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RESUMEN 

En ellupus eritematoso diseminado no son 
infrecuentes los trastornos de la coagulaci6n, con 
hemorragias, que incluso en ocasiones pueden ser la 
primera manifestaci6n; si adem~s se afiade fiebre 
puede malinterpretarse como un cuadro infeccioso, 
sabre todo si se acompafia de la presencia de 
anticoagulante lupico (inmunoglobulina presente en 
ell0-25% de los casas, con afinidad por los 
fosfolipidos cargados negativamente, que impide que 
el proceso de coagulaci6n in vitro se desarrolle 
normalmente), ya que se asemejara a una sepsis con 
coagulopatia. Los cuatro casas resefiados son 
ejeriiplos de esta situaci6n. Una minuciosa anamnesis 
y examen cllnico, la correcta interpretaci6n de los 
examenes complementarios junto con la sospecha 
diagn6stica son basicos en la orientaci6n de estos 
pacientes. '· 
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ABSTRACT 

Bleeding disorders are not infrequent in SLE. 
Sometimes they are the first clinical complaint of the 
disease. lf fever is present, the patients are easily 
misdiagnosed as having a septic process moreover if 
the lupus anticoagulant is present. This molecule is 
an immunoglobulin found in 10-25% of the cases. It 
has a high affinity for the negatively charged 
phospholipids and their interaction blocks the in vitro 
coagulation process. When this phenomenon occurs 
in vivo, the clinical picture resembles a sepsis with 
bleeding disorders. The four cases reported here are 
examples of that condition. A careful clinical 
examination, correct interpretation of 
complementary exams and a high suspicion index 
could help us to make a straightforward diagnosis 
and treatment. 
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240 INTRODUC06N 

Hay numerosos estudios realizados sabre la presen
cia de anticoagulante lupico (AL) en adultos y su reper
cusi6n clinica en estos. Sin embargo, es poco conocido 
en ninos yen la mayor parte de los estudios realizados, 
se describe como un fen6meno transitorio, no asociado 
con la aparici6n de hemorragias o fen6menos 
tromb6ticosC2

). 

Se presentan cuatro casas clinicos de pacientes afec
tos de Lupus Eritematosos Sistemico (LES), en las que en 
alg(ln momenta de la evoluci6n de su enfermedad, se 
detect6 la presencia de AL. · 

CASON21 

Nina de siete anos de edad, inicia artralgias en pie 
derecho, astenia, anorexia y perdida de peso; a la 
semana presenta petequias en EEII y posteriormente 
fiebre de 39°C, epistaxis, hematemesis y hemorragia 
conjuntival; el estado general estaba conservado. 

En el hemograma destaca una cifra de leucocitos 
normal (7.100) con una gran desviaci6n izquierda; Hto. 
21% Plaquetas 97.000. Las pruebas de coagulaci6n 
estaban alteradas, con un tiempo de .protrombina del 
35% y un tiempo de cefalina 60"/31", fibrin6geno nor
mal y PDF negativos. VSG 118 mm la primera hora. 
Requiri6 tratamiento sustitutivo con sangre y plasma, 
par la persistencia del sangrado y la alteraci6n de las 
pruebas de coagulaci6n. La anemia persistia, siendo el 
test de Coombs direct a positivo a IgG. En analiticas 
posteriores evolucion6 hacia leucopenia, lo que junto a 
la trombopenia y a la anemia hemolitica configur6 un 
sindrome de Evans. Los anti cuerpos antinucleares (AAN) 
fueron posiclvos a titulos 1/800; anti-DNA positivos (134 
U/ml); hipocomplementemia (C3, C4, CH50 bajos), 
hipergammaglobulinemia, serologia luetica falsamente 
positiva (pruebas reaginicas reactivas y pruebas 
treponemicas no reactivas) y presencia de anticoagulante 
lupico. Se realiz6 tratamiento con corticoide.s, con lo 
que mejor6 desde el punta de vista clinico y analitico. 

Nina de 15 anos de edad, que inicia astenia, fiebre y 
eritema malar. A los cinco meses presellta dolor abdo-
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minal, oliguria y edemas generalizados, junto a mal 
estado general, hepatomegalia dolorosa de 10 em, as
citis, hematuria y proteinuria, que se configura como un 
sindrome nefr6tico, con disminuci6n de la funci6n 
renal. Presenta anemia hemolitica yen el proteinograma 
muestra hipergammaglobulinemia. Los AAN fueron 
positivos a titulos 1/800, anti-ENA positivos, celulas LE 
positivas, e hipocomplementemia. Pruebas de coagula
ci6n alteradas, con un tiempo de cefalina alargado y 
anticuerpos anticardiolipina positivos. La biopsia renal 
demuestra una glomerulonefritis difusa. Precis6 trata
miento corticoterapico e inmunosupresor, remitiendo 
la actividad de su enfermedad. 

CASON23 

Nina de 11 anos de edad cuya clinica comienza con 
edemas distales y artralgias a nivel de rodillas, sin 
impotencia funcional ni signos inflamatorios, febricula, 
perdida de peso y eritema en mana derecha. Existia 
hepatoesplenomegalia de 2 em y anemia microdtica, 
VSG acelerada, pruebas de coagulaci6n alteradas con 
alargamiento del tiempo de cafalina, hipocomple
mentemia y aumento de IgG. Los AAN fueron positivos 
a un titulo de 1/800, Coombs directo positivo, serologia 
luetica falsamente positiva, anti-DNA 75 U/ml. A lo 
largo de su evoluci6n present6 una endocarditis 
verrugosa de Libman-Sack. Recibi6 tratamiento 
corticoideo, siguiendo una buena evoluci6n. 

CASON24 

Nina de ocho anos de edad con his to ria de poliartritis 
y febricula recurrente de dos anos de evoluci6n en la 
que aparece eritema malar. En la analitica destaca ane
mia moderada, con un Hto. 31%. Las celulas LE fueron 
positivas. Existia una hipergammaglobulinemia en el 
proteinograma y las inmun~globulinas estaban eleva
das. Las pruebas de coagulaci6n estaban alteradas, con 
un tiempo de protrombina de 62% y un tiempo de 
cefalina alargado (54"/32"). El anticoagulante lupico 
fue positivo y la serologia luetica fue falsamente positi
va. Hipocomplementemia (C3, C4 y CH50 bajos); AAN 

• positivos a titulo 1/1.600 y anti DNA positivos (95 U/ml). 
El tratamiento durante la fase aguda se realiz6 con AAS, 
cloroquina, y corticoides. Posteriormente no recibi6 
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· tratamiento anticoagulante, no presentando clinica de 
hemorragia ni trombosis. 

DISCUSI6N 

El anticoagulante lupico es una inmunoglobulina Oa 
mayoria de las veces de tipo IgG, en ocasiones IgG + 
IgM y rara vez IgM) con afinidad por los fosfolipidos 
cargados negativamente, lo cual impide que el proceso 
de coagulaci6n in vitro se desarrolle normalmente(2). 
Puede descubrirse la presencia de anticoagulante lupico 
de diversas formas: a) Indirectamente, cuando hay 
alteraci6n de las pruebas de coagulaci6n realizadas con 
mezclas de suero, plasma o sangre del enfermo con 
plasma o sangre normal (casos 1 y 4); b) Direct.amente 
mediante tecnicas de ELISA o RIA(3), que detectan la 
presencia de anti cuerpos dirigidos a las cardiolipinas<4

) 

(caso 2); c) Indirectamente por la reactividad que mues
tran con la serologia luetica, ya que la mayor parte de los 
pacientes con falsa positividad en la serologia luetica 
(pruebas reaginicas reactivas y treponemicas no 
reactivas) tienenAL, aunque no todos los enfermos cori 
AL, tienen falsa positividad luetica<s.6) (casos 1, 3 y 4). La 
positividad de una de las pruebas, no conlleva obliga
toriamente la de la otra. 

El in teres clinico tanto del AL, como de los anti cuerpos 
anticardiolipina (AACL), reside en que detectan a un 
subgrupo de pacientes con riesgo de sufrir trombosis 
(arteriales, venosas, profundas o superficiales), 
trombopenia o abortos de repetici6n<6-s), ya que existe 
una estrecha correlaci6n entre la presencia de AL y 
AACL con los procesos tromb6ticos<9). Los casos que 
presentan serologia ll!etica falsamente positiva y AACL 
positivo tienen un riesgo tromb6tico marcadamente 
superior al de los pacientes con s6lo AL<10

). De la misma 
manera, los anti cuerpos antifosfolipidicos se comporta
ran como un factor de riesgo adicional en la clinica 
tromb6tica que pueden presentar estos pacientes<ll). Sin 
embargo los estudios realizados en nifios, no parecen 
demostrar asociaci6n a fen6menos tromb6ticos o a 
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diatesis hemorragicas<n. De los casos presentados s6lo 241 
el primero de ellos present6 clinica hemorragica y 
ninguno tuvo clinica tromb6tica a lo largo de la evolu-
ci6n de su enfermedad, no habiendo recibido ninguno 
de ellos tratamiento anti<;oagulante. 

ElALaparece en un 10-25%de losenfermos conLES, 
aunque se ha comprobado en otras muchas situaciones 
como artritis reumatoide, enfermedad de Takayasu, 
aplasia medular, purpura trombopenica idiopatica, sin
drome de Raynaud, colitis ulcerosa, sindrome de 
Beh~et<8), hipotiroidismo, enfermedad de Addison y 
fiebre reumatica aguda(2). La relaci6n hombre/mujer es 
de 1/3. Tiene un gran interes la presencia de AL en 
relaci6n con el LES inducido por farmacos, especial
mente por clorpromacina<12

). Se ha descrito tambien en 
casos sin patologia subyacente. 

En los pacientes con LES y AL se ha descrito un 
aumento en la frecuencia de livedo reticularis, 
hipertensi6n pulmonar, corea, mielitis transversa, mi
grafia, valvulopatias y enfermedad venooclusiva he
patica. La mayoria de estas asociaciones se basan en 
casos anecd6ticos y precis an confirmaci6n con estudios 
mas amplios. La reaparici6n de anticoagulante lupico 
en el LES parece pre ceder ala actividad clinico-biol6gica 
de la enfermedad y puede servir como guia para mo
dificar el tratamiento<9·10). 

Los portadores asintomaticos deAL, es probable que 
no requieran tratamiento, al contrario de los que sufren 
trombosis, que deberan ser anticoagulados. La profi
laxis con AAS (125 mg/dia) parece eficaz tanto para 
prevenir accidentes tromb6ticos, como para evitar el 
aborto en las gestantes(2). Esto es valido para adultos, no 
obstante, en pacientes pediatricos parece no ser nece
sario dado que nose ha confirmado el riesgo de padecer 
trombosis. En todo caso se precisan estudios mas am
plios. 

La trombopenia grave que se asocia en muchas 
ocasiones con la presencia de AL<13\ se trata con 
corticoides (1 mg/Kg/dia) durante dos o mas meses; en 
las trombopenias refractarias se utiliza .vincristina i.v. 
semanal o danazol. 
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