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Introducción

La asociación entre anticuerpos anti fosfol ípido
(aPL) y trombosis fue descrita inicialmente en pacien-
tes con lupus eri tematoso sistémico (LES) 1. Unos
años más tarde se definió un nuevo síndrome, deno-
minado «antifosfolípido primario» (SAP) 2,-4, caracte-
rizado por trombosis venosas o arteriales, abortos re-

currentes y trombocitopenia, sin otra enfermedad sis-
témica subyacente.

La evolución clínica del SAP es muy variada y de-
pende de la afectación vascular 5. Recientemente se
ha descrito una forma grave y a menudo mortal, lla-
mada SAP «devastador» o «catastrófico», caracteriza-
do por oclusiones arteriales múltiples (aorta, corona-
rias, renales) y títulos muy elevado de aPL 6,-8.

Describimos un caso de SAP «devastador», con in-
tención de contribuir al conocimiento de su cuadro
clínico y considerar su diagnóstico en los casos de
fracaso renal agudo de origen vascular.

Caso clínico

Varón de 55 años que ingresó por disnea progresiva de
dos semanas de evolución, hasta hacerse de reposo, acom-
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RESUMEN

Comunicamos un caso de síndrome anti fosfolípido primario «catastrófico» o
«devastador» en un paciente de 55 años, manifestado por oclusiones arteriales
múltiples, hipertensión arterial e insuficiencia renal aguda oligúrica. Se objetivó la
presencia en plasma de anticoagulante lúpico y título patológico de anticuerpos
antifosfolípidos de isotipo IgG. Tuvo una evolución fulminante que culminó en
exitus a los treinta días de su ingreso.
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THE DEVASTATING PRIMARY ANTIPHOSPHOLIPID SYNDROME

SUMMARY

We report a 55 years old-man with the «catastrophic» or «devastating» primary
antiphospholipid syndrome, clinically manifested by multiple arterial occlusions,
hypertension, oliguric acute renal failure associated with lupus anticoagulant and
high plasma levels of antiphospholipid antibodies of isotype IgG. Despite anticoa-
gulation, the patient died 30 days later.
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pañada de febrícula y hemoptisis. Entre sus antecedentes
destacaba tabaquismo e hipertensión arterial. A los 40 años
tuvo un accidente cerebrovascular isquémico y unos años
más tarde padeció un infarto agudo de miocardio. Un año
antes de su ingreso presentó un cuadro de arteriopatía peri-
férica con obliteración iliofemoral izquierda y femoropoplí-
tea derecha que fue tratado con implantación de injerto
femorofemoral y simpatectomía lumbar; posteriormente se
le amputó la extremidad inferior derecha a nivel tibial por
oclusión vascular completa. Unos meses después presentó
un cuadro de isquemia mesentérica, con obstrucción de la
arteria mesentérica superior y de la esplénica. A lo largo de
su evolución no había tenido artralgias, artritis, exantema,
fenómeno de Raynaud o ulceraciones mucosas.

En l a exploraci ón físi ca: tensi ón arteri al , 190/110
mmHg; temperatura axilar, 37,5o C; frecuencia cardíaca,
140 Ipm, y respiratoria, 32 rpm. Obeso. Disneico sin cia-
nosis respirando aire ambiente. Auscultación cardiopulmo-
nar con tonos rítmicos sin soplos con ri tmo de galope y
crepitantes bilaterales en ambas bases. Abdomen normal.
Amputación de miembro inferior derecho a nivel  tibial ;
pulso pedio izquierdo no palpable. Lesiones tróficas hiper-
pigmentadas en miembro inferior izquierdo, con discreto
edema maleolar sin livedo reticularis.

Analítica: gasometría arterial (FiO2 0,21): pH, 7,48; pO2,
41 mmH g; pCO 2,  32 mmH g; CO 3H -,  24 mEq/l .
Hemoglobina, 14 g/dl; hematocrito, 43 %; leucocitos, 17,9
X 103/U I, con 80 % de neutrófi l os; pl aquetas, 380 X
103/U I; VSG, 83 a la 1.a h; glucosa 130 mg/dl ; urea, 41
mg/dl; creatinina, 2,2 mg/dl; sodio, 138 mEq/l; potasio, 3,7
mEq/l; colesterol total, 220 mg/dl (colesterol-HDL, 29, y
colesterol -LDL, 157); trigl icéridos, 166 mg/dl ; CPK, 78
mU/I; LDH, 414 mU/l. Estudio de coagulación (el paciente
no estaba anticoagulado): Tiempo de Quick, 96 %; tiempo
de tromboplastina parcial activado (APTT), 43 seg, y ratio
de 1,35 (valor de referencia, 32 seg, con ratio anormal >
1,25); tiempo de trombina, 18 seg. PDF y dímero D negati-
vos. Factor reumatoide, α-feto-proteína y CEA, negativos;
prealbúmina normal. Proteínas totales, 6,9 (con electrofore-
sis normal); IgG, 1140 mg/dl ; IgA, 282 mg/dl ; IgM, 193
mg/dl; IgE, 85 Ul/ml; ANA positivo (1/160), anti-DNA posi-
tivo a título bajo con patrón homogéneo. Ferri tina, 376
ng/ml; transferrina, 172 mg %; hierro, 21 µg %; TIBC 215
µg %, porcentaje de saturación, 9,8 %. En orina: proteinu-
ria, 1,5 g/l (diuresis, 200 cc/día), y sedimento con 5-10 he-
matíes por campo. En la radiografía de tórax tenía cardio-
megalia e infiltrado alvéolo-intersticial bibasal. En el ECG
presentaba taquicardia sinusal a 140 Ipm, hemibloqueo an-
terior, bloqueo incompleto de rama derecha del haz de His
y crecimiento de ventrículo izquierdo. El ecocardiograma
(modo M y 2D) y Doppler demostró dilatación ventricular
izquierda con depresión ligera de la fracción de eyección y
grosores de las paredes aumentados; además tenía hipoci-
nesia de los segmentos laterales y posteriores, sin regurgita-
ciones valvulares.

El cuadro inicial se interpretó como un edema agudo de
pulmón con infección respiratoria añadida, por lo que fue
tratado con oxigenoterapia, furosemida y eritromicina, con
buena respuesta inicial. Al quinto día de su ingreso presen-
tó varios episodios de dolor abdominal cólico sin rectorra-
gias. Ante la sospecha de isquemia mesentérica se inició

tratamiento con heparina intravenosa y nutrición parente-
ral. Cuatro días más tarde tuvo vómitos en poso de café,
dolor en flanco izquierdo con puñopercusión renal positiva
y oliguria con deterioro brusco de la función renal, llegan-
do a alcanzar una creatinina sérica de 11 mg/dl. La con-
centración de LDH en sangre ascendió a 949 mU/I. Fue
tratado con hemodiálisis a través de catéter central en vena
subclavia izquierda. Ante la sospecha de insuficiencia re-
nal agudizada por lesiones vasculares e isquemia se hizo
aortografía abdominal , que demostró obstrucción de la
aorta abdominal distal a la altura de la bifurcación de las
ilíacas, con obliteración ostial de la mesentérica superior y
de la arteria renal derecha por ateromatosis vegetante (fig.
1A). También presentaba oclusión parcial de la arteria re-
nal izquierda a nivel del hilio y estenosis ateromatosa mo-
derada del tronco celíaco y del ostium de la mesentérica
inferior (fig. 1B).

Ante los antecedentes de trombosis arteriales recurrentes
y un alargamiento del APTT en las pruebas elementales de
coagulación se solicitó estudio de trombofilia, que puso de
manifiesto la presencia de aPL según técnica de ELISA (an-
ti-cardiolipina, anti-fosfatidilserina y antiácido fosfatidico)
de isotipo IgG a título elevado: 16,5 UGPL (valores norma-
les < 5), mientras que los de isotipo IgM eran normales: 4,9
UMPL (normal < 5). Estos valores se confirmaron en 3 de-
terminaciones sucesivas. A los treinta días del ingreso pre-
sentó neumonía basal derecha con hipotensión, shock, in-
to l eranci a a l a hemodi ál i si s y fal l eci ó. N o se hi zo
necropsia.

Discusión

Los aPL son autoanticuerpos dirigidos contra es-
tructuras fosfolipídicas de las membranas celulares y
su aparición se relaciona con trombosis arteriales y
venosas, abortos recurrentes y tromboci topenia 6.
Estos aPL están formados por el  denomi nado
«anticoagulante lúpico», detectado mediante estudio
de coagulación (alargamiento de APTT) y por los an-
ticuerpos frente a cardiolipina, fosfatidilserina, antiá-
cido fosfatídico u otros fosfol ípidos, cuanti ficados
mediante técnicas de ELISA. La existencia de una de
estas manifestaciones principales –como pudimos
apreciar en nuestro paciente–, junto a la presencia de
aPL sin otra enfermedad sistémica, es suficiente para
diagnosticar el  SAP 4. Aunque el  caso descri to por
nosotros tenía ANA positivo a título de 1/160 y anti -
cuerpos anti-DNA con patrón homogéneo no reunía
cri terios para el  diagnóstico de LES9, ya que se ha
documentado la existencia de ANA a títulos bajos en
hasta un 30 % de los casos con SAP, sin otros anti -
cuerpos más específicos de LES10. Otras patologías,
como púrpura trombótica trombocitopénica o coagu-
lación intravascular diseminada –a veces similares en
sus fases iniciales al  SAP–, fueron razonablemente
descartadas ante l os datos cl íni cos y anal íti cos.
También descartamos que las oclusiones vasculares
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estuvieran ocasionadas por émbolos de origen cardí-
aco ante la falta de lesiones valvulares en el ecocar-
diograma, ya que recientemente se han descrito le-
siones valvulares mi trales como parte del  SAP 11.
Aunque este síndrome puede tener un curso relativa-
mente benigno que no compromete la vida del pa-
ciente, existen formas de evolución fulminante por
enfermedad vascular catastrófica donde aparecen
múltiples manifestaciones trombóticas en varios ór-
ganos al mismo tiempo 6-8. Así, estos enfermos pre-
sentaban oclusiones vasculares múltiples en riñón,
corazón, pulmón, cerebro y piel. La mayoría de ellos
padecían un LES12, pero en otras ocasiones se trataba
de un SAP primario, a veces precedido por infeccio-
nes respiratorias altas 6, como podría ser nuestro ca-

so. Sin duda, nuestro paciente tenía una ateromatosis
antigua que le había favorecido fenómenos trombóti-
cos en diferentes épocas de su vida; no obstante, el
cuadro final, con múltiples oclusiones arteriales y ni-
veles elevados de aPL nos hizo emitir el diagnóstico
de un síndrome aPL, «devastador». En esta situación,
los isotipos de aPL son predominantemente de IgG 6,
como también aconteció en nuestro paciente.

Aunque la afectación renal no es tan frecuente en el
SAP como en el LES, se ha observado que no es un ha-
llazgo raro y se manifiesta de forma muy variada 13, co-
mo microangiopatía trombótica con grados variables
de severidad, extensión y tiempo de evolución 14, 15 o
infartos renales secundarios a oclusión de arterias re-
nales de gran calibre 16, 17. El paciente descrito presen-
tó un cuadro de insuficiencia renal aguda oligúrica
junto a hipertensión, evidenciándose por aortografía
lesiones estenóticas de ambas arterias renales que po-
drían justificar el deterioro de la función renal. Al no
disponer de biopsia renal, que no estaba indicada an-
te la situación crítica del paciente, no pudimos com-
probar la existencia de lesiones microangiopáticas.

La afectación vascular (venosa o arterial) descrita
en el  SAP se produce por prol i feración oclusiva o
trombosis, dando lugar a l ivedo reticularis, estenosis
arteriales y tromboflebitis 18. Aunque el papel directo
de los aPL en la trombogénesis no ha sido todavía
definitivamente probado, se ha propuesto que éstos
pueden actuar sobre las células endotel iales inhi-
biendo la producción de prostaciclina 19 o bien me-
diante su interacción con un cofactor sérico, la ß2-
gl i coproteína, con funci ón i nhi bi tori a sobre l a
coagulaci ón y l a agregación pl aquetari a 20. Re-
cientemente se han publicado casos en los que exis-
tían niveles bajos de proteína S junto a anticuerpos
anticardiolipina y fenómenos trombóticos21. En cual-
quier caso los aPL juegan un papel causal en las ma-
nifestaciones clínicas y no forman parte de una reac-
ción secundaria al daño endotelial 14.

El tratamiento de elección en el SAP es controverti-
do y depende, entre otras cosas, de la gravedad de
sus manifestaciones clínicas. Aunque faltan estudios
prospectivos, se recomienda anticoagulación y plas-
maféresis en los casos con trombosis múltiples y gra-
ves 6. La anticoagulación en nuestro paciente no ob-
tuvo buenos resultados y no se realizó plasmaféresis
ante el retraso en el diagnóstico y la evolución desfa-
vorable en poco tiempo.

El paciente comentado es un ejemplo de SAP «de-
vastador» que cursa con cuadro de oclusiones vascu-
lares múltiples, inicialmente atribuido a aterosclero-
si s general i zada y cuyo cuadro podría haber
encajado en el diagnóstico de «nefropatía isquémi-
ca». Aunque existían otros factores de riesgo cardio-
vasculares, como hipertensión arterial y tabaquismo,
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Fig. 1.-A) Aortografía abdominal en proyección anteroposterior.
Obstrucción de la aorta abdominal  distal  a la al tura de la
bifurcación de las ilíacas y de la arteria renal derecha con placa
de ateroma aórtico. Visualización de la arcada de Riolano a través
de la esplénica. B) Proyección lateral. Obstrucción de la arteria
mesentérica superior a nivel del ostium. Estenosis ateromatosa
moderada del  tronco cel íaco y de la mesentéri ca inferior.
Abreviaturas = tronco celíaco: TC; arteria mesentérica inferior: MI;
arteria hepática: H; arteria esplénica: E; arteria renal izquierda: RI;
arco de Riolano: AR.



el diagnóstico de SAP podría haberse hecho más pre-
cozmente al  presentar una arteriosclerosis precoz.
De hecho, algunos autores17 recomiendan investigar
la presencia de aPL en pacientes con cardiopatía is-
quémica precoz u otra complicación oclusiva vascu-
lar como arteriosclerosis, ictus, claudicación inter-
mitente o hipertensión vasculorrenal. Recientemente
se ha descrito la presencia de aPL en varias formas
de afectación renal cuyo denominador común es la
hipertensión 22.
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