmacién anatomopatoldgica de la oclusion de los
vasos de pequefio calibre en, por lo menos, un érgano o tejido.

4. Confirmacién de laboratorio de la presencia de anticuer-
pos antifosfolipidicos.

SAF catastréfico definitivo

Los 4 criterios

SAF catastréfico probable

Los 4 criterios, excepto la afeccién de s6lo 2 érganos, sis-
temas y/o tejidos.

Los 4 criterios, excepto la ausencia de confirmacién de
laboratorio (2,9,22).

La isquemia cerebral es el evento trombdtico arterial mds
frecuente (19-21), ademas de trombosis de arterias distales
que pueden conducir a isquemia, gangrena y necrosis digital
(5,13,17,18). Pueden existir diferentes manifestaciones cuta-
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neas, siendo las mds frecuentes la livedo reticularis y las dlce-
ras cutaneas. (16,18).

La mortalidad del SAF catastréfico llega al 50%. El trata-
miento del cuadro debe ser de instauracién precoz con gluco-
corticoides, ciclofosfamida, gammaglobulinas endovenosas,
recambios plasmdticos y anticoagulacion intensa ya que sim-
plemente la inmunosupresion no da resultados satisfactorios
(2,22).

En el presente caso se identificaron como caracteristicas
de SAF “catastréfico: afectacion de 3 organos o sistemas,
manifestaciones simultdneas en menos de 1 semana y pruebas
de laboratorio positivas para anticuerpos antifosfolipidicos (2-
22), que asociados a las alteraciones en los anticuerpos del
complejo ENA vy otros, justifican la multiple afectacion orgd-
nica y severidad del cuadro (1). Los anticuerpos anti RNP
positivos, se han relacionado con trombosis en arterias y
venas distales y con gangrena y necrosis en dedos, datos que
se correlacionan con el caso presentado (5-13).
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