
manifestaç~oes clínicas sistêmicas e recorrentes, ser essencial

ao controle clínico e melhora da qualidade de vida.
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Introduç~ao: A Síndrome Antifosfolípide (SAF) �e uma condiç~ao

autoimune sistêmica e, particularmente, complexa. Sua

forma mais grave, a Síndrome Antifosfolípide Catastr�ofica

(CAPS), �e bastante desafiadora, pois caracteriza-se por uma

resposta inflamat�oria exacerbada que culmina na formaç~ao

generalizada de microtrombos, conhecida como “tempestade

tromb�otica”. V�arios fatores têm sido associados ao desenca-

deamento da CAPS, incluindo procedimentos cir�urgicos, trau-

mas, induç~ao da ovulaç~ao por reproduç~ao assistida,

predisposiç~ao gen�etica, entre outros. Diante de sua natureza

rara e da elevada letalidade, torna-se fundamental o diag-

n�ostico precoce e compreens~ao das estrat�egias terapêuticas

disponíveis. Objetivos: Este trabalho sintetiza as principais

manifestaç~oes clínicas da CAPS, conforme identificadas na

literatura científica mais recente. Material e m�etodos: Focou-

se nas manifestaç~oes clínicas da CAPS publicadas a partir de

2020. Conduziu-se uma busca sistem�atica por artigos na base

de dados PUBMED, empregando o descritor “catastrophic

antiphospholipid syndrome”, que resultou em 154 artigos.

Foram excluídos s�eries e relatos de casos, e estudos pr�e-clíni-

cos e foram selecionados 25 artigos que ofereceram uma

abordagem consistente das manifestaç~oes clínicas da CAPS.

Com o intuito de organizar e exemplificar os achados, a

an�alise foi direcionada �as manifestaç~oes mais frequente-

mente descritas em sistemas orgânicos específicos, categori-

zando-as em cinco grupos principais de manifestaç~oes, a

seguir: (1) cutâneas, (2) oculares, (3) neurol�ogicas de cunho

central, (4) pulmonares e (5) renais. Resultados: A an�alise dos

estudos revelou a natureza multissistêmica da CAPS, com um

padr~ao de manifestaç~oes em diversos �org~aos. Em relaç~ao aos

acometimentos cutâneos, o livedo racemosa foi a les~ao mais

frequentemente documentada, aparecendo em aproximada-

mente 60% dos pacientes, frequentemente acompanhada de

les~oes necr�oticas ou ulceraç~oes. As alteraç~oes oculares tipica-

mente envolveram isquemia retiniana no quadrante tempo-

ral e hemorragias perivasculares no fundo ocular, observadas

em cerca de 45% dos casos em um estudo de coorte. No que se

refere ao sistema nervoso central, observou-se uma ocorrên-

cia frequente de m�ultiplos infartos lacunares na substância

branca e, em 20% dos casos, pequenas hemorragias corticais,

subcorticais ou subaracn�oideas. Os acometimentos pulmo-

nares mais comuns foram tromboembolismo e infarto pul-

monar, com prevalências estimadas em 50% e 30%,

respectivamente. No sistema renal, a insuficiência renal

constituiu a principal manifestaç~ao, presente em cerca de

40% dos pacientes, enquanto o infarto renal ocorreu em 15%

dos casos. Discuss~ao e Conclus~ao: A alta prevalência de

les~oes cutâneas, alteraç~oes oculares indicativas de isquemia

retiniana, m�ultiplos infartos cerebrais, complicaç~oes trom-

boemb�olicas pulmonares e disfunç~ao renal delineiam um

quadro clínico de not�avel complexidade. A extens~ao dos

�org~aos afetados e a intensidade das manifestaç~oes sublinham

a urgência do reconhecimento precoce e da implementaç~ao

de estrat�egias terapêuticas agressivas, visando reduzir a alta

letalidade associada �a “tempestade tromb�otica”. Contudo, s~ao

necess�arias novas investigaç~oes, principalmente direciona-

das ao desenvolvimento de abordagens terapêuticas mais efi-

cazes e ao aprimoramento do diagn�ostico precoce, com vistas

�a melhora no progn�ostico dos pacientes acometidos pela

CAPS.
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Introduç~ao: A Necrose de Medula �Ossea (NMO) �e rara, decor-

rente de isquemia da microcirculaç~ao medular, e cursa com

citopenias. A Síndrome Antifosfolípide (SAF) pode precipitar

tromboses e constitui gatilho incomum de NMO. O objetivo

deste trabalho �e relatar quadro, investigaç~ao etiol�ogica e tra-

tamento de adulto jovem com tnecrose de medula �ossea no

contexto de SAF prim�aria. Descriç~ao do caso: Homem jovem,

portador de talassemia minor, com dor abdominal desde

janeiro/2024; angio-TC evidenciou trombose de ramos portais

(segmentos II/III). Evoluiu com pancitopenia progressiva,

necessitando suporte transfusional. Em fevereiro/2024, mie-

lograma e bi�opsia medular mostraram avaliaç~ao morfol�ogica

prejudicada por prov�avel necrose medular e achados compa-

tíveis com les~ao isquêmica/infarto; a imunofenotipagem rev-

elou amostra invi�avel (5,2% de viabilidade). Na investigaç~ao

de trombose em sítio atípico, apresentou anticoagulante

l�upico fortemente positivo e anticardiolipina IgG em alto

título; posteriormente, anti-b2-glicoproteína I IgG > 100, sus-

tentando SAF prim�aria. Sem resposta �a pulsoterapia com

metilprednisolona, instituiu-se imunoglobulina por 5 dias,

com melhora das citopenias. Recebeu alta em anticoagulaç~ao

oral com varfarina. Em 12 semanas, repetiu-se a sorologia,

confirmando SAF. Conclus~ao: A NMO decorre de hip�oxia med-

ular por micro/macrotrombose, inflamaç~ao e disfunç~ao endo-

telial. Na SAF, aPL ligados �a b2-glicoproteína I ativam

endot�elio, mon�ocitos e plaquetas, gerando fen�otipo pr�o-

tromb�otico e pr�o-inflamat�orio, por vezes com participaç~ao do

complemento. Neste caso, a tríade trombose portal em sítio

atípico, positividade robusta e persistente para aPL (LAC, aCL

e anti-b2GPI) e bi�opsia com sinais de les~ao isquêmica sustenta

a SAF como causa da NMO. Fatores inflamat�orios podem
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