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Resumen

El sindrome de gangrena simétrica periférica (SPG) es una entidad clinica infrecuente, en el que se produce una lesion
vascular secundaria a un mecanismo de coagulacion intravascular diseminada (CID). Su aparicién es impredecible y
actualmente no existen opciones terapéuticas para prevenir o revertir su progresion. Por este motivo en la mayoria de
ocasiones su tratamiento no es sino el tratamiento de las secuelas, consistente en la amputacion de los miembros. Se
presenta una revision de este tema a propésito de un caso clinico de un paciente de 83 afios que desarrollé necrosis de
los cuatro miembros tras su estancia en UCI por shock séptico de origen urinario.
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Summary

Symmetrical peripheral gangrene (SPG) is an uncommon clinical entity. It is caused by a vascular injury secondary to a
disseminated intravascular coagulation (DIC) mechanism. lts onset is unpredictable, and there are currently no therapeutic
options to prevent or reverse its progression. For this reason, in most cases its treatment is nothing more than the
treatment of the sequelae, consisting of limb amputation. We present a review of this topic based on a clinical case of an
83-year-old patient who developed necrosis of all four limbs after a stay in the ICU for a urinary septic shock.
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INTRODUCCION

El sindrome de gangrena simétrica periférica (SPG) es una
entidad infrecuente que aparece en pacientes ingresados
en Unidades de Cuidados Intensivos (UCI). Se caracteriza
por la isquemia periférica aguda de distribucion acral en
dos 0 mas extremidades, y en ausencia de obstruccién de
grandes vasos'. Aunque se describi6 por primera vez hace
décadas (Fishberg, afio 1938), hasta el momento solo se
han presentado algunos casos clinicos y pequefas series
de casos, de modo que existe escasa evidencia cientifica
que ayude a entender bien su fisiopatologia“. Es un
sindrome devastador, con altas tasas de mortalidad
(oscilan entre un 18% y un 40%), y que aumenta
significativamente la morbilidad de los pacientes que
sobreviven a su estancia en UCI'®. Se desencadena por la
coexistencia de un estado de shock circulatorio,
coagulacién intravascular diseminada (CID) y deplecion de
los niveles de anticoagulantes naturaless, siendo la CID la
causa ultima del dafio isquémico. Hasta el momento se han
descrito muchos factores etiolégicos relacionados con el
SPG3'5, de modo que una forma de clasificarlos es dividirlos
en infecciosos y no infecciosos (Tabla I). Dentro de los
ultimos, el SPG se ha asociado clasicamente al uso de
farmacos vasopresores1'5.

Tabla I: Factores etiolégicos del SPG. PV: Policitemia Vera.
SAF: Sindrome antifosfolipido. LES: Lupus eritematoso
sistémico. PM: Polimialgia reumatica.

INFECCIOSOS NO INFECCIOSOS

- Kleibsiella Pneumoniae.
- Escherichia Coli.

- Salmonella paratyphi.

- Proteus Vulgaris.

- Proteus Miriabilis.

- Pasteurelfa Multocida.

- Pseudomonas.

- Capnocytophaga
Canimorsus.

- Plasmodium falciparum

- Mycobacterium
tuberculosis.

- Enterococcus Faecaelis.

- S. Pneumoniae. - Hipovolemia.

- Staphylococcus Aureus. | - Estados de bajo gasto.

- Neisseria Meningitidis. - Septicemia.

- Streptococcus - Uso de vasopresores.
Pyogenes. - Trombocitopenia.

- Estados protrombdticos (PV, SAF,
déficit de proteinaC y S,
crioglobulinemia, hepatopatia
cronica...).

- Algunas enfermedades reumaticas
(Raynaud, LES , PM...).

- Factor V Leiden.

- Diabetes Mellitus.

- Enfermedad de vasos pequefios
preexistente.

- Condiciones vasoespasticas.

- Trastornos mieloproliferativos.

- Adenocarcinomas.

- Inmunotrombosis.

Lo mas importante es poder prevenir el SPG y para ello,
hay que detectar a los pacientes con factores de riesgo de
desarrollarlo. En ellos se deberia realizar una estrecha
monitorizacion 'y ajustar al maximo el tratamiento
vasopresor4. En el momento en el que se desarrolla el
SPG, ningun farmaco ha demostrado la efectividad para
prevenir o revertir la necrosis, por lo que en la mayoria de
casos la amputacion es inevitable®.

Se presenta un caso clinico. El paciente ha dado su
consentimiento para la realizacién de los procedimientos y
su consentimiento para la obtencion de fotografias clinicas
y su utilizacion con fines docentes o de investigacion. Los
autores manifiestan su adhesion al convenio de Oviedo y a
la Declaracion de Helsinki sobre investigacion biomédica.
En la presentacion del caso y redaccién del trabajo se han
seguido las recomendaciones de la declaracion SCARE
para casos clinicos quirl’Jrgicos7.

CASO CLIiNICO

Varén de 83 anos con enfermedad renal crénica, Diabetes
Mellitus tipo Il, dislipemia, gammapatia monoclonal,
isquemia crénica de miembros inferiores, e intervenido por
aneurisma de aorta abdominal infrarrenal. A los 80 afios es
diagnosticado de un carcinoma urotelial de vejiga musculo-
invasivo, precisando cistectomia radical y radioterapia. La
cirugia se complica, desarrollando una uropatia obstructiva
bilateral que meses mas tarde requiere una cirugia tipo
Bricker. Finalmente desarrolla una uropatia ureteral
izquierda que afecta a la anastomosis ureteroileal,
precisando una nefrostomia percutdnea. Dos afios mas
tarde la nefrostomia se obstruye, precisando recambio de la
misma. En el postoperatorio inmediato de esta ultima
intervencion el paciente  desarrolla  obnubilacién,
hipotension progresiva (TA 65/45 mmHg), fiebre (39°C),
nauseas, aumento del lactato sérico (3.6 mmol/L) y de
reactantes de fase aguda. Ante el diagnéstico de shock
séptico de origen urinario se decide ingreso en la unidad de
cuidados intensivos (UCI). En la Tabla Il se muestra la
evolucion del paciente durante los 6 primeros dias de
estancia en UCI. Durante la segunda semana de ingreso en
UCI la plaguetopenia se resuelve y las cifras de lactato se
normalizan. La gangrena periférica empieza a delimitarse, y
las flictenas dejan areas de piel denudadas. Se inicia
anticoagulacién con heparina de bajo peso molecular a
dosis de 40 Ul cada 12 horas.

Tabla II: Evolucion del paciente durante los 6 primeros dias
de ingreso en UCI. NA: Noradrenalina. VP: Vasopresina.
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Tras 15 dias de ingreso en UCI, el paciente pasa a sala de
hospitalizacion, donde permanece ingresado durante un
mes y medio mas. Durante este periodo la isquemia se
delimita completamente. En el miembro superior izquierdo
afecta la totalidad de la mano, antebrazo y tercio distal de
brazo (Fig. 1). En el miembro superior derecho afecta todos
los dedos y se extiende hasta la hilera distal de los huesos
del carpo a nivel volar, y a nivel de la articulacion
radiocubital distal a nivel dorsal (Fig. 2).

Figura 1: Miembro superior izquierdo previo a intervencion
quirurgica.

Figura 2: Miembro superior derecho previo a intervencion
quirdrgica.

En el miembro inferior izquierdo afecta todo el tobillo y el
pie, extendiéndose hasta tercio distal de tibia y peroné (Fig.
3A y 3B). En el miembro inferior derecho la afectacion es
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mas extensa, alcanzando el tercio medio de tibia y peroné a
nivel anterior (Fig. 3C y 3D). En este momento se plantea al
paciente la amputacion.

N

Figura 3: Estado de los miembros inferiores previo a
intervencion. A y B: miembro inferior izquierdo. C y D:
miembro inferior derecho.

Por motivos psicoldgicos, el paciente rechaza Ila
amputacion de los cuatro miembros en un tiempo. Dado
que ambos miembros superiores presentaban signos de
infeccion (necrosis humeda, maloliente y con dolor e
inflamacién en la transicion con la zona necrética), pero los
miembros inferiores presentaban una necrosis seca, no
dolorosa, se decidid, de acuerdo con el paciente, realizar la
amputacion transradial del miembro superior derecho vy
transhumeral del miembro superior izquierdo (Figura 4A y
4B). Durante el postoperatorio el paciente se encuentra
muy satisfecho con el resultado; no presenta
complicaciones de los mufiones, no tiene sensacion de
miembro fantasma, y el muidn del antebrazo derecho le
permite mover una silla de ruedas eléctrica. Ademas, los
dos miembros inferiores momificados le sirven de brazo de
palanca para poder realizar transferencias e incorporarse
cuando esta sentado, por lo que no desea amputarlos.
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Figura 4: Resultado postoperatorio. A miembro superior
derecho. B. Miembro superior izquierdo C. Miembros
inferiores.

A los seis meses, el paciente consulta por dolor y mal olor
en ambos miembros inferiores, observandose tumefaccion
y una zona humeda, supurativa y maloliente en la transicion
con la zona necrética. Se procede a la amputacion
transtibial de ambos miembros inferiores (Fig. 4C). La
evolucion fue positiva, sin complicaciones en los mufiones
ni miembro fantasma.

DISCUSION

El sindrome de gangrena periférica afecta tipicamente a los
miembros inferiores, aunque también puede afectar a
miembros superiores, al escroto o a los I6bulos de las
orejas. De forma excepcional, se han publicado varios
casos con afectacion simultanea de varias
extremidades*®"°. El caso presentado destaca por la
amplia afectacion de las 4 extremidades.

La etiologia del SPG es multifactorial®. En este caso el
paciente presentaba varios de los factores presentados en
la Tabla 1: A) infeccion por Kleibsiella Pneumoniae,
Enterococcus faecaelis y E.Coli BLEE, B) septicemia con
estado de shock séptico, C) tratamiento con farmacos
vasopresores, D) trombocitopenia, E) Diabetes Mellitus tipo
Iy F) enfermedad preexistente de vasos pequefios
(isquemia crénica de miembros inferiores). La mayoria de
autores coinciden en que el SPG es el resultado y la
manifestacion final de la CID, que habitualmente se
desencadena por la sepsis, y que ocurre en al menos el

90% de estos pacientess’6 La CID produce trombosis y
hemorragia, y a nivel analitico, entre muchas otras
alteraciones, se caracteriza por generar una
trombocitopenia moderada (50-100x103/mm3) (como se ha
podido ver en el caso descrito).

El tratamiento del shock séptico se basa en tres pilares: la
fluidoterapia, la antibioterapia y el uso de drogas
vasoactivas (DVA). Respecto a estas Ultimas, la
noradrenalina (NA) es el farmaco vasopresor de primera
linea para el manejo del shock séptico, como se utilizd en
este caso. Clasicamente el uso de DVA se ha relacionado
con la apariciéon de isquemia periférica y SPG; algunos
autores postulan que la dosis de vasopresores podria ser
mas importante que la duracién de los mismos para
desarrollar esta complicacion. Sin embargo, recientemente
han aparecido algunos autores con cierto escepticismo
sobre esta teoria®"’ argumentando que, si realmente los
vasopresores fuesen los causantes de la isquemia, esta
apareceria horas después de la administracion de los
mismos. En cambio, la mayoria de los casos clinicos
describen que la isquemia suele aparecer a los 2-3 dias del
inicio de estos férmacoss’m, como también se puede
observar en el caso clinico presentado, donde en el
segundo dia de ingreso en la UCI se describe la frialdad y
palidez de las zonas acras. Seria mas razonable pensar
que esta complicacion se debe a un factor fisiopatolégico
tiempo-dependiente, (como pudiera ser el descenso
progresivo de los niveles de anticoagulantes naturales).

Seria importante prevenir, o si no es posible, detectar
precozmente el SPG. Hay que conocer si el paciente
presenta factores de riesgo para desarrollar SPG. Una
medida a seguir debe ser ajustar el uso de vasopresores
(tal y como se hizo en este paciente), bien disminuyendo su
dosis lo antes posible, o bien combinando varios
vasopresores entre ellos para administrar una dosis menor
de cada uno de ellos®. Por otro lado, el shock séptico se
asocia a niveles elevados de lactato sérico. Tal y como
sucedio en este caso clinico, el lactato aumenta justo antes
del inicio del SPG. Por tanto, monitorizar el lactato podria
ser util para evaluar el riesgo de desarrollar SPG. Las
pruebas de laboratorio también podrian ayudar a detectar la
CID.

El primer signo clinico sugestivo de isquemia es la
presencia de frialdad, cianosis y dolor. Posteriormente
aparecen livideces, flictenas, y areas de necrosis que
progresan de distal a proximal. Los pulsos distales suelen
ser palpabless’e'a, y el eco-doppler muestra ausencia de
oclusion de las grandes arterias®. En el momento en el que
se sospecha el SPG es crucial el manejo de la causa
subyacente. En fase aguda existen algunos tratamientos
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que parecen Uutiles, pero la realidad es que ninguno ha
demostrado su efectividad para prevenir la progresién o
revertir la gangrena. Entre ellos se encuentra la
administracion de heparina, antitrombina, concentrados de
proteina C, trasfusion de plasma fresco congelado,
tratamiento tépico o sistémico con bloqueadores alfa,
vasodilatadores e incluso inhibidores de la
fosfodiesterasa'®. Lo mas habitual es realizar
tromboprofilaxis con heparina de bajo peso molecular
(HBPM), tal y como se hizo en este caso. La dosis de
HBPM para reducir el riesgo de SPG es desconocida, y se
debe adecuar a las caracteristicas del paciente. Sin
embargo, una vez la isquemia esta establecida, las
alternativas terapéuticas disponibles son escasas, y en la
mayoria de los casos la amputaciéon, como tratamiento de
las secuelas, es inevitable*. La necrosis tarda unas 3
semanas en delimitarse. En este periodo de tiempo es
necesario realizar curas periddicas y vigilar la aparicion de
signos de infeccion, asi como explicar todo el proceso al

paciente y a sus familiares, teniendo en cuenta su situacion
sociofuncional. En casos seleccionados, como en los
miembros inferiores de este paciente, la amputacién se
puede demorar durante largos periodos de tiempo (6 meses
en este caso), siempre que no existan signos de infeccion
ni complicaciones mayores.

CONCLUSION

El SPG es una entidad clinica infrecuente que suele
afectar a pacientes ingresados en las UCI. Su relacion
con el uso de vasopresores es controvertida. Su
prevencion y deteccion precoz serian muy importantes,
aunque desafortunadamente una vez establecida la
gangrena el tratamiento es la amputaciéon de los
miembros, manteniendo criterios conocidos de
funcionalidad de los mufiones remanentes.
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