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Enferma de 61 afios, obesa e hipertensa, sometida
a colectomia izquierda. Durante el procedimiento
quirargico present6 choque hipovolémico por hemo-
rragia, que fue manejado con liquidos y productos
sanguineos (9 concentrados eritrocitarios y 7 unida-
des de plasma fresco congelado). En el postopera-
torio desarroll6 sepsis grave y choque séptico que
se manejo con liquidos, vasopresores, inotropicos y
antibioticos. Al cuarto dia de estancia en la Unidad
de Terapia Intensiva presenté aumento de volumen
del miembro pélvico izquierdo, adoptando coloracion
violacea distal y livedo reticularis en toda la extremi-
dad, trayectos venosos superficiales tortuosos, con
venas reticulares y flictenas en cara interna del
muslo, disminucion de los pulsos arteriales en in-
tensidad y de la temperatura comparativamente con
la otra extremidad (figura 1). Por ultrasonografia Do-
ppler se observé trombo ecogénico intramural que a
la maniobra de compresion no se modificé y ausen-
cia de color en Doppler sin sefial en el espectro, se
diagnosticé trombosis de la vena femoral comun iz-
quierda, la vena poplitea izquierda y su sistema su-
perficial con presencia de colaterales (figura 2).

DISCUSION

La Phlegmasia Cerulea se debe a la oclusion veno-
sa trombotica total o casi total del sistema venoso
de la extremidad inferior.*? Existen dos tipos de
Phlegmasia cerulea; la Phlegmasia Cerulea Dolens
(PCD) y la Phlegmasia Cerulea Alba (PCA).2 La
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Phlegmasia Cerulea Dolens es una forma grave de
trombosis venosa profunda masiva de la extremi-
dad, incluyendo trombosis de las venas colaterales
asociado a cianosis global y puede evolucionar a
gangrena, choque hipovolémico y compromiso arte-
rial, por tal motivo se denominé «trombosis fulmi-
nante». Su prevalencia es baja, sin embargo es una
condicion de relevante importancia clinica por su
impacto en la morbi-mortalidad. Con una mortalidad
de 25% y 12-25% de riesgo de amputacién de la
extremidad afectada en los sobrevivientes.?*

De acuerdo a los casos reportados de PCA se
puede concluir, que se presenta entre la edad de 6
meses y 87 afios, con mayor prevalencia en las
mujeres en comparacién con los hombres (indice
4:3), y con mayor involucro de la extremidad inferior
izquierda, debido a la compresion de la vena iliaca
izquierda por la relacion anatomica que tiene con la
arteria iliaca homolateral. Se relaciona a estados de
hipercoagulabilidad especialmente en enfermedades
malignas (20 a 40%), periodos postparto y postqui-
rdrgico, a otras entidades protrombéticas como defi-
ciencia de antitrombina Ill, proteina C y proteina S,
también se ha asociado a estenosis grave de la val-
vula mitral y/o insuficiencia cardiaca y al abuso de
drogas intravenosas.>’

La fisiopatologia mas aceptada es la propuesta
por Brockman, Vasco y cols.®!! La trombosis veno-
sa masiva de la extremidad inferior, con o sin oclu-
sién de los vasos colaterales resulta en un aumento
rapido en la presion hidrostéatica capilar y venosa.
El secuestro masivo de liquido en la extremidad in-
volucrada lleva a hipovolemia, hipotension sistémi-
ca y aumento en la presion del espacio intersticial,
conduciendo a edema progresivo. La presion intra-
vascular puede llegar a ser 16 a 17 veces mayor del
valor normal con 6 horas de oclusion. Si no se trata
de manera temprana y oportuna, el incremento de la
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Figura 2. Imagen de ultrasonografia Doppler donde se
observa trombo ecogénico intramural (flecha) que a la
maniobra de compresion no se modifica y ausencia de
color en Doppler sin sefial en el espectro de la vena
femoral comun izquierda.

presion arterial transmural y la hipovolemia, lleva a
colapso arterial e hipoxia tisular distal, lo que resulta
en sindrome compartamental con mayor compromi-
so arterial que evoluciona a gangrena (figura 3). El
desarrollo de necrosis tisular y gangrena venosa es
un signo tardio asociado a mayor morbimortalidad.®

La PCD se presenta clinicamente con la triada de
dolor, edema y cianosis. El edema se desarrolla rapi-
damente, la piel se encuentra tensa y firme, y confor-
me el edema se acentla, los pulsos arteriales dismi-
nuyen de intensidad y son palpables sélo en 17% de

a7

Figura 1. Imagen de
extremidad inferior izquierda
con datos clinicos
caracteristicos de
Phlegmasia Cerulea Dolens
donde se aprecia
claramente el signo «rodilla
de trabajadora doméstica»
(flecha) en comparacién con
la extremidad derecha.

Factores de riesgo

- Obesidad

- Edad y sexo

- Hipercoagulabilidad

- Periodo postparto y postquirurgico
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Figura 3. Fisiopatologia de la Phlegmasia Cerulea Dolens.

los pacientes. La extremidad debido a la hipoxia tisu-
lar toma una coloracion azulada (cianosis). Frecuen-
temente existe el signo clinico de «rodilla de trabaja-
dora doméstica», debido al edema tan importante de
la extremidad que involucra a la rodilla.*2®
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El diagnéstico de PCD es clinico, especialmente
si se asocia la presencia de «rodilla de trabajadora
domésticax».5 El estudio de primera eleccién es el
ultrasonido, el cual confirma el diagnéstico sin nece-
sidad de requerir IRM o arteriografia. Los reportes
de ultrasonido describen la presencia de trombos
extensos en el sistema venoso superficial y profun-
do de la extremidad inferior afectada. El ultrasonido
como prueba diagnéstica de trombosis venosa al-
canza una sensibilidad de 95% y especificidad de
98%."12

El tratamiento esta dirigido principalmente a pre-
venir la extension de la trombosis venosa y dismi-
nuir el riesgo de isquemia de la extremidad, evitando
el sindrome compartamental. En los pacientes que
son diagnosticados oportunamente, la mayoria res-
ponde adecuadamente a la elevacion de la extremi-
dad, administracion de liquidos y anticoagulacion
sistémica. En pacientes con inestabilidad hemodi-
namica y trombosis iliofemoral masiva se adminis-
tra heparina no fraccionada (HNF), con una dosis
inicial de 5,000 Ul o 80 Ul/kg en bolo intravenoso,
seguido de 32,000 Ul/24 h o 18 Ul/kg/hora de 7-10
dias. La administracion de anticoagulacion oral
debe comenzar entre los dias 1y 3 después del ini-
cio del tratamiento con HNF, simultaneando ambos
tratamientos durante 3-5 dias, y suspendiendo la
NHF cuando se hayan alcanzado niveles terapéuti-
cos (INR entre 2 y 3) durante dos dias consecuti-
vos. Si no hay respuesta clinica en las primeras 6 a
12 h, debe considerarse la terapia trombolitica, en
la que la lisis del trombo es 3.5 veces superior a la
obtenida con heparina, aunque no esta demostrado
gue por ello se prevenga el desarrollo posterior del
sindrome postrombotico; provocado por la incompe-
tencia valvular secundaria a la trombosis. La trom-
bectomia esta indicada como tratamiento primario o
secundario de la PCD, varios estudios sugieren se
reserve para pacientes con contraindicaciones para
trombolisis.” 120

El pronéstico es malo, y si la enfermedad no se
diagnostica tempranamente tiene elevada morbi-
mortalidad. La PCD representa una fase reversible
de isquemia por oclusion venosa que puede progre-
sar a gangrena en 40 a 60% de los casos. El desa-
rrollo de gangrena se asocia a una tasa significativa
de amputacion de la extremidad inferior (mayor de
50% de los casos) y de mortalidad (mayor de 68%
en pacientes que fueron sujetos a amputacion infra-
condilea).? Las complicaciones a largo plazo son la
insuficiencia venosa profunda y la formacion de ve-
nas varicosas. Por tal motivo, ante la presencia de

un cuadro caracterizado por dolor de inicio subito en
la extremidad inferior, edema progresivo y cianosis,
el diagnéstico de PCD debe ser considerado y ex-
cluir compromiso arterial. En conclusién, la PCD es
una enfermedad letal, pero tratable, la mayoria de
los pacientes que son reanimados y tratados tem-
pranamente pueden tener un prondstico favorable.
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