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RESUMEN

La flegmasia cerulea dolens es una complicaciéon poco comun pero potencialmente mortal de la
trombosis venosa profunda. Esta ocurre mas comunmente entre los 40 y los 60 anos,
principalmente en mujeres y en personas con condiciones que conduzcan a un estado de
hipercoagulabilidad, estasis y alteraciones del flujo sanguineo. Se caracteriza por la aparicion
subita de edema, dolor y cianosis en la extremidad afectada, y es mas comun en el miembro
inferior izquierdo por la compresion ejercida por la arteria iliaca comun sobre la vena iliaca. Con
respecto a su fisiopatologia, se le atribuye principalmente a una elevacién de la presién
intersticial e hipovolemia que conducen a un compromiso de la perfusion arterial, y
posteriormente necrosis y gangrena. Su diagndstico se basa en la sospecha clinica, y se puede
confirmar por la presencia de un proceso trombético venoso mediante ultrasonido doppler; sin
embargo, el gold standard para su diagnostico continta siendo la venografia guiada por catéter.
No existe un tratamiento Unico establecido para la flegmasia cerulea dolens pero existe
consenso en que su abordaje debe de ser rapido y multidisciplinario, debido al alto riesgo de
amputaciones y mortalidad asociadas. Entre los tratamientos existentes se encuentran métodos
invasivos, tanto quirdrgicos como percutaneos; y no invasivos, por medio de anticoagulacion y
fibrindlisis sistémica.

PALABRAS CLAVE: tromboflebitis, trombosis venosa, gangrena, necrosis.
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ABSTRACT

Phlegmasia cerulea dolens is a rare but life-threatening complication of deep vein thrombosis.
This occurs more frequently between the ages of 40 and 60, and in women and people with
conditions that lead to a state of hypercoagulability, stasis, and impaired blood flow. It is
characterized by the sudden appearance of edema, pain and cyanosis in the affected extremity,
and it is more common in the left lower limb due to the compression exerted by the common iliac
artery on the iliac vein. With regard to its pathophysiology, it is mainly attributed to an increase
in interstitial pressure and hypovolemia that leads to compromised arterial perfusion and later
necrosis and gangrene. Its suspicion is mainly clinical, and the presence of a venous thrombotic
process can be confirmed by Doppler US. However, the gold standard for its diagnosis continues
to be catheter-guided venography. There is no single established treatment for phlegmasia
cerulea dolens, but there is consensus that its approach must be rapid and multidisciplinary due
to the high risk of amputations and associated mortality. Existing treatments include invasive
methods such as surgery and percutaneous interventions, and non-invasive ones through
anticoagulation and fibrinolysis.

KEY WORDS: thrombophlebitis, venous thrombosis, gangrene, necrosis.
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INTRODUCCION anos, y tiene una morbimortalidad elevada
debido al progreso rapido a gangrena y
necrosis por un estado persistente de
hipoxia. Aproximadamente entre un 12-50%
de los pacientes terminan con amputacién
del miembro afectado, y la mortalidad ha
sido descrita entre un 25 a un 40% (5-8).

Su fisiopatologia fue descrita desde el siglo

XVI; sin embargo, fue hasta en el siglo XX,

La flegmasia cerulea dolens (FCD) es una
isquemia trombdtica aguda extensa vy
reversible que ocurre como complicacion de
una trombosis venosa profunda (TVP), y
suele ocurrir como continuacion de una
flegmasia cerulea albans (FCA).

Su presentacién es poco comun, y resulta en

dolor extremo, edema, y cianosis de una
extremidad que puede conducir a gangrena
venosa y necrosis de variable extension; la
cual a su vez, puede llevar a la amputacion
de la extremidad afectada y, eventualmente,
a la muerte del paciente. Al ser una
presentacion atipica de una TVP, suele ser
mal diagnosticada, en ocasiones siendo
confundida como de origen arterial; lo que
retarda su tratamiento y empeora el
pronostico (1-4). Es mas frecuente en
personas femeninas entre los 40 y los 50
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en 1938, donde se empezd a utilizar el
término de flegmasia cerulea dolens como
una patologia independiente. No obstante, a
pesar de la identificacion de la patologia
como una entidad clinica aparte, el
diagnostico y tratamiento siguen siendo un
reto, y la morbimortalidad continua siendo la
misma de hace 50 afios (2).

Por las razones mencionadas en cuanto a la
dificil deteccion y el manejo, asi como la tasa
alta de complicaciones y la elevada
mortalidad, esta revision pretende actualizar
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la informacion disponible respecto a la
fisiopatologia, las manifestaciones clinicas,
el diagnéstico, y el tratamiento de la FCD;
para asi facilitar un diagnéstico y tratamiento
oportunos desde cualquier nivel de atencion
y reducir de esta manera el impacto que
puede tener en los pacientes afectados.

METODO

La presente investigacion consiste en un
articulo de revisién de caracter descriptivo
con el fin de recopilar la informacion
actualizada sobre la Flegmasia Cerulea
Dolens, su fisiopatologia, su clinica, su
diagnostico, su tratamiento, y su prondstico
para facilitar su identificacion entre los
miembros del personal de salud.

Esta publicacion fue elaborada con
informacion consultada de las bases de
datos disponibles en el Sistema de
Bibliotecas, Documentacion e Informacion
de la Universidad de Costa Rica (SIBDI)
tales como Sciencedirect, Clinical Key,
PubMed, Cochrane, y Wiley, y en bases de
datos en linea como PubMed. La busqueda
de referencias se limitd principalmente a
articulos publicados en el periodo entre el
2018 y el 2022.

En total se obtuvieron 30 articulos que
cumplieron con los criterios y finalmente se
utilizaron 15 de estos. Dentro de los criterios
de inclusion se utilizaron unicamente los
articulos publicados en el periodo de tiempo
descrito, y aquellos en inglés, en espanol, en
italiano, y en francés. Se incluyeron tanto
reportes de caso como revisiones
bibliograficas, y se utilizaron palabras clave

como “trombosis”, “trombosis venosa
profunda”  “gangrena”, “necrosis”’, e
“isquemia”.

Por otro lado, se excluyeron todos los
articulos con mas de 5 anos de haber sido
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publicados, y aquellos en idiomas distintos a
los mencionados.

EPIDEMIOLOGIA Y FACTORES DE
RIESGO

Las personas mas afectadas suelen estar
entre los 40 y los 60 anos, y se ha visto que
las mujeres sufren esta patologia en mayor
proporcion (5,6,9). Dentro de los factores
que predisponen al desarrollo de FCD se
tienen los mismos que inducen la
fisiopatologia de la TVP; es decir, aquellas
situaciones que lleven a estasis,
hipercoagulabilidad, y lesidn endotelial
(9,12,13).

Dentro de los factores de riesgo se
encuentran: malignidades, enfermedad
cardiovascular, cirugias recientes,
inmovilidad, obesidad, trastornos de Ila
coagulacién, presencia de una catéter
venoso central e infeccion por COVID-19;
esto debido a su asociacién con estados de
hipercoagulabilidad (9,10,11). A pesar de la
fuerte asociacion entre estos factores y el
desarrollo de la FCD, del 10-16% de los
pacientes afectados no presenta ninguno de
estos (7).

Asimismo, se debe enfatizar que el principal
factor de riesgo y que predispone en mayor
medida al desarrollo de FCD son las
neoplasias, y se ha visto que pueden
presentarse clinicamente ambos en forma
conjunta hasta en un 20 a 40% de los casos;
dando origen al llamado sindrome de
Trousseau (2).

DEFINICION Y PRESENTACION
CLIiNICA

La FCD se define como la instauracion de
una oclusion trombotica de forma aguda,
generalmente extensa, en el sistema venoso
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profundo y colateral de una extremidad; por
lo que corresponde a una trombosis venosa
isquémica de caracter reversible y etiologia
aun desconocida.

Pese a que se acufa el término como si se
tratara de una entidad patoldgica
independiente, la misma es parte de la
sucesion de un evento trombético masivo a
nivel profundo que inicia como FCA,
evoluciona a FCD y puede llegar a culminar
como gangrena venosa en los casos mas
fatidicos (2,3).

En cuanto a presentacién clinica, debido a
que hay una oclusién que impide el retorno
venoso y afecta el sistema colateral, se
observa tipicamente edema por aumento de
la presidén hidrostatica, dolor y cianosis.
Ademas, en ocasiones se pueden presentar
bulas y/o petequias. Si la obstruccion
evoluciona a tal punto de impedir
completamente el retorno venoso, a causa
de la estasis sanguinea la presion
hidrostatica superara la oncética, con lo que
el edema puede llegar a producir sindrome
compartimental e inclusive comprometer el
flujo arterial. De no realizarse las
intervenciones oportunas para revertirlo, el
cuadro evolucionara térpidamente de
isquemia a necrosis; llegando a requerir en
el peor de los casos amputacion del miembro
afectado (2,5,7).

Resulta importante recalcar que la triada
clasica de dolor, edema y cianosis es
bastante comun, presentandose en un 50%
de los pacientes. De igual manera, la
manifestacion usual de esta patologia se
presenta mas en miembro inferior izquierdo
en comparacion con el derecho, y parece ser
debido a la compresidon que ejerce la arteria
iliaca comun sobre la vena iliaca. En lo que
respecta a extremidades superiores, es
extremadamente raro que se presente en
estas (6,9).
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FISIOPATOLOGIA

La FCD se produce por la instauracion de
una trombosis u obstruccion aguda y masiva
de un territorio venoso, lo cual lleva a un
enlentecimiento secundario del flujo linfatico
del miembro afectado (5,11). También
ocurre una acumulacion de liquido
intersticial, y por ende un aumento de la
presién hidrostatica a nivel capilar y venoso.
Todo lo anterior mencionado lleva al
establecimiento de edema subito y a una
elevaciéon de presiones
intracompartimentales. Por lo tanto, se
compromete la presion necesaria para que
se de una perfusion sanguinea adecuada en
la extremidad afectada, lo cual conduce a
hipoxia tisular que puede progresar a
necrosis y gangrena del mismo si no se
resuelve rapidamente el cuadro; e inclusive
llegar a requerir amputacion (5).

DIAGNOSTICO

Debido a que el diagndstico es
fundamentalmente clinico y que el objetivo
es facilitar un diagndstico y tratamiento
oportunos desde cualquier nivel de atencion
y reducir de esta manera el impacto que
puede tener en los pacientes afectados. Se
sospecha una FCD ante la presencia de
edema, dolor intenso y cianosis en una
extremidad. La cianosis es patognomonica,
y es la que caracteriza esta presentacion
atipica y fatal de TVP; ya que debido a esta
recibe el término ceruleo, el cual se traduce
como azul haciendo alusion a la coloracion
de la misma. Debido a que no es una
trombosis arterial, no debe haber palidez en
el miembro afectado y los pulsos
inicialmente  estan  conservados;  sin
embargo, conforme evoluciona el cuadro
clinico, el edema puede llegar a disminuir o
abolir la presencia de estos (5,3,6).
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La Figura 1 muestra la fotografia de una
persona con un historial de dos horas de
flegmasia cerulea dolens (pierna izquierda,
lado derecho de la imagen). Una vez se
tenga como principal posibilidad diagndstica
la FCD, se debe emplear el US doppler con
el fin de corroborar la existencia de un
proceso trombdético venoso y la extension del
mismo, asi como descartar compromiso de
la parte arterial (5).

Ahondando en este estudio de imagen, el
principal hallazgo sonografico corresponde a
la presencia de un gran trombo localizado
tanto en sistema venoso superficial como

Figura 1. Flegmasia cerulea dolens

profundo; y el hallazgo confirmatorio
corresponde a la incompresibilidad del
lumen venoso al realizar presion con el
transductor sobre el trayecto venoso
afectado. Por otra parte, con este método
diagnodstico de apoyo suele ser suficiente, ya
que cuenta con una sensibilidad de 97% y
una especificidad de 94%, por lo que se
puede prescindir de otras técnicas como
tomografia y resonancia magnética. Sin
embargo, la venografia guiada por catéter
sigue siendo el gold standard, en especial
porque puede ser a su vez terapéutica
(3,6,9).

Fuente: Heilman, J, MD. Phlegmasia cerulea dolens. [Fotografia]. Wikipedia; 2016. Figura bajo la licencia CC BY-
SA 4.0. . 1 Fotografia a color 4.01"x 3.29". Disponible en: https://en.wikipedia.org/wiki/Phlegmasia_cerulea_dolens
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MANEJO Y TRATAMIENTO

Debido a que la FCD es una entidad poco
comun, los algoritmos de manejo son
bastante variables y de momento no hay un
unico protocolo aceptado para tratarla
(9,14,15). Aligual que en otras emergencias,
es importante valorar el estado del paciente
y ver la necesidad de estabilizacion clinica
previo a la elecciébn del tratamiento
especifico.

Se recomienda en casos de inestabilidad
hemodinamica proveer al paciente de
hidratacion intravenosa para prevenir el
shock y elevar el miembro afectado a 45
grados para mejorar el retorno venoso (5,
9,14).

Dentro de las opciones de tratamiento se
encuentran: la embolectomia quirurgica, los

métodos endovasculares (trombolisis
dirigida por catéter, trombolisis
farmacomecanica dirigida por catéter,
trombectomia precutanea), la
anticoagulacion y las trombolisis

farmacoldgicas (4,6,8). La eleccion de
tratamiento debe basarse en la severidad del
cuadro a nivel clinico. En casos graves
donde haya gangrena venosa, ausencia de
pulsos pedios y déficits sensitivos y/o
motores, es importante elegir un método que
pueda restablecer el flujo venoso de forma
rapida y efectiva, tal como la trombectomia
quirurgica (2,14,15).

Tradicionalmente, la FCD es una indicacion
para realizacién de trombectomia quirurgica
(2, 8); y la Sociedad de Cirugia Vascular y el
Foro Venoso Americano consideran como
recomendacion grado 1A la combinacién de
opciones farmacomecanicas sobre la
trombolisis farmacolégica dirigida por
catéter, teniendo esta ultima un grado 2C de
recomendacion (6). Las técnicas por
cateterismo pueden tomar tiempo en
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proporcionar el beneficio deseado; por lo
que en casos de FCD por trombos grandes,
la eliminacion mecanica puede reestablecer
inmediatamente el flujo venoso y revertir la
fisiopatologia de la FCD en un tiempo corto
similar al de la embolectomia quirurgica (15).
En algunos estudios, la trombolisis
farmacoldgica dirigida por catéter logré una
remocién del trombo en 82% de los casos en
comparacion con un 26% de la
trombectomia por si sola (3). Ademas, se ha
visto que esta técnica produce menores
tiempos de estadia en unidades de cuidados
intensivos, menor tiempo de hospitalizacion
y menor necesidad de transfusiones
sanguineas que la trombolisis dirigida por
catéter. Sin embargo, tiene la desventaja de
que aumenta el riesgo de sangrados
mayores, microémbolos y sangrados en los
sitios de puncion, por lo que se debe elegir
juiciosamente a los pacientes para esta
intervencion (3).

En comparaciéon con la anticoagulacion
intravenosa, la trombolisis se ha asociado
con una lisis mas rapida del trombo,
menores tasas de sindrome postrombotico
(SPT) y una mejor funcién de la valvula
venosa. Sin embargo, no se ha visto una
diferencia significativa en las tasas de
mortalidad y de recurrencia entre ambos
métodos, y puede haber un aumento en el
riesgo de sangrado que no supera el
beneficio de la disminucion del SPT (8).

La anticoagulacion se recomienda en todos
los casos a menos que haya una
contraindicacion especifica, pero esta por si
sola logra solamente una lisis de 6% vy lleva
a una progresion del trombo en el sector
iliofemoral en un 40% (2). Debido a esto, la
anticoagulacion debe asociarse a trombolisis
endovascular o inclusive a trombectomia
mecanica, ya que su combinacion logra una
revascularizacion mas rapida y disminuye la
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necesidad de implementar agentes
fibrinoliticos (2, 9, 14). Se recomienda el uso
de heparina no fraccionada por su menor
tiempo de inicio de accion (4, 5, 14).
Ademas, en muchos casos de FCD puede
ser necesario revertir la anticoagulacion
rapidamente para realizar procedimientos
invasivos (5).

Las intervenciones con mayor mortalidad y
necesidad de amputacion han sido la
fasciotomia y la trombectomia quirurgica,
esto en parte porque son las intervenciones
mas comunes en pacientes con peor estado
general y necrosis avanzada. En el caso de
gangrena se requiere inevitablemente
amputacion de la extremidad (14).

Pese a todo el panorama de intervenciones
disponibles descrito, aun hace falta el
desarrollo de guias basadas en evidencia
para el manejo de la FCD, especialmente
utilizando técnicas percutdneas nuevas y
comparando las distintas modalidades
disponibles (14).

PRONOSTICO

Un 40-60% de los casos evoluciona a
gangrena venosa Yy la amputacion de la
extremidad afectada llega a ser necesaria
hasta en un 70% de los casos (2, 4).
Ademas, se reporta que la FCD puede
ocasionar la muerte en un 25% de los casos,
aunque esa cifra puede elevarse hasta un
63% (5, 6, 9).

CONCLUSION

La FCD es una secuela de una TVP dificil de
sospechar y de diagnosticar. A pesar de que
dentro de sus factores de riesgo se
encuentran los mismos que para TVP, un
subgrupo de pacientes conocidos sanos
llegan a desarrollar la patologia, por lo que
se debe tener claridad respecto a la
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presentacion clinica de la enfermedad para
lograr un diagnéstico oportuno en todos los
casos.

Pese a que la FCD es una manifestacion
infrecuente de TVP, presenta un prondstico
bastante reservado en cuanto a salvataje de
la extremidad y sobrevivencia del paciente
afectado. Por lo anterior, resulta
imprescindible siempre tenerla en mente y
considerarla en el espectro clinico de
trombosis; en especial cuando se presente
con su triada clasica, ya que el diagnéstico
oportuno  incide en  disminuir las
consecuencias fatales y las muertes.

De momento no se cuenta con protocolos
establecidos para el tratamiento de la FCD.
Sin embargo, el abordaje debe iniciarse lo
antes posible enfocandonse principalmente
en la estabilizaciéon del paciente. La FCD es
una indicacion para trombectomia mecanica
y/o trombolisis, aunque la intervencion mas
apropiada dependera de la presentacion
clinica, la etiologia de la FCD y los riesgos
de sangrado del paciente. Ademas, debe
realizarse un abordaje multidisciplinario y
considerando la disponibilidad de cada
técnica.

Los autores declaran no tener ningun
conflicto de interés.
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