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Caso Clínico

Flegmasia cerúlea dolorosa en paciente con trombocitopenia inmune primaria: 
un gran reto terapéutico
Phlegmasia cerulea dolorosa and primary immune thrombocytopenia: a therapeutic challenge
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Resumen
Introducción: la fl egmasia cerúlea dolorosa resulta de una trombosis venosa masiva aguda que provoca una 
obstrucción del drenaje venoso de una extremidad y se asocia con un alto grado de morbilidad.

Caso clínico: presentamos el caso de un paciente con fl egmasia cerúlea dolorosa y múltiples factores de riesgo 
para desarrollarla, quien fue llevado a trombólisis dirigida por catéter, con lo que se logró salvar la extremidad.

Discusión: la fl egmasia cerúlea dolorosa es una entidad poco frecuente que puede progresar de manera rápida 
y comprometer la vitalidad de la extremidad afectada o llevar a desenlaces fatales, por lo que requiere una pronta 
sospecha y una intervención emergente. La terapia antitrombótica sigue siendo el manejo de elección.
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Abstract
Introduction: phlegmasia cerulea dolorosa results from acute massive venous thrombosis that causes obstruction 
of the venous drainage of an extremity, and it’s associated with a high morbidity.

Case report: we present the case of a patient with phlegmasia cerulea dolorosa and multiple risk factors for 
developing it, who was taken to catheter-directed thrombolysis successfully.

Discussion: phlegmasia cerulea dolorosathis is a rare entity that can progress rapidly and compromise the vitality 
of the limb or lead to fatal outcomes, which requires early suspicion and emergency intervention. Antithrombotic 
therapy continues to be the ideal treatment.
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INTRODUCCIÓN

La flegmasia cerúlea dolorosa (FCD) y la flegmasia 
alba dolorosa (FAD) son afecciones poco comunes 
que resultan de una trombosis venosa profunda 
(TVP) masiva y aguda de la extremidad. Se asocian 
con un alto grado de morbilidad y un incremento 
en la mortalidad (1). En el 50-60 % de los pacientes 
la FAD precederá a la FCD.

Es más frecuente en pacientes del sexo femenino, 
con una edad de presentación usual en torno a los 
30-40 años (2). Constituye una emergencia médica 
y puede conducir rápidamente a gangrena venosa, 
por lo que un diagnóstico temprano es crucial para 
iniciar intervenciones oportunas que permitan el sal-
vamento de la extremidad. 

Presentamos el caso de un paciente con trom-
bocitopenia severa secundaria a trombocitopenia 
inmune primaria (PTI), quien cursó con flegmasia 
cerúlea dolorosa y fue llevado a trombólisis intra-
trombo exitosa.  

CASO CLÍNICO

Paciente de 34 años con PTI, sometido a una esple-
nectomía y que recibe manejo actual con análogos 
de la trombopoyetina; además, cursa con infección 
activa por SARS-CoV-2 leve. Como historia reciente 
relevante, tenía una hospitalización por infección 
del tracto urinario. Ingresa por cuadro de una sema-
na de edema, dolor y equimosis en miembro infe-
rior izquierdo, que progresó en los últimos dos días 
(Figs. 1A y 1B).

Se realizó eco dúplex que informó de la presencia 
de trombosis venosa profunda aguda a nivel de todo 
el lecho venoso de la extremidad. El servicio de medi-
cina vascular diagnostica flegmasia cerúlea dolorosa 
en paciente con trombocitopenia severa por antece-
dente de PTI. Se hacen transfunden hemoderivados 
para obtener recuento plaquetario seguro e iniciar 
posteriormente la heparina no fraccionada (HNF) en 
infusión. Se ordenó la aplicación de inmunoglobuli-
na IV y pulsos de corticoide.

Fue valorado por el equipo de cirugía vascular 
para la realización de trombólisis dirigida por cáte-
ter a nivel de la extremidad. Recibió 20 mg de alte-

plasa directos por introductor y se dejó infusión de 
alteplase para pasar por bomba de infusión a 1 mg/
hora durante 24 horas, la que fue exitoso y logró 
una mejoría significativa del dolor y de la perfusión 
de la extremidad, con disminución marcada de los 
cambios cutáneos (Fig. 2). En la figura 3 se observa 
la flebografía inicial de la extremidad.  Después de la 
terapia, se realizó dúplex venoso de control con evi-
dencia de trombosis residual. 

Dentro de los estudios complementarios realiza-
dos, como hallazgo positivo se reportó la presencia 
de anticuerpos IgG anticardiolipinas positivos y anti-
cuerpos IgM anti B2 glicoproteína (ab2GP1) positivos, 
con anticoagulante lúpico (AL) negativo. 

Figura 1.
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DISCUSIÓN

Los pacientes con flegmasia cerúlea dolorosa 
suelen presentar dolor intenso de inicio abrupto, 
cianosis, edema, gangrena venosa y síndrome com-
partimental que, en conjunto, alteran el suministro 
arterial, por lo que con frecuencia puede producirse 
colapso circulatorio y choque (3). El retraso en el tra-

tamiento puede provocar la muerte o la pérdida de 
la extremidad, de ahí la importancia de su reconoci-
miento y tratamiento temprano (4). 

Debe indagarse siempre la presencia de antece-
dentes de trombofilia o estados de hipercoagulabi-
lidad. En el caso de nuestro paciente, encontramos 
varios factores de riesgo para desarrollar un evento 
trombótico agudo, ya que cursaba con una infección 
activa por SARS-CoV-2, factor que ha sido amplia-
mente descrito hasta la fecha como generador de 
eventos trombóticos (5). Tenía, además, una hospita-
lización reciente por una infección del tracto urinario 
y estaba recibiendo análogos de trombopoyetina. 

Los análogos de trombopoyetina (AR-TPo) en 
pacientes con trombocitopenia severa refractaria a 
otras medidas, en el contexto de PTI, se han reporta-
do como causal de trombocitosis y trombosis secun-
daria. Los estudios han documentado trombosis 
venosa profunda, embolia pulmonar, trombosis de 
la vena porta, trombosis extensa de senos venosos 
cerebrales, accidentes cerebrovasculares isquémicos 
e infartos de miocardio como parte del efecto pro-
trombótico causado por el uso de AR-TPo (6). 

Pese a que se cree que la trombocitosis es el prin-
cipal factor facilitador de fenómenos trombóticos, en 
un estudio realizado en el 2018 (7) en 46 pacientes 
con PTI, se encontró que un recuento plaquetario 
menor a 100 000 en el 82,6 % de los casos se relacio-
nó con mayor número de eventos trombóticos tanto 
arteriales como venosos, como en el caso de nuestro 
paciente índice, situación que dificulta el inicio de la 
anticoagulación y el uso de la terapia trombolítica. 
Adicionalmente, los pacientes con PTI pueden pre-
sentar anticuerpos antifosfolipídicos (aPA) positivos, 
como en el caso actual. Bidot y cols (8) vincularon 
los niveles de anticuerpos antifosfolipídicos con las 
exacerbaciones y remisiones de la PTI. 

El tratamiento definitivo implica anticoagula-
ción, trombólisis dirigida por catéter, trombectomía 
o la combinación de las tres, según la gravedad de 
la presentación. La HNF intravenosa debe adminis-
trarse inmediatamente como una dosis en bolo de 
10-15 UI/kg y luego continuar como una infusión 
intravenosa que se titula para un tiempo de trombo-
plastina parcial activo terapéutico (TTPa) entre 1,5 y 
2 veces el valor de control de laboratorio. Los pacien-
tes que presentan FCD avanzada o gangrena veno-

Figura 2.
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sa o aquellos con trombosis venosa refractaria a 
la anticoagulación pueden ser considerados para 
trombólisis dirigida por catéter (TDC), trombectomía 
mecánica percutánea o trombectomía quirúrgica 
abierta (9,10).

La eficacia clínica de la TDC ha sido probada en 
varios ensayos clínicos, así como en los estudios CAVA, 
ATTRACT y CAVent. Se comprobó que los pacientes 
con TVP iliofemoral sintomática tuvieron una mejoría 
clínica significativa, con una rápida reducción de la 
carga del trombo, restauración de la permeabilidad 
luminal y una disminución del riesgo de disfunción 
valvular y síndrome postrombótico (11-13).

En conclusión, la trombosis venosa o arterial es 
una complicación esperable en pacientes con PTI. 
Debemos recordar siempre que la trombocitope-
nia no cumple un papel protector para dichos fenó-
menos trombóticos e incluso parece incrementar el 
riesgo de desarrollarlos. La flegmasia cerúlea doloro-
sa es una entidad poco frecuente que puede progre-
sar de manera rápida y comprometer la vitalidad de 
la extremidad afectada o llevar a desenlaces fatales, 
por lo que requiere una pronta sospecha y una inter-
vención emergente; la terapia antitrombótica sigue 
siendo el manejo de elección, a pesar de la trombo-
citopenia, de tal manera que las trombosis venosas 
profundas extensas siempre van a representar un 
reto clínico, sobre todo en condiciones especiales 
de comorbilidad.

BIBLIOGRAFÍA

1. Sarwar S, Narra S, Munir A. Phlegmasia cerulea dolorosa. 
Tex Heart InstJ 2009;36:76.

2. Mumoli N, Invernizzi C, Luschi R, et al. Phlegmasia cerulea 
dolorosa. Circulation 2012 Feb 28;125(8):1056-7.

3. Maiti A, Das A, Smith DT. Phlegmasia cerulea dolorosa. 
Postgrad Med J 2016;92(1093):690.

4. zhang J, Wang Y, Du Y, et al. Phlegmasia Cerulea Dolens 
in the Upper Extremity: A Case Report and Literature Re-
view. Ann Vasc Surg 2021;76:601.e7-11. DoI: 10.1016/j.
avsg.2021.04.042

5. Lippi G, Sanchís-Gomar F, Favaloro EJ, et al. Coronavirus 
Disease 2019–Associated Coagulopathy. Mayo Clin Proc 
2021;96(1):203-17. 

6. Ghumman G, Fatima H, Singh G, et al. Risk of Thromboem-
bolism with Eltrombopag: A Case Report of Deep Vein 
Thrombosis and Bilateral Pulmonary Embolism. Cureus 
2023;15(1):e33615.

7. zhonghua Xue Ye Xue za zhi. The incidence and risk fac-
tors for thrombosis in primary immune thrombocytope-
nia. 2018;39(11):942-6.

8. Bidot CJ, Jy W, Horstman LL, et al. Antiphospholipid anti- 
bodies in immune thrombocytopenic purpura tend to 
emerge in exacerbation and decline in remission. Br 
J Haematol 2005;128(3):366-72. DoI: 10.1111/j.1365-
2141.2004.05314.x

9. Lin PH, zhou W, Dardik A, et l. Catheter-direct throm-
bolysis versus pharmacomechanical thrombectomy for 
treatment of symptomatic lower extremity deep venous 
thrombosis. Am J Surg 2006;192(6):782-8. 

10. Chaer RA, Dayal R, Lin SC, et al. Multimodal therapy for 
acute and chronic venous thrombotic and occlusive di-
sease. Vasc Endovascular Surg 2005;39(5):375-80.

11. Haig Y, Enden T, Grøtta o, et al. Post-thrombotic syn-
drome after catheter-directed thrombolysis for deep 
vein thrombosis (CaVenT): 5-year follow-up results of an 
open-label, randomised controlled trial. Lancet Haematol 
2016;3(2):e64-e71.

12. Vedantham S, Goldhaber Sz, Julian JA, et al. Pharmacome-
chanical Catheter-Directed Thrombolysis for Deep-Vein 
Thrombosis. N Engl J Med 2017;377(23):2240-52. DoI: 
10.1056/NEJMoa1615066

13. Notten P, de Smet André AEA, Tick LW, et al. CAVA (Ul-
trasound-accelerated catheter-directed thrombolysis on 
preventing post-thrombotic syndrome) trial: Long-term 
follow-up results. J Am Heart Assoc 2021;10(11):e018973. 
DoI: 10.1161/JAHA.120.018973


