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Definición
La coagulación intravascular diseminada (CID) es 
un síndrome caracterizado por la activación sisté-
mica de la coagulación que genera la formación de 
fibrina intravascular con trombosis de los vasos de 
pequeño y mediano calibre. Estas alteraciones com-
prometen el adecuado flujo sanguíneo de los dife-
rentes órganos, que unido a alteraciones metabólicas 
y hemodinámicas, contribuye a la falla múltiple de 
órganos(1). Además, el descenso de las plaquetas, 
consumo de factores de la coagulación y la altera-
ción de la fibrinólisis predisponen a complicaciones 
hemorrágicas(1).
Los estudios sobre el diagnóstico y tratamiento de 
CID en pediatría son muy escasos(2-5). El manejo 
hematológico de pacientes pediátricos con CID ha 
sido extrapolado de las recomendaciones estableci-
das para adultos.

Etiología
Las manifestaciones clínicas y las alteraciones de la 
hemostasia pueden variar de acuerdo a la condición 
clínica que desencadena la CID. Las entidades clí-
nicas que se asocian con más frecuencia a CID en 
Neonatología y Pediatría son:

• infecciones
• trauma
• quemaduras
• anomalías vasculares (neoplasias y malforma-

ciones vasculares)
• neoplasias hematológicas y tumores sólidos
• picaduras de arañas y envenenamiento ofídico
• reacciones transfusionales
• síndrome de microangiopatía trombótica (púr-

pura trombocitopénica trombótica , síndrome 
urémico hemolítico)
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La púrpura fulminans (PF) post-infección es una en-
tidad desencadenada por diversos microorganismos 
y se caracteriza por presentar necrosis cutánea, CID, 
fallo múltiple de órganos y morbimortalidad eleva-
da. Estos agentes infecciosos ocasionan lesiones cu-
táneas purpúricas por trombosis de la microcircula-
ción de la dermis y hemorragia perivascular que, en 
algunos casos, evolucionan a bullas y finalmente a 
áreas necróticas y gangrena periférica. En la PF aso-
ciada a Neisseria meningitidis se ha observado una 
fuerte correlación entre la extensión de las lesiones 
cutáneas, la severidad de la deficiencia adquirida 
de proteína C y la evolución clínica desfavorable, 
mientras que en la convalecencia de infecciones por 
varicela o Streptococcus ß hemolítico se ha descrito 
que la PF está asociada a una deficiencia transitoria 
de proteína S mediada por autoanticuerpos(2,5). El 
síndrome antifosfolípido catastrófico y la tormenta 
trombótica son las entidades con características clí-
nicas y bioquímicas a considerar como diagnósticos 
diferenciales.

Fisiopatología
La fisiopatología de la CID incluye la activación de 
diversas vías de la hemostasia asociada a una res-
puesta inflamatoria sistémica y activación de com-
ponentes del sistema inmunológico(1).

Diagnóstico
Se han propuesto puntajes por la Japanese Ministry 
of Health, Labor and Welfare (JMHLW)(6), la Inter-
national Society on Thrombosis and Haemostasis 
(ISTH/SSC de CID)(7) y la Japanese Association of 
Acute Medicine (JAAM)(8) para el diagnóstico de 
CID en adultos.
Estos puntajes no han sido validados en neonatos y 
niños con CID para determinar su valor diagnóstico 
y pronóstico. Un estudio retrospectivo realizado en 
pacientes pediátricos en estado crítico relacionado 
a múltiples condiciones clínicas concluyó que los 
puntajes del ISTH y de la JAAM son útiles para el 
diagnóstico de CID, que se asocian con la mortali-
dad al día 28 y que se correlacionan con otros punta-
jes de severidad clínica pediátrica(4) (Tabla 1).

Variables 0 1 2 3

Sociedad Internacional de Hemostasia y Trombosis (ISTH)

Plaquetas (x103/µL) >100 >=50 <50 ---

Dímero D (µg/mL) <=1 --- 1 – 5 >5

Fibrinógeno (g/L) >1 <1 --- ---

Tiempo de protrombina (seg) <3 ³3 y <6 ³6 ---

Asociación Japonesa (JAAM)

SRIS* 0-2

Plaquetas (x103/µL) >=120
>=80 y <120 ó 30% 
de disminución en 

24 horas
---

<80 o 50% de 
disminución en 24 

horas

Tiempo de protrombina (razón) --- <1.2 --- >=1.2

Productos de degradación de fi-
brinógeno (mg/dL) <10 >=10 y <25  --- >25

Criterio de SIRS

Temperatura >38.5° o <36°

Taquicardia definida como una frecuencia cardíaca >2 SD por encima del normal para la edad.
Bradicardia definida como una frecuencia cardíaca media menor al percentilo 10 para la edad en ausencia de estímu-
lo vagal, drogas bloqueantes o CHD.

Frecuencia respiratoria media >2 SD por encima del normal para la edad o ventilación mecánica por un proceso agudo

Recuento leucocitario elevado o disminuido para la edad o >10% de neutrófilos inmaduros
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El British Committee for Standards in Haematolo-
gy (BCSH)(9), la Japanese Society of Thrombosis 
and Hemostasis (JSTH)(10) y la Italian Society for 
Thrombosis and Haemostasis (SISET)(11) han publi-
cado guías para el diagnóstico y tratamiento de CID 
en adultos. En un intento de armonizar estas tres 
guías, miembros del Subcomité (SSC) de CID del 
ISTH publicaron su posición respecto al diagnóstico 
y tratamiento de este síndrome en adultos(12).
No existe una única manifestación clínica o prueba 
de laboratorio que tenga la sensibilidad y especifici-
dad adecuadas para confirmar el diagnóstico de CID.
El puntaje debe utilizarse en pacientes con una con-
dición clínica que haya sido reconocida como aso-
ciada a CID.
Las pruebas de laboratorio utilizadas en los diferen-
tes puntajes son: el recuento de plaquetas, tiempo 
de protrombina, dosaje de fibrinógeno y productos 
de degradación de fibrinógeno/fibrina y/o dímero 
D. La observación del frotis de sangre periférica es 
fundamental para el diagnóstico de anemia microan-
giopática (esquistocitos) y trombocitopenia. Estas 
pruebas se encuentran disponibles en la mayoría de 
los laboratorios. Al ser la CID un proceso dinámico, 
el uso combinado de estas pruebas de coagulación y 
su repetición en el tiempo contribuyen a establecer 
el diagnóstico de este desorden.
El dosaje de fibrinógeno ha sido ampliamente utili-
zado para el diagnóstico de CID. Sin embargo, al ser 
un reactante de fase aguda, sus niveles plasmáticos 
pueden permanecer dentro de los niveles normales a 
pesar del consumo continuo.
Se han propuesto modificaciones a los puntajes de 
CID en relación a la relevancia terapéutica(12,13). Un 
extenso ensayo clínico aleatorizado en adultos con 
sepsis que omitió considerar los niveles de fibrinó-
geno en el puntaje del ISTH observó disminución de 
los niveles plasmáticos de fibrinógeno (< 2 g/L) en 
2.9 % de los pacientes(13).
La elección del marcador de lisis de fibrina, la prueba 
de laboratorio a utilizar para su dosaje y los valores 
de corte en DIC son puntos a definir en niños.
Hasta la actualidad, no se han reportado las frecuen-
cias de las alteraciones de la coagulación asociadas a 
las diferentes entidades clínicas ni su sensibilidad y 
especificidad para el diagnóstico de CID en pediatría.

Tratamiento
El punto fundamental para el manejo de la CID es el 

control de la enfermedad de base que la originó y la 
aplicación precoz de las medidas de soporte.
Uso de componentes sanguíneos (concentrados de 
plaquetas, plasma fresco congelado (PFC), criopre-
cipitados) y hemoderivados (concentrados de anti-
trombina, fibrinógeno y proteína C)(10-12).
No se recomienda el uso de componentes sanguí-
neos en el paciente asintomático que sólo tiene alte-
raciones de las pruebas de coagulación.
La transfusión de componentes sanguíneos debe re-
servarse a pacientes con sangrado activo o con alto 
riesgo de sangrado por procedimientos invasivos. 
Se sugiere la transfusión de concentrado de plaque-
tas en el paciente con sangrado activo con cifras < 
50x109/L y en los pacientes que no tienen sangrado 
con valores entre 10 y 20x109/L. Estas cifras de re-
cuento de plaquetas se basan en estudios realizados 
en pacientes con trombocitopenia secundaria a qui-
mioterapia.
El plasma fresco congelado (PFC) podría ser útil 
en el paciente con sangrado y alargamiento del TP 
(>1.5 el valor normal). No hay evidencia de que el 
uso de PFC detenga la activación de la coagulación. 
Además, se requiere grandes volúmenes para nor-
malizar los niveles plasmáticos de los factores de la 
coagulación.
El uso de crioprecipitados o concentrado de fibri-
nógeno estaría indicado cuando los pacientes con 
sangrado presentan una hipofibrinogenemia severa 
y persistente (< 100 mg/dl) a pesar del uso de PFC.
La proteína C activada recombinante humana 
(rhAPC) (dotrecogina alfa activado, Xigris®) en ni-
ños con sepsis no fue eficaz para reducir la morta-
lidad al día 28, mientras que los pacientes menores
de 2 meses de vida que recibieron rhAPC presenta-
ron más episodios de sangrado en sistema nervioso 
central comparado al grupo placebo(3).
El concentrado de proteína C plasmático se reco-
mienda para el tratamiento de la purpura fulminans 
congénita y adquirida asociadas a deficiencia de 
proteína C(2,5).
Si bien se ha publicado el uso de factor VII activa-
do recombinante en pacientes pediátricos con CID 
y sangrado, no hay evidencia científica que permita 
recomendar su administración.
No hay ensayos clínicos aleatorizados ni consenso 
sobre uso de heparina en pacientes pediátricos con 
CID y necrosis cutánea, necrosis acral o púrpura ful-
minans. La administración de otros componentes del 
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