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RESUMEN

El sindrome antifosfolipido catastréfico (SAPC) es una variedad del
sindrome antifosfolipido (SAP), altamente infrecuente, asociada a mayor
mortalidad. La aparicion de afectacion cardiaca, todavia mas infrecuente,
empobrece el prondstico del mismo. Exponemos un caso de SAPC, posi-
blemente secundario a una picadura de avispa. Durante la evolucion
desarroll6 un shock cardiogénico que a pesar de coronariografia, implan-
tacion de stents ademads de tratamiento con corticoides, anticoagulacién y
plasmaféresis, le produjo la muerte.

PALABRAS CLAVE: Sindrome antifosfolipido catastréfico. Fallo agu-
do de miocdrdico. Mortalidad.
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ABSTRACT

Catastrophic antiphospolipid syndrome (CAPS) is extremely rare
antiphospolipid syndrome (APS) variety associated to higher mortality.
When heart involvement appears has worsening pronostic. We reported
a CAPS case, possibily afterward sting wasp triggering, with acute heart
failure during evolution. The patient died despite angiographic stents,
anticoagulation, corticoids and plasmaphereses treatment carried out.
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INTRODUCCION

Menos del 1% de los pacientes con sindrome antifosfolipi-
do (SAP) desarrollan sindrome antifosfolipido catastréfico
(SAPC), que cuenta con caracteristicas diferentes, peor pro-
néstico y mayor mortalidad (1-7). La afectacion cardiaca en el
SAC no es frecuente, aunque si grave, constituyendo uno de
los principales motivos de fallecimiento (5-7). A continuacién
exponemos nuestra experiencia en este dmbito.

CASO APORTADO

Paciente de 54 aflos, fumadora, con 2 abortos espontdneos, e inten-
sa cefalea de 2 meses de evolucion. Ingresa en UCI por intenso dolor
abdominal agudo izquierdo irradiado a espalda. Estos sintomas habian
comenzado, aunque con menor intensidad, los 2 meses previos a su
ingreso, tras la picadura de una avispa. No referfa enfermedades ni tra-
tamientos previos. El andlisis de urgencia fue normal y la TAC abdomi-
nal con contraste mostraba infartos agudos miuiltiples esplénicos, hepati-
cos y renales bilaterales (Fig. 1). El estudio de coagulacion fue normal:
plaquetas 224.000, aPTT 30 segundos (28-38), tiempo protrombina
73% (70-100%), antitrombina III 100% (80-112). Otras exploraciones:
test de Coombs directo e indirecto negativos, autoCoombs negativo,
proteina C reactiva 128 (72-146), proteina S 62% (60-140), proteina C
100% (72-146), test de Hams negativo. Anticuerpos anticardiolipina
IgM 25 UF/ml (2-10), IgG 6 UF/ml (2-20). Anticoagulante lipico
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negativo. ANA, p-ANCA, c-ANCA, antiDNA bicatenario negativos.
Homocisteina 5,5. Andlisis de orina normal, incluyendo funcién renal.
Anti HIV, anticuerpos contra virus de la hepatitis A, B, C negativos. No
se encontraron otros condicionantes como leucemia o infeccién activa
por bacterias, hongos o virus. En la ecocardiografia transtordcica y tran-
sesofdgica no se apreciaron imagen de vegetaciones, o trombos intraca-
vitarios, ni signos de hipertensién pulmonar. En el estudio Doppler de
arterias renales, mesentérica superior, esplénica y aorta inferior mostra-
ron registros dentro de la normalidad. Se instaur6 tratamiento con hepa-
rina sédica intravenosa, prednisona y plasmaféresis. A lo largo de su
evolucién presentd un infarto agudo de miocardio debido a una oclu-
sién de origen trombdtico en el ostium de la arteria descendente ante-
rior, que requiri6 coronariografia urgente e implantacién de 2 stents en
tandem (Fig. 2). Pese a ello, la paciente fallecié por shock cardiogénico
refractario a balén de contrapulsacién y drogas vasoactivas.

DISCUSION

Los anticuerpos antifosfolipidos son inmunoglobulinas
circulantes que reaccionan de forma cruzada con los fosfoli-
pidos de las membranas, originando una situacién de hiper-
coagulabilidad (8). El sindrome antifosfolipido (SAP) que-
da definido por al menos uno de los 2 criterios clinicos
siguientes (trombosis venosa profunda, abortos espontdne-
os, trombocitopenia, ulceras en extremidades inferiores,
livedo reticulares, migrafia, corea o accidentes isquémicos
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Fig. 1.

transitorios), y por la positividad en uno de los 2 test
siguientes (anticuerpos anticardiolipina IgM o IgG y/o anti-
coagulante lipico) (2,8-11). El caso expuesto contaba con 2
de los criterios clinicos (migrafia y existencia de 2 abortos
previos) y un criterio de laboratorio. A pesar de un estudio
de coagulacién normal, la paciente presentaba un titulo de
anticuerpo anticardiolipina IgM elevado.

Menos del 1% de los pacientes con SAP desarrollan sin-
drome antifosfolipido catastréfico (SAPC), variedad cuya
patogénesis radica, a diferencia del SAP cldsico, en una trom-
bosis arteriovenosa aguda difusa pero microangiopdtica (12),
que aparece en cualquier localizacién del drbol vascular, afec-
tando simultdneamente al parénquima de multiples érganos,
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(al igual que en el caso que nos ocupa como se muestra en la
TAC abdominal de la imagen 1), provocando con frecuencia
un fallo multiorgdnico y muerte en mds del 55% de las ocasio-
nes (1-7,13,14). En algunos casos se encuentra descrita la coe-
xistencia de una afectacién de largos vasos (14), lo que expli-
carfa la oclusion trombética de la arteria descendente anterior
que motivo el infarto.

En ocasiones en el SAPC se puede identificar algtin factor
precipitante que lo desencadena (habitualmente infecciones,
traumatismos, intervencién quirdrgica, reduccién del trata-
miento anticoagulante, o también neoplasias, ingesta de dro-
gas...), aunque en mds del 65% de las ocasiones no se logra
encontrar ningin factor precipitante (15-21). En el caso
expuesto, la picadura de una avispa los 2 meses previos al epi-
sodio actuaria como posible desencadenante del sindrome.

La afectacion cardiaca se encuentra descrita tanto en el SAP
como en el SAPC. Sin embargo dicha afectacién en el SAPC
constituye una de las principales causas de fallecimiento (5,6,21),
como sucedid en nuestra experiencia, a pesar de instauracion del
tratamiento con anticoagulacion, corticoides y plasmaféresis.
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