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El sindrome antifosfolipido catastréfico es una entidad infrecuente en Pediatria, pero con importante
relevancia dada la elevada morbimortalidad. Se expone el caso de un nifio con isquemia digital en el
que, tras realizar despistaje etiolégico de diferentes entidades infecciosas e inflamatorias, se llegé al
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diagnéstico de sindrome antifosfolipido catastréfico primario.
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Digital Ischemia as the Initial Presentation of Catastrophic Antiphospholipid

Syndrome

ABSTRACT
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Catastrophic antiphospholipid syndrome is an infrequent disease in children, but of major relevance
because of its high morbidity and mortality. We report the case of a child with digital ischaemia in
whom, after aetiological screening, the diagnosis of catastrophic antiphospholipid syndrome was made.
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Introduccion

El sindrome antifosfolipido catastréfico (SAFC), entidad infre-
cuente pero con mortalidad cercana al 50%'~3, se caracteriza por
presencia de microangiopatia trombética (MAT) y positividad de
anticuerpos antifosfolipido®.

Los criterios diagndsticos se recogen en la tabla 1 °. El SAFC
se considera secundario cuando existe enfermedad subyacente,
siendo el lupus eritematoso sistémico la mas frecuente?>.

¥ Este articulo fue presentado en el 7.° Foro de la Sociedad Espafiola de Reumato-
logia Pediatrica (SERPE). Mdlaga, noviembre de 2018.
* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: pedraz88@hotmail.com (L. Martin Pedraz).

https://doi.org/10.1016/j.reuma.2020.07.013

El tratamiento del SAFC primario pediatrico no esta estandari-
zado, recomendandose anticoagulacién y corticoterapia sistémica,
debiendo individualizarse el empleo de otras terapias'*.

Observacion clinica

Nifio de 11 afios con palidez, frialdad y dolor en dedos de manos
y pies de una semana de evolucidén. Lesiones vasculiticas palmo-
plantares y episodios de cianosis de dedos, coincidentes con estrés
y exposicién al frio. Dolor abdominal en los Gltimos 3 meses y cefa-
lea holocraneal de 2 afios de evolucién, con RM cerebral normal el
afio previo. Su madre padecia sindrome antisintetasa.

La exploracién evidencié frialdad y cianosis de pulpejos de
dedos, mas intensa en el 5.° dedo de mano derecha, 5.° del
pie derecho y 3.° del pie izquierdo, sin ulceracién ni necrosis
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Figura 1. Isquemia digital al comienzo y evolucién tras tratamiento.

Ay B) Isquemia digital y lesiones vasculiticas en palmas de las manos al comienzo. C y D) Mejoria tras un mes de tratamiento.

Tabla 1
Criterios diagndsticos de sindrome antifosfolipido catastréfico

Criterios diagnésticos:

*Evidencia de afectacién de 3 o mas 6rganos, sistemas o tejidos

*Desarrollo de manifestaciones clinicas de forma simultdnea o a lo
largo de 1 semana

*Confirmacién de laboratorio de positividad de Ac antifosfolipido
(anticoagulante ltpico y/o anticardiolipina y/o antif3, glicoproteinal
a titulo superior a 40 U/L) en dos 0 mds ocasiones separadas entre si
al menos 6 semanas

*Exclusién de otras causas

Sindrome antifosfolipido catastréfico definitivo

*Cumple los 4 criterios

Sindrome antifosfolipido catastrofico probable

*Cumple los 4 criterios, pero solo con afectacién de 2 6rganos, sistemas
o tejidos

*Cumple los 4 criterios, pero sin posibilidad de confirmacién de
laboratorio separada 6 semanas por fallecimiento o por falta de
determinacién al comienzo

*Presencia de los criterios 1,2y 4

*Presencia de los criterios 1, 3 y 4, y desarrollo de un tercer evento
tromboembdlico a pesar de anticoagulacién durante mas de una
semana y menos de un mes después del segundo evento

(fig. 1). Hipertension arterial, 150/115 mmHg (>p99; 4,42DE/>p99;
4,72DE), sin diferencias entre miembros.

Trombocitopenia de 109.000/mm?3, con resto de series hema-
tolégicas normales. Creatinina 0,93 mg/dl. Proteinuria 2300 mg/g,
sin otras alteraciones en orina. ANA (1/160, patrén moteado),
Ac anticardiolipina IgG (418U/mL), antib,GP1 IgG (104U/mL) y
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anticoagulante lipico positivos. Ecografia y angio-TC toracoabdo-
minal normales. Lesiones isquémicas corticales compatibles con
MAT en RM cerebral.

En capilaroscopia, microhemorragias con cambios del grosor
capilar; arquitectura y densidad vascular conservadas. Papilas pali-
das con borde sobreelevado y red vascular filiforme en fondo de
0jo.

Epidermonecrosis en biopsia cutianea del 5.° dedo del pie dere-
cho, sin cambios inflamatorios ni vasculopatia. Biopsia renal con
mesangiblisis y dobles contornos focales, compatibles con MAT, con
inmunofluorescencia negativa.

Inici6 acido acetilsalicilico, nifedipino y sildenafilo, precisando
perfusién de iloprost una semana y nitroglicerina tépica por per-
sistencia de sintomas. Ante la afectaciéon multiorganica, y tras
evidenciar afectaciénrenal en biopsiarealizada el 6.° dia de ingreso,
se administraron bolos de metilprednisolona (3 dias) y mante-
nimiento a 2 mg/kg/dia, con descenso progresivo. Tras resultado
histolégico, inicié inmunoglobulina intravenosa (2 g/kg) y heparina
de bajo peso molecular, mejorando progresivamente la perfusiény
episodios de vasoconstriccién (fig. 1), desapareciendo la cefalea 'y
el dolor abdominal y normalizandose la analitica. Por HTA persis-
tente, precisé asociar losartan. Un mes tras el alta se realizé cambio
a anticoagulacién oral con acenocumarol.

Tras 12 meses se suspendieron los corticoides e inmunoglobu-
lina intravenosa, encontrandose actualmente asintomadtico (fig. 1)
en tratamiento con acido acetilsalicilico, acenocumarol, nifedipino
y losartan.



L. Martin Pedrazetal.
Discusion

La isquemia digital del SAFC se presenta como sintoma persis-
tente, por lo que los periodos intermitentes de empeoramiento y
mejoria sugerian un fenémeno de Raynaud asociado. El control
farmacolégico puede requerir combinaciones de vasodilatadores
como nifedipino, sildenafilo, iloprost o bosentan. La asociacién de
los tres primeros, junto con anticoagulacién y tratamiento con
corticoides e inmunoglobulina intravenosa, resulté efectiva, deses-
timandose el empleo de bosentan por su menor eficacia reportada
en fenémeno de Raynaud®. El SAFC puede ser secundario a LES por
lo que, aunque nuestro paciente no cumplia los criterios clinicos
ni analiticos para su diagnéstico, debe mantenerse un alto nivel de
sospecha dado el riesgo potencial de desarrollarlo a lo largo de su
evolucién.

No existen datos en la literatura respecto a la duracion del tra-
tamiento sistémico del SAFC, ni del tratamiento de segunda linea
en ausencia de respuesta o recaida. En casos refractarios en adultos
se ha reportado buena respuesta con rituximab y eculizumab como
segunday tercera linea y, aunque en nifios la experiencia es escasa,
los resultados parecen prometedores'*.

Conclusion

El SAFC pediatrico se presenta con afectacién multisistémica
y clinica heterogénea. Un elevado grado de sospecha es fun-
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damental para realizar un diagnéstico precoz que mejore su
prondstico.

Conflicto de intereses
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