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Resumen El sindrome antifosfolipido (SAF) catastrofico (SAFC) corresponde a una forma del
SAF que se caracteriza principalmente por su gravedad; el concepto fue introducido para definir
una forma grave y de rapida evolucion del SAF que conduce a falla multiorganica producto de
la presencia de trombosis en la microvasculatura.

Este sindrome corresponde a una forma poco frecuente de SAF y se presenta en tan solo el 1%
de los pacientes, siendo el 70% de estos casos ocurridos en mujeres jovenes, aunque también
se han descrito casos en recién nacidos y en personas de edad avanzada de ambos géneros. La
mortalidad puede ascender hasta el 40% de los casos con SAFC y llama la atencion que incluso en
el 50% de los pacientes esta puede ser la primera manifestacion de un sindrome antifosfolipido.
Acerca de la presencia de una enfermedad autoinmune de base, se describe que en el 58% de
los casos no hay asociacion a otras enfermedades, pero en los demas pacientes la asociacion
mas frecuente corresponde al lupus eritematoso sistémico seguido de la artritis reumatoide y
la dermatomiositis. Las caracteristicas en comdn de estos casos son: afectacion multiorganica
(3 o mas organos), evidencia anatomopatologica de oclusion de multiples vasos de pequefo
calibre y titulos de anticuerpos antifosfolipidos elevados.
© 2019 Asociacion Colombiana de Medicina Critica y Cuidado Intensivo. Publicado por Elsevier
Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Catastrophic antiphospholipid syndrome

Abstract Catastrophic antiphospholipid syndrome (CAPS) is a form of presentation of antip-
hospholipid syndrome mainly characterised by its severity. Its was named as such to define a
severe and rapidly evolving form of antiphospholipid syndrome (APS) that leads to multi-organ
failure due to the presence of thrombosis in the microvasculature.
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This form of presentation is rare and occurs in about 1% of patients with APS, with 70% of these
cases detected in women. Cases have also been described in newborns and the elderly of both
genders. Mortality can be as high as 40% of the cases with CAPS, and it is worth noting that in
50% of the cases it is also the first manifestation of an antiphospholipid syndrome. As regards the
presence of a baseline autoimmune disease, it is reported that there is no association with other
pathologies in 58% of case, but in the other patients, the most frequent association is syste-
mic lupus erythematosus, followed by rheumatoid arthritis and dermatomyositis. The common
characteristics of these cases are: multi-organ involvement (3 or more organs), histopathologi-
cal evidence of the occlusion of multiple small calibre vessels, and elevated antiphospholipid
antibody titres.

© 2019 Asociacion Colombiana de Medicina Critica y Cuidado Intensivo. Published by Elsevier

Espana, S.L.U. All rights reserved.

Reporte de caso

Paciente masculino de 23 anos de edad, procedente de
Bogota, Colombia, estudiante universitario; a su ingreso acu-
di6 al servicio de Urgencias por cuadro clinico de 7 dias
dado por tos acompanado de expectoracion verde, fiebre
cuantificada hasta en 39°C en su vivienda, malestar gene-
ral junto a astenia y adinamia; ante el cuadro descrito,
consideran que sus sintomas respiratorios son compatibles
con laringitis, por lo cual se le prescribi6 manejo ambu-
latorio con claritromicina y corticoide por via oral; sin
embargo, al no evidenciar mejoria sintomatica y presen-
tar dificultad respiratoria, decide consultar nuevamente a
urgencias. Al reingreso presenta signos de dificultad res-
piratoria acompanado de cianosis, petequias orofaringeas,
presion arterial de 164/100 mmHg (presion arterial media
125) y taquicardia; a la auscultacion hay disminucion de los
ruidos respiratorios bilateralmente, oximetria de pulso del
40%, por lo que se traslada a sala de reanimacion, donde
presenta deterioro ventilatorio que lleva a la necesidad
de intubacion orotraqueal. Se considera inicialmente como
aproximacion diagnostica que cursa con un proceso neumo-
nico atipico versus una tromboembolia pulmonar (TEP), por
lo cual se solicitan estudios de laboratorio ante la sospe-
cha de cuadro tromboembolico venoso, los cuales arrojan
dimero D y troponina positivos, por lo que se decide la rea-
lizacion de una angio-TAC de torax ante la sospecha de TEP.
Posteriormente, es trasladado a Cuidado Intensivo, donde se
inicia cubrimiento antibidtico con piperacilina/tazobactam
y claritromicina, por no descartarse aun la presencia de
un proceso infeccioso pulmonar. El paciente ingresa en
inminencia de falla ventilatoria hipoxémica con hallaz-
gos radiologicos compatibles con proceso bronconeumonico
multilobar, escala de severidad PSI por score solo 1 punto,
con un CURB 65=1 punto, SMART COP=5 puntos con cri-
terios de severidad, SOFA score de 7 y en consideracion
a TEP probabilidad pretest por score de Wells 2,5 (mode-
rado), confirmando diagndstico mediante angio-TAC de torax
realizado. Sin embargo, se suma contraindicacion absoluta
en este momento de intervenciones como terapia de trom-
bolisis. Posteriormente al cubrimiento antimicrobiano, se

Radiografia de torax al ingreso del paciente.

Figura 1

adiciona vancomicina 1,2mg cada 12 h en infusion mas
oseltamivir y, dada la confirmaciéon diagndstica de TEP, se
solicita perfil autoinmune.

Se solicitaron ademas antigenos de influenza y perfil
autoinmune. Se decide practicar fibrobroncoscopia, encon-
trando una via aérea anatomicamente normal y lavado
broncoalveolar en el que inicialmente se obtiene liquido
claro y luego liquido hemorragico.

Sin embargo, dado el comportamiento clinico y los hallaz-
gos imagenoldgicos (fig. 1) en el contexto de paciente con
posible autoinmunidad, se considera iniciar pulsos de metil-
prednisolona en dosis de 1 g IV al dia durante 3 dias. Ante
glomerulonefritis de rapida progresion, se realiza plasmafé-
resis y, posteriormente, continlia en terapia de soporte renal
dado el desarrollo de lesion renal KDIGO Il (tabla 1). Se cul-
mina la terapia antibiotica pese a que, hasta el momento,
todos los aislamientos microbiologicos han sido negativos.

Se reciben reportes de perfil autoinmune, donde
destaca la presencia de anticoagulante lupico y beta-
2-glucoproteina 1 (B2-GP1) positivas, y ferritina 339,
configurando el diagnodstico de sindrome antifosfolipido.

El paciente progresa hacia la mejoria, dados los para-
metros de oxigenacién adecuados y la mejoria notable en
hallazgos radioldgicos, por lo cual se programa extuba-
cion, siendo esta adecuadamente tolerada por el paciente.
Este posteriormente desarrolla un cuadro de encefalopatia
manifestada, fundamentalmente por confusion y altera-
cion del sensorio; sin embargo, no se evidencid ningln
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156 N. Guerra et al.
Tabla 1 Laboratorios de seguimiento del paciente durante su estancia en internacion en unidad de cuidado intensivo
Paraclinicos 10/09/17 14/09/17 18/09/17 22/09/17 26/09/17
Leucocitos (mm) 14.050 11.880 12.100 9.400 13.700
Neutrofilos (%) 77 80 91 30
Hemoglobina (mg/dl) 13 10 10 9,3 7,1
Hematocrito (%) 39 35 30 27,3 21,5
Plaqueta (mm) 64.000 70.000 39.000 153.000 91.000
PT (s) 17 19 18 19.9 16.2
PTT (s) 91 16 135 46.5
INR 1,35 1,5 1,42 1,5 1,22
Creatinina (mg/dl) 1,16 3,0 2,78 3,8 5,47
BUN (mg/dl) 10 37 47 79 67,6

Figura 2  Angio-TAC de torax ventana mediastinal.

Figura 3

Angio-TAC de tdérax ventana pulmonar.

hallazgo patoldgico en la TAC cerebral, por lo cual reci-
bié6 manejo con neurolépticos con adecuada resolucion del
cuadro (figs. 2y 3).

Discusion

El caso clinico previamente presentado plantea un verda-
dero reto para el personal médico a cargo, dado que se trata
de una enfermedad poco prevalente (menor del 1%) en la
poblacion general, pero con una alta tasa de mortalidad,
hasta del 50%, con una progresion rapida y presentacio-
nes atipicas, como es el caso del paciente que dificulta su
diagnéstico. Inicialmente, el sindrome antifosfolipido (SAF)
catastrofico (SAFC) fue descrito en 1992 como enferme-
dad de origen autoinmune caracterizada por la aparicion de

multiples eventos tromboembdlicos de pequefos vasos, de
mayor prevalencia en el sexo femenino y cuya aparicion se
da con frecuencia alrededor de la cuarta década de la vida,
generalmente asociado a otras enfermedades autoinmu-
nes, como lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide,
dermatomiositis, enfermedad de Behcet o enfermedad de
Crohn, y en una gran proporcion de los casos asociado a un
factor precipitante. Estas caracteristicas fueron descritas en
el estudio de cohorte mas importante realizado en pacientes
con diagnostico de SAFC' realizado a partir de 500 pacientes
del registro CAPS y cuyos resultados son semejantes a estu-
dios epidemiologicos realizados previamente con un nimero
menor de pacientes.

Respecto a sus mecanismos fisiopatoldgicos y a la razon
por la que una minoria de pacientes con SAF presenta la
variante catastrofica, por ahora no se ha dilucidado con cla-
ridad; ello es debido a que se han podido realizar hasta el
momento pocos estudios experimentales etiopatogénicos a
partir de muestras de pacientes con SAFC. La razén de la
falta de este tipo de estudios se debe a la baja prevalencia
de la enfermedad vy al hecho de que, en un gran nimero de
enfermos, el diagndstico se establece mediante la necrop-
sia, lo cual dificulta la obtencion de suero o plasmaZ. Aun
asi, se han postulado varias hipdtesis, entre las cuales toma
especial importancia la presencia de anticuerpos antifosfo-
lipidos dirigidos contra proteinas plasmaticas fijadoras de
fosfolipidos como la B2-GP1, protrombina, anexina V, pro-
teina S, proteina C, y que también se correlaciona con la
expresion aumentada de citocinas en el tejido endotelial
vascular isquémico, lo que genera aumento de moléculas de
adhesion celular y citocinas proinflamatorias. Otro posible
mecanismo fisiopatoldgico mas relacionado con el SAFC es
una microangiopatia trombotica desencadenada por altera-
ciones en la cascada de coagulacion y en los cofactores de
la misma.

Como se menciono, el SAFC puede ser la primera mani-
festacion de un sindrome antifosfolipido (SAF) en un alto
porcentaje de los casos. Se identifica alglin factor desenca-
denante hasta en un 53% de los pacientes, siendo los mas
frecuentes, de acuerdo con los registros de pacientes del
CAPS, los siguientes: infecciones de cualquier origen (30 al
60%), particularmente de origen bacteriano, con afectacion
de pulmén y rifdn, han sido las mas relevantes, seguido de
infecciones en piel®>“; también las cirugias o los trauma-
tismos (14%) por activacion de mecanismos de respuesta
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inflamatoria al estrés, suspension de los anticoagulantes
orales (7%), malignidad (5%), principalmente del sistema
hematico, complicaciones obstétricas (6%) y farmacos, entre
los que destacan los anticonceptivos orales, diuréticos tia-
zidicos y captopril.

Siendo los procesos infecciosos el factor desencadenante
mas frecuente, se ha propuesto como mecanismo subya-
cente el papel que desempena el receptor toll-like 4 (TLR4),
el cual es un receptor de superficie de las células del sistema
inmunitario innato y de las células endoteliales formando
parte de un complejo multiproteico que permite la induc-
cién intracelular de la sefal promovida por los anticuerpos
antifosfolipido. A su vez, el TLR-4 representa el principal
receptor de la sefal inducida por lipopolisacaridos, lo cual
resulta esencial para la respuesta inmunitaria innata a los
componentes de microorganismos como bacterias, micobac-
terias, hongos y virus?. Por estas razones, se ha postulado
que la activacion de los TLR4 a través de los anticuerpos
antifosfolipido y de las diversas proteinas de los microorga-
nismos podria ser el desencadenante del estado catastrofico.
Es posible que la presencia de polimorfismos de este recep-
tor TLR4 explique la presencia de la cascada inflamatoria
acentuada tras su activacion y lleven al desarrollo de este
sindrome autoinmunitario.

El sindrome se presenta comUnmente en pocos dias a
semanas, durante los cuales los pacientes desarrollan mani-
festaciones tromboticas y microangiopaticas en multiples
organos, con disfuncion de los mismos. En la mayoria de
los casos se presentan: insuficiencia renal (71%); compli-
caciones neuroldgicas (60%), entre las que se incluyen el
accidente cerebrovascular o la encefalopatia; manifesta-
ciones cutaneas (50%), como livedo reticularis, la cual ha
sido asociada a un mayor riesgo de eventos tromboticos
arteriales®; Ulceras; necrosis; acrocianosis, y equimosis.
También existe disfuncion hepatica (33%), gastrointestinal
(25%) y esplénica (19%). La trombosis venosa profunda (20%)
y la trombosis arterial periférica (10%) se presentan con
menor frecuencia que en el SAF clasico. Otros fenomenos,
como cianosis, pUrpura y hemorragias en astilla, pueden
ocurrir®. También se han descrito cohortes de pacientes con
manifestaciones de compromiso cardiaco (51%), como falla
cardiaca, infarto miocardico y lesiones valvulares, y con
menor frecuencia, pero también descritas, se ha reportado
compromiso retiniano (7%), mononeuritis (5%) y necrosis de
la médula dsea (2%)’.

Los hallazgos bioquimicos mas comunes son la trom-
bocitopenia, con reportes que varian en frecuencia del
30 al 60% de los casos documentados en el CAPS Registry,
la cual se ha asociado a diferentes mecanismos, como son
la microangiopatia trombotica, la sepsis en el caso de
pacientes con SAFC desencadenado por procesos infeccio-
s0s, por mecanismo autoinmune e inducida por heparina,
secundario al tratamiento farmacoldgico. La anemia hemo-
litica microangiopatica se observa en el 16 al 33% y la
coagulopatia de consumo en el 15% de los casos. Frecuente-
mente, se halla la presencia de anticuerpos antifosfolipidos
(ACaPL) a titulos altos, anticuerpos anticardiolipinas de
tipo inmunoglobulina (Ig) G y menos frecuente de tipo IgM,
anti-B2GP1 y anticoagulante lUpico positivos; también se ha
descrito la deficiencia secundaria del ADAMS13, sin que se
trate de una purpura trombocitopénica. Por otra parte, en
diferentes estudios se ha propuesto que los efectos de los

anticuerpos antifosfolipidos pueden ser aditivos, particular-
mente la positividad de los anticuerpos anticardiolipina 'y los
B2GP1 de tipo IgG pueden significar una mayor probabilidad
de desarrollar eventos trombéticos venosos o arteriales®.

Correlacion clinica

En el caso clinico expuesto, el SAFC se clasifica como
primario, ya que no se confirmo la presencia de una enfer-
medad autoinmune de base como factor desencadenante,
con mayor probabilidad se considera el cuadro infeccioso
de origen respiratorio presentado en los dias previos al des-
arrollo de las manifestaciones sistémicas propias del SAFC;
sin embargo, también hubo evidencia en la historia clinica
del paciente de un traumatismo de rodilla antes del desarro-
llo de la enfermedad, por lo cual ambos factores estarian en
relacion como precipitantes de la cascada inflamatoria que
llevo al desarrollo de las manifestaciones tromboticas mul-
tiorganicas. Evaluando las caracteristicas de este caso con
los registrados por el CAPS, este presentd manifestaciones
tipicas de esta patologia, como lo fueron el desarrollo de
las manifestaciones en un periodo menor a una semana, asi
como su rapida evolucion que llevo a la disfuncion organica
multiple comprometiendo drganos de afectacion frecuente
en su curso clinico, como lo fue el rifidn, siendo este el prin-
cipal organo afectado en pacientes con SAFC', y en este
caso evidenciado por la elevacion de la creatinina sérica,
que conllevé el deterioro de la funcion renal acompanado de
hematuria y proteinuria. También hubo evidencia de afec-
tacion pulmonar, la cual se presenta hasta en 2/3 de los
pacientes con esta enfermedad, aqui demostrada por el des-
arrollo de un TEP de alto riesgo junto con el hallazgo de
hemorragia alveolar por fibrobroncoscopia y, descrita con
menos frecuencia, presento alteracion hematoldgica por el
desarrollo de trombocitopenia junto con anemia pero sin
evidencia de esquistocitos, como suele hallarse en cuadros
de PTT, la cual es uno de los principales diagndsticos dife-
renciales de SAFC.

Otras manifestaciones desarrolladas durante el curso de
la enfermedad fueron hipertension arterial severa de dificil
manejo, la cual resolvio con el manejo de la disfuncion orga-
nica y un cuadro de encefalopatia, pero sin demostracion
imagenoldgica de un evento cerebrovascular.

En el analisis de los paraclinicos, se demostro la eleva-
cion de la ferritina, lo cual se ha descrito hasta en el 71%
de los pacientes con SAFC e incluso se ha incluido esta enti-
dad en el grupo de sindromes asociados a hiperferritinemia,
las concentraciones elevadas de ferritina se han observado
con la presencia de anticuerpos antifosfolipidos en pacientes
con SAFC?. También se encontré elevacién de la deshi-
drogenasa lactica, trombocitopenia, anemia y disminucion
de la haptoglobina, que también es un hallazgo comin en
pacientes con esta entidad. Como hallazgos importantes se
encontrd la presencia de anticuerpos antifosfolipidos con
B2G1 IgG y anticoagulante lUpico positivos, junto con con-
sumo del complemento, como se ha descrito en estudios
recientes’. Dentro de los criterios diagndsticos para SAFC,
el paciente cumplié con 3 de 4 criterios propuestos (tabla 2),
por lo que se clasificaria como un diagnostico probable, ya
que en el paciente no se realizd biopsia renal para configurar
un diagnostico definitivo.
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Tabla 2 Criterios diagndsticos de sindrome antifosfolipido
catastrofico

1. Evidencia de afectacion de 3 6rganos, sistemas o tejidos

2. Desarrollo de las manifestaciones en forma simultdnea o
en menos de una semana

3. Confirmacion histopatolégica de oclusion en los vasos de
pequenio calibre en al menos un érgano o tejido

4. Presencia confirmada de anticuerpos antifosfolipidos
(anticoagulante lupico o anticuerpos anticardiolipina o
anti beta-2-glucoproteina 1) a titulos superiores a 40 Ul/

SAF catastrofico definitivo
Cumple los 4 criterios

SAF catastrofico probable
Cumple los 4 criterios, excepto por la afectacion de 2
organos, sistemas o tejidos
Cumple los 4 criterios excepto por la imposibilidad de
confirmar AAF circulantes a las 12 semanas debido a
muerte prematura
1,2y4
1, 3y 4 con el desarrollo de una tercera manifestacion
después de una semana, pero dentro del primer mes de
la presentacion

Fuente: Catastrophic antiphospholipid syndrome: International
consensus statement on classification criteria and treatment gui-
delines.

Por las caracteristicas clinicas expuestas acerca del SAFC,
el diagnostico de este sindrome representa un verdadero
desafio y los diagnosticos diferenciales no pueden enca-
sillarse a una sola enfermedad, principalmente durante
su fase aguda, lo cual justifica la evaluacion seriada y
continua del paciente mediante las pruebas diagndsticas
especificas'?. Evaluando los hallazgos poco frecuentes del
SAFC que se dieron en el caso clinico expuesto, se encuentra
que el paciente no formaba parte de la poblacion de mayor
prevalencia de presentacion del sindrome, que es el género
femenino, cuarta década de la vida, ademas la presencia
hemorragia alveolar difusa, la cual esta descrita en menos
del 10,5% de los pacientes con SAFC y que esta relacionada
con una mayor riesgo de mortalidad®.

Tratamiento

La mortalidad por SAFC es alta; sin embargo, esta ha dismi-
nuido significativamente (sobrevida actual del 63%) debido
fundamentalmente a una mayor educacion y uso de las
medidas terapéuticas adecuadas; sin embargo, esto se basa
en recomendaciones de expertos dado que no se cuenta
con estudios prospectivos y la terapéutica se ha estable-
cido fundamentalmente a partir de pacientes del CAPS.
Actualmente, los consensos de expertos consideran como
base del tratamiento la administracion de corticoides y la
anticoagulacion en esencialmente todos los pacientes, con
la consideracion posterior de agregar la administracion de
Ig IV, El tratamiento del SAFC tiene como piedras angulares
la anticoagulacion y la supresion de la cascada de citocinas’;
la administracion de anticoagulantes ha resultado en la tera-
pia con mejores resultados en la sobrevida de los pacientes.
En un analisis del registro CAPS con 280 pacientes, 244 reci-
bieron terapia anticoagulante y 34 no la recibieron'?, siendo

la sobrevida significativamente mayor en el primer grupo
(63% vs. 22%, p < 0,0001), como parte de la anticoagulacion
se utiliza heparina IV a dosis terapéutica, dado su capacidad
fibrinolitica y su aparente union para la inhibicion de anti-
cuerpos antifosfolipidos. Respecto a la eleccion de la terapia
anticoagulante, no existe evidencia a favor de la administra-
cion de heparina no fraccionada sobre heparina de bajo peso
molecular; sin embargo, en pacientes criticos se prefiere la
primera, dado la mayor facilidad para revertir su efecto en
caso de una sobre anticoagulacion.

Se recomiendan altas dosis de glucocorticoides, como
la metilprednisolona, con una terapia de pulsos de
1.000mg/dia por un periodo de 3-5 dias; estan recomen-
dados para disminuir la respuesta inflamatoria sistémica y
la excesiva liberacion de citocinas. Los mismos inhiben al
factor nuclear kappa B (NF-kB) e interfieren en el camino
de la proteina cinasa mitdgeno activada'>'>. La plasmafére-
sis es considerada efectiva y segura. El recambio plasmatico
remueve anticuerpos, citocinas, factor de necrosis tumo-
ral y complemento; si bien es alin controversial, se observa
una mejoria en la sobrevida'®. En casos como el de este
paciente, que ha presentado una condicion que afecta a la
vida, o en pacientes refractarios a la terapia inicial, se con-
sidera la administracion de Ig IV a dosis de 400 mg/kg/dia
por 5 dias iniciada el Gltimo dia de la plasmaféresis. La uti-
lizacion de 1gG esta basada en su capacidad para bloquear
la actividad de anticuerpos, aumentar su clearance renal
y actuar sobre el sistema del complemento y citocinas. Si
no se presenta mejoria, se puede considerar administra-
cion de rituximab (especialmente indicada para pacientes
con trombocitopenia o eventos trombdticos recurrentes). La
mayor tasa de respuesta se observa combinando heparina no
fraccionada + corticoides + plasmaféresis (78%), seguida de
heparina + corticoides + plasmaféresis o 1gG (69%).

La terapia inmunomoduladora con ciclofosfamida se
indica en casos especificos y se prefiere su uso cuando
se trata de casos de SAFC refractario, particularmente en
pacientes con lupus eritematoso sistémico y titulos altos de
anticuerpos antifosfolipidos, donde ha demostrado mejorar
el prondstico’”. En pacientes que no responden a terapias
de primera linea, refractarios, con recaidas o cuando la
severidad del cuadro lo indique, se proponen nuevas estrate-
gias terapéuticas, basadas en los mecanismos patogénicos.
El rituximab podria ser una alternativa de tratamiento en el
SAFC, dado que reduciendo en nimero de células B, se redu-
ciria el titulo de anticuerpos y se lograria una modulacion
de la respuesta inflamatoria; sin embargo, este como mono-
terapia no ha mostrado efectividad terapéutica y queda por
aclarar su real efectividad como opcidn de tratamiento, su
dosis optima y la administracion de otros inmunosupresores
conjuntamente.

Pronostico

La recaida clinica mas alla de los 30 dias de la remision es
poco frecuente pero esta generalmente se ha asociado a
infecciones o anticoagulacion subdptima. Las manifestacio-
nes halladas en estas recaidas han sido principalmente la
trombocitopenia y la anemia microangiopatica. Con relacion
al prondstico del paciente con SAFC, solo se ha realizado
un estudio sobre este en pacientes que sobrevivieron a un
evento inicial del sindrome; el 66% permanecié libre de
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trombosis y el 17% desarrollé manifestaciones relacionadas
al SAF luego de 6 anos de seguimiento'®. Segln los registros
del CAPS, el 44% de los pacientes fallecieron, de los cuales
a 54 personas se les practico necropsia, encontrando que
el compromiso cerebral fue la causa principal de muerte,
seguido por el compromiso cardiaco.

Conclusiones

El caso clinico descrito corresponde a un caso de presenta-
cion atipica no solo por las caracteristicas demograficas del
paciente, sino ademas por las condiciones desencadenantes
(infeccién junto con traumatismo en rodilla). Por ello, se
envid la informacion de este caso para su ingreso en el CAPS
Registry y contribuir a nutrir esta importante base de datos
de pacientes con esta enfermedad.

Nos encontramos ante una manifestacion poco comin del
SAF desarrollada en un periodo corto y que se diferencia
de este por la trombosis microvascular que lleva a falla
multiorganica, razén por la que es una entidad altamente
mortal. El SAFC es una variante agresiva de la enfermedad
cuyo enfoque y tratamiento deben ser enérgicos y rapida-
mente instaurados, ya que de esto depende la sobrevida
del paciente. Hasta el momento, la mejor recomendacion
terapéutica, basandonos en la literatura, continla siendo
la administracion de heparina junto con glucocorticoides,
plasmaféresis o Ig IV; rituximab y otros anticuerpos monoclo-
nales podrian consistir en alternativas terapéuticas viables,
pero se requieren mas estudios para evaluar su real efecti-
vidad clinica.
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