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cuentan con grandes cohortes de estudio y niños 
sanos.1

Aunque los criterios adaptados de Sapporo2 
siguen siendo los más utilizados en pediatría, no 
han sido validados para esta población, siendo 
únicamente de clasifi cación y no de diagnóstico. En 
pediatría es frecuente encontrar manifestaciones 
de SAF que no se incluyen en los criterios, como 
trombocitopenia, anemia hemolítica, nefropatía por 
aPL, enfermedad valvular cardiaca, manifestaciones 
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RESUMEN

Antecedentes: Se desconoce la prevalencia real del síndrome 
antifosfolípido en niños (SAF). El espectro clínico del SAF 
incluye: anticuerpos antifosfolípido (aPL) positivos sin datos 
clínicos, aPL positivos con manifestaciones no trombóticas, SAF 
basado en trombosis vascular y SAF catastrófi co. Caso clínico: 
Niño de un mes, siete días de edad que presentó datos clínicos 
de trombosis caracterizados por lesiones violáceas, fenómeno 
de Raynaud, cianosis profunda en extremidad superior izquierda, 
miembros inferiores con trombocitopenia y anticoagulante 
lúpico positivo. Se diagnosticó SAF, manejado con ventilación 
mecánica, anticoagulación y vasodilatadores con mejoría de las 
lesiones, lográndose preservar los miembros inferiores hasta la 
región infracondílea. Paciente con evolución favorable egresado 
por mejoría. Conclusión: Los criterios de clasificación son 
de utilidad en la investigación clínica, no para el diagnóstico. 
Los pacientes «no-clásicos» pueden caer en otros espectros 
clínicos del SAF y no diagnosticarse. El SAF en los niños 
difi ere de su presentación en el adulto. En un evento trombótico 
debe sospecharse SAF y tratarse independientemente de la 
confi rmación por laboratorio.

Palabras clave: Síndrome antifosfolípido (SAF), anticuerpos 
antifosfolípidos (aPL), trombosis, fenómeno de Raynaud.

Antiphospholipid syndrome in a one-month-old patient. 
Case report on a Latin American infant and literature review

ABSTRACT

Background: The real antiphospholipid syndrome (APS) 
prevalence is unknown. The SAF clinical spectrum includes: 
positivity to antiphospholipid antibodies (aPL) without clinical 
data, positive aPL with non-trombotic manifestations, vascular 
thrombosis based SAF and y catastrophic SAF. Case report: 
One month and seven days old boy that presented clinical 
data of thrombosis, with purple colored lesions, Raynaud’s 
phenomenonpor and profound cianosis in the left upper extremity 
and inferior extremities; with thrombocytopenia and positive lupic 
anticoagulant; SAF was clinical diagnosed, requiring mechanic 
ventilation support, anticoagulant therapy and vasodilators, with 
good evolution of the lesions, achieving the preservation of the 
lower limbs (infracondilealleve). The patient had good evolution 
and was discharged. Conclusion: The classifi cation criteria are 
useful for clinical research, not for diagnosis. The «non-classic» 
patients can fall in other clinical SAF spectrum and get lost. SAF 
in children differs from the adult´s presentation. In a thrombotic 
event, SAF should be suspected and treated, independently of 
the laboratory confi rmation.

Key words: Antiphospholipid syndrome (APS), antiphospholipid 
antibodies (aPL), thrombosis, Raynaud phenomenon. 
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neurológicas, síndrome de Evans, citopenias, livedo 
reticularis, fenómeno de Raynaud, migraña, corea y 
alteraciones cognitivas con pérdida de la memoria.3,4 
El espectro clínico del SAF incluye: aPL positivos sin 
datos clínicos, aPL positivos con manifestaciones 
no trombóticas, SAF basado en trombosis vascular 
y SAF catastrófi co.

CASO CLÍNICO

Niño de un mes siete días de edad, ingresado al 
Hospital General San Juan de Dios (HGSJD), Guate-
mala, por datos clínicos de trombosis.

Madre con control prenatal con episodio de 
infección de vías urinarias resuelto. Nacido por parto 
eutócico sin complicaciones en el Hospital de la Anti-
gua (HA), edad gestacional de 35 semanas y peso 
de 1.5 kg. Tratamiento con ampicilina y gentamicina 
a dosis no especifi cadas por riesgo moderado de 
sepsis, permaneciendo hospitalizado 20 días.

Ocho días previos a su ingreso al HGSJD, la 
madre refi rió frialdad generalizada y cambios de 
coloración en extremidades inferiores hasta las 
rodillas y en mano izquierda, sin otro síntoma 
asociado. En el HGSJD se observó un peso de 2,720 
kg, talla de 40 cm, frecuencia cardiaca de 132 por 
minuto, frecuencia respiratoria de 38 por minuto y 
temperatura de 37 oC, pulso radial derecho presente, 
radial izquierdo disminuido, pedio y tibial ausentes 
bilateralmente y poplíteo presente bilateralmente. 
Fenómeno de Raynaud en cara anterior de muslos, 
por encima de la rodilla, y lesiones violáceas con 
cianosis intensa en miembros inferiores hasta de 2 
cm por arriba de ambas rodillas. Áreas violáceas 
en la mano izquierda sin abarcar la palma de la 
mano. Ingresó a la Unidad de Cuidados Intensivos 
Pediátricos (UCIP) (Figura 1).

Se colocó vía central subclavia izquierda y 
ventilación mecánica. Se inició tratamiento anticoa-
gulante con heparina, dosis inicial de 20 UI/kg/dosis 
e infusión a 15 UI/kg/h. Sospecha de tromboembolia 
pulmonar con dímero D con valor mayor de 9,000 
ng/mL. Tiempos de coagulación: tiempo de trom-
boplastina 44 segundos y tiempo de protrombina 
16.9 segundos, INR de 1.4, hemoglobina de 10.3 
g/dL, hematocrito de 29.9%, leucocitos de 22,200 
con recuento diferencial de 77% de neutrófi los y 
17.7% de linfocitos y 14,500 plaquetas. Anticoagu-
lante lúpico positivo (Figura 2). Presentó acidosis 
metabólica y requirió bicarbonato en infusión. 
A las 72 horas se inició nitroprusiato de sodio y 
sildenafi l hipertensión pulmonar con mejoría en la 
perfusión en miembros inferiores y mano izquierda. 
Por hipotensión secundaria (vasodilatadores) se 
administró dopamina a dosis vasopresora. Se 
diagnosticó síndrome antifosfolípido; sin embargo, 
no fue posible la determinación de anticuerpos 
antifosfolípidos (hospital sin reactivos). Al quinto día, 
con mejoría en la circulación de la mano izquierda, 
desapareciendo la coloración violácea; miembros 
inferiores con mejoría y reducción de la extensión 
de la zona violácea, pero con signos de gangrena 
en la zona afectada. Se propuso a los padres la 
amputación infracondílea bilateral; la familia no 
aceptó y se continuó con el tratamiento médico. En 
el día siete paciente con trombocitopenia de 5,030; 
se transfundieron concentrados plaquetarios. El día 
11 el paciente mostró mejoría, a excepción de las 
extremidades inferiores. Se solicitó nuevamente 
autorización a los padres para la amputación, quie-
nes aceptaron. Procedimiento sin complicaciones. El 
reporte histopatológico reveló trombos organizados 
y recanalizados, infarto hemorrágico, ulceración y 
necrosis colicuativa (Figura 2).
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Figura 1. 

A) Mano izquierda con lesiones violáceas y B) pierna iz-
quierda con fenómeno de Raynaud y cianosis profunda.
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Hacia el día 15 se suspendió la infusión de 
heparina y se inició warfarina. Fue extubado con una 
escala de Wood-Downes de dos puntos. Dos días 
después presentó deterioro ventilatorio con hemo-
rragia pulmonar, se recolocó ventilación mecánica y 
se suspendió transitoriamente la warfarina (cuenta 
plaquetaria normal). En los próximos 10 días se 
resolvió la hemorragia pulmonar y se optimizó el 
aporte energético. Extubado en el día 34 con tiempos 
de coagulación en rango normal y mejora del estado 
nutricio. Se le colocó CPAP, seguido de cánula 
binasal. Se egresó al paciente, quien continúa en 
seguimiento por pediatría, reumatología pediátrica y 
ortopedia (Figura 3).

ANÁLISIS

La edad más frecuente de presentación del SAF 
pediátrico es 10 años; se reportan casos desde cero 
hasta 18 años.1,3 Entre los detonantes están el estrés 
del parto (neonatos), infecciones por estreptococos, 
estafi lococos, Gram negativos, parvovirus B19, cito-
megalovirus, varicela y microorganismos atípicos 
(neumonía por micoplasma).5,6 La vacunación en 
preescolares7 y escolares y la exposición a β2GPI 
en la dieta puede inducir la formación de aPL sin 
trombosis.8,9 También se ha reportado SAF posterior 
a púrpura de Henoch-Schönlein.10 Entre 38 y 50% de 
los casos de SAF son primarios sin otra enfermedad 
subyacente; a menor edad mayor trombosis arterial; 
a mayor edad más SAF secundario con trombosis 
venosa.11,12

En el caso de nuestro paciente, estamos frente a 
un diagnóstico clínico de SAF primario con eventos 
trombóticos probablemente arteriales que afectaron 

la extremidad superior izquierda, los miembros 
inferiores y la circulación pulmonar de acuerdo con 
los criterios clínicos adaptados por Miyakis y cols.1 El 
paciente presentó además fenómeno de Raynaud y 
trombocitopenia.1-9 Se detectó anticoagulante lúpico 
positivo sin una segunda determinación, aun sin 
contar con l a determinación de anticuerpos antifos-
folípidos, clínicamente se diagnosticó SAF.

Puede pensarse también en SAF neonatal, pues 
este paciente presentó factores asociados a SAF 
neonatal de novo (estrés del parto, prematurez y 
sepsis). Los recién nacidos tienen mayor riesgo de 
trombosis por inmadurez del sistema hemostático 
(trombina-plasminógeno y factores de coagulación 
reducidos, escasa agregación plaquetaria, niveles 
bajos de proteína C, proteína S y antitrombina III, 
así como defi ciencia relativa de vitamina K).4,13-16 El 
SAF de nuestro paciente pudo ser neonatal. En la 
UCIP no se reportaron datos de infección, predomi-
nando la trombosis, el tratamiento fue oportuno con 
anticoagulación (heparina seguida de warfarina).17,18

CONCLUSIÓN

Los criterios clínicos que se usan en la actualidad 
en niños se desarrollaron únicamente para facilitar 
la clasifi cación de los casos con fi nes de investiga-
ción clínica y podrían no diagnosticar a los pacien-
tes en el subgrupo «no-clásico». El SAF en los 
niños difi ere de su presentación en el adulto, ante 
un evento trombótico en un niño debe sospecharse 
síndrome antifosfolípido. Independientemente de la 
confi rmación laboratorial, la clínica debe ser el líder 
para la realización del diagnóstico y el tratamiento 
oportuno.

Figura 3. Paciente 48 horas después de segunda extubación.
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Figura 2. Paciente con apoyo ventilatorio.
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