CASOS CLINICOS

Sindrome antifostolipido

secundario a lupus eritematoso

sistémico en una nina

Antiphospholipid syndrome secondary to systemic lupus erythematosus in a girl
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RESUMEN

El sindrome antifosfolipidico (SAF) se caracteriza por trombosis venosa o arterial y anticuerpos
dirigidos contra los fosfolipidos. Cuando se asocia a enfermedades del tejido conectivo,
particularmente con LES, se denomina SAF secundario. Se presenta con una incidencia del
20-35% en los pacientes con LES. Dentro de las manifestaciones cutaneas, el livedo reticular
es la més frecuente. Comunicamos un caso de SAF secundario en una nifia de 13 afios de
edad con lupus eritematoso sistémico, livedo reticular y anticuerpos antifosfolipidos positivos
(Dermatol. Argent., 2012, 18(6): 473-476).

ABSTRACT

Antiphospholipid Syndrome (APS) is characterized by venous or arterial thrombosis and
antiphospholipid antibodies. When it is associated with conective tissue diseases, particulary
Sistemic Lupus Erithematous (SLE), it is called secondary APS. In patients with SLE, this syndrome
has a 20-35% incidence. Within the dermatological manifestations, livedo reticularis is the most
frequently observed. We report a case of a 13 year-old girl with antiphospholipid syndrome
secondary to SLE, with livedo reticularis and positive antiphospholipid antibodies (Dermatol.
Argent,, 2012, 18(6): 473-476).
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Foto 1. Livedo reticular en raiz proximal de miembros inferiores.

Foto 2. Livedo reticular en gluteos.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 13 afios de edad con diagnés-
tico de LES de 3 anos de evolucién (criterios clinicos y de
laboratorio: rash malar, lupus discoide, anemia hemolitica,
FAN —factor antinuclear— y anti ADN positivo). Consul-
ta por lesiones cutdneas livedoides equimdticas reticuladas,
extensas, con predominio proximal de miembros (foto 1),
abdomen y gluteos (foto 2), de una semana de evolucién. Al
exdmen se observa edema de miembros inferiores. Presen-
taba ademds picos febriles aislados. Se solicitaron exdmenes
complementarios, el laboratorio informé los siguientes da-
tos de relevancia: eritrosedimentacién acelerada (44 mm/h),
plaquetopenia (56.000 plag/ml), hipocomplementemia
(C3: 31 mg/dl; C4: 5 mg/dl), fibrinégeno aumentado (487
mg/dl), anticoagulante lapico y anticardiolipinas positivo
(anticoagulante lapico: compatible con presencia de inhi-
bidor lapico, relacién nDVVtest/nDVVconf: 1.59 (VN:
menor a 1.16); anticuerpos anticardiolipinas: IgM 27 mg/
dl (VN: hasta 20) e IgG normal. Los anticuerpos antifos-
folipidos se repitieron luego a las 12 semanas y fueron po-
sitivos nuevamente. El ecocardiograma estaba dentro de
pardmetros normales. Se realizaron dos biopsias para es-
tudio histopatolégico, que informaron infiltrado linfocitico
perivascular, con extravasacién eritrocitaria (componente
purpurico) y trombosis de los vasos de la dermis (foto 3).
Con diagnéstico de SAF secundario a LES, se decidié la
internacién. Se indicaron tres pulsos de 250 mg de metil-
prednisolona EV y comenzé anticoagulacién con heparina
sédica por bomba de infusién (bolo de 75 U y luego infu-
sién continua de 20 U/kg); mantuvo el KPTT estable (60-
80 segundos), segun el protocolo de nuestro hospital. Las
lesiones cutdneas involucionaron sin cicatrices, se continud
con enoxaparina a dosis 1 mg/kg cada 12 hs.

Durante el tratamiento de anticoagulacién apareci6 necrosis
isquémica de falanges distales del segundo y tercer dedo de
pie derecho y el quinto del pie izquierdo (foto 4), con pre-
sencia de pulsos periféricos y sin otras lesiones sugestivas de
vasculitis. Se solicité ecografia doppler de miembros inferio-
res que resulté normal. Se realizé un nuevo pulso endoveno-
so de metilprednisolona 250 mg y un pulso endovenoso de
ciclofosfamida de 500 mg.

Luego del tratamiento instaurado la paciente presenté bue-
na evolucién clinica y buen estado general, por lo que se
decidié el alta hospitalaria con meprednisona 30 mg/d,
ciclofosfamida 500 mg EV en pulsos por tres meses cada
15 dias, hidroxicloroquina 200 mg/d, enoxaparina 35 mg
cada 12 hs, sildenafil 25 mg/d y calcio con vitamina D. En
los siguientes controles clinicos se observé estabilidad en
las lesiones digitales del pie, se limité la zona isquémica y
cicatrizaron las lesiones cutdneas en el resto del cuerpo. Se
comenzd con warfarina y recomenzé con micofenolato de
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mofetilo al finalizar los pulsos de ciclofosfamida. No volvié
a control por problemas administrativos.

Comentarios

El SAF es una enfermedad autoinmune caracterizada por
trombosis arterial o venosa, complicaciones obstétricas,
trombocitopenia y la presencia de anticuerpos antifosfolipi-
dos circulantes.'® El SAF puede ser primario o secundario
cuando estd asociado a enfermedades del tejido conectivo,
particularmente con LES. En los nifios el SAF ocurre mds
frecuentemente en asociacién con LES o sindrome lupus-
like que la forma primaria, como es el caso de nuestra pa-
ciente.>*”? El SAF pedidtrico es relativamente raro; en una
cohorte de 1.000 pacientes con SAF (de 13 paises europeos),
s6lo 28 pacientes lo presentaron antes de los 15 afos, y en
ellos ocurrié mds frecuentemente asociado a LES.?

Los pacientes con SAF asociado a enfermedad autoinmune
tienen mayor frecuencia de eventos trombdticos, hemato-
16gicos y alteraciones cutdneas.>*”!°

Las manifestaciones cutdneas asociadas con mds frecuen-
cia son livedo reticularis, tllceras en miembros inferiores,
gangrena digital, hemorragias en astilla subungueales,
trombosis venosa superficial, parpura trombocitopénica,
manifestaciones pseudovasculiticas, necrosis cutdnea ex-
tensa y anctodermia secundaria.'?>!'® La mayoria de ellas
se explica por la oclusién vascular, frecuentemente demos-
trada en la histopatologia.” De todas ellas, la manifestacién
mds frecuente es el livedo reticular.>#¢7>1° En un estudio
de 200 pacientes con SAF (primario o secundario a LES),
se estudiaron las manifestaciones dermatoldgicas y las mis-
mas estuvieron presentes en el 49% de los casos y en el
30,5% como forma de inicio. El livedo reticular fue la ma-
nifestacién cutdnea més frecuente en el 25,5% de los casos
y fue la forma de presentacién del 17,5%, como el caso de
la paciente presentada.'

La necrosis cutdnea extensa y/o la gangrena digital son los
principales eventos trombéticos que requieren anticoagu-
lacién con heparina. Si las lesiones persisten a pesar del
tratamiento, se pueden asociar inmunosupresores, terapia
de recambio plaquetario o inmunoglobulina endovenosa.’
Dado el alto riesgo de tromboembolismo recurrente, el
pilar del tratamiento en pacientes con SAF es la terapia
antitrombdtica, pero actualmente no hay consenso en la
duracién e intensidad de la misma.'®!

En conclusién, las manifestaciones dermatoldgicas pue-
den ser la forma de presentacién del SAE Son diversas y
heterogéneas, varfan desde signos menores a alteraciones
que ponen en riesgo la vida del paciente, como la ne-
1368 Presentamos este caso por la
infrecuencia del SAF pedidtrico, por el livedo reticular
extenso y porque durante el tratamiento anticoagulante

crosis cutdnea extensa.

Foto 3. Tincion con tricromico de Masson: trombosis en vasos de la dermis.

e

Foto 4. Necrosis isquémica de falanges distales en sequndo y tercer dedo de
pie derecho.
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presentd necrosis isquémica de falanges distales de tres

dedos de los pies.
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