
Introducción
El anticoagulante lúpico (AL) es un autoanticuerpo (IgG,

IgM o IgA) que interfiere con las reacciones de coagulación
fosfolípido-dependientes (tiempo de tromboplastina parcial ac-
tivada (TTPA), tiempo de veneno de víbora de Russel diluido
(DVV), tiempo de coagulación de caolín)(1,2). Los anticoagu-
lantes lúpicos aparecen en niños con enfermedades autoinmu-
nes como el lupus, así como en neoplasias, infecciones víricas
intercurrentes, tras reacciones medicamentosas e incluso en ni-
ños sanos(3,4). Los criterios para el diagnóstico de AL, modifi-
cados en el año 1995 por el “Subcomité de Estandarización pa-
ra el Estudio de Anticuerpos Antifosfolípido y Anticoagulante
Lúpico”(5), establecen el cumplimiento de todos y cada uno de
los siguientes: 

a) Prolongación de al menos, un test de coagulación fosfo-
lípido-dependiente (test de screening).

b) Evidencia de actividad inhibitoria (demostrada por estu-
dios de mezclas).

c) Evidencia de actividad inhibitoria fosfolípido-dependiente
(pruebas de confirmación).

d) Descartar la presencia de otras coagulopatías. 
El AL es el mayor imitador en las pruebas de coagulación(5),

quedando su diagnóstico en ocasiones frustrado por la falta de
una cuidadosa y coordinada evaluación del TTPA prolonga-
do. De ahí que la presencia de AL en la infancia, así como su
persistencia y participación en complicaciones tromboembó-
licas o hemorrágicas, pudiera estar subestimada. Por ello 
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Resumen. Objetivo: Presentar cuatro casos de anticoagulante lúpico
(AL) en niños y revisar las características epidemiológicas, clínicas y
pronósticas del AL en la población infantil, dadas las escasas
publicaciones sobre este tema en nuestro país. Métodos: Se siguieron los
criterios diagnósticos establecidos por el “Subcomité de estandarización
para el estudio de anticoagulante lúpico”. 

Resultados: En un período de 10 años (1988-1998) se han
documentado 46 niños con alargamiento del tiempo de tromboplastina
parcial activada (TTPA); se detectaron anticoagulantes circulantes en 9
niños y 4 de ellos fueron anticoagulantes de tipo lúpico. La edad osciló
entre 4 y 13 años, con predominio del sexo masculino (3/4). La mitad de
los niños tenían antecedentes familiares hematológicos positivos, siendo
precisamente éstos los que posteriormente exhibieron clínica trombótica
o hemorrágica. El caso que debutó con equimosis y hemorragias
presentaba alargamiento del tiempo de protrombina por déficit de factor
II. En 3 de los 4 niños el AL se asoció a infecciones respiratorias
agudas, siendo de carácter transitorio. El otro apareció coincidiendo con
dos episodios trombóticos de las extremidades inferiores en un niño
sano. Se detectaron anticuerpos anticardiolipina positivos en dos
pacientes, presentando ambos episodios repetidos de AL, uno de ellos
con trombosis y el otro siempre asintomático. 

Conclusiones: El diagnóstico del AL en la infancia es difícil y
probablemente haya sido subestimado. Aunque suele ser transitorio,
puede presentarse en episodios repetidos, siendo importante su detección
precoz por la posibilidad de asociarse tanto a una patología tombótica,
como a un déficit de protrombina con clínica hemorrágica significativa.
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PEDIATRIC LUPUS ANTICOAGULANT: PRESENTATION OF
4 CASES

Abstract. Objective: We present four cases of lupus anticoagulant
(AL) in children. In addition, as a result of the lack of literature published
on the subject in our country. We also evaluate the epidemiological,
clinical and prognostic characteristics of AL in children.

Patients and methods: The diagnostic criteria established by the
“Subcommittee for the Standardization of Lupus Anticoagulant” were
followed.

Results: Over a ten-year period (1988-1998), 46 cases of children
with TTPA prolongation were documented. Nine children showed
circulating anticoagulant, 4 of which were lupus type anticoagulants.

The age of the patients ranged from 4 to 13 and there was a prevalence
of males (3/4). Half of the children had a family history of bleeding
dyscrasia and it was these who showed hemorrhage or thrombotic
symptoms. The case that started with ecchymosis and hemorrhaging
showed prothrombin prolongation due to factor II deficit. In 3 of the 4
children, AL was linked to acute respiratory infections and was
transitory. The other coincided with two thrombotic episodes of the
lower extremities in a healthy child. Positive anticardiolipin antibodies
were detected in two patients, both showing repeated AL episodes, one
with thrombosis and the other always asymptomatic.

Conclusions: Diagnosis of AL in children is difficult and has
probably been underestimated. Although it is usually transitory, it can
appear in repeated episodes. Its early detection is important as it can be
linked to both prothrombin deficit, as well as significant symptoms of
hemorrhaging.

Key words: Lupus anticoagulant. Antiphospholipid. Thrombosis.
Hemorrhage. Children.



creemos interesante la presentación de nuestros 4 casos de an-
ticoagulante lúpico en la infancia, cada uno de ellos en un con-
texto clínico diferente, junto con una revisión actualizada de la
literatura.

Material y pacientes
De 46 niños con alargamiento del TTPA, estudiados en la

consulta de Hematología Infantil del Servicio de Pediatría del
Hospital Universitario de Valladolid entre 1988 y 1998, se de-
tectaron anticoagulantes circulantes en 9 niños, cumpliendo 4
de ellos los criterios de AL previamente definidos. 

Para la determinación de las pruebas de coagulación, la san-
gre fue recogida en citrato trisódico 0,109M en la proporción
1/10 en tubos de plástico. Posteriormente se centrifugó a 2.500
g durante 15 minutos a 4º C para obtener un plasma cuya cifra
de plaquetas sea inferior a 10.10 9/ l. El plasma se congeló a -
20º C y se utilizó para la realización de las pruebas de coagu-
lación antes de un mes.

En todos los niños fue realizado previamente el tiempo de
tromboplastina parcial activado (TTPA) en un solo tiempo, re-
pitiéndose en los casos en que se encontró alargado en la por-
porción 1/1 con plasma normal. Cuando el TTPA de la mezcla
(plasma problema + plasma normal) persistió alargado se inició
el estudio para demostrar la existencia de un anticoagulante an-
tifosfolipídico. Las técnicas utilizadas en la realización de los
estudios de coagulación siguieron las recomendaciones del
“Subcomité de Estandarización para el Estudio de los Anticuerpos
Antifosfolípido y Anticoagulante lúpico”(5). En todos los casos

se realizó un TTPA de enfermo y mezcla con plasma normal 
(STAGO), así como el tiempo de coagulación de veneno de ví-
bora de Russel diluído (DVV) y mezcla con plasma normal
(DVV-M) (STAGO). El tiempo de cefalina activado sensible a
anticoagulante lúpico (PTT-LA) se realizó según el método de 
Langdell utilizando como activador cefalina y sílice en medio
tamponado (STAGO). La prueba de neutralización de fosfolípi-
dos purificados en fase hexagonal para la detección de un anti-
coagulante lúpico en plasma se realizó mediante el método de
Triplett(6) (STACLOT-LA.STAGO). Los anticuerpos anticar-
diolipina (ACA) se determinaron mediante ELISA. Todas las
pruebas de coagulación se realizaron en un analizador automá-
tico de coagulación (STAGO) previamente calibrado y someti-
do a controles periódicos intraensayo y extraensayo.

Caso 1
Niño de 4 años de edad diagnosticado de leucemia linfo-

blástica aguda (L1 pre-preB CD10 ⊕ ) que durante el tratamiento
de mantenimiento (metotrexate y 6-Mercaptopurina) presenta
un cuadro de hipertermia elevada y tos de 10 días de evolución
sin respuesta a la antibioterapia oral con cefalosporinas. En la
exploración física se constata una importante afectación del es-
tado general, palidez mucocutánea, distensión abdominal con
hepatoesplenomegalia y faringe eritematosa con abundante mu-
cosidad. El hemograma muestra pancitopenia periférica (neu-
trófilos totales: 340/mm3, plaquetas:40.000/mm3, hematíes:2,78
x 106 µl). En el estudio de médula ósea se observa una hipo-
plasia de las tres series hematológicas, con estudio de enfer-
medad mínima residual negativo. La radiología de tórax reve-
ló imágenes compatibles con neumonía del lóbulo medio. Los
estudios bacteriológicos (hemocultivo, urocultivo, coproculti-
vo, cultivo de líquido cefalorraquídeo y frotis faríngeo) y sero-
lógicos (Citomegalovirus, Epstein-Barr, Toxoplasma, Parvovirus
B19, Micoplasma, Herpes simple, Adenovirus, Hepatitis y VIH)
fueron negativos. Los estudios de coagulación se expresan en
la tabla I. La dosificación de factores de la vía intrínseca
(XII,XI,IX yVIII) resultó disminuida a la primera dilución del
test (1/10), siendo normal a diluciones crecientes; ello demuestra
interferencia del anticoagulante en la prueba. El TTPA tardó en
normalizarse 2 meses. Tres meses después del primer episodio,
presenta cuadro clínico similar de infección respiratoria agu-
da de vías altas, aplasia medular y alargamiento del TTPA; com-
probándose, de nuevo, la presencia de un anticoagulante lúpi-
co. Esta vez, los estudios serológicos detectaron una  primoin-
fección por citomegalovirus. También cursó en ausencia de clí-
nica hemorrágica o trombótica, normalizándose los estudios de
coagulación en 2 meses. En ambos episodios los ACA fueron
positivos. 

Caso 2
Niño de 8 años edad con antecedentes familiares positivos

(epistaxis y trombosis cerebral en el abuelo paterno, abortos
repetidos en la abuela y tía maternas), que debuta mediante un
cuadro de faringitis aguda con equimosis, hematomas en las
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Tabla I Estudios de coagulación 
(Resultados expresados en índice del 
tiempo de coagulación del plasma 
enfermo/plasma normal)

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
TTPA 1,42 3,2 2,17 2,16

(0,8-1,3) (0,8-1,3) (0,8-1,3) (0,8-1,3)
TTPA (E+N) 1,39 2,7 - 2,1

(0,9-1,2) (0,9-1,2) (0,9-1,2)
DVV 1,83 1,25 3,0 1,1

(0,9-1,2) (0,9-1,2) (0,9-1,2) (0,9-1,2)
DVV (E+N) 1,62 1,2 2,63 -

(0,9-1,2) (0,9-1,2) (0,9-1,2)
TTPA sensible 1,35 3,17 2,68 2,25
a AL (0,9-1,2) (0,9-1,2) (0,9-1,2) (0,9-1,2)
TNP 14,1 (0-7) 11 (0-7) 21 (0-7) 7,9 (0-7)
ACA IgG ⊕ IgG (-) IgG ⊕ (335) IgG (-)

IgM ⊕ IgM (-) IgM ⊕ (30) IgM (-)

TTPA: Tiempo tromboplastina parcial activada. TTPA (E+N): estudio
de mezcla de plasma enfermo y normal. DVV: test veneno víbora de
Russel diluido. TNP: test neutralización plaquetaria. ACA: anti-
cuerpos anticardiolipina (valores normales IgG, IgM: <15 UI).



extremidades inferiores y epistaxis. Todas las pruebas de anti-
coagulante lúpico fueron claramente positivas (Tabla I), in-
cluyendo el tiempo de inhibición de tromboplastina (TTI):
1/1:1,26- 1/50:1,31- 1/500:1,43; expresado en diluciones 1/1,
1/50, 1/500 y en cociente del tiempo de coagulación a la mis-
ma dilución del problema y normal) y el Exner (al 0,0:1,00-
0,1:1,38- 0,2:1,62- 0,5:2,01- 1,0:2,05; expresado en porcenta-
jes de dilución 0%, 10%, 20%, 50%, 100% y en cociente del
tiempo de coagulación del problema y normal), exceptuando
el DVV que fue dudoso. Además presentó alargamiento del
tiempo de protrombina (17,5/12 seg); correspondiente a un dé-
ficit transitorio de factor II (18%) que se normalizó en una se-
mana. La dosificación de factores (XI, X, IX, VIII, VII, V, Von
Willebrand y fibrinógeno) a diluciones crecientes fue nor-
mal, así como el dímero-D, plasminógeno, antitrombina-III,
proteína C y S, recuento y agregación plaquetaria y el estu-
dio de ambos progenitores. Las serologías, anticuerpos anti-
cardiolipina, autoanticuerpos, complemento y test de Coombs
también resultaron negativos. Pocos días después desapareció
la clínica hemorrágica y a los 3-4 meses las pruebas de coa-
gulación se 
habían normalizado. En los últimos años, no ha presentado nue-
vos episodios similares. 

Caso 3
Niño de 13 años, con antecedentes familiares positivos (abue-

lo materno afecto de trombosis renal y cerebral a los 55 y 65
años respectivamente, tío materno en estudio por trombosis re-
petidas de miembros inferiores), que desarrolla una trombosis
venosa profunda femoropoplítea de la extremidad inferior de-
recha 3 meses después de sufrir traumatismo con rotura fibri-
lar del gemelo derecho. Recibió terapia anticoagulante (hepa-
rina y cumarínicos) durante 18 meses y posteriormente antia-
gregante (salicilatos) a días alternos. Dos años después, presen-
ta un segundo episodio de trombosis venosa profunda femoroi-
líaca en la misma extremidad y sin antecedente traumático. Los
estudios de coagulación (incluidos Exner y TTI) confirmaron
presencia de AL y ACA positivos en ambas ocasiones (Tabla I).
La dosificación de factores de la vía intrínseca (XII, XI, IX, VIII),
proteína C y S, antitrombina-III y plasminógeno fueron norma-
les, así como los estudios de serologías, autoanticuerpos, com-
plemento, test de Coombs, recuento plaquetario, anticuerpos an-
tiplaquetas y metabolismo lipídico. Finalmente, fue catalogado
de “síndrome antifosfolípido primario”. Actualmente el pacien-
te tiene 20 años de edad y permanece asintomático desde el se-
gundo episodio trombótico. No se ha vuelto a detectar la pre-
sencia de AL, tampoco ha desarrollado ninguna enfermedad
de tipo autoinmune y continúa con tratamiento anticoagulante. 

Caso 4
Niña de 4 años de edad, con historia reciente de catarros de

las vías altas de repetición y ausencia de antecedentes familia-
res hematológicos. Se detectó casualmente alargamiento del TT-
PA en un estudio preoperatorio realizado con motivo de una ade-

noidectomía (ver tabla I). La dosificación de factores de la fa-
se de contacto fue normal. Los estudios serológicos, de auto-
anticuerpos y complemento, anticuerpos anticardiolipina y test
de icoombs resultaron negativos. La paciente no presentó nin-
guna clínica y las pruebas de coagulación se habían corregido 2
meses después.

Resultados
La edad de nuestros pacientes osciló entre 4 y 13 años, con

un predominio del sexo masculino (3 niños y 1 niña). La mi-
tad de ellos presentarón antecedentes familiares hematológi-
cos positivos (trombosis, abortos y hemorragias). En 3 niños
el anticoagulante lúpico apareció en el contexto de infeccio-
nes respiratorias agudas, y con carácter transitorio en todos
ellos; presentando clínica (equimosis, hematomas y epistaxis)
únicamente el que asoció un déficit transitorio de factor II (ca-
so 2). El otro niño (caso 3), previamente sano aunque con im-
portantes antecedentes familiares trombóticos, sufrió dos epi-
sodios de trombosis venosa en los miembros inferiores en un
intervalo de dos años, relacionados con la presencia de AL.
Sólo el caso 1 asoció trombopenia, con intensa aplasia medu-
lar, coincidiendo con los dos episodios infecciosos en los que
se detectó AL; y, sin embargo, en ausencia de clínica hemo-
rrágica. Desde luego que la aplasia medular estuvo, cuando
menos, favorecida por la quimioterapia antileucémica de man-
tenimiento (MP/MTX). Los ACA fueron positivos en el niño
con clínica trombótica (caso 3) y en otro que permaneció asin-
tomático (caso 1) (ver tablas I, II y III). 

Discusión
La incidencia de los anticuerpos antifosfolípido en la po-

blación infantil no ha sido bien estudiada. En aquellos casos aso-
ciados a enfermedades autoinmunes, la incidencia es muy va-
riable, habiéndose detectado en el 19-65% de los niños afectos
de lupus eritematoso sistémico(3,7). Esta disparidad refleja la
diferente sensibilidad de las pruebas de laboratorio utilizadas
para su detección. En nuestra experiencia, dentro de los alar-
gamientos aislados del TTPA, el anticoagulante circulante re-
presenta el 19,5% (9/46); y, de ellos, alrededor del 40% (4/9)
constituyen anticoagulantes de tipo lúpico.

La etiología del AL es difícil de establecer, ya que puede
ser consecuencia de múltiples estímulos antigénicos. Analizando
a los pacientes que hemos presentado, los casos 1, 2 y 4 po-
nen de manifiesto el carácter transitorio y benigno que, habi-
tualmente, tiene el anticoagulante lúpico en la población in-
fantil; así como su frecuente relación con procesos infecciosos
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Tabla II Manifestaciones clínicas

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4

Hemorragias - X - -
Trombosis - - X -
Asintomático X - - X



agudos. Entre las infecciones asociadas a la presencia de anti-
cuerpos antifosfolípido se citan la neumonía por Mycoplasma,
fiebre de las Montañas Rocosas, enfermedad de Lyme, varice-
la, parotiditis, sarampión, virus de la inmunodeficiencia adqui-
rida, y virus de la hepatitis C(8-14). Estos AL postinfección son
habitualmente transitorios y asintomáticos(2) si bien pueden dar
clínica hemorrágica si asocian trombocitopenia o hipopro-
trombinemia(2,5). 

El mecanismo patogénico por el cual los AL prolongan los
tiempos de coagulación in vitro, no se conoce con certeza. Desde
hace pocos años, se sabe que los AL y los ACA requieren co-
factores proteicos para reaccionar con fosfolípidos (FL) carga-
dos negativamente y expresar sus reactividades inmunológi-
cas(14). Los AL inhiben la coagulación FL-dependiente in vitro
porque reconocen el complejo FL-protrombina y los ACA 
interaccionan con la B2-glicoproteína I (B2-GPI) o apolipopro-
teína H, unida a la superficie del FL(14,15). Así, se distinguen dos
tipos de ACA: los dirigidos contra el complejo B2-GPI-car-
diolipina (aparecen en enfermedades autoinmunes y se asocian
a complicaciones trombóticas) y los dirigidos contra la cardio-
lipina (se presentan en enfermedades infecciosas o en personas
sanas y no suelen asociarse a trombosis)(16). No obstante, re-
cientemente se ha demostrado que la infección por parvovirus
presenta ACA dependientes de la B2-GPI(17).

Los anticuerpos anti-FL alteran la función plaquetaria y del
sistema anticoagulante proteína C /proteína S, predisponiendo
así a la trombosis(18). Manco-Jonhson y col(19), estudiando a 7
niños con trombosis o púrpura fulminante postvaricela, en-
cuentran en todos ellos AL y déficit adquirido de proteína S.
Por otro lado, Nuss y cols.(18) han señalado que al menos el 70%
de los niños diagnosticados de embolia pulmonar presentan an-
ticuerpos anti-FL y alteraciones de las proteínas reguladoras de
la coagulación. 

Algunos de los casos publicados muestran evidencia de ac-
tivación de la cascada del complemento. El estudio de autoan-
ticuerpos (anti-núcleo, anti-mitocondria, anti-neutrófilos, anti-
endotelio, anti-fibra lisa, anti-membrana basal glomerular y an-

ti-mucosa gástrica) y fracciones de complemento (C3 y C4) fue
negativo en todos nuestros pacientes, y ninguno de ellos ha de-
sarrollado patología de tipo autoinmune hasta el momento ac-
tual. No obstante, en niños con AL, ni la asociación con hipo-
protrombinemia (caso 2) ni la evidencia de activación del siste-
ma inmune implican el desarrollo futuro de lupus u otras en-
fermedades autoinmunes(2). 

La importancia clínica de los anticuerpos anti-FL radica en
su relación con la aparición de trombosis arteriales o venosas,
trombocitopenia y pérdidas fetales, constituyendo el denomina-
do “síndrome antifosfolípido”(21). Las trombosis se pueden pro-
ducir en cualquier localización, siendo el 70% venosas y el 30%
arteriales. Las venas de las extremidades inferiores y del lecho
vascular pulmonar son las más frecuentemente afectadas(21).
La expresión clínica de los pacientes de nuestra serie estuvo au-
sente en la mitad de ellos incluso a pesar de la intensa pancito-
penia que predominó en el caso 1. Los otros dos niños (caso 2 y
3) presentaron cuadros de hemorragias y trombosis venosa de
las extremidades, respectivamente. El caso 3 representaría un
ejemplo de “síndrome antifosfolípido primario” (AL asociado a
clínica trombótica en un niño sano), al no haberse demostrado
etiología autoinmune o de otra índole. Se recogieron antecedentes
familiares de coagulopatías en dos pacientes (casos 2 y 3) sien-
do precisamente éstos los que posteriormente presentaron sinto-
matología trombótica (caso 3) o hemorrágica (caso 2). Es inte-
resante destacar este hecho, ya que los antecedentes familiares
constituyen uno de los principales factores favorecedores de la
presencia del AL, junto con situaciones de alteración inmuno-
lógica subyacente (leucemias, infecciones, etc.) y determinados
antígenos del complejo mayor de histocompatibilidad como el
HLA-DR7, sugerido recientemente por algunos autores(20). Quizás
sería interesante realizar estudios genéticos en aquellos casos de
anticoagulante lúpico “recidivante”, para verificar si se confir-
ma la relación con una mayor expresión de este antígeno de his-
tocompatibilidad.

El AL puede asociarse a hipoprotrombinemia, siendo im-
portante su identificación por la posibilidad de clínica hemo-
rrágica significativa(5,22). Las últimas investigaciones ponen de
manifiesto que la combinación de AL-déficit de protrombina
puede ocurrir en ausencia de enfermedad autoinmune, por in-
fecciones o por administración de fármacos(2). De hecho, el ca-
so 2 presentó hipoprotrombinemia transitoria asociada al AL en
el contexto de una infección aguda. En algunos pacientes se han
detectado complejos circulantes de anticuerpos y protrombina(14).
Sin embargo, estos anticuerpos, unidos a la protrombina, no pa-
recen interferir con la función de ésta en las pruebas de coagu-
lación, denominándose “no-neutralizantes”(2,5). Incluso se ha su-
gerido que la protrombina constituiría un epítope diana para el
anticoagulante lúpico, representando así el déficit de protrom-
bina el extremo de su espectro de actividad(23). Se estima que
el 10-20% de los pacientes con AL tienen niveles bajos de pro-
trombina, pudiendo detectarse anticuerpos antiprotrombina en
un porcentaje aún mayor(2).

La evolución de los AL detectados en el curso de infeccio-

640 M.C. de Hoyos López y cols. ANALES ESPAÑOLES DE PEDIATRIA

Tabla III Datos personales 

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Edad 4 años 8 años 13 años 4 años
Sexo M M M F
Antecedentes NO SI SI NO
familiares
Enfermedad de Leucemia + Faringitis NO Infección
base infección aguda resp.

resp. aguda aguda
Trombopenia SI NO NO NO
Déficit factores NO Déficit NO NO

factor II
transitorio

(M: masculino F: Femenino)



nes virales en la infancia tiende a la desaparición en pocas se-
manas o meses, tal y como refleja la literatura. Nuestros pacientes
normalizaron los estudios de coagulación en 2-4 meses, a ex-
cepción del caso 3, el cual mantuvo alargamiento del TTPA du-
rante años. Es interesante destacar que, en los casos 1 y 3, se de-
mostró la presencia de AL en más de una ocasión. El caso 1,
coincidiendo con dos infecciones respiratorias agudas, la pri-
mera de etiología desconocida, y la segunda en relación con una
primoinfección por citomegalovirus tres meses después. El ca-
so 3, en los dos episodios de trombosis venosa que presentó el
niño en un intervalo de dos años. Aunque la mayoría de los
trabajos han encontrado una clara asociación entre los anticuer-
pos anti-FL y las trombosis, el caso 1 de nuestra serie presentó
dos episodios de AL con ACA positivos y en ausencia de clí-
nica trombótica. Desde luego, el mecanismo etiopatogénico aún
queda por aclarar(24). Los estudios actuales investigan si los pa-
cientes con anticuerpos antiFL tendrían riesgo de complicacio-
nes futuras como trombosis y abortos de repetición(2). El hecho
de que, en dos de nuestros pacientes (casos 1 y 3) el anticoagu-
lante lúpico haya estado presente en varios episodios, podría su-
gerir una tendencia a la persistencia de los anticuerpos antifos-
folípido, y por tanto, mayor riesgo o probabilidad de desarrollar
complicaciones futuras como trombosis, trombocitopenia y/o
abortos de repetición. 

Entre los principales factores pronósticos del AL, como in-
dicadores de la posibilidad de desarrollar complicaciones trom-
bóticas futuras, se citan la persistencia de los anticuerpos antiFL(25)

y las alteraciones congénitas de la coagulación. Los pacientes
con anticuerpos antiFL pueden presentar déficits congénitos
de los sistemas reguladores de la hemostasia no relacionados con
la presencia de anticuerpos. Aunque la mayoría son raras, en el
caso de la mutación Arg506Gln en el factor V (factor V Leiden)
ésta se presenta en un 2-5% de la población caucasiana. Así, la
presencia de factor V Leiden podría colaborar al desarrollo de
trombosis en un porcentaje de casos(24). Por tanto, sería intere-
sante considerar como grupo de riesgo para el desarrollo de com-
plicaciones trombóticas aquellos niños con AL persistente o pre-
sente en episodios repetidos (caso 1 y 3), descartando altera-
ciones congénitas de la coagulación asociadas y realizando un
mayor seguimiento evolutivo. 

El tratamiento de los pacientes con AL y complicaciones
trombóticas consiste en una terapia anticoagulante que no di-
fiere de la indicada por otras etiologías. Se recomienda mante-
ner anticoagulación oral con un INR mayor de 2 mientras per-
sistan los anticuerpos antifosfolipídos, por el riesgo de recidi-
vas(26). En los pacientes con lupus u otra conectivopatía y en los
recidivantes, pueden asociarse inmunosupresores. En los casos
con hipoprotrombinemia asociada, ésta suele resolverse espon-
táneamente(2). El AL relacionado con el uso de fármacos o in-
fecciones tiende a ser transitorio y habitualmente no requiere
otro tratamiento que el de la infección subyacente, si está indi-
cado, o el espaciamiento e incluso la supresión de las drogas(2).
Para el sangrado definitivo, puede estar indicado restablecer la
protrombina con concentrados de protrombina o plasma fresco

congelado(24).
Conclusiones

Podemos concluir que, si bien la presencia de anticoagulan-
tes tipo lúpico son relativamente frecuentes en pediatría, la exis-
tencia de manifestaciones clínicas trombóticas asociadas son
raras, aunque hay que considerar esta etiología en los síndromes
trombóticos infantiles. Por otra parte, hay que destacar como ca-
racterística del período infantil la etiología infecciosa como cau-
sa más frecuente de la presencia de anticoagulantes antifosfo-
lipídos y el carácter transitorio de los mismos. Por último, es ne-
cesario enfatizar la necesidad de explorar su existencia en los
casos de alargamiento del TTPA que no son corregidos con plas-
ma normal.
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