GALENUS / LEXICO MEDICO

Sindrome de

anticuerpos antifosfolipidos
(Sindrome de Hughes, SAF, SAFL, APS)

e trata de una trombofilia adquirida mediada

por autoanticuerpos. Su etiologia es poco claray
se caracteriza clinicamente por trombosis arteriales y/o
venosas multisistémicas recurrentes y morbilidades del
embarazo, cuando este se produce. Los autoanticuerpos
actian contra los fosfolipidos unidos a las proteinas
plasmadticas circulantes, en especial la protrombina, la

anexina 5 y la beta 2 glicoproteina (beta2GPI).

El sindrome antifosfolipidico puede presentarse como
una entidad aislada (forma primaria) o asociado a cual-
quier condicién autoinmune (forma secundaria). Las
infecciones bacterianas graves y el shock séptico suelen
incrementar la produccién de estos autoanticuerpos, lo
que se manifiesta como una coagulacién intravascular
diseminada. Se ha descrito una forma sobreaguda,
catastréfica, que envuelve rdpido a varios érganos (tres
o mds) y lleva casi irremisiblemente al fallo multior-
gdnico y a la muerte. Aunque resulta paradéjico, no
es infrecuente que la caida de la protrombina y otros
factores de la coagulacién produzcan simultineamente
un sindrome hemorrégico.

Se estima que los anticuerpos antifosfolipidos se
encuentran en 1 a 5% de la poblacién general, pero los
sintomas aparecen en una prevalencia mucho menor. La
aparicion clinica del sindrome aumenta con la edad y/o
con la asociacién a otras condiciones clinicas. Cuando
el SAF acompafa a otras enfermedades autoinmunes,
sobre todo al lupus eritematoso sistémico, la prevalencia
sintomdtica secundaria se eleva a un 15 a 30%. Su
patogénesis y su relaciéon con la cascada de aconteci-
mientos de la coagulacién, la produccién de citoquinas
y la expresion de factores tisulares son complejas y no
son del todo claras.

El sindrome fue descrito por Hughes y colaboradores
en 1983, aunque ya desde principios del siglo XX se

reconocian algunos signos y sintomas. Desde 1963,
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varios investigadores se han referido a los “coagulantes
y anticoagulantes endégenos de lupus”, forma clinica
que, hoy sabemos, son una expresion del SAF.

Manifestaciones clinicas que se presentan con mayor o

menor frecuencia son:

- Venosas: trombosis venosas profundas, tromboflebitis su-
perficial, embolismo pulmonar, livedo reticularis y trom-
bosis venosas de 6rganos internos (menos frecuentes);

- Arteriales: ataques isquémicos transitorios, sfroke,
demencia por microinfartos cerebrales, isquemias y/o
infartos coronarios, vegetaciones de Libman-Sacks,
trombosis arteriales de las extremidades, amaurosis
fugax, trombosis de la arteria retiniana, necrosis avas-
cular ésea y gangrenas digitales;

- Manifestaciones neuroldgicas de etiologia incierta:
epilepsia, corea, migrafias, ataxia cerebelar y mielo-
patia transversa (todas en discusién);

- Manifestaciones renales: trombosis de venas y arterias
renales, trombosis glomerular e hiperplasia fibrosa de
la intima;

- Manifestaciones articulares de explicacién oscura;

- Manifestaciones hematolégicas: trombocitopenia y
anemias hemoliticas autoinmunes;

- Manifestaciones obstétricas: preeclampsia, eclampsia,
abortos espontineos multiples, nacimientos prematuros
y sangramientos uterinos y placentarios incoercibles
de causa poco clara; y

- Laforma catastréfica del sindrome suele presentarse en
pacientes con neoplasias terminales, en shock séptico,
politraumatismos, cirugias de envergadura, circulacién
extracorpérea, eventos obstétricos (causa importante
de muerte materna y fetal) y exacerbaciones de lupus
o patologias autoinmunes.

El pronéstico varia con el tipo y agudeza de las mani-
festaciones clinicas. El diagnéstico de certeza y el
tratamiento pertenecen a equipos multidisciplinarios
altamente especializados.



