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Resumen

El sindrome antifosfolipido es una trombofilia autoinmune poco frecuente en edad
pediatrica y puede debutar con trombosis en territorios inusuales. Se describe la
evolucion de una adolescente de 14 afios y 11 meses con dolor abdominal de un mes,
vomitos, deshidratacion y choque compensado, en quien el estudio Doppler identifico
trombosis del segmento retrohepatico de la vena cava inferior, hepatomegalia
congestiva y hallazgos compatibles con sindrome de Budd-Chiari. El perfil
inmunolégico mostré anticoagulante lupico positivo, anticardiolipina IgM elevada,
anti-B2-glicoproteina I IgM positiva, hipocomplementemia y Coombs directo positivo.
La evolucion incluyd anticoagulacion con enoxaparina, trombdlisis sistémica con
alteplasa, corticoterapia, hidroxicloroquina y rituximab. Ante dolor abdominal
persistente, Gastroenterologia considero colitis isquémica en el contexto protrombotico,
sin documentarse oclusion mesentérica macroscopica. Los controles evidenciaron
reduccion y organizacion del trombo, recuperacion hematologica y disminucion de la
respuesta inflamatoria, con egreso clinicamente estable. El caso evidencia la necesidad
de sospechar sindrome antifosfolipido ante trombosis venosa abdominal en adolescentes
y de integrar evaluacion hematologica, reumatologica, hepatologica, gastrointestinal e

imagenologica.

Palabras clave: trombosis venosa; autoanticuerpos; vena cava inferior;

anticoagulacion; vasculopatia gastrointestinal.
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Abstract

Antiphospholipid syndrome is an uncommon autoimmune thrombophilia in pediatric
patients and may initially present with thrombosis at unusual vascular sites. The course
of a 14-year-11-month-old adolescent with one month of abdominal pain, vomiting,
dehydration, and compensated shock is reported. Doppler imaging identified thrombosis
of the retrohepatic inferior vena cava, congestive hepatomegaly, and findings
compatible with Budd-Chiari syndrome. The immunologic profile showed positive
lupus anticoagulant, elevated IgM anticardiolipin antibodies, positive IgM
anti-B2-glycoprotein I antibodies, hypocomplementemia, and a positive direct Coombs
test. Treatment included enoxaparin anticoagulation, systemic alteplase thrombolysis,
corticosteroids, hydroxychloroquine, and rituximab. Persistent abdominal pain led
Gastroenterology to consider ischemic colitis in the prothrombotic context, without
documented macroscopic mesenteric occlusion. Follow-up showed thrombus reduction
and organization, hematologic recovery, and marked inflammatory improvement,
allowing discharge in stable condition. This case supports early consideration of
antiphospholipid syndrome in adolescents with abdominal venous thrombosis and

highlights the value of multidisciplinary diagnostic and therapeutic assessment.

Keywords: venous thrombosis; autoantibodies; inferior vena cava; anticoagulation;

gastrointestinal vasculopathy.
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Resumo

A sindrome antifosfolipide ¢ uma trombofilia autoimune pouco frequente na populagao
pediatrica e pode iniciar com trombose em territorios vasculares incomuns. Descreve-se
a evolucdo de uma adolescente de 14 anos e 11 meses com um més de dor abdominal,
vOmitos, desidratagdo e choque compensado, cujo Doppler identificou trombose do
segmento retro-hepatico da veia cava inferior, hepatomegalia congestiva e achados
compativeis com sindrome de Budd-Chiari. O perfil imunolégico mostrou
anticoagulante lapico positivo, anticardiolipina IgM elevada, anti-B2-glicoproteina I
IgM positiva, hipocomplementemia e Coombs direto positivo. O tratamento incluiu
anticoagulagdo com enoxaparina, trombolise sist€émica com alteplase, corticosteroides,
hidroxicloroquina e rituximabe. Dor abdominal persistente levou a consideragao clinica
de colite isquémica no contexto protromboético, sem oclusao mesentérica macroscopica
documentada. Os controles mostraram reducdo e organizacao do trombo, recuperagdo
hematoldgica e melhora inflamatoria, permitindo alta em condigdo estavel. O caso
refor¢a a necessidade de suspeitar sindrome antifosfolipide diante de trombose venosa

abdominal em adolescentes e de manter abordagem multidisciplinar.

Palavras-chave: trombose venosa; autoanticorpos; veia cava inferior; anticoagulagao;

vasculopatia gastrointestinal.
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Introduccion

El sindrome antifosfolipido (SAF) constituye una enfermedad autoinmune
tromboinflamatoria definida por Ila asociaciébn entre manifestaciones clinicas
relacionadas con trombosis y un perfil de anticuerpos antifosfolipidos. Los criterios
ACR/EULAR de 2023 reorganizaron la clasificacion en dominios clinicos y de
laboratorio, incorporando trombosis macrovascular, alteraciones microvasculares,
manifestaciones hematoldgicas y pruebas de anticoagulante Iupico, anticardiolipina y
anti-B2-glicoproteina 1. Estos criterios fueron disefiados para investigacion y no
sustituyen el juicio diagndstico individual, aspecto especialmente relevante en pediatria,
donde la validacion especifica contintia siendo limitada (1).

En nifios y adolescentes, el SAF es infrecuente y presenta particularidades que
dificultan su reconocimiento oportuno. Revisiones recientes sefialan una incidencia
poblacional muy baja y una proporcion relevante de manifestaciones no incluidas en los
criterios cléasicos, ademas de un riesgo de recurrencia trombdtica que condiciona
decisiones terapéuticas de larga duracion en pacientes jovenes. La escasez de cohortes
pediatricas obliga a combinar evidencia de registros, recomendaciones especializadas y
extrapolacion prudente de estudios realizados en adultos (2,3).

El espectro clinico pediatrico incluye trombosis venosa y arterial, enfermedad de
pequefio vaso, trombocitopenia, anemia hemolitica, manifestaciones neurologicas,
cutaneas y renales. La literatura destaca que el cuadro puede aparecer como SAF
primario o asociado a otra enfermedad autoinmune, y que la expresion clinica no
reproduce exactamente la observada en adultos. La ausencia de morbilidad obstétrica en
la mayoria de los pacientes pediatricos y la frecuencia de anticuerpos transitorios
durante infecciones constituyen dificultades adicionales para interpretar un resultado

positivo (4-6).
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El registro internacional pedidtrico mostré que la trombosis venosa es la forma
trombotica predominante, aunque también se documentan eventos arteriales y de
pequeno vaso; asimismo, anticardiolipina, anti-B2-glicoproteina I y anticoagulante
lupico aparecen con frecuencias elevadas entre los casos confirmados. Estas
observaciones sustentan la necesidad de valorar el patréon completo de anticuerpos, la
intensidad de la positividad, el contexto clinico y la presencia de alteraciones
hematologicas o microvasculares antes de atribuir una trombosis aislada al SAF (7,8).
La interpretacion del perfil de laboratorio requiere especial cautela. El anticoagulante
lupico se determina mediante pruebas funcionales de coagulacion y puede verse
afectado por anticoagulantes, inflamacion, condiciones preanaliticas y caracteristicas del
reactivo, mientras que anticardiolipina y anti-B2-glicoproteina I se cuantifican mediante
ensayos de fase solida. Las recomendaciones de la International Society on Thrombosis
and Haemostasis enfatizan procedimientos estandarizados, confirmaciéon apropiada y
conocimiento de las interferencias analiticas para evitar resultados falsamente positivos
0 negativos, particularmente cuando existe tratamiento anticoagulante o condiciones
preanaliticas capaces de modificar los ensayos funcionales (9,10,37,38).

La actualizacion de las pruebas antifosfolipidas también ha resaltado que el riesgo no
depende unicamente de la presencia aislada de un anticuerpo, sino del perfil global, el
isotipo, el titulo, la persistencia y la coexistencia de factores protromboéticos. En la
practica clinica pedidtrica, la demostracion de trombosis objetiva mantiene un peso
decisivo, pero la confirmacion longitudinal del perfil serologico continta siendo
importante para diferenciar positividad transitoria de autoimunidad persistente. Los
criterios de Sydney de 2006 establecieron la persistencia a las 12 semanas como
elemento clasico de clasificacion, mientras que los marcos posteriores han refinado la

estratificacion sin convertir los criterios en reglas diagnosticas absolutas (11,12).
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Una localizacion particularmente infrecuente de la trombosis es el tracto de salida
venoso hepatico. El sindrome de Budd-Chiari (SBC) comprende la obstruccion del
drenaje venoso hepatico desde las venas suprahepaticas hasta la vena cava inferior,
excluyendo causas cardiacas de congestion. En pediatria representa una entidad rara,
con presentacion variable desde formas subagudas con hepatomegalia y ascitis hasta
insuficiencia hepdtica, y con una proporcion significativa de pacientes en quienes se
identifican estados protromboticos subyacentes (13,14).

La fisiopatologia del SBC relaciona la obstruccion venosa con aumento de la presion
sinusoidal, congestion hepatica, reduccion de la perfusion efectiva, ascitis y deterioro
progresivo de la funcion hepatocelular. Las guias contempordneas recomiendan
investigacion etiologica de trombofilia y manejo multidisciplinario, con anticoagulacion
como componente inicial y escalamiento hacia técnicas endovasculares o trasplante
cuando existe progresion, obstruccion persistente clinicamente relevante o
complicaciones. En nifios, la toma de decisiones debe individualizar el sitio de la
obstruccidn, la permeabilidad del drenaje alternativo, el estado hepatico y el riesgo de
procedimientos invasivos (15).

El diagnostico por imagen es central. La ecografia Doppler permite identificar trombos,
alteracion de las ondas de las venas suprahepaticas, cambios en la vena cava inferior y
signos indirectos de congestion, mientras que la tomografia y la resonancia magnética
aportan caracterizacion anatémica adicional y planificacion intervencionista. Un
metaanalisis demostré buen rendimiento diagnostico global de Doppler, tomografia y
resonancia, aunque con heterogeneidad entre estudios; por ello, la correlacion entre
hallazgos directos e indirectos sigue siendo fundamental (16-18).

La asociacion entre SAF y SBC ha sido descrita en adultos y excepcionalmente en

pacientes pediatricos. Existen reportes de adolescentes con trombosis extensa de la vena
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cava inferior en el contexto de SAF, con o sin lupus eritematoso sistémico, y
antecedentes historicos de nifias con Budd-Chiari como manifestacion de anticuerpos
antifosfolipidos. La baja frecuencia de estos casos explica que cada descripcion bien
documentada contribuya a reconocer patrones clinicos, dificultades diagnésticas y
respuestas terapéuticas que no pueden estudiarse facilmente mediante ensayos o
cohortes amplias (19,20).

El compromiso gastrointestinal afiade complejidad. La colitis isquémica se produce por
reduccion transitoria o persistente de la perfusion coldnica, puede obedecer a
mecanismos oclusivos 0 no oclusivos y se manifiesta de forma heterogénea mediante
dolor abdominal, diarrea o sangrado. En adultos, la tomografia contrastada y la
endoscopia con evaluacion histologica ocupan un lugar importante cuando la condicion
clinica lo permite; sin embargo, la presentacion pediatrica es extremadamente
infrecuente y la evidencia procede principalmente de reportes de caso y extrapolaciones
de series adultas (21-25).

En un adolescente con SAF, la persistencia o reaparicion de dolor abdominal obliga a
distinguir  causas  hepatobiliares,  congestivas,  trombdticas, inflamatorias,
medicamentosas y funcionales. La ausencia de una oclusion mesentérica macroscopica
no excluye por si sola un mecanismo isquémico de pequefio vaso o una alteracion
transitoria de perfusion, aunque tampoco confirma colitis isquémica sin evidencia
endoscopica, histologica o radiologica especifica. Esta distincion es relevante porque el
SAF puede incorporar fendmenos microvasculares y trombocitopenia que amplian el
espectro clinico mas alla de la trombosis venosa clasica (1,8).

El objetivo general del presente reporte fue describir de forma cronoldgica y critica el
debut de SAF en una adolescente con trombosis del segmento retrohepatico de la vena

cava inferior, sindrome de Budd-Chiari y colitis isquémica considerada clinicamente
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durante la evolucion hospitalaria. De manera especifica, se buscd caracterizar la
presentacion inicial, integrar los hallazgos hematoldgicos, inmunologicos e
imagenoldgicos, documentar la respuesta a anticoagulacidon, trombolisis e
inmunomodulacién y contrastar el curso observado con la evidencia disponible sobre
SAF pediatrico, Budd-Chiari y isquemia colonica. Por tratarse de un reporte de caso

descriptivo, no se plante6 una hipotesis inferencial.

Metodologia

Se desarrollo un reporte de caso clinico descriptivo, retrospectivo y longitudinal a partir
del expediente hospitalario de una adolescente atendida en el Hospital Dr. Roberto
Gilbert Elizalde durante julio y agosto de 2026. La unidad de analisis correspondi6 a un
unico episodio de hospitalizacion con seguimiento clinico continuo desde el ingreso por
dolor abdominal y compromiso hemodinamico hasta el egreso. La elaboracion se
orientd por los principios de transparencia de las guias CARE para reportes de caso,
adaptados a la estructura editorial solicitada (32,33).

La fuente primaria estuvo constituida por la historia clinica institucional de 291 paginas,
que incluy6é anamnesis, examen fisico, evoluciones de Pediatria, Cuidados Intensivos e
Intermedios, Hematologia, Reumatologia, Hepatologia, Gastroenterologia, Infectologia,
Nefrologia, Hemodinamia y otras especialidades, ademas de resultados de laboratorio,
estudios Doppler, ecografias, colangiorresonancia, angiotomografia, 6rdenes médicas,
tratamientos y nota de alta. La informacion se desidentifico para el manuscrito,
excluyendo nombre, documento de identidad y otros identificadores directos.

La extraccion se efectué mediante revision cronologica del expediente y una segunda
revision tematica dirigida a los ejes de mayor relevancia: inicio y caracteristicas del

dolor abdominal, datos de choque, funcion hepatica y renal, perfil de coagulacion,
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biometria hematica, marcadores inflamatorios, anticuerpos antifosfolipidos,
complemento, Coombs directo, anatomia y tamafio del trombo, permeabilidad de vasos
mesentéricos y renales, intervenciones terapéuticas, eventos adversos, recaidas clinicas
y condiciones de egreso. Cuando una misma variable aparecié repetida en multiples
notas, se priorizaron los valores de laboratorio explicitamente consignados y los
informes de imagen con fecha definida.

El caso fue interpretado como SAF de debut conforme al diagndstico clinico
consignado durante la hospitalizacion y a la coexistencia de trombosis mayor
documentada con positividad de anticuerpos antifosfolipidos. Se preservo, no obstante,
la diferencia entre diagnoéstico clinico y clasificacion para investigacion: el expediente
no document6 un control seroldgico separado por al menos 12 semanas, por lo que no
se atribuy6 una persistencia temporal que no constara en la fuente. De igual manera, la
colitis isquémica se registr6 como diagndstico clinicamente considerado y
posteriormente incorporado en las evoluciones, sin adjudicar confirmacion
colonoscdpica o histologica que no apareciera en el expediente.

Para contextualizar cientificamente el caso se efectud una busqueda bibliografica
complementaria en PubMed/MEDLINE y en documentos de sociedades cientificas
disponibles hasta septiembre de 2026. Se combinaron términos MeSH y texto libre
relacionados con “antiphospholipid syndrome”, “pediatric antiphospholipid syndrome”,
“lupus anticoagulant”, ‘“anticardiolipin antibodies”, “beta-2 glycoprotein I,
“Budd-Chiari syndrome”, “inferior vena cava thrombosis”, “ischemic colitis”,
“children”, “adolescent”, “anticoagulation”, “thrombolysis” y “rituximab”, utilizando
operadores AND y OR. Se priorizaron revisiones, guias, consensos, registros

pediatricos, estudios de diagndstico por imagen y reportes comparables publicados en
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los cinco afios previos; se conservaron fuentes mas antiguas cuando constituian
criterios, registros o precedentes pediatricos fundamentales.

La seleccion bibliografica se realizé por pertinencia directa con uno de cuatro dominios:
SAF pedidtrico y criterios de clasificacion; diagndstico de laboratorio y manejo
antitrombotico; sindrome de Budd-Chiari e imagen vascular; y colitis isquémica. No se
efectud metaanalisis ni sintesis cuantitativa de estudios externos, ya que la investigacion
principal correspondié a un reporte de caso y la literatura se utilizé para comparacion e
interpretacion. Por la misma razén no se aplicaron pruebas de hipdtesis, valores p ni
intervalos de confianza a los datos de la paciente.

Los resultados del caso se sintetizaron mediante estadistica descriptiva simple y
representacion temporal. Se construyeron cuatro tablas y cuatro graficos exclusivamente
con datos documentados en el expediente: secuencia de acontecimientos clinicos, perfil
inmunologico y de coagulacion, evolucidn imagenoldgica, tratamientos y respuesta,
ademas de tendencias de hemoglobina, plaquetas, aminotransferasas y proteina C
reactiva. No se imputaron valores ausentes y no se transformaron expresiones
cualitativas en cifras. Cuando existieron discrepancias menores entre notas sucesivas
respecto de la fecha de inicio de una intervencion, se describi6 el intervalo documentado
sin crear una fecha artificial.

La revision ética se centrd en confidencialidad y minimizacion de datos. El manuscrito
no incorpora identificadores directos, fotografias clinicas ni imagenes diagndsticas de la
paciente, y los elementos visuales se limitan a tablas y graficos elaborados a partir de
variables clinicas ya registradas. No se atribuyeron aprobaciones de comité de ética,
consentimientos especificos de publicacion ni procedimientos que no constaran en la
documentacion disponible. El andlisis se restringio a informacion clinica necesaria para

explicar el curso diagnoéstico y terapéutico.
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Resultados

El ingreso ocurrid el 7 de julio de 2026, cuando la paciente tenia 14 afios y 11 meses. Se
documentd aproximadamente un mes de dolor abdominal de predominio en
hipocondrios y hemiabdomen derecho, con irradiacion a flanco y fosa iliaca, hiporexia y
vomitos. A la llegada presentd palidez, mucosas secas, ojos hundidos, taquicardia,
taquipnea, pulsos débiles y llenado capilar de seis segundos, con presion arterial
conservada para la edad, hallazgos interpretados como choque compensado. El
abdomen era doloroso y se palpé una masa en flanco derecho; la reanimacioén con
cristaloides produjo mejoria de la perfusion y del gasto urinario.

Los estudios iniciales mostraron leucocitos 12.250/uL, neutrofilos 74,8%, hemoglobina
12 g/dL y plaquetas 191.000/uL. Se registraron PCR 113 mg/L, lactato 3,8 mmol/L,
sodio 129,7 mEqg/L, cloro 92 mEqg/L, AST/TGO 120 U/L, ALT/TGP 82 U/L, bilirrubina
total 1,96 mg/dL, GGT cercana a 78 U/L, TP 16,5 s, INR 1,62, TTP 72,3 s, fibrinogeno
923 mg/dL y dimero D reportado entre 5,25 y 5,75 en notas sucesivas. La ecografia
mostrd hepatomegalia, engrosamiento de la pared vesicular y liquido libre, por lo que
inicialmente coexistieron hipotesis de sepsis abdominal, colecistitis acalculosa y
disfuncion hepatica.

La evolucion diagndstica cambi6 al identificarse trombosis en el segmento retrohepatico
de la vena cava inferior. El Doppler del 8 de julio describié un trombo de 25 X 10 mm,
higado aumentado y heterogéneo, datos de estasis en venas suprahepaticas y liquido
libre. La colangiorresonancia posteriormente integrd trombosis focal de la vena cava
inferior retrohepatica, compromiso parcial del drenaje suprahepatico, hepatomegalia
congestiva, congestion sinusoidal, ascitis y derrame pleural, conjunto interpretado por

Hepatologia como sindrome de Budd-Chiari.
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retrohepatica y
patréon congestivo
hepatico.

mg/dL; C4 6,9
mg/dL; Coombs
positivo.

enoxaparina
consignado entre 08
y 10/07.

Fecha/periodo Acontecimiento H.a lli.lngS Intervencion Evolucién
principales
Ingreso por dolor PCR 113 mg/L; Cristaloides, . .
abdominal, vomitos. lactato 3,8 mmol/L; oxigeno, vigilancia. Mejoria de perfusion
07/07/2026 . > > | AST 120 U/L; ALT geno, vig ’ y estabilidad
deshidratacion y L . antibidticos ante hemodinimi
choque compensado 82 UL; TP 16,5 s; sospecha abdominal emodinamica.
) TTP 72,3 s. )
Se identifica Doppler: trombo Evaluacwn'por
. . Hematologia y
trombosis de vena 25x10 mm; estasis liacion d . ia del
cava inferior suprahepatica. C3 50 ampliacion ¢e - Persistencia de
08/07/2026 5 trombofilia; inicio de | trombo en controles

tempranos.

20-23/07/2026

Evolucion posterior

disminucion del

Continuacion de

Anticoagulante
lapico 2,6 positivo; Corticoterapia;
Se configura . e . .
sospecha alta y aCL IgM 88; seguimiento por Sin gangrado mayor;
09-13/07/2026 S anti-p2GPI IgM Reumatologia, funcion renal
manejo clinico de . ;
25,16; Hematologia y conservada.
SAF. : . >
hipocomplementemi | Hepatologia.
a.
Persistencia Doppler: trombo Valoracion por .
o . . . Se decide
trombotica pese a aproximadamente Hemodinamia para .
14/07/2026 . - , . escalamiento
anticoagulacion 21x10 mm, méas estrategia de P
o . . terapeutico.
inicial. organizado. reperfusion.
Alteplasa en tres
Trombolisis Control clinico e (cigrsllsse/gil?isvos Disminucion
15-17/07/2026 S imagenologico AU posterior del
sistémica. - suspension temporal o,
seriado. . L diametro del trombo.
y posterior reinicio
de HBPM.
20/07 Doppler: Se descarta
trombo 1,8x0,9 cm; trombectomia
23/07 AngioTAC:

mecanica por riesgo

Agosto 2026

considera colitis
isquémica en
contexto de SAF y
dolor persistente.

Doppler; AngioTAC
sin trombos nuevos;
ausencia de signos
peritoneales.

manejo intestinal,
analgesia y control
de enfermedad de
base.

a trombolisis. didmetro. no anticoagulacion. de fragmentacion y
obstructivo, drenaje Eft};rftzgun cquipo
hepatico conservado. )

Reaparicion de dolor 05/08: Hb 8,7 g/dL; Pulsos de

abdominal, anemia y plaquetas metilprednisolona Disminucion

. L 105.000/uL; PCR . . . .
Finales de trombocitopenia; 54.3 mo/L: Doppler hidroxicloroquina, progresiva del dolor
julio-05/08/2026 sospecha de > ME/~> LOPP rituximab y y recuperacion
.. mesenterico sin .. L
actividad trombosis continuidad de hematologica.
inmunoldgica. macroscopica anticoagulacion.
Gastroenterologia zﬁlzogu?;ezflnterlcos Hidratacion, dieta,

Resolucion clinica
del dolor y tolerancia
oral.

17/08: Hb 12,4 g/dL;
plaquetas

Segunda dosis de
rituximab 18/08; alta
con enoxaparina,

Egreso asintomatica,

17-19/08/2026 Estabilizacién y alta. | 140.000/uL; PCR prednisona, con seguimiento
hidroxicloroquina, P
0,4 mg/L; TP 11,8 s; calcio y multidisciplinario.
INR 1,15. micofenolato
programado.

Fuente: elaboracion propia a partir de la historia clinica institucional del caso, julio-agosto de 2026. HBPM: heparina

de bajo peso molecular; TEP: tromboembolismo pulmonar; SAF: sindrome antifosfolipido.

La cronologia muestra que la primera fase estuvo dominada por choque compensado,
inflamacion sistémica y compromiso hepatobiliar, mientras que la identificacion de la

trombosis retrohepatica reorientd el estudio hacia una trombofilia adquirida. La
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persistencia del trombo durante anticoagulacion inicial motivd trombolisis sistémica;
posteriormente, el problema predominante pasé a ser la actividad inflamatoria e
inmunolodgica asociada con dolor abdominal, anemia y trombocitopenia, hasta alcanzar
estabilidad clinica al final de la hospitalizacion.

La tendencia de hemoglobina reflejo dos periodos diferentes. Tras un valor inicial de 12
g/dL, se observd descenso durante la fase aguda y un nuevo nadir de 8,7 g/dL a inicios
de agosto, coincidiendo con incremento del dolor abdominal y preocupacion por
reactivacion del SAF. El frotis no mostrd esquistocitos y se registraron reticulocitos sin
patron compatible con hemolisis microangiopatica franca, por lo que el descenso de
hemoglobina se interpretd dentro de un proceso clinico mas amplio y se mantuvo
vigilancia hematologica estrecha.

Grifico 1. Evolucion de 1a hemoglobina durante la hospitalizacion

Evolucion de la hemoglobina durante la hospitalizacion

13 A

12 A

11 A

10 +

Hemoglobina (g/dL)

T T T T T
07/07 12/07 20/07 05/08 17/08
Fecha

Fuente: elaboracion propia con datos documentados en la historia clinica: 07/07, 12/07, 20/07, 05/08 y 17/08 de 2026.

El grafico evidencia una recuperacion parcial tras el descenso inicial, seguida de una
segunda caida el 5 de agosto y una recuperacion marcada para el 17 de agosto. La

mejoria final ocurrid en paralelo con control del dolor abdominal, disminucion de la
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PCR vy estabilizacion del recuento plaquetario, sin que el expediente documentara
sangrado mayor ni anemia hemolitica microangiopatica demostrada.

El estudio inmunologico aportd el principal sustento etioldgico del estado
protrombotico. Se document6 anticoagulante lipico 2,6 como positivo, anticardiolipina
IgM 88 por encima del umbral consignado, anti-B2-glicoproteina I IgM 25,16 positiva,
hipocomplementemia marcada y Coombs directo positivo. La anticardiolipina IgG fue
46 frente a un umbral de positividad consignado como mayor de 48, por lo que se

mantuvo como resultado limitrofe en vez de reinterpretarlo como claramente positivo.

Las fracciones IgA e IgG de anti-B2-glicoproteina I fueron negativas.

Tabla 2. Perfil inmunolégico, hematologico y de coagulacion relevante

Variable Resultado Interp'retacién Fecha Evolucié'lf/observa
consignada cion
Repeticion 04/08:

Arnt.icoagulante 2.6 Pos.itivo segun 10/07/2026 2,8, persistente

lapico registro durante
hospitalizacion.

. D Positivo; umbral Positiyidad de mayor
Anticardiolipina IgM | 88 . 09/07/2026 intensidad entre

consignado >44
aCL.

. D Umbral consignado Valor. limitrofe por
Anticardiolipina IgG | 46 ~48 09/07/2026 debajo del punto de

corte consignado.

. Positivo; umbral Apoya perfil
Anti-B2GPI IgM 25,16 consianado =20 09/07/2026 an‘:i f{) . fI(’) lipido.
Anti-p2GPI IgG 13 Negativo; umbral 09/07/2026 Sin positividad.
Anti-B2GPI IgA 10 Ezf’ga“v"’ umbral 09/07/2026 Sin positividad.

C3 50 mg/dL Disminuido 08/07/2026 17/08: 101 mg/dL.
17/08: 13,4 mg/dL,

C4 6,9 mg/dL Disminuido 08/07/2026 aun discretamente
bajo seglin nota.

Sin evidencia
bioquimica de

Coombs directo 1gG/C3 positivo Positivo 08/07/2026 hemolisis activa;
posteriormente C3D
positivo.

17/08: TP 11,8 s;

TP/ INR 16,5s/1,62 Prolongado 07/07/2026 INR L15.

TTP 72,3 s Prolongado 07/07/2026 17/08: 53 s.
Compatible con
respuesta

Fibrindgeno 923 mg/dL Elevado 07/07/2026 inflamatoria/protrom
botica del episodio
inicial.

Fuente: elaboracion propia a partir de resultados consignados en la historia clinica. aCL: anticardiolipina; anti-B2GPI:
anti-p2-glicoproteina I; TP: tiempo de protrombina; TTP: tiempo de tromboplastina parcial.

El conjunto de trombosis mayor, anticoagulante lipico positivo, anticardiolipina IgM

elevada y anti-B2-glicoproteina I IgM positiva sustentd el abordaje clinico como SAF.
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Durante la estancia se registrd una nueva elevacion del anticoagulante lupico a 2,8 el 4
de agosto, pero el periodo total de hospitalizacion no alcanzo las 12 semanas requeridas
por los criterios histdricos para demostrar persistencia seroldogica formal. La
normalizacion parcial del complemento y la mejoria del coagulograma acompaiiaron la
evolucion clinica favorable.

El recuento plaquetario mostrd trombocitopenia moderada durante buena parte de la
evolucidn, con descenso desde 191.000/uL al ingreso hasta 116.000/uL el 12 de julio y
105.000/uL el 5 de agosto. En notas de reactivacion se mencionaron recuentos menores
en frotis, pero para la representacion grafica se utilizaron exclusivamente los valores de
biometria con fecha explicita. Para el 17 de agosto las plaquetas habian ascendido a

140.000/uL, en un contexto de mejoria clinica e inflamatoria.

Grifico 2. Evolucion del recuento plaquetario

Evolucion del recuento plaquetario
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Fuente: elaboracion propia con datos de biometria hematica documentados el 07/07, 12/07, 20/07, 05/08 y 17/08 de
2026.

La curva plaquetaria mantiene valores reducidos después del evento trombético inicial y
evidencia recuperacion incompleta al egreso. Esta trayectoria fue clinicamente relevante
porque la combinacion de trombosis y trombocitopenia obligd a equilibrar el riesgo

hemorragico con la necesidad de anticoagulacion terapéutica. No se describieron
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hemorragias mayores; si se observaron hematomas en sitios de puncion y region
periumbilical durante la anticoagulacion, con resolucion progresiva.

La imagen vascular permiti6 seguir objetivamente el trombo y el compromiso hepatico.
El primer Doppler con hallazgo vascular especifico reportd 25 x 10 mm en el segmento
retrohepatico de la vena cava inferior. Un control posterior describid 21 x 10 mm con
mayor organizacion y el estudio del 20 de julio midi6 18 x 9 mm. La angiotomografia
del 23 de julio sefialo disminucioén del didmetro, caracter no obstructivo y drenaje por
venas hepaticas conservado, lo que fue determinante para descartar trombectomia
mecanica por el riesgo de fragmentacion y embolia pulmonar valorado por el equipo

tratante.

Tabla 3. Evolucion de los hallazgos imagenologicos vasculares y hepatobiliares

Fecha Estudio doIc-Ilfl;:Zl%:(sios Relevancia clinica
g;?:ﬁgﬁzz’sg g:?d Oriento inicialmente a
07/07 Ecografia abdominal liquido libre en Mo;rison compromiso hepatobiliar e
qau . ’ inflamatorio.
ootieras y pelvis.
Trombo VCI retrohepatica
Doppler hepético/eje 25x10 mm; higado . Demostracion inicial de
08/07 lobulado y aumentado; .
esplenoportal . e trombosis mayor.
estasis suprahepatica;
liquido libre.
Trombosis focal VCI
retrohepatica, compromiso
. . parcial del drenaje Patron altamente sugestivo
08/07 Colangiorresonancia suprahepatico, congestion de Budd-Chiari.
sinusoidal, ascitis y
derrame pleural.
Trombo aproximadamente
21x10 mm, mas Persistencia pese a
14/07 Doppler de control organizado; persistencia de | anticoagulacion inicial.
congestion.
Trombo 1,8x0,9 cm; menor Reduccion dimensional
20/07 Doppler hepatico liquido libre; probable . o
o posterior a trombdlisis.
barro biliar.
Disminucion del diametro
del trombo; no obstructivo; | Base para conducta
23/07 AngioTAC drenaje venoso hepatico conservadora y
conservado; sin congestion | anticoagulacion.
significativa.
Doppler Aortg, tronco ce,:lltaco y ) .
04/08 abdominal/aorta/mesentéric art@nas‘ mejser.lterlgas con Nose d,er.nostro troml?0§1s
as flujo; sin liquido libre ni mesentérica macroscopica.
colecciones.
Impresion clinica de
discreta disminucion del
trombo; sin trombos Apoy6 continuidad de
05/08 AngioTAC abdominal nuevos; patron renal manejo médico y
descrito como nefrograma vigilancia.
estriado-like en notas
previas.

909




Ibero Research Revista Cientifica Muludisciphinaria

Ibero
Research Septiembre — Octubre, 2026, Volumen 1, Namero 7

Fuente: elaboracion propia a partir de informes y evoluciones de imagen de la historia clinica. VCI: vena cava
inferior; AngioTAC: angiotomografia computarizada.

Los controles demuestran que la respuesta vascular fue gradual y no una recanalizacion
inmediata. A pesar de la persistencia anatomica del trombo, se describié organizacion y
reduccion dimensional, con drenaje hepatico conservado y ausencia de nuevos trombos
macrovasculares en los estudios posteriores. Este patrén explica que el objetivo
terapéutico se desplazara desde la reperfusion agresiva hacia la anticoagulacion
sostenida, la vigilancia y el control del componente autoinmune.

La evolucion de las aminotransferasas mostrd un descenso rapido tras la fase inicial de
congestion y choque, con AST de 120 U/L y ALT de 82 U/L el 7 de julio, valores de 76
y 68 U/L el 9 de julio y normalizacién aproximada el 20 de julio. A inicios de agosto se
registrd una elevacion discreta en paralelo con la reaparicion del dolor abdominal y la
sospecha de actividad del SAF, sin retorno al grado de lesion hepatocelular observado al
ingreso.

Grifico 3. Evolucion de aminotransferasas durante la hospitalizacion

Evolucion de aminotransferasas
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Fuente: elaboracion propia con valores documentados de AST/TGO y ALT/TGP en la historia clinica.

La reduccion de transaminasas coincidid con estabilizacion hemodinamica y

disminucion del componente congestivo del Budd-Chiari. La elevacion leve de agosto
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no se acompaiid de falla hepética progresiva, y para el 17 de agosto se documentaron
AST 48 U/L y ALT 57 U/L. La evolucion global favorecié un fenotipo subagudo con
respuesta al manejo médico y trombolitico, mas que una progresion hacia insuficiencia
hepatica fulminante.

El tratamiento fue necesariamente secuencial y multidisciplinario. La anticoagulacion
con enoxaparina se inicidé tempranamente, aunque las notas difieren entre el 8 y el 10 de
julio respecto del comienzo exacto; el esquema terapéutico se consignd como 1
mg/kg/dosis cada 12 horas y se ajustd segun tiempos de coagulacion y momento clinico.
Debido a la persistencia del trombo, se administro alteplasa entre el 15y el 17 de julio,

seguida de reinicio de heparina de bajo peso molecular. La ausencia de respuesta

anatomica completa no impidid una evolucion clinica favorable.

Tabla 4. Intervenciones terapéuticas principales y respuesta documentada

Intervencion Periodo Indicacion clinica Esquema LG L
documentado do
. . Cargas hasta 40 Recuperacion de
Reanimacion con 07/07 Choque compensado mL/ke seal erfusion. pulsos
cristaloides y deshidratacion & segun P on, p y
evolucion diuresis.
Cefalosporinas; Cultivos negativos;
posteriormente resolucion del
q Sospecha de sepsis cefotaxima, sindrome
Antibidticos 07-14/07 aprox. abdominal/biliar metronidazol y inflamatorio
vancomicina en fase infeccioso
critica sospechado.
- . Sin sangrado mayor;
Enoxaparina 08-10/07; reinicio Trombosis VCI / IZI }rln i/‘];gsigsm cada reduccion gradual y
P 18/07 SAF » 4 organizacion del
posteriores
trombo.
Actividad . . Mejoria del dolor,
. . . . . Metilprednisolona; .
Corticoterapia Desde 13/07; pulsos inmunologica y S parametros
P transicion a .
sistémica 04-06/08 sospecha de brote . hematologicos e
prednisona oral . .
SAF inflamatorios.
Disminucion
Persistencia del Trombodlisis posterior del tamano
Alteplasa 15-17/07 trombo con sistémica durante del trombo; no se
Budd-Chiari tres dias realizo
trombectomia.
Manejo P
Hidroxicloroquina Durante evolucion inmunomodulador 200’mg/d1.a via oral Continuada al alta.
del SAF segun registros
Sospecha de
Primera dosis reactivacion Infusion de 1 g con Tolerado; mejoria
Rituximab registrada 04-05/08; inmunoldgica con premedicacion segiin | clinica y bioquimica
segunda 18/08 dolor, anemia y orden médica antes del egreso.
trombocitopenia
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9 q )R ] Esquema Respuesta/resulta
Intervencion Periodo Indicacion clinica 4 P
documentado do
Hidratacion, dieta
Dolor persistente; rica en fibra, Resolucion del dolor
Manejo colitis isquémica polietilenglicol,
. . Agosto . . SO y adecuada
gastrointestinal considerada; proteccion gastrica, tolerancia oral
constipacion antiespasmodico y ’
analgesia
Enoxaparina Egreso asintomatica
o dniI;)ona ’ con controles de
Prevencion de Pr L Hematologia,
. hidroxicloroquina, ,
Plan al alta 19/08 recurrencia y . . Reumatologia,
.. calcio; micofenolato . .
seguimiento rooramado desde Hemodinamia,
IQ) 6 /(g)8 Gastroenterologia y
Pediatria.

Fuente: elaboracion propia a partir de 6rdenes médicas y evoluciones del expediente. Las fechas se expresan
conforme a los registros; cuando existi6 variacion entre notas, se mantuvo el intervalo documentado.

El manejo inmunomodulador se intensifico a comienzos de agosto ante dolor abdominal
persistente, descenso de hemoglobina y plaquetas y anticoagulante lupico nuevamente
elevado. Se administraron pulsos de metilprednisolona y rituximab; el expediente
registra la primera dosis entre la noche del 4 y el 5 de agosto y una segunda dosis el 18
de agosto. Las notas de Hematologia sefialaron que no se cumplian criterios clinicos de
SAF catastrofico por ausencia de trombosis multiorganica progresiva y por
conservacion funcional de organos, a pesar de la preocupacién por una posible
evolucion grave.

La proteina C reactiva permiti6 representar la reduccion de la inflamacion sistémica a lo
largo del episodio. El valor inicial fue 113 mg/L, descendio a 54,3 mg/L durante la fase
de reagudizacion de agosto y alcanzo 0,4 mg/L el 17 de agosto. La caida se produjo tras
resolucion del cuadro infeccioso inicialmente sospechado y en paralelo con

estabilizacion del componente inmunolégico, sin que el disefio descriptivo permita

atribuir el cambio a una intervencion aislada.
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Grifico 4. Evolucion de la proteina C reactiva
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Fuente: elaboracion propia con datos de la historia clinica del 07/07, 05/08 y 17/08 de 2026.

La normalizacion de la PCR al final de la hospitalizacion fue concordante con ausencia
de fiebre, desaparicion de signos de respuesta inflamatoria sistémica y mejoria del
examen abdominal. El 17 de agosto también se registraron hemoglobina 12,4 g/dL,
hematocrito 38,3%, plaquetas 140.000/uL, TP 11,8 s, INR 1,15, TTP 53 s, C3 101
mg/dL y C4 13,4 mg/dL, configurando un escenario de recuperacion bioquimica
respecto de la fase aguda.

El componente gastrointestinal presentd una evolucion distinta a la hepatovascular.
Después de la mejoria inicial, la paciente experiment6 constipacion y episodios de dolor
en hipogastrio, flanco e hipocondrio izquierdo. Gastroenterologia sefiald que, en el
contexto de SAF, podia considerarse colitis isquémica y recomend6 hidratacion, dieta
rica en fibra, laxante oral y deambulacion. Durante la reagudizacion de agosto se
solicitd busqueda intencionada de nuevos territorios tromboticos; el Doppler mostro
flujo en tronco celiaco y arterias mesentéricas y la AngioTAC no documento trombosis
nueva macroscopica.

La ausencia de una obstruccion mesentérica visible llevd a mantener un manejo

conservador del dolor abdominal, junto con anticoagulacion y control inmunoldgico. No
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se registraron signos de irritacion peritoneal, perforacion, hemorragia digestiva mayor
ni necesidad de cirugia intestinal. El expediente tampoco consignd colonoscopia o
biopsia colonica, por lo que el diagndstico de colitis isquémica permanecid sustentado
en el juicio clinico del servicio tratante y en el contexto tromboinflamatorio, mas que en
confirmacion endoscopica o histopatoldgica.

El 18 de agosto se administr6 la segunda infusion de rituximab sin complicaciones
mayores. El 19 de agosto la paciente se encontraba afebril, sin dolor,
hemodindmicamente estable, con abdomen blando y no doloroso, adecuada tolerancia
oral y sin déficit neuroldgico. Se otorgd alta con seguimiento por Reumatologia,
Hematologia, Hemodinamia, Gastroenterologia y Pediatria. La pauta domiciliaria
incluyd enoxaparina con reduccidon posterior de frecuencia segin valoracion
hematologica, prednisona, hidroxicloroquina, calcio y comienzo programado de

micofenolato de mofetilo.

Discusion

El caso representa una forma de presentacion poco habitual de SAF pediatrico porque el
evento trombdtico inicial comprometidé el segmento retrohepatico de la vena cava
inferior y produjo un sindrome de Budd-Chiari, en lugar de presentarse como trombosis
venosa profunda de extremidades o evento cerebrovascular. Las revisiones
contemporaneas destacan que el SAF pediatrico es raro, que los eventos venosos siguen
siendo frecuentes y que las manifestaciones graves pueden constituir el primer signo de
enfermedad, por lo que la localizacion abdominal no debe retrasar la investigacion de
anticuerpos antifosfolipidos cuando existe evidencia objetiva de trombosis (2-7).

La edad y el patrén de presentacion guardan similitud con reportes previos de

adolescentes con Budd-Chiari asociado a SAF. Atamari-Anahui y colaboradores
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describieron una adolescente de 15 afios con trombosis de vena cava inferior y
diagnoéstico de SAF asociado a lupus, mientras que Saca y colaboradores comunicaron
décadas antes una nifia con Budd-Chiari, hipertension y trombocitopenia vinculados a
anticuerpos antifosfolipidos (19,20). La diferencia relevante del presente caso es que no
se establecid lupus eritematoso sistémico durante la hospitalizacion y el componente
gastrointestinal isquémico ampli6 el espectro clinico considerado.

El perfil seroldgico exige una lectura matizada. El anticoagulante lipico fue claramente
positivo y volvio a encontrarse elevado semanas después; la anticardiolipina IgM y la
anti-B2-glicoproteina I IgM superaron los umbrales consignados, mientras que la
anticardiolipina IgG fue limitrofe y las fracciones IgG e IgA de anti-B2-glicoproteina I
fueron negativas. Este patron no debe simplificarse como “triple positividad” en sentido
estricto, porque dicha categoria implica positividad simultdnea para anticoagulante
ltpico, anticardiolipina y anti-B2-glicoproteina I bajo criterios estandarizados y
habitualmente persistentes. La precision terminologica es importante porque el perfil
serologico se utiliza para estratificar riesgo (1,9-12).

Los criterios ACR/EULAR 2023 asignan ponderaciones diferentes a los dominios
clinicos y de laboratorio y fueron disefiados para obtener alta especificidad en
investigacion. La trombosis venosa macrovascular de gran vaso constituye un criterio
clinico relevante, pero la aplicacion formal al caso encuentra la limitacion de no
disponer de una segunda determinacion separada por 12 semanas en la documentacion
revisada. Las publicaciones pediatricas mas recientes insisten en que estos criterios aun
requieren validacion en nifios y adolescentes, y que la practica clinica no debe reducirse
a una puntuacion de clasificacion (1-3,39).

La hipocomplementemia y el Coombs directo positivo aportaron evidencia de

activacion inmunolégica, pero no demostraron por si solos lupus ni hemolisis
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autoinmune. En la historia clinica se consignd busqueda de hepatitis autoinmune y
evaluacion reumatologica sin cumplimiento de criterios de lupus en ese momento. Esta
distincién coincide con la literatura que reconoce manifestaciones hematoldgicas y
microvasculares como parte del espectro de SAF, pero recomienda evitar inferencias
etiologicas excesivas cuando falta el conjunto clinico requerido para otra enfermedad
autoinmune sistémica (8,34-36).

La trombocitopenia observada durante la hospitalizacion es coherente con las
manifestaciones hematologicas descritas en SAF pediatrico. En el registro internacional,
los hallazgos hematologicos fueron frecuentes y se asociaron particularmente con
enfermedad autoinmune acompafiante; ademads, las revisiones actuales consideran la
trombocitopenia una sefial que debe aumentar la sospecha en el contexto correcto. En
este caso, el descenso plaquetario coexistid con anticoagulacion terapéutica y obligd a
vigilancia de sangrado, pero no impidio la continuidad del tratamiento porque el riesgo
trombotico permanecia clinicamente predominante (7,8,36).

El diagnostico de Budd-Chiari estuvo sélidamente apoyado por imagen. La obstruccion
del segmento retrohepatico de la vena cava inferior, la estasis en venas suprahepaticas,
la hepatomegalia congestiva, la ascitis y el derrame pleural conforman un patron
compatible con obstruccion del flujo venoso hepdtico. En pediatria, la ecografia
Doppler se considera la modalidad inicial de eleccion y la tomografia o la resonancia
complementan la definicion anatomica; el metaandlisis de Gupta y colaboradores
mostrd buen rendimiento global de las tres técnicas, aunque con heterogeneidad que
justifica integrar multiples signos y la evolucion clinica (13-16).

La localizacion en vena cava inferior resulta relevante porque el Budd-Chiari no se
limita a trombosis de venas suprahepaticas. Las revisiones modernas distinguen el

compromiso clasico de venas hepaticas y las formas con vena cava hepatica o
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retrohepatica. En nifios, el patron anatomico condiciona la posibilidad de angioplastia,
stent, derivacion portosistémica o trasplante, mientras que la presencia de un estado
protrombdtico modifica el riesgo de recurrencia. El caso ilustra esta interaccion entre
anatomia vascular y etiologia sistémica (14,15,17,18).

El manejo inicial con anticoagulacion es coherente con las recomendaciones generales
para SAF tromboético y Budd-Chiari. En nifios, las recomendaciones SHARE vy
revisiones terapéuticas respaldan heparina no fraccionada o heparina de bajo peso
molecular durante la fase aguda, seguida de anticoagulacién prolongada segin el
contexto, aunque la evidencia pediatrica es de bajo nivel por la rareza de la enfermedad.
En adultos con SAF trombotico, los antagonistas de vitamina K continllan como
referencia para prevencion secundaria en numerosos escenarios; la eleccion pediatrica
debe individualizar edad, adherencia, recurrencia y riesgo hemorragico (26-28,35,39).
La persistencia del trombo durante los primeros controles llevo a utilizar alteplasa
sistémica. La trombolisis no constituye una intervencion rutinaria para todos los
pacientes con SAF ni para todos los Budd-Chiari, pero puede considerarse en
situaciones seleccionadas de trombosis reciente y deterioro clinico dentro de estrategias
escalonadas. Las guias hepdticas y revisiones intervencionistas subrayan que la
respuesta insuficiente a anticoagulacion obliga a valorar recanalizacion, angioplastia,
stent o derivaciones, siempre considerando anatomia, extension del trombo, reserva
hepética y riesgo de embolizacion (15,17,18).

En el presente caso, la decision posterior de no realizar trombectomia mecanica se
sustentd en que el trombo se hizo no obstructivo, disminuyd de tamafo, el drenaje por
venas hepaticas permaneci6 conservado y el equipo tratante consider6 alto el riesgo de
fragmentacion con tromboembolismo pulmonar. Esta conducta refleja un principio

esencial del manejo escalonado: la persistencia de material trombdtico en una imagen
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no obliga por si misma a una intervencion invasiva cuando existe mejoria clinica, flujo
adecuado y un balance riesgo-beneficio desfavorable para el procedimiento. La
literatura de Budd-Chiari destaca precisamente la necesidad de personalizar el
escalamiento (15,17,18).

La reduccion del trombo desde 25 x 10 mm hasta 18 x 9 mm en los controles de julio,
seguida de descripcion cualitativa de menor didmetro en angiotomografias posteriores,
sugiere respuesta vascular parcial. No puede atribuirse dicha evolucion exclusivamente
a alteplasa, ya que coexistieron anticoagulacion, recuperacion hemodindmica y
tratamiento de la enfermedad de base. El disefio de reporte de caso no permite
establecer causalidad ni comparar estrategias; su utilidad radica en documentar la
secuencia temporal y la toma de decisiones ante una presentacion infrecuente.

La normalizacion rapida de las aminotransferasas después del ingreso resulta
compatible con un componente de congestion e hipoperfusion reversible mas que con
necrosis hepatocelular progresiva. El Budd-Chiari puede generar elevaciones variables
de transaminasas y alteracion sintética segun la velocidad de la obstruccion y la
capacidad de drenaje colateral. En esta adolescente, la mejoria del TP, INR y
transaminasas, junto con la reduccién de ascitis y el mantenimiento de drenaje venoso,
fueron argumentos clinicos contra una evolucion fulminante y permitieron continuar
una estrategia conservadora después de la trombolisis (13-18).

La reaparicion de dolor abdominal, anemia y trombocitopenia a inicios de agosto genero
preocupacion por reactivacion del SAF y por una forma catastréfica. Sin embargo, las
notas de Hematologia sefialaron ausencia de multiples trombosis progresivas y
conservacion funcional de d6rganos, por lo que no se considerd que cumpliera criterios
clinicos de SAF catastrofico. La literatura define esta forma por compromiso

multiorganico rapido y predominio de trombosis de pequeiio vaso, con alta mortalidad,
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y recomienda abordaje urgente con anticoagulacion, glucocorticoides y terapias
adicionales segun gravedad (31).

La utilizacién de pulsos de metilprednisolona y rituximab debe interpretarse dentro de
ese contexto de actividad inmunoldgica preocupante y no como tratamiento estandar de
todo SAF trombotico. Revisiones sobre terapias bioldgicas describen rituximab
principalmente en enfermedad refractaria, manifestaciones no criterios y SAF
catastrofico o amenazante, con evidencia basada en series pequefias y experiencia
clinica. La respuesta favorable observada en este caso es temporalmente consistente con
el tratamiento combinado, pero no permite separar el efecto del anticuerpo anti-CD20
del de corticoides, anticoagulacion y evolucion natural (30,31).

La hidroxicloroquina fue mantenida como parte del control inmunomodulador. Sus
mecanismos propuestos incluyen efectos sobre activacion endotelial, plaquetaria y
complemento, y la literatura reciente explora su papel como adyuvante antitrombdtico,
especialmente en pacientes de alto riesgo. Sin embargo, el nivel de evidencia sigue
siendo inferior al de la anticoagulacion para prevencion secundaria de trombosis, de
modo que su uso debe interpretarse como complemento y no como sustituto del
tratamiento antitrombotico (26,29).

El componente gastrointestinal constituye el aspecto de mayor incertidumbre
diagnostica y, al mismo tiempo, uno de los elementos mas relevantes del reporte. En
adultos, la colitis isquémica suele evaluarse mediante tomografia contrastada y, cuando
no existe peritonitis ni una situacion fulminante, endoscopia del tracto inferior para
confirmar la distribucion y obtener biopsias. La mayoria de los casos leves responde a
manejo conservador, pero las formas graves pueden requerir cirugia. En poblacion
pediatrica, la enfermedad es extremadamente rara y existen pocos reportes

contemporaneos (21-25).
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En esta paciente, Gastroenterologia consider6 colitis isquémica en el contexto de SAF,
dolor abdominal persistente y ausencia de otra explicacion suficiente. No obstante, el
Doppler mostr6 flujo en arterias mesentéricas y la angiotomografia no evidencioé nuevos
trombos macrovasculares; tampoco se documentd colonoscopia o histologia. Por lo
tanto, el manuscrito conserva el diagndstico utilizado clinicamente, pero reconoce que
la evidencia disponible no permite equipararlo con una colitis isquémica
endoscopicamente confirmada. Esta precision fortalece el reporte porque diferencia lo
observado de lo inferido.

La ausencia de trombosis mesentérica macroscopica no elimina completamente un
mecanismo isquémico. El SAF puede asociarse con microangiopatia y trombosis de
vasos pequefios, fendmenos que no siempre son visibles en estudios disefiados para
vasos de mayor calibre. En la historia se describieron ademas hallazgos renales tipo
nefrograma estriado y se consignd microangiopatia trombdtica como diagnostico
relacionado, aunque el frotis no mostrd esquistocitos ni existid disfuncion orgéanica
progresiva. La coexistencia de estos datos hace plausible una dimension microvascular,
pero no la demuestra de manera especifica a nivel coldnico (1,8).

La colitis isquémica en nifios obliga a un diagnostico diferencial amplio que incluye
infeccion, enfermedad inflamatoria intestinal, vasculitis, estados de bajo flujo, fArmacos
y trombofilia. Un reporte pedidtrico reciente confirmo la enfermedad mediante
colonoscopia tras excluir otras causas, resaltando que la rareza aumenta el riesgo de
retraso diagnodstico. En el presente caso, el estado protrombdtico ya estaba establecido y
el dolor aparecid durante una hospitalizacion prolongada, circunstancias que explican
que la hipdtesis isquémica surgiera aun sin hematochezia prominente ni confirmacioén

endoscopica (24).
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El cuadro inicial de choque y sepsis abdominal sospechada también pudo contribuir a
hipoperfusion intestinal transitoria. La isquemia coldnica no siempre depende de una
oclusion arterial demostrable y puede desarrollarse por desequilibrio entre demanda y
perfusion. La literatura en adultos reconoce mecanismos no oclusivos y sefala que la
gravedad clinica, los hallazgos tomograficos y la presencia de peritonitis orientan la
necesidad de cirugia. La estabilidad posterior de la paciente y la ausencia de signos
peritoneales justificaron el manejo conservador observado (21-23,25).

La evolucion de hemoglobina y plaquetas merece interpretacion conjunta. La caida
simultdnea durante la reagudizacion podia sugerir sangrado, hemolisis, consumo o
actividad microangiopatica, pero no se documentd hemorragia mayor, los reticulocitos
no apoyaron una respuesta hemolitica intensa, la haptoglobina y LDH no mostraron el
patron tipico de hemolisis microangiopatica y el frotis fue negativo para esquistocitos.
Estos elementos redujeron la probabilidad de una microangiopatia hemolitica franca,
aun cuando no eliminaban la actividad tromboinflamatoria del SAF.

La mejoria final de hemoglobina, plaquetas, PCR, complemento y coagulograma ofrece
un correlato objetivo de la recuperacion clinica. El descenso de PCR desde 113 hasta
0,4 mg/L refleja resolucion del intenso estado inflamatorio inicial y de la reagudizacion
intermedia, pero no es un marcador especifico de SAF. La interpretacion correcta exige
reconocer que existieron, en diferentes momentos, sospecha infecciosa, congestion
hepatica, trombosis, inmunomodulacion y anticoagulacion; por ello, ningin
biomarcador aislado explica todo el curso.

La experiencia pediatrica internacional muestra que la recurrencia trombdtica es una
preocupacion central y que el seguimiento debe incluir adherencia, control de
anticoagulacion, identificacion de nuevos factores protromboticos y reevaluacion

inmunolégica. Las recomendaciones SHARE y protocolos nacionales mas recientes
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proponen seguimiento especializado y educacion de pacientes y familias. En
adolescentes, ademas, deben considerarse cambios futuros relacionados con
menstruacion, anticoncepcion, actividad fisica y transicion a servicios de adultos,
aspectos que trascienden la hospitalizacion aguda (4,35,39).

El plan de alta del caso fue coherente con la necesidad de continuidad: enoxaparina,
prednisona, hidroxicloroquina, calcio y micofenolato programado, con controles por
Hematologia, Reumatologia, Hemodinamia, Gastroenterologia y Pediatria. EIl
expediente disponible finaliza con el alta, por lo que no es posible establecer en este
reporte la persistencia de anticuerpos a las 12 semanas, la resolucién completa del
trombo, el tiempo total de anticoagulacion ni la evolucion del dolor gastrointestinal a
largo plazo. Estos puntos son esenciales para interpretar el pronostico sin extrapolar mas
alla de la evidencia documentada.

La principal fortaleza del caso es la densidad de informacion longitudinal durante una
hospitalizacion prolongada, que permite reconstruir el paso desde una presentacion
abdominal inespecifica hacia el diagnostico de un trastorno protromboético autoinmune
con compromiso vascular hepatico. También aporta mediciones seriadas de trombo,
biometria, inflamacion y funcidon hepatica, ademds de decisiones sucesivas de varios
servicios. Esta riqueza clinica resulta especialmente valiosa en enfermedades pediatricas
raras donde la evidencia de alto nivel es escasa (2-4,13,14).

Entre las limitaciones se encuentran el disefio retrospectivo de un solo caso, la
dependencia de registros asistenciales con variacion ocasional en fechas y dosis, la
ausencia de una prueba antifosfolipida repetida después de 12 semanas y la falta de
confirmacion endoscopica o histologica de colitis isquémica. Tampoco existe

seguimiento posterior al alta en el documento analizado. Estas limitaciones impiden
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establecer incidencia, eficacia comparativa o causalidad terapéutica, pero no invalidan
el valor descriptivo de una combinacion clinica poco frecuente.

La novedad cientifica radica en la coexistencia, durante un mismo debut adolescente, de
trombosis de vena cava inferior con Budd-Chiari, perfil antifosfolipido de alto interés
clinico, sospecha de compromiso microvascular y diagnostico clinico de colitis
isquémica, con respuesta favorable a una estrategia que combind anticoagulacion,
trombolisis e inmunomodulacién. La asociacidon obliga a considerar el abdomen como
un territorio potencialmente multimecanistico en SAF: congestion venosa hepatica,
hipoperfusién, trombosis macrovascular y alteraciones microvasculares pueden
superponerse y producir sintomas similares.

Para la practica clinica, el aprendizaje mas importante es que un adolescente con dolor
abdominal persistente, hepatomegalia, alteraciones de coagulacion y marcadores
inflamatorios no debe mantenerse exclusivamente dentro de un marco infeccioso o
hepatobiliar cuando aparece evidencia de trombosis. La ecografia Doppler temprana y el
estudio dirigido de trombofilia pueden modificar el diagnodstico y la estrategia
terapéutica.

La literatura actual coincide en que el SAF pediatrico necesita criterios y ensayos
especificos. La mayor parte de las recomendaciones terapéuticas se deriva de adultos,
registros observacionales y consenso de expertos; la evidencia para terapias biologicas,
trombolisis y abordaje de manifestaciones microvasculares es todavia limitada.
Reportes clinicos estructurados y transparentes, particularmente cuando describen
localizaciones tromboticas inusuales, siguen siendo utiles para generar hipotesis,
mejorar el reconocimiento y orientar preguntas de investigacion multicéntrica

(2-4,30,32,33).
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Conclusiones

El caso documenta un debut adolescente de sindrome antifosfolipido caracterizado por
trombosis del segmento retrohepatico de la vena cava inferior y sindrome de
Budd-Chiari, precedido por aproximadamente un mes de dolor abdominal y una
presentacion aguda con choque compensado, hepatomegalia, inflamacién sistémica y
coagulopatia. La identificacion del trombo mediante Doppler modific6 el eje
diagnostico y permitio integrar los hallazgos hematologicos e inmunologicos con una
causa protrombotica adquirida.

El perfil serolégico estuvo sustentado por anticoagulante Iapico positivo,
anticardiolipina IgM elevada y anti-B2-glicoproteina I IgM positiva, junto con
hipocomplementemia y Coombs directo positivo. La interpretacion debe conservar la
diferencia entre diagnostico clinico y clasificacion, porque la documentacion
hospitalaria no alcanz6 un intervalo de 12 semanas para confirmar persistencia
serologica. Esta limitacion no elimina la relevancia clinica del patron trombotico e
inmunolégico observado, pero delimita el alcance de la conclusion académica.

El sindrome de Budd-Chiari presentdé una evolucién favorable con tratamiento
escalonado. La anticoagulacion con enoxaparina fue seguida de trombdlisis sistémica
con alteplasa ante persistencia del trombo; los controles posteriores mostraron
organizacion y reduccion de su tamafo, mantenimiento del drenaje hepatico y ausencia
de progresion a insuficiencia hepatica fulminante. La decision de no realizar
trombectomia mecanica se apoy6 en la evolucion anatomica favorable y en el riesgo de
fragmentacion valorado por el equipo tratante.

La reaparicion de dolor abdominal, anemia y trombocitopenia durante la hospitalizacién
obligd a ampliar nuevamente el andlisis. El manejo inmunomodulador con corticoides,

hidroxicloroquina y rituximab coincidié con recuperacion hematoldgica, disminucion de
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la proteina C reactiva y mejoria clinica. La evolucion no mostrd el patron multiorgdnico
progresivo esperado en sindrome antifosfolipido catastrofico, lo que permitié mantener
una estrategia de vigilancia y tratamiento dirigido sin escalamiento a procedimientos
invasivos adicionales.

La colitis isquémica fue considerada clinicamente por Gastroenterologia en el contexto
de SAF y dolor abdominal persistente. La ausencia de trombosis mesentérica
macroscopica, perforacion o signos peritoneales permitié tratamiento conservador, con
resolucion del dolor. Sin embargo, la falta de colonoscopia, biopsia o un hallazgo
radiologico especifico obliga a reconocer que la confirmacion anatomica de la isquemia
colonica no quedd demostrada en la documentacion disponible, por lo que este
componente debe interpretarse dentro del razonamiento clinico del caso.

El aporte principal radica en mostrar como una enfermedad autoinmune protrombotica
rara puede expresarse simultineamente mediante compromiso venoso hepatico,
alteraciones hematologicas y sintomas gastrointestinales dificiles de atribuir a un solo
mecanismo. La secuencia observada respalda la utilidad de integrar Pediatria,
Hematologia, Reumatologia, Hepatologia, Gastroenterologia, Nefrologia e imagen
vascular, especialmente cuando la respuesta a la anticoagulacion inicial es incompleta o
aparecen nuevos sintomas durante el seguimiento.

El seguimiento ambulatorio deberd determinar la persistencia del perfil antifosfolipido,
la evolucion definitiva del trombo de vena cava inferior, la duracion optima de la
anticoagulacion y la estabilidad gastrointestinal. En futuros casos pediatricos
comparables, la documentacion estandarizada de serologia repetida, imagen vascular
seriada y confirmacion endoscopica cuando esté clinicamente indicada podria mejorar la
precision diagnoéstica y facilitar la construccion de evidencia especifica para nifos y

adolescentes.
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