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RESUMEN. La flegmasia cerulea dolens (FCD) es una enfermedad rara y grave asociada con estados de hipercoagula-
bilidad primaria o secundaria. En adultos, los principales factores de riesgo descritos son neoplasias, cirugías recientes, 
inmovilización prolongada y terapia hormonal. En niños se ha asociado a eventos traumáticos e infecciones. Se manifiesta 
con dolor agudo intenso de inicio súbito, edema importante y cianosis progresiva, causada por la congestión venosa severa 
y disminución del flujo arterial. Por la severidad del cuadro, el diagnóstico y tratamiento oportuno son fundamentales para 
evitar complicaciones que pueden causar la muerte. Presentamos el caso de un paciente femenino con cuadro grave de 
trombosis venosa profunda asociado con síndrome antifosfolípidos (SAF).

Palabras clave: flegmasia cerulea dolens, trombosis venosa profunda, síndrome antifosfolípidos, enfermedades 
autoinmunes, pediatría.

ABSTRACT. Phlegmasia cerulea dolens (PCD) is a rare but serious disease related to primary or secondary hypercoagulability 
states. In adulthood it has been associated with malignancies, major surgery, prolonged immobilization or hormonal therapy. 
There are reports in children which associates it to trauma or infection. PCD presents with acute pain, massive swelling and 
progressive cyanosis due to venous congestion and fluid sequestration. Early diagnosis is critical for reducing overall morbidity 
and mortality. We present the case of a girl with severe deep venous thrombosis associated with antiphospholipid syndrome.

Keywords: phlegmasia cerulea dolens, deep venous thrombosis, antiphospholipids syndrome, autoimmunity, pediatrics.
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Abreviaturas:
FCD = flegmasia cerulea dolens
LES = lupus eritematoso sistémico 
SAF = síndrome antifosfolípidos

INTRODUCCIÓN

La flegmasia cerulea dolens (FCD) es una enfermedad rara que ocurre con mayor fre-
cuencia en adultos entre la quinta y sexta década de la vida, aunque existen reportes de 
su aparición en pacientes desde los seis meses de vida.1 

Descrita por primera vez en el siglo XVI por Fabricius Hildanius; fue Gregoire quien, 
en 1938, describió la tríada clásica caracterizada por dolor agudo, edema y cambios de 
coloración en extremidad, introduciendo el concepto de phlegmasia cerulea dolens o «in-
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flamación azul dolorosa», diferenciándola de la phleg-
masia alba dolens o «inflamación blanca dolorosa».2

La FCD es una enfermedad rara y grave asociada 
a estados de hipercoagulabilidad primaria o secundaria. 
En adultos, los principales factores de riesgo descritos 
son neoplasias, cirugías recientes, inmovilización pro-
longada y terapia hormonal. En niños se ha asociado 
con eventos traumáticos e infecciones. Se manifiesta 
con dolor agudo intenso de inicio súbito, edema impor-
tante y cianosis progresiva causada por la congestión 
venosa severa y disminución del flujo arterial. Por la 
severidad del cuadro, el diagnóstico y tratamiento opor-
tuno son fundamentales para evitar complicaciones que 
puedan causar la muerte. 

Presentamos el caso de un paciente femenino con 
cuadro grave asociado a síndrome antifosfolípidos (SAF).

PRESENTACIÓN DEL CASO

Femenino de 14 años de edad, estudiante de secun-
daria, con antecedente de diagnóstico de trastorno del 
espectro autista en tratamiento con terapia conductual, 
además de víctima de abuso escolar (bullying) con 
evento de politrauma (extremidad inferior izquierda, 
abdomen, craneoencefálico y cara) siete días pre-
vios a su ingreso. Sin otro antecedente personal de 
importancia. Niega antecedentes heredofamiliares de 
autoinmunidad.

Acude por cuadro progresivo de dolor en la extre-
midad inferior izquierda de tres meses de evolución, 
exacerbado siete días previos y asociado con evento 
traumático descrito. Veinticuatro horas previo a su 
ingreso, se agregan cambios de coloración, edema y 
frialdad. En el interrogatorio dirigido refiere que, desde 
hace dos semanas, presenta episodios intermitentes 
de pérdida del estado de alerta de menos de un minuto 
de duración, no asociados con movimientos anormales 
del cuerpo; niega fiebre y pérdida de peso, así como 
mucocutáneos, gastrointestinales y urinarios. 

A su llegada se encuentra somnolienta (Glasgow 
8), con bradicardia, hipotensión e hipoxemia. Se inicia 
manejo avanzado de la vía aérea. A la exploración 
física se encuentra extremidad inferior izquierda con 
empastamiento muscular a nivel de mulso y pantorrilla, 
edematosa, fría y con coloración reticulada, no se pal-
pan pulsos poplíteos ni infrapoplíteos (Figura 1). 

Sus estudios de laboratorio reportan gasometría 
arterial con acidosis mixta, hemoglobina 5.1 g/dL, he-
matocrito 16.9%, leucocitos 28.1 × 103/μL (neutrófilos 
24.31 × 103/μL, linfocitos 1.11 × 103/μL) y plaquetas de 
106 × 103/μL; tiempos de coagulación con tiempo de 
protrombina 16.1 segundos, tiempo de tromboplastina 
parcial 27 segundos, actividad 61.2%, INR 1.34; prueba 

de Coombs directo positiva (++++); proteína C reactiva 
12 mg/L; química sanguínea con glucosa de 224 mg/
dL, creatinina 1.78 mg/dL, nitrógeno ureico 29 mg/dL, 
urea 62.1 mg/dL, sodio 135 mmol/L, potasio 3.6 mmol/L, 
calcio 8.1 mg/dL, cloro 116 mmol/L, fósforo 7.5 mg/
dL, magnesio 2.7 mg/dL, albúmina 2.9 g/dL, bilirrubina 
total 1.1 mg/dL, bilirrubina directa 0.6 mg/dL, bilirrubina 
indirecta 0.4 mg/dL, aspartato aminotransferasa 87 U/L, 
alanino aminotransferasa 9 U/L, deshidrogenasa lácti-
ca 1,107 U/L, creatina fosfocinasa 1,608 U/L; examen 
general de orina con proteínas (+++), 8-10 leucocito/
campo y cilindros hialinos en sedimento. 

El análisis del electrocardiograma evidencia taqui-
cardia sinusal sin otra alteración. Radiografía de tórax 
sin lesiones. Ante la sospecha de trombosis arterial se 
solicita ultrasonido Doppler de emergencia que reporta 
trombosis venosa profunda y superficial de miembro 
pélvico izquierdo, arteria iliaca externa permeable, ar-
teria poplítea izquierda presentando flujo en su interior, 
no audible y sin espectro Doppler (Figura 2). Se realiza 
angiotomografía contrastada que evidencia edema de 
tejidos blandos, disminución del calibre de arteria femoral 
del lado izquierdo en tercio medio y distal, sin paso de 
contraste a partir de la arteria poplítea, trombosis venosa 
superficial y profunda en extremidad izquierda, extre-
midad derecha sin alteraciones (Figura 3). Tomografía 
de cráneo sin evidencia de patología (Figura 4). Inicia 
manejo con anticoagulación (enoxaparina), pentoxifilina, 
terapia hídrica con soporte con aminas vasoactivas (adre-

Figura 1: Imagen del paciente a su ingreso.
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nalina y dobutamina) y antibiótico de amplio espectro 
(ceftriaxona), además de transfusión de hemoderivados 
e ingreso a Unidad de Terapia Intensiva Pediátrica. 

La paciente evoluciona de forma tórpida cursando 
con síndrome compartimental que amerita la realiza-
ción de fasciotomía con mejoría parcial de la perfusión 
(Figura 5). La paciente persiste con compromiso neuro-
vascular distal y datos de choque distributivo, por lo que 
se decide trombectomía quirúrgica abierta, realizándose 
durante la misma desarticulación del miembro pélvico 
izquierdo. Por el hallazgo de trombosis venosa exten-
sa, anemia hemolítica y coagulopatía, se sospecha 
de patología inmunológica, por lo que se toman perfil 

de anticuerpos, los cuales se reportan positivos para 
anticuerpos anticardiolipina y anti-β2-glucoproteína, 
lo que permite integrar el diagnóstico de SAF. El resto 
de anticuerpos y niveles de complemento no pudieron 
determinarse. Posterior a evento quirúrgico, evoluciona 
con datos de tromboembolia pulmonar, evento vascular 
cerebral y datos de falla orgánica múltiple, falleciendo 
a los dos días.

DISCUSIÓN

La FCD es una forma rara, grave y potencialmente mor-
tal de trombosis venosa profunda, caracterizada por una 

Figura 2: 

Ultrasonido Doppler donde 
se observa estenosis de 

arteria femoral izquierda.

Figura 3: 

Angiotomografía contrastada de 
pierna izquierda. A) Se observa 
aumento de volumen y estenosis 
de la vena femoral. B) Se observa 
dilatación de vena femoral con 
estenosis de arterial femoral. 
C) Se observa estenosis de arteria 
poplítea izquierda con edema 
de miembro inferior izquierdo. 
D) Dilatación de vena femoral con 
estenosis de arteria femoral.

A B

C D
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obstrucción completa en el retorno venoso de la extremi-
dad, que lleva a secuestro de líquidos con el consecuen-
te colapso circulatorio. Se manifiesta con dolor agudo 
intenso de inicio súbito, edema importante y cianosis 
progresiva, causada por la congestión venosa severa 
y disminución del flujo arterial. En fases avanzadas, la 
isquemia provoca datos de síndrome compartimental 
con ausencia de pulsos, rigidez muscular y parestesias, 
por lo que se considera como una emergencia vascular 
por el alto riesgo de gangrena venosa.3-6 La gangrena 
ocurre entre los cuatro a ocho días después del inicio de 
los signos y síntomas isquémicos. En esta fase, es pri-
mordial el reconocimiento precoz de los síntomas, a fin 
de iniciar un tratamiento destinado a evitar el desarrollo 
de ésta. El riesgo de amputación va del 12 al 50%, con 
una tasa de mortalidad de hasta el 50%, la mayoría de 
las veces asociada con tromboembolismo pulmonar.7,8

La FCD afecta con mayor frecuencia a personas 
entre la quinta y sexta décadas de vida, aunque exis-
ten escasos reportes en pacientes pediátricos. Afecta 
con mayor frecuencia las extremidades inferiores, 
especialmente el lado izquierdo, en una proporción 
de 3:1 a 4:1.1,4,9 Esta predisposición lateral se explica 
por el síndrome de May-Thurner, en el que la arteria 
iliaca común derecha comprime la vena iliaca común 
izquierda, promoviendo la formación de trombos.1,9 La 
mayoría de los reportes indican una mayor incidencia 
en mujeres, con una relación de 4:3, probablemente 
debido a factores hormonales; sin embargo, otros 
autores la han descrito de forma más frecuente en 
hombres.4,9-11

Su fisiopatología plantea que inicialmente existe un 
estado de hipercoagulabilidad, seguida de una serie de 
eventos en cascada que serían una trombosis extensa 
que ocluye el sistema venoso profundo y superficial, lo 
que a su vez provocaría hipertensión venosa con ex-
travasación de líquidos al espacio intersticial y secues-
tro masivo de los mismos, lo cual en última instancia 
ocasionaría hipovolemia relativa e inestabilidad hemo-
dinámica.1,12 Durante el bloque incompleto (reversible) 
aparece la FCD; sin embargo, si el bloqueo progresa y 
se hace completo, provoca un cierre crítico que causaría 
el desarrollo de gangrena (irreversible).13

Los principales factores desencadenantes des-
critos para el desarrollo de esta enfermedad son: 
enfermedades malignas, cirugías recientes, trauma-
tismo, cateterismo de la vena femoral, inmovilización 
prolongada, obesidad, falla cardiaca, embarazo, tera-
pia hormonal/uso de anticonceptivos orales, estados 
de hipercoagulabilidad (trombofilias, SAF) e incluso 
infecciones.1,10,14,15 En población infantil se ha asociado 
principalmente al antecedente de evento traumático o 
infeccioso, el caso más reciente se asoció a infección 
con SARS-CoV-2.16,17 Existen dos reportes de caso 
de FCD asociados con enfermedad autoinmune, am-
bos pacientes adultos: un femenino de 31 años con 
diagnóstico de lupus eritematoso sistémico (LES), 
quien desarrolló FCD tres meses posteriores a la re-
solución de su embarazo;18 y un masculino de 37 años 
diagnosticado con SAF posterior a la presentación 
de FCD con anticoagulante lúpico positivo, pero que 

Figura 5: Imagen del paciente a los cuatro días de su ingreso a la unidad.

Figura 4: Tomografía simple de cráneo donde se observa atrofia de 
corteza, sin datos de isquemia, sangrado o edema.
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no cumplió criterios para el diagnóstico de LES.19 Es 
importante señalar que hasta 10% de los casos no se 
logra documentar una causa aparente.1

El diagnóstico es fundamentalmente clínico, debien-
do establecerse lo más temprano y oportuno posible; 
en este sentido, los estudios de imagen deben ser úni-
camente complementarios.1,3,4,10 El ultrasonido Doppler 
venoso suele ser el método inicial de elección, aunque 
puede tener limitaciones para visualizar trombos pro-
ximales en venas iliacas o vena cava inferior. En estos 
casos, la angiotomografía computarizada con contraste 
o la venografía por resonancia magnética son técnicas 
valiosas para definir extensión y planificar el tratamiento 
intervencionista.3,15

El tratamiento debe iniciarse de forma inmediata 
y ser multidisciplinario. Al ser una entidad rara, no 
se cuenta con protocolos de manejo consensuados. 
Sin embargo, éste debe estar enfocado en prevenir 
la estasis y la propagación de trombos, disminuir la 
presión venosa en la extremidad, al mismo tiempo 
que se asegure el manejo hídrico adecuado del es-
tado de choque hipovolémico y se aminore el riesgo 
de gangrena. Por lo tanto, las medidas de soporte 
deben estar consideradas dentro de la primera línea 
de manejo, esto es: la elevación de la extremidad para 
favorecer el retorno venoso y disminuir el edema, con 
un ángulo ideal mayor a 60o sobre el nivel del cora-
zón.1,9 El uso de alfa y betabloqueadores, fármacos 
antivasoespasmos, pentoxifilina y esteroides no han 
demostrado tener un beneficio real sobre el pronóstico 
del paciente.

El tratamiento definitivo debe incluir terapia anti-
coagulación, trombólisis, trombectomía o todas ellas 
combinadas. La anticoagulación debe iniciarse en 
todos los casos a menos que exista una contraindi-
cación específica, se recomienda el uso de heparina 
no fraccionada a dosis de impregnación de 10-15 UI/
kg, seguida de infusión intravenosa hasta alcanzar 
un tiempo de tromboplastina parcial activada de 1.5-2 
veces el valor de control del laboratorio. La anticoa-
gulación debe asociarse a trombólisis endovascular 
o trombectomía mecánica, dependiendo el caso, ya 
que su combinación logra revascularización de forma 
más rápida y disminuye la necesidad de agentes fi-
brinolíticos. La trombólisis dirigida por catéter permite 
la administración local de agentes fibrinolíticos como 
el activador tisular del plasminógeno, logrando una 
rápida disolución del trombo con menor riesgo de 
hemorragia sistémica.9,15 La trombectomía mecánica 
o por aspiración puede utilizarse cuando exista con-
traindicación para trombólisis o cuando sea necesaria 
una intervención urgente por compromiso isquémico 
grave.9,12,20 La trombólisis y trombectomía percutánea 

se han consolidado como las técnicas preferidas por 
su menor invasividad y mejores resultados;20-23 sin 
embargo, no están exentas de complicaciones y con-
llevan riesgo de hemorragia. En casos de trombosis 
extensa debe considerarse la colocación preventiva 
de un filtro de vena cava inferior.20,24 En situaciones de 
gangrena establecida o compromiso arterial severo, 
puede ser necesaria la realización de fasciotomía o 
trombectomía quirúrgica abierta, pues se asocia a 
mayor morbilidad y recurrencia9,12 e incluso amputa-
ción, siendo fundamental evitar esta última siempre 
que sea posible.1,12

El pronóstico de la FCD en general es malo. Las 
complicaciones incluyen embolia pulmonar (hasta 
50% de los casos), gangrena venosa (40-60%) y am-
putación (10-25%).1,2 La mortalidad está directamente 
relacionada con la rapidez de inicio y efectividad del 
tratamiento.12 De ahí que el diagnóstico y tratamiento 
oportuno sean fundamentales para evitar complica-
ciones potencialmente fatales como isquemia crítica, 
síndrome compartimental, choque hipovolémico, falla 
orgánica múltiple y muerte.1,3,4,10,14

CONCLUSIONES

El caso que presentamos nos permite aumentar el 
conocimiento sobre esta rara enfermedad y su aso-
ciación con enfermedades autoinmunes, promoviendo 
la concientización del diagnóstico oportuno. Nuestra 
paciente es un caso muy especial por la rareza de 
presentación de la FCD en población pediátrica, ade-
más de que los pocos casos reportados en niños se 
han asociado principalmente a infecciones y eventos 
de trauma. 

Si bien nuestra paciente tenía un evento traumá-
tico de siete días de evolución, es indudable el papel 
que jugó el SAF en la fisiopatología y gravedad de la 
presentación de este caso. En la paciente, la detección 
de anticuerpos anticardiolipina y anti-β2-glucoproteína, 
en conjunto con el evento de trombosis grave, nos 
permitió establecer de manera retrospectiva el diagnós-
tico de SAF. Si ésta fue adquirida o estuvo asociada a 
otra patología autoinmune, es algo que no podremos 
saber; sin embargo, datos que presentaba la paciente 
como linfopenia, plaquetopenia, desarrollo de anemia 
hemolítica, positividad del Coombs directo, proteinuria 
y cilindruria, asociado con trombosis severa en una 
paciente sin factores de riesgo importantes, tampoco 
nos permite descartarlo. 

Por tanto, la FCD, particularmente en pacientes 
sin factores de riesgo convencionales, debe alertarnos 
en la búsqueda de SAF y/o su asociación con alguna 
enfermedad autoinmune subyacente.
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