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Infarto de miocardio como debut de síndrome 
antifosfolipídico catastrófico  en una adolescente

El síndrome antifosfolipídico (SAF) es una enferme-
dad sistémica autoinmune que se caracteriza por el 
desarrollo de eventos trombóticos (venosos, arteriales 
y/o microvasculares) y morbilidad obstétrica. Se acom-
paña de la presencia de uno o más de los siguientes 
anticuerpos antifosfolipídicos: anticoagulante lúpico, 
anticardiolipinas (inmunoglobulina G o inmunoglobu-
lina M), anti beta-2-glicoproteína 1 (inmunoglobulina 
G o inmunoglobulina M). El SAF puede presentarse de 
forma aislada (SAF primario) o acompañando a otras 
enfermedades (SAF secundario) tanto autoinmunes 
como infecciosas. (1)

El 60-80 % de los pacientes con SAF son mujeres. Si 
bien no está clara la fisiopatología, podría deberse a la 
presencia de autoanticuerpos dirigidos contra proteínas 
de la superficie de células endoteliales vasculares o pla-
quetas, y esto se asociaría a los fenómenos trombóticos 
presentes en dicho síndrome. (1)

El SAF catastrófico es una forma grave de la enfer-
medad que se caracteriza por el compromiso acelerado 
de 3 o más órganos y se asocia con una elevada mor-
talidad. (2) Los órganos más frecuentemente involu-
crados son el riñón, seguido del pulmón y el cerebro. 
Las manifestaciones cardíacas se ven en un porcentaje 
menor de pacientes.

En el Euro-Phospholipid, (3) el SAF catastrófico 
representó solo el 0,8 % de toda la cohorte. En cuanto 
a las manifestaciones cardíacas, la más frecuente fue la 
disfunción valvular (11 %), seguida del infarto agudo 
de miocardio en el 5,5 % de los pacientes, si bien este 
último solo en el 2,8 % de los casos fue la forma de 
presentación inicial. 

Presentamos un caso clínico de una paciente joven 
con diagnóstico de SAF catastrófico, con síndrome 
coronario agudo con elevación del segmento ST como 
forma de presentación.

Se trata de una paciente mujer de 17 años, sin fac-
tores de riesgo ni antecedentes cardiovasculares, que 
consultó a Urgencias por presentar dolor precordial 
de máxima intensidad de una hora de evolución, aso-
ciado a episodio sincopal con restitución ad integrum. 
Relataba inicio reciente de tratamiento anticonceptivo 
oral con drospirenona y etinil estradiol. A su ingreso 
se encontraba con dolor precordial, normotensa, con 
taquicardia a 120 latidos por minuto y con palidez 
generalizada. El laboratorio de ingreso mostró la 
presencia de anemia y plaquetopenia críticas, con un 
hematocrito de 17 %, hemoglobina de 5,9 g/dL y un 
recuento de plaquetas de 14 100 /mm3. La función 
renal se encontraba alterada, con   creatinina sérica 
de 1,45 mg/dL (valor normal 0,5-1,2 mg/dL) asociado a 
proteinuria y cilindros hialinos granulosos. El dosaje de 
troponina ultrasensible fue de 227,7 pg./mL (valor nor-
mal hasta 14 pg./mL). El electrocardiograma evidenció 
taquicardia sinusal con supradesnivel del segmento ST 
en cara inferolaterodorsal, asociado a infradesnivel 

especular en derivaciones anteriores (Figura 1A y 1B). 
Se realizó un ecocardiograma Doppler transtorácico 
que mostró acinesia de todos los segmentos inferiores 
y la presencia de insuficiencia mitral moderada, con 
una regurgitación excéntrica hacia la valva posterior,  
secundaria a retracción del músculo papilar posterola-
teral. La fracción de eyección del ventrículo izquierdo 
fue estimada en 40 %.

Por la complejidad del cuadro y los valores críticos 
del hemograma, se realizó interconsulta urgente con 
los servicios de Hematología y Reumatología. Un frotis 
de sangre periférica mostró anisocitosis, microcitosis 
e hipocromía con un recuento de esquistocitos   del 1 % 
asociado a plaquetopenia. El estudio inmunohemato-
lógico de emergencia informó una anemia hemolítica 
autoinmune mediada por anticuerpos fríos y calientes, 
por inmunoglobulina G (IgG) y complemento. Por la 
bicitopenia severa y el antecedente de síncope con trau-
matismo encefalocraneano se realizó una tomografía 
de cerebro, tórax y abdomen que descartó sangrado 
cerebral, y donde se observaron múltiples infartos 
esplénicos agudos.

Durante su estadía en guardia se presentó como in-
tercurrencia un episodio de bloqueo auriculoventricu-
lar completo y transitorio, por lo que se solicitó una ci-
necoronariografía de urgencia. En la misma se observó 
la arteria circunfleja, dominante, ocluida a nivel de su 
ramo auriculoventricular, con una imagen angiográfica 
compatible con abundante material trombótico endolu-
minal (Figura 2A). Se intentó trombectomía mecánica 
con balón y tromboaspiración endoluminal manual, 
extensión de catéter guía y mediante catéter Sophia, 
sin éxito. Posteriormente se evidenció la oclusión del 
ramo auriculoventricular con imagen compatible con 
disección coronaria, por lo que se realizó el implante 
de un stent liberador de fármacos a este vaso con buen 
resultado angiográfico (Figura 2B). Durante el mismo 
procedimiento se colocó un marcapasos transitorio por 
vía transyugular con acceso vascular semipermanente; 
asimismo, se administró 1 gramo de metilprednisolona 
endovenosa como tratamiento inicial inmunosupresor.

Dentro de las 24 horas del ingreso se recibieron re-
sultados de laboratorio que mostraron anticoagulante 

Fig. 1. A) Electrocardiograma de 12 derivaciones que evidencia 
taquicardia sinusal con supradesnivel del segmento ST de la cara 
inferior y lateral baja (derivaciones DII, DIII, aVF; y V5 y V6). B) Elec-
trocardiograma con derivaciones derechas y posteriores donde 
se observa supradesnivel del segmento ST tanto en derivaciones 
derechas como posteriores (V3R, V4R; y V7 y V8)
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lúpico (ACL) positivo, además de títulos elevados de 
anticuerpos anticardiolipinas y anti beta-2-glicopro-
teina 1, por lo que el cuadro se interpretó como un 
SAF catastrófico con compromiso coronario, esplénico 
y microvascular renal. Se inició anticoagulación con 
bomba de infusión continua de heparina. Además, se 
indicaron pulsos de metilprednisolona endovenosa, 3 
ciclos de plasmaféresis, y 1 gramo de rituximab. La 
paciente presentó buena evolución clínica y se otorgó el 
alta al octavo día de internación bajo                                  tratamiento con 
corticoides orales. El esquema antitrombótico elegido 
fue el triple esquema, con un mes de anticoagulación 
con warfarina y doble antiagregación con aspirina y 
clopidogrel siguiendo posteriormente con warfarina y 
clopidogrel. En los controles cardiológicos posteriores 
se realizó una resonancia cardiaca para evaluar la 
función ventricular, que demostró una fracción de 
eyección ventricular izquierda de 49 % con una insu-
ficiencia mitral moderada y realce tardío extenso, con 
evidencia de necrosis extensa en segmentos inferiores 
e inferolaterales.

Si bien la incidencia del SAF catastrófico reportada 
en la bibliografía es baja, este caso muestra la impor-
tancia de tener en cuenta la patología por la gravedad 
y las consecuencias sistémicas que puede presentar.

En nuestra paciente el órgano diana principal fue el 
corazón, presentándose como síndrome coronario agudo 
con elevación del segmento ST (SCACEST) secundario a 
oclusión aguda de la arteria circunfleja. Como se mencio-
nó previamente, las manifestaciones cardiacas no son las 
más frecuentes, y dentro de estas, el síndrome coronario 
agudo representa una minoría de casos.

El caso refleja la importancia de tener en cuenta 
este diagnóstico en pacientes jóvenes que se presentan 
con SCACEST juntamente con alteraciones del hemo-
grama. Además, se destaca la dificultad del manejo 

y la toma de decisiones interdisciplinarias de forma 
rápida. Si  bien la tromboaspiración resultó frustra, 
esta estrategia podría ser la más oportuna para el 
tratamiento de la oclusión coronaria al limitar el uso 
de antiagregantes plaquetarios y así disminuir el riesgo 
de sangrado.

Por otro lado, el esquema antitrombótico a largo 
plazo es un aspecto discutible. Si bien las guías de 
práctica clínica (4,5) indican solo una semana de triple 
esquema en pacientes con riesgo de sangrado muy alto, 
en este caso el elevado riesgo trombótico nos llevó a 
indicar la triple terapia por un mes. Se eligió warfarina 
como anticoagulante ya que en la bibliografía actual los 
antagonistas de la vitamina K siguen siendo superiores 
a los nuevos anticoagulantes orales. (6) Por último, y 
creemos lo más importante, este caso representa la 
relevancia del abordaje multidisciplinario y precoz de 
todos los servicios involucrados (Cardiología, Cardio-
logía Intervencionista, Emergentología, Nefrología, 
Reumatología y Hematología) para la toma de deci-
siones en una patología con dificultades tanto para el 
abordaje diagnóstico  como terapéutico.
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Síndrome de Brugada en pediatría. La punta de un 
iceberg poco conocido y fatal. Primer reporte de 
un caso inusual en pediatría y sus familiares en la 
Argentina

Una niña de 9 meses fue derivada a nuestro hospital, 
luego de haber sido admitida en otra institución por mal 
estado general, taquicardia y fiebre post inmunización 
por calendario habitual.

A su ingreso estaba en asistencia respiratoria mecánica, 
con signos de inestabilidad hemodinámica. El ECG mostró 
una taquicardia ventricular (TV) monomorfa y regular, fre-
cuencia cardíaca (FC) > 200 lpm y QRS ancho con imagen 
de bloqueo completo de rama derecha (BCRD) (Figura1a).

Estaba recibiendo dosis habituales de propranolol y amio-
darona vía endovenosa (EV). Sin respuesta a la adenosina ni 
a la cardioversión eléctrica (CVE), al constatarse un grave 
deterioro de la función ventricular izquierda (FSVI) ingresó 
en oxigenación por membrana extracorpórea (ECMO) peri-
férica e iniciamos milrinona EV. 

En unas horas el ECG mostró ritmo sinusal, FC: 80 lpm, 
conducción AV 1:1, PR: 220 mseg, BCRD, QRS 240 mseg con 
probables potenciales tardíos posteriores al complejo QRS, 
particularmente en las derivaciones precordiales derechas 
(Figura 1 b).

En el ecocardiograma Doppler color: ausencia de car-
diopatía estructural, arterias coronarias en su nacimiento 
normales, diámetros del VI normales con mejoría de la FSVI 
y dilatación moderada de cavidades derechas.

Planteamos como  diagnósticos diferenciales: síndrome 
de Brugada (SBr) o canalopatía sódica, que podría dar com-
promiso arrítmico y miocárdico, vs. miocarditis de células 
gigantes, vs. miocardiopatía arritmogénica. Por lo tanto, 
solicitamos  resonancia magnética nuclear con contraste con 
gadolinio que fue normal, y permitió descartar miocarditis 
(1) y tumores mediastinales (2) que pueden manifestarse 
con “patrón Brugada like” en el ECG. En el laboratorio el 
screening infeccioso y toxicológico fue negativo. 

En el interrogatorio detallado a ambos padres surgió que 
la niña es la primera hija de una pareja joven no consanguínea, 
fruto de un embarazo espontáneo sin complicaciones, parto 
normal. Refirieron que a los 6 meses de vida presentó eventos pa-
roxísticos de tipo tónico-clónico generalizados en contexto febril 
post vacunación, a los que su pediatra no dio mayor relevancia. 

Su madre, de 34 años, refirió haber presentado dos sín-
copes 15 años atrás precedidos por palpitaciones mientras 
realizaba ejercicios. Su abuelo materno falleció súbitamente 
a los 22 años, así como varios de sus hermanos y hermanas 
(Figura 2a). El ECG materno mostró un patrón de Brugada 
tipo 1 espontáneo (Figura 2b). En el Holter de control pre-
sentó episodios de taquicardia auricular (TA) sintomáticos 
(Figura 2c) que cedieron con ivabradina vía oral.

Solicitamos estudio genético (EG) considerando a nuestra 
paciente caso índice, mediante panel por secuenciación de 
nueva generación (NGS) de acuerdo con las recomendaciones 
actuales. (3) Suspendimos la amiodarona e iniciamos quinidi-
na vía oral y ajustamos la dosis sugerida para adultos al peso 
y superficie corporal. La paciente, estable, fue dada de alta 
con monitor y desfibrilador externo automático domiciliarios. 

Sin embargo, reingresó apenas 12 horas después con FC 
270 lpm, QRS ancho y BCRD, esta vez con respuesta a la CVE. 
Asumimos la presencia de taquicardia auricular y agregamos 
al esquema terapéutico cilostazol e ivabradina vía oral, a 
pesar de lo cual presentó evolución tórpida con taquicardias 
subintrantes que motivaron su reingreso en ECMO periférica. 

Ante la dificultad de controlar la FC elevada utilizamos 
esmolol EV con buena respuesta; suspendimos la quinidina 
y el cilostazol e iniciamos milrinona y sotalol. 

Con la paciente en ECMO realizamos estudio electrofi-
siológico. No logramos inducir arritmias; decidimos entonces 

Fig. 2. a) Pedigree familiar; b) ECG materno; c) ECG materno, 
taquicardia auricular.Fig. 1
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