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RESUMEN

El sindrome antifosfolipido catastréfico pertenece a un grupo
de enfermedades cuya caracteristica se centra en un estado de
hipercoagulabilidad extrema. Se manifiesta aproximadamente
en 1% de los pacientes con sindrome antifosfolipido y su
impacto en la mortalidad es de hasta 50% de los casos. Se
presenta el caso de una paciente de 41 anos con antecedentes de
hipertension arterial y sindrome antifosfolipido quien ingresa
a la unidad de terapia intensiva por sindrome antifosfolipido
catastrofico con afeccion a sistema nervioso central, pulmonar,
renal (lesién renal aguda) y cardiovascular (insuficiencia
cardiaca congestiva, insuficiencia mitral grave y miocarditis).
Durante su internamiento se le brindé tratamiento para
suprimir el proceso trombético con anticoagulantes,
corticosteroides, plasmaféresis, inmunoglobulina intravenosa
e hidroxicloroquina asi como terapia de soporte con ventilacion
mecanica, apoyo inotrépico y terapia de sustituciéon renal
continua en modalidad hemodiafiltracién veno-venosa
continua. Ante la severidad de la insuficiencia mitral se coloco
mitraclip y asi el grado de insuficiencia se redujo; sin embargo,
ésta es fallida por desprendimiento del clip, por lo que se realizé
cambio valvular quirtargico. Posteriormente mostr6é mejoria
clinica tanto a nivel pulmonar, hemodinamico y renal. Present6
estatus epiléptico con evolucién térpida y defuncién.
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Thrombotic storm: catastrophic antiphospholipid syndrome
ABSTRACT

Catastrophic antiphospholipid syndrome belongs to a group
of diseases whose characteristic is focused on a state of extreme
hypercoagulability. It occurs in approximately 1% of patients
with antiphospholipid syndrome and its impact on mortality is
up to 50% of cases. We present the case of a 41-year-old patient
with a history of hypertension and antiphospholipid syndrome
who was admitted to the Intensive Care Unit due to catastrophic
antiphospholipid syndrome with central nervous system,
pulmonary, renal (acute kidney injury) and cardiovascular
(congestive heart failure, severe mitral regurgitation and
myocarditis). During his hospitalization he was offered
treatment to suppress the thrombotic process with anticoagulants,
corticosteroids, plasmapheresis, intravenous immunoglobulin
and hydroxychloroquine; as well as supportive therapy with
mechanical ventilation, inotropic support, continuous renal
replacement therapy in continuous veno-venous hemodiafiltration.
Given the severity of mitral regurgitation, mitraclip was placed
and thus the degree of insufficiency was reduced, however, this is
failed due to detachment of the clip, so a surgical valvular change
was made. Subsequently, it presents clinical improvement at the
pulmonary, hemodynamic and renal levels. He presented epileptic
status with torpid evolution and death.

Key words: Antiphospholipid, catastrophic, insufficiency,
mitral, mitraclip.
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Abreviaturas:
SAFC = Sindrome antifosfolipido catastréfico.
SAF = Sindrome antifosfolipido.
FEVI = Fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo.
VMNi = Ventilacién mecanica no invasiva.
PVC = Presién venosa central.
IglV = Inmunoglobulina intravenosa.
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INTRODUCCION

El término de «tormenta trombética» hace alusion
a una serie de eventos caracterizados por hipercoa-
gulabilidad extrema. Algunos ejemplos son la ptarpu-
ra trombocitopénica trombética atipica, trombosis
asociada con cancer, trombocitopenia inducida por
heparina y el sindrome antifosfolipido catastroéfico
(SAFC).! El SAFC, la variante mas temida del sin-
drome antifosfolipido (SAF), se manifiesta como un
comportamiento acelerado, resultado del sindrome
de respuesta inflamatoria sistémica, ocasionando
falla multiorganica, que si bien es cierto ocurre en
menos de 1% del SAF,2 su relevancia clinica radica
en su alta tasa de mortalidad de hasta 50%, inclu-
so bajo tratamiento 6ptimo.? Se presenta con ma-
yor frecuencia en pacientes jévenes (37 = 17 anos),
predomina en mujeres (72%) y en quienes tienen
antecedente de SAF (46%) o lupus eritematoso sis-
témico (40%).* A pesar de que el rifién es el 6rgano
mas afectado, las principales causas de mortalidad
son manifestaciones en el sistema nervioso central
(eventos vasculares cerebrales, hemorragias, mas
frecuentes cuando se presentan con lesiones valvula-
res cardiacas significativas),? cardiacas: alteraciones
valvulares (engrosamiento y deformidad, vegetacio-
nes o masas), coronariopatia en personas jovenes,
microangiopatia trombética miocardica, disfunciéon
ventricular, rotura de muasculos papilares de causa is-
quémica, trombos intracardiacos, pericarditis, tapo-
namiento pericardico, oclusiones de la angioplastia,
trombosis de injertos vasculares de derivacién y pro-
tésicos), infecciones, falla organica multiple y afecta-
ci6n pulmonar (sindrome de dificultad respiratoria
aguda, embolia y hemorragia).® Su dafio se centra en
la microvasculopatia trombética difusa con predilec-
cién en pulmon, cerebro, corazén, rindn, piel y tracto
gastrointestinal. Su variante atipica sobre vasos es-
placnicos, suprarrenales, pancreaticos y testiculares
caracteriza al SAFC.” Debido a su baja incidencia, se
ha dificultado realizar revisiones sistemaéticas, de las
que podemos obtener los factores desencadenantes,
identificados en 65% de los casos, donde predominan
las infecciones en 49% (respiratorias las mas fre-
cuentes), procedimientos quirargicos y trauma 17%,
neoplasias 16%, anticonceptivos 10%,8 problemas de
anticoagulacion (retiro de farmacos anticoagulantes/
INR bajo) y relacionados con embarazo en 8%.%10 Las
manifestaciones clinicas de SAFC dependen princi-
palmente de dos factores: 1) 6rganos afectados por
el evento tromboético y el alcance de la trombosis; y
2) manifestaciones del sindrome de respuesta infla-

matoria sistémica, causado por la liberacién excesiva
de citoquinas de tejidos afectados y necroticos. Por lo
tanto, hay dos conjuntos de manifestaciones separa-
das y distintas, cada una de las cuales requiere una
terapia efectiva.!! Diversas son las manifestaciones
clinicas y serolégicas de esta entidad, por lo que se
realiz6 una declaracién preliminar de consenso sobre
criterios de clasificacién y tratamiento,'? en la que se
propone como diagnéstico la presencia de las siguien-
tes cuatro condiciones: a) trombosis multiorganica
que afecte al menos tres 6rganos, sistemas o tejidos;
b) desarrollo de manifestaciones simultaneamente o
en menos de una semana; c¢) confirmacién histopato-
l6gica de oclusién de pequenos vasos en al menos un
6rgano o tejido y d) presencia de anticuerpos antifos-
folipidos (anticoagulante ltpico y/o anticuerpos anti-
cardiolipinas) en dos ocasiones (seis semanas de dife-
rencia),!3 dos afos después fue validada, obteniendo
una sensibilidad de 90.3%, especificidad de 99.4%,
valor predictivo positivo de 99.4% y valor predictivo
negativo de 91.1%.14

CASO CLINICO

Femenino de 41 anos, con historia de hipertension
arterial de reciente diagnéstico, en tratamiento con
inhibidor de la enzima convertidora de angiotensina,
ARA 1II (antagonista de los receptores de angiotensina
II) y calcioantagonista; presentaba anticuerpos anti-
fosfolipidos positivos desde 2009 en tratamiento con
plaquenil, acido acetilsalicilico y acido f6lico. Mostrd
cuadro respiratorio 10 dias previos a su ingreso (tos,
rinorrea hialina y disnea) recibiendo cefalosporinas y
analgésicos, sin mejoria. Evolucioné con progresion
de la disnea hasta volverse incapacitante, ademas de
aparicién de edema de miembros pélvicos, eritema y
petequias en region facial, paladar y punta de la na-
riz. Posteriormente, tres dias previos a su ingreso
inici6 con desorientacién y sindrome cerebeloso (nis-
tagmus horizontal agotable, dismetrias, bradicinesia
y bradilalia), motivo por el cual ingresé al hospital,
encontrandose con desorientacion, acalculia, nistag-
mus horizontal a la derecha agotable, diadococinesia y
lateropulsion de la marcha a la derecha, disminucién
de la fuerza en miembros inferiores 4/5, térax con es-
tertores crepitantes biescapulares, con saturacién de
oxigeno de 84%, con frecuencia respiratoria de 28 res-
piraciones por minuto, con presién arterial de 108/70
mmHg, ruidos cardiacos ritmicos, soplo holosistélico
mitral, abdomen con dolor a la palpacién media y pro-
funda, sin datos de irritacién peritoneal, peristalsis
presente, pulsos periféricos palpables, llenado capilar
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< 2 segundos, livedo reticularis y lesiones purptricas
en pulpejos. La radiografia de térax mostré infiltrados
pulmonares bilaterales con hipertensiéon venocapilar
pulmonar, derrame pleural izquierdo, silueta cardiaca
aumentada de tamano. Electrocardiograma con inver-
si6n de ondas T de V1-V5, intervalo QT corregido alar-
gado sin otras alteraciones; ecocardiograma con hiper-
trofia del ventriculo izquierdo, vegetacién en segmento
A2-P2 y A3-P3 de la valvula mitral, con insuficiencia
mitral grave, insuficiencia trictspide leve, presién
sistélica de la arteria pulmonar de 656 mmHg, FEVI
(fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo) de 54%.
Bioquimica que report6 creatinina de 3.6 mg/dL,, BUN
43 mg/dL, albimina 3.6 g/dL; biometria hematica: he-
moglobina 9.1 g/dL, leucocitos de 17,900/mm?3, plaque-
tas de 47,000/mm?, fibrinégeno 28 mg/dL, TP 16.7”,
TTP 54”, INR 1.43; triage cardiaco: BNP 2,366 pg/mL,
¢Tnl 876 ng/mL, CPK 260 mg/dL.,, CPK-MB 8 mL/dL;
pruebas reumatoldgicas: VSG de 64 mm/h, anticoagu-
lante lapico positivo, C3, C4, anticardiolipinas, anti-p2
glucoproteinas y anti-ADN de doble cadena negativos.
Resonancia magnética de craneo, la cual reporté lesio-
nes puntiformes, corticales, parietales, frontales y ce-
rebelosas bilaterales, sugerentes de isquemia o infarto
por probable vasculopatia.

Posteriormente a su ingreso a la Unidad de Tera-
pia Intensiva del Centro Médico ABC presenté au-
mento del trabajo respiratorio y requiri6 ventilacién
mecanica no invasiva (VMNi) con presién positiva,
nitroglicerina intravenosa y diurético, mostrando me-
joria parcial. Durante el monitoreo hemodinamico se
report6 indice cardiaco de 1.8 L/min/m?, resistencias
vasculares sistémicas de 1,470 dinas/seg/cm?, presion
venosa central de 22 cmH,0, saturacién venosa de O,
de 52% y frecuencia cardiaca de 110 latidos/minuto.
Nuevo control radiografico en el que se observé in-
cremento de la hipertensién venocapilar pulmonar,
por lo que se inici6 levosimendén, posteriormente
con mejoria de parametros hemodinamicos y respi-
ratorios. Se integré diagnéstico de sindrome anti-
fosfolipido catastroéfico (afeccion renal, sistema ner-
vioso central, cardiovascular) insuficiencia cardiaca
congestiva con FEVI conservada, insuficiencia mitral
grave, miocarditis por evidencia de necrosis miocar-
dica (cTnl 721 ng/mL, CPK-MB 58 mg/dL), vasculitis
de sistema nervioso, cardiovascular y de miembros
pélvicos y superiores. Se inicié tratamiento con me-
tilprednisolona, inmunoglobulina y plasmaféresis,
con mejoria clinica, se consigui6 destete de la VMNIi.
Padecié nuevo deterioro clinico y funcional requirien-
do ventilacién mecanica invasiva, monitoreo hemo-
dinamico con incremento en las presiones de llenado
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(presién venosa central, oclusién de la arteria pulmo-
nar, volumen diastélico final del ventriculo derecho) y
péptido natriurético de 3,567 pg/mL, ademas de em-
peoramiento de la funcién renal, por lo que se inicié
terapia de sustitucion renal continua en modalidad
hemodiafiltraciéon veno-venosa continua.

Se realiz6 procedimiento de mitraclip, ante el alto
riesgo quirdrgico, el cual fue fallido por desprendi-
miento de uno de los clips, esto asociado con la al-
teracion anatémica que impidi6é su adecuada coloca-
cién. Cabe mencionar que el grado de insuficiencia se
redujo considerablemente antes del desprendimiento
del clip mitral. Ante la evolucién térpida de la insu-
ficiencia cardiaca por la severidad de la insuficiencia
mitral se decidié cambio valvular quirargico (la pa-
ciente contaba con un EuroSCORE de 14 puntos, con
mortalidad de 56%). Durante el cambio valvular se
present6 intento fallido a la salida de la bomba con
desaturacion de oxigeno arterial, hipotension arterial
sistémica e hipertensién pulmonar severa, por lo que
nuevamente entré a bomba, ademés de uso de 6xido
nitrico y levosimendan. Se realiz6 nuevo intento de
salida de bomba, el cual resulto exitoso, continuando
tratamiento en terapia intensiva. Estudio histopa-
tolégico de valvula mitral, el cual reporté transfor-
macién nodular con areas de fibrosis y degeneraciéon
mixoide, sin fenémenos inflamatorios asociados, no
se observé necrosis, calcificacién ni hemorragia an-
tigua, se identificé depésito nodular de fibrina con
escaso infiltrado linfomononuclear, la tincién de pen-
tacromico Russell-Movat mostré deformidad nodu-
lar de la valva, con remanentes de lamina elastica,
sugerentes de valvulopatia obliterativa, con cambios
secundarios a trombosis organizada.

Continu6 tratamiento con metilprednisolona,
plasmaféresis, antihipertensivos y hemodialisis in-
termitente. Se mantuvo con mejoria clinica, dismi-
nucién de los infiltrados pulmonares y mejoria del
estado hemodinamico; sin embargo, dias después
sufri6 deterioro neurolégico caracterizado por mo-
vimientos anormales, chupeteo, parpadeo continuo,
movimientos ténicos de miembro superior derecho.
El electroencefalograma revel6 estatus epiléptico a
pesar de tratamiento anticomicial, benzodiacepinas y
propofol. Evolucion6 de forma térpida y falleci6 pos-
teriormente al cambio valvular mitral 51 dias des-
pués de haber ingresado.

DISCUSION

El SAF fue descrito en 1983 por Boey y cols., se ca-
racteriza por la presencia de anticuerpos dirigidos
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contra fosfolipidos que utilizan proteinas plasmati-
cas como cofactores para ser inmunogénicos.'®

El anticuerpo lapico es una inmunoglobulina que es
capaz de prolongar los tiempos de coagulacién depen-
dientes de fosfolipidos; sin embargo, in vivo se asocia
con fenémenos trombéticos venosos y arteriales.!6:17

Desafortunadamente, el proceso fisiopatolégico
aun no esta del todo dilucidado. Son multiples los
mecanismos posibles: mimetismo molecular, excesiva
liberacién de citocinas, tormenta trombética, activa-
cién de células endoteliales y del complemento.819

En los reportes mas recientes se menciona que los
pacientes jovenes son los més afectados, siendo los
factores precipitantes varios dependiendo el grupo de
edad investigado.?%-?2 En un estudio de cohorte en el
que se incluyeron 500 pacientes con SAFC, los cuales
se dividieron en tres grupos de edades (pediatricos,
adultos y longevos), la edad al momento del diagnés-
tico fue de 12% en menores de 18 afos y 9% mayores
de 65 anos (p < 0.001). Las infecciones fueron el prin-
cipal factor precipitante en la infancia (54 vs. 28% p
< 0.01), mientras que en pacientes de edad avanzada,
las malignidades fueron con mayor frecuencia.

Existen muy pocos casos similares reportados en la
literatura. Mandal et al. describieron en el ano 2000
un caso de SAFC que se presenté como cardiomio-
patia dilatada que respondié al tratamiento con an-
ticoagulacién y esteroides.?? Teunisse et al. en 2010
reportaron dos casos de SAFC, uno con regurgitacion
mitral severa y otro con regurgitacién tricuspidea
severa; sin embargo, en ninguno de los dos casos se
compromete de manera significativa la hemodinamia
del paciente, respondiendo de manera satisfactoria a
tratamiento médico.?* Incluso en 2012, Erdozain et
al. realizaron un analisis retrospectivo y multicén-
trico con el objetivo de describir los desenlaces de la
cirugia de reemplazo valvular cardiaca en pacientes
con SAF no catastréfico. Incluyeron 33 pacientes,
siete (21.8%) presentaron complicaciones tempranas
dentro del primer mes (cuatro hemorragias mayores,
una trombosis auricular, un taponamiento cardiaco
y dos con bloqueo auriculoventricular de tercer gra-
do), un paciente falleci6 por choque cardiogénico. Los
resultados tardios demostraron una mortalidad de
9.6% (tres pacientes) debido a choque séptico, evento
vascular cerebral hemorragico y trombosis de injerto
renal. De manera global la mortalidad reportada fue
de 50%.%5

El tratamiento de SAFC requiere dos procesos: (1)
suprimir el proceso trombético microvascular gene-
ralizado que causa la disfuncién organica y (2) so-
porte a la falla multiorganica. Se han propuesto dife-

rentes abordajes terapéuticos para el primer proceso,
donde predomina un sistema ordenado que consta de
terapia profilactica, especifica y no especifica.!!

La terapia profilactica se centra en identificar
los factores que podrian desencadenar esta enti-
dad; es decir, tratar de manera oportuna las in-
fecciones, evitar procedimientos quirdargicos que
no comprometan la vida; en caso de ser necesario,
por minimo que sea el procedimiento, recibir an-
ticoagulacion; en tratamientos de SAF no reti-
rar anticoagulacién, mantener niveles de INR 6p-
timos y evitar el uso de anticonceptivos orales.
En la terapia especifica la piedra angular son los
anticoagulantes, mostrando menor mortalidad en
pacientes anticoagulados frente a los que no lo es-
tan (36.9 vs. 77.8%; p < 0.0001).° Considerando la
presencia o ausencia de un tratamiento Gnico, la re-
cuperacion ocurrié en 63.1% tratados con anticoagu-
lantes versus 22.2% en los no tratados (p < 0.0001,
OR 5.98 [IC 95%] 2.84-13.80).6 El efecto benéfico de
la heparina no s6lo se debe a la inhibicién de trombi-
na, sino también a la inhibicién de la activacién del
complemento en modelos murinos.?® Después de los
anticoagulantes, los corticosteroides son los que més
se utilizan, inhiben el factor nuclear-xB, un media-
dor importante tanto en el sindrome de respuesta
inflamatoria sistémica (SIRS) como en la trombosis
mediada por anticuerpos antifosfolipidos.27-28

La plasmaféresis elimina los anticuerpos antifos-
folipidos de manera transitoria, al igual que depura
citocinas, TNF-a (factor de necrosis tumoral alfa, por
sus siglas en inglés) y factores del complemento.?? Lo
que actualmente esta abierto a discusion es si el uso
de diferentes intercambiadores de plasma provee re-
sultados diferentes. El procedimiento més utilizado
es la extraccion de 2 a 3 litros de plasma durante un
minimo de tres a cinco dias.3° Por otro lado, la inmu-
noglobulina intravenosa (IglV) acttia inhibiendo los
anticuerpos, aumenta el aclaramiento de la IgG patol6-
gica, modula el complemento y suprime las citoquinas.
Cuando la IglV y los intercambios de plasma se usan
simultaneamente en el mismo paciente, por lo regular
se sugiere administrar Igl'V después del dltimo dia del
intercambio de plasma para evitar su eliminacién.3! La
dosis recomendada es de 0.4 g/kg/dia durante cuatro o
cinco dias.?2

La mayor tasa de recuperacion se logré6 mediante
la combinacién de anticoagulantes maés corticoste-
roides mas plasmaféresis (77.8%), seguidos de anti-
coagulantes mas corticosteroides mas plasmaféresis
y/o IglV (69%), pero no hubo diferencias estadisticas
entre ellos. Considerando la presencia y ausencia de
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una combinacion especifica de tratamientos, no hubo
diferencias en la tasa de recuperacién. Sin embargo,
cuando se utilizé la combinacién de anticoagulantes
mas corticosteroides més plasmaféresis y/o IglV y
anticoagulacion mas corticosteroides mas plasmafé-
resis, hubo una tendencia hacia una tasa mas alta de
recuperacion para los episodios que fueron tratados
con esta combinacién frente a los que no (69 versus
54.4% [p = 0.089] y 77.8 versus 55.4% [p = 0.083],
respectivamente).

La hidroxicloroquina en ratones inyectados con
anticuerpos anticardiolipinas redujo el alcance y el
tiempo de formacién de trombos asi como la activa-
cién plaquetaria.?® Por lo tanto, si bien no se conocen
los efectos a corto plazo del hidroxicloroquina, debe
considerarse como un tratamiento adyuvante en ca-
sos de SAFC refractarios.

Estudios in vitro han demostrado que células B
se encuentran relacionadas en eventos en los que
participan los anticuerpos anticardiolipinas. Se ha
utilizado rituximab, un anticuerpo monoclonal anti-
CD20 debido a que demostré prevenir el inicio de la
enfermedad y prolongar la supervivencia en mode-
los murinos con SAF.24 Con base en el andlisis del
registro CAPS, los pacientes con SAFC tratados con
rituximab (n = 20) tuvieron 75% de posibilidades de
recuperacién.?®

Eculizumab, un anticuerpo monoclonal humani-
zado contra la proteina C5 del complemento, reduce
la hemodlisis intravascular y bloquea la patogénesis
mediada por el complemento. Una revisién recien-
te resumi6 seis casos agudos de SAFC tratados con
eculizumab (cuatro pacientes sobrevivieron y dos
murieron), concluyendo que la inhibicién del com-
plemento puede tener un papel como coadyuvante o
terapia principal para pacientes con SAF refractarios
a la anticoagulacién.?® Zikos et al. informaron sobre
un paciente con SAFC que mostré una mejora clini-
ca al inicio de eculizumab después de una respues-
ta limitada a plasmaféresis, IglV, corticosteroides,
anticoagulacién (argatroban y heparina seguidos de
warfarina) y rituximab.3”38 El eculizumab puede te-
ner un papel en los pacientes con SAFC refractarios,
especialmente en aquéllos con caracteristicas promi-
nentes de microangiopatia trombdética; sin embargo,
se necesitan mas datos clinicos antes de recomendar
este medicamento.

La enfermedad valvular en pacientes con sindro-
me antifosfolipido se define por la presencia de lesién
valvular detectada en ecocardiograma incluyendo
engrosamiento > 3 mm, engrosamiento en regién
media o proximal, nédulos en la cara atrial de la val-
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vula mitral o cara vascular de la valvula aértica, todo
esto en ausencia de fiebre reumatica o endocarditis
infecciosa.?? Los hallazgos anatomopatolégicos en la
lesién valvular son frecuentemente engrosamiento
laminar, trombosis verrugosa, fibrosis y escasa infil-
tracién celular. Una hipétesis que se considera que
explica la formacién de trombos en las valvulas es el
depbsito de complejos inmunes que propician el dano
celular.40

La incidencia de lesién valvular no es clara. MC
Amigo en un estudio publicado en 2014 menciona
una probabilidad de 8% de desarrollar enfermedad
valvular, ademéas de que, a pesar del tratamiento
antiplaquetario y anticoagulante, el empeoramien-
to continuaba. Evidencia que es similar a la repor-
tada en el estudio ECHO en el que se estudiaron 82
pacientes, con sindrome antifosfolipido y lupus eri-
tematoso sistémico, el cual revelé que un tercio su-
fri6 empeoramiento de la enfermedad y el principal
factor de riesgo de la progresion fue la asociaciéon de
LES (lupus eritematoso sistémico) y SAF.4!

En el consenso de 2003 se consider6 el uso de war-
farina y heparina en la enfermedad valvular y emb6-
lica asi como la terapia profil4ctica de antiagregacion
plaquetaria en pacientes asintométicos con anticuer-
pos antifosfolipidos. Aproximadamente 4-6% de los
pacientes con sindrome antifosfolipido y enfermedad
valvular requieren reemplazo valvular.4?43

El pronéstico del SAFC esta en relacion con cier-
tas manifestaciones clinicas, las cuales incluyen la
afectaciéon renal (p = 0.004), afectacién esplénica (p
= 0.004), compromiso pulmonar (p = 0.006), diag-
néstico de LES (p = 0.009) y la implicacién adrenal
(p = 0.05).4*

El presente reporte enfatiza la necesidad de un
rapido diagnéstico del SAFC asi como la pronta iden-
tificacién del o de los desencadenantes. Su trata-
miento es un desafio para el médico; su intervencién
temprana es vital para la supervivencia; las terapias
especificas son esenciales; sin embargo, se necesitan
terapias agresivas y de soporte para evitar su pro-
greso a un desenlace fatal. Una problematica que se
presenta es que debido a la rareza del SAFC se carece
de estudios controlados, aleatorizados que evalten la
eficacia del tratamiento, cuyos datos se obtienen de
reportes de casos.

CONCLUSION

El SAFC es una manifestacion poco frecuente, pero
potencialmente mortal que requiere un alto grado de
conocimiento clinico. El enfoque clinico para el tra-
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tamiento del SAFC dependera del sitio y la extension
de las oclusiones vasculares y del grado de respuesta
inflamatoria sistémica. La piedra angular del trata-
miento incluye la disposicion a sospechar la afecciéon
y el tratamiento de cualquier factor desencadenan-
te, especialmente antibioticoterapia adecuada, anti-
coagulante apropiado y el uso de farmacos inmuno-
supresores (especialmente esteroides), mas tercera
linea de terapia (intercambio de plasma o inmuno-
globulinas intravenosas) para el tratamiento de la
tormenta trombética. La presentaciéon en la unidad
de terapia intensiva puede ser dramatica, con una
falla multiorgénica progresiva y la necesidad de una
rapida implementacién de medidas de soporte vital.
La falla cardiopulmonar ha sido el principal contri-
buyente a la mortalidad. Se ha usado una variedad
de modalidades terapéuticas en un intento por com-
pensar la trombosis generalizada y el dano orgéanico a
partir de niveles elevados de anticuerpos anticardio-
lipina. Finalmente, se necesita una serie de medidas
de soporte vital como ventilacién mecanica, farmacos
inotrépicos y hemodialisis continua.
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