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digestiva; en el TAC se describen las imágenes características

de esta enfermedad. Se realiza como tratamiento la trasplan-

tectomía, además de antibioterapia de amplio espectro; y en la

histopatología se evidencian lesiones compatibles con PNE. Se

aisló en los cultivos de la pieza anatomo-patológica, Klebsiella

pneumoniae y oxytoca, microorganismos aislados en los casos

reportados en la literatura6.

El diagnóstico diferencial debe hacerse con: absceso renal,

pielonefritis xantogranulomatosa y TBC renal7.

Aunque nuestro paciente no era diabético, el antecedente

de inmunosupresión por su historia de múltiples trasplantes

renales puede llegar a ser un factor de riesgo asociado para

desarrollar la PNE.

Es necesario reportar estos casos clínicos para ampliar la

epidemiología y aclarar aspectos de la patogénesis que guíen

a realizar un tratamiento óptimo en casos futuros6–9.
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Síndrome de anticoagulante lúpico-hipoprotrombinemia:

una extraña asociación en el lupus eritematoso sistémico

Lupus anticoagulant-hypoprothrombinemia syndrome: A rare
association in systemic lupus erythematosus

Sr. Director:

El síndrome de anticoagulante lúpico-hipoprotrombinemia

(LAHS, por sus siglas en inglés) es un trastorno caracterizado

por el déficit adquirido del factor ii de la coagulación (pro-

trombina) junto con la presencia de anticoagulante lúpico.

Se trata de un síndrome extremadamente raro (menos de

100 casos descritos en la literatura)1 en el cual predomina la

diátesis hemorrágica, al contrario que en el síndrome anti-

fosfolípido (SAF) caracterizado por un aumento del riesgo

trombótico.

El primer caso fue descrito por Rapaport et al.2, en 1960,

pero no fue hasta más de 20 años después cuando el estudio

de Bajaj et al.3, demostró la presencia de anticuerpos antipro-

trombina que, aunque no impiden su activación, sí producen
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hipoprotrombinemia secundaria al rápido aclaramiento de los

complejos antígeno-anticuerpo de la circulación.

El tratamiento más habitual del LAHS consiste en la corti-

coterapia asociada a otros inmunosupresores (ciclofosfamida,

azatioprina o rituximab) con el objetivo de reducir el riesgo de

sangrado y eliminar el inhibidor4.

Presentamos a continuación el caso clínico de un paciente

varón de 37 años de edad, de nacionalidad búlgara, con his-

toria de nefropatía lúpica diagnosticada en su país de origen

en el año 2004. A pesar de recibir tratamiento presentó un

curso clínico desfavorable, precisando tratamiento renal sus-

titutivo 7 años después. Dos años después acude a nuestro

centro para continuar con hemodiálisis. Fue valorado por los

servicios de reumatología y hematología por trombocitope-

nia crónica, por la cual recibió tratamiento inmunosupresor

con esteroides, inmunoglobulinas y rituximab, además de

agonistas del receptor de trombopoyetina (eltrombopag) con

una pobre respuesta. Por otro lado, el paciente padecía un

SAF con positividad para los anticuerpos anticardiolipina y

anti-ß2-microglobulina, que se presentó con varios eventos

trombóticos (trombosis de varios accesos vasculares) y un

accidente cerebrovascular en año 2014, por lo que se había

iniciado tratamiento anticoagulante.

El paciente ingresó en nuestro servicio por un episodio de

malestar general y febrícula en el posible contexto de una

bacteriemia por catéter central. Se inició tratamiento anti-

biótico de amplio espectro con una clara mejoría del cuadro

y se decidió suspender la anticoagulación temporalmente

para proceder al recambio del catéter. Coincidiendo con este

proceso presentó un accidente isquémico transitorio caracte-

rizado por parestesias y disminución de fuerza en hemicuerpo

derecho junto a afasia motora, por lo que se decidió reini-

ciar anticoagulación con heparina sódica. La angio-resonancia

magnética craneal sorprendentemente mostró, junto a las

lesiones isquémicas antiguas, un importante hematoma sub-

dural en la convexidad izquierda con efecto de masa en la

región parieto-occipital (fig. 1). Conjuntamente con los ser-

vicios de neurocirugía y neurología se decidió suspender la

anticoagulación y esperar su evolución clínica y radiológica.

Ante la presencia de eventos trombóticos y hemorrágicos

se solicitó un nuevo estudio de coagulación que demostró

un anticoagulante lúpico, niveles elevados de anticuerpos

anticardiolipina y anti-ß2-glicoproteína, y un déficit en la acti-

vidad del factor ii de la coagulación (protrombina) que corregía

con la mezcla, confirmando la presencia del síndrome de anti-

coagulante lúpico-hipoprotrombinemia (tabla 1).

Iniciamos tratamiento combinado de anticoagulación e

inmunosupresión con bajas dosis de esteroides, ácido mico-

fenólico y rituximab cada 6 meses.

La asociación de anticoagulante lúpico con hipoprotrombi-

nemia es un síndrome raro, pocas veces descrito. Se trata de un

síndrome que aparece más frecuentemente en niños y adul-

tos jóvenes, y se asocia comúnmente a infecciones virales y

enfermedades autoinmunes (sobre todo al lupus eritematoso

sistémico), aunque también se han descrito casos asocia-

dos a fármacos o enfermedades tumorales1. El LAHS suele

ser autolimitado en el caso de los aparecidos en el contexto

de infecciones virales, mientras que en los casos asociados

a enfermedades autoinmunes las recidivas son frecuentes a

pesar del tratamiento.

Figura 1 – Imagen de angio-resonancia con las lesiones de

isquemia (atrofia frontal, flecha) y hemorragia (región

parietooccipital izquierda, flecha).

Tabla 1 – Actividad de los factores de coagulación con y
sin corrección para el anticoagulante lúpico

Factores Actividad

factor (%)

Actividad factor

corregida

(SynthAFax®) (%)

Actividad factor

mezcla (%)

Factor II 25 – 70

Factor V 102 – –

Factor VII 136 – –

Factor X 114 – –

Factor VIII 16 83 –

Factor IX 6 96 –

Factor XI 8 94 –

Factor XII 7 98 –

Aunque clínicamente se caracteriza por la diátesis

hemorrágica (epistaxis y equimosis, las más frecuentes,

aunque se han descrito casos de hematuria, hemorragias

digestivas e intracraneales entre otras)5. Es cierto que se

han descrito varios casos de LAHS asociado a trombosis,

algunas múltiples pero, sobre todo en contexto con el inicio

del tratamiento frente al inhibidor de la protrombina.

El tratamiento del LAHS se basa en inmunosupresión para

evitar los eventos hemorrágicos e intentar eliminar el inhi-

bidor del factor ii4. Se ha descrito un aumento de eventos

trombóticos en pacientes con LAHS, al tiempo que la inmuno-

supresión hace disminuir los niveles de inhibidor, pero no de

anticoagulante lúpico5. No existen guías que indiquen cuál es

el mejor tratamiento para el LAHS, basándose la mayoría en un

tratamiento con corticoides más algún otro inmunosupresor.

En conclusión, en pacientes con nefropatía lúpica con

la combinación de procesos trombóticos y hemorrágicos

debemos sospechar de la presencia de este síndrome. Es

fundamental su diagnóstico y un tratamiento basado en inmu-

nosupresión de cara a controlar sus manifestaciones clínicas.
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Síndrome hipoparathyroidism, deafness and renal displasia

o síndrome de Barakat otra asociación de sordera

y nefropatía

Barakat syndrome or HDR syndrome: Another association of kidney
disease and deafness

Sr. Director:

Cuando nos enfrentamos ante un paciente con afectación

renal y sordera, con frecuencia pensamos en un síndrome de

Alport, por tratarse de una entidad ampliamente difundida,

pero no siempre es así. En el último número de la revista Nef

rología, se publica una excelente revisión sobre la afectación

renal en el contexto de las enfermedades mitocondriales y

cómo el nefrólogo debe sospechar su existencia en aquellos

pacientes en los que la nefropatía (ya sea en forma de tubu-

lopatía o de lesión glomerular, manifestada por insuficiencia

renal y proteinuria) se acompañe de hipoacusia o sordera

neurosensorial1. En esta carta, presentamos un caso de sín-

drome de Barakat o síndrome hypoparathyroidism, deafness and

renal displasia (HDR), otra de las enfermedades que debería

ser incluida en el diagnóstico diferencial de afectación renal y

sordera hereditaria2,3.

Se trata de una paciente de 32 años que ingresó en el ser-

vicio de obstetricia por edemas. Se encontraba en la semana

36 de gestación y en el control analítico solicitado destacaba

la existencia de una creatinina plasmática de 1,4 mg/dl y

proteinuria cuantificada en orina de 24 h de 6 g. Entre sus

antecedentes personales, presentaba un hipoparatiroidismo

familiar, en tratamiento crónico con vitamina D y carbo-

nato cálcico, sordera neurosensorial bilateral y agenesia renal

izquierda. Con estos antecedentes, en el 2007, se diagnosticó

de síndrome de HDR, tras realizarse un estudio genético en

el que se demostró la presencia de la mutación c.431 en el

gen GATA3 (gen del factor transcripcional GATA3, localizado

en el brazo corto del cromosoma 10). Tanto la paciente como

su madre eran heterocigotas para la mencionada mutación.

El resto de la familia (padre, hermana y tía materna) no pre-

sentaban manifestaciones clínicas del síndrome, a pesar de lo

cual se les realizó el estudio genético-molecular, que descartó

la existencia de dicha mutación. Previamente a la gestación,

había sido estudiada en el servicio de urología por tratarse de

una paciente monorrena. Se le había realizado una analítica

donde presentaba una insuficiencia renal leve (Crp 1,3 mg/dl)

y proteinuria de 2,8 g/día.

Al no presentar HTA en el momento de nuestra valoración,

se descartó la existencia de preeclampsia y fue diagnosticada
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