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Linfedema primario fuera del
periodo neonatal

\!’J'_lnnﬂrl\.

Primary lymphoedema outside the neonatal
period

Sra. Editora:

El linfedema primario es una entidad poco frecuente, que
comienza en la mayoria de los casos en mujeres en edad
prepuberal, con una prevalencia que varia entre 1/6.000 y
1/100.000 personas’-2.

Se produce por una linfangiogénesis anémala durante el
desarrollo embrionario, probablemente producida por muta-
ciones en genes responsables de la misma’. Hasta en el
80% de los casos ocurre en los miembros inferiores, aun-
que puede afectar a miembros superiores, cara y genitales.
La alteracion local de los linfaticos produce un acimulo de
linfa que, de mantenerse, estimula la fibrosis produciendo
un edema localizado, cronico y progresivo. Este edema se
presenta sin dolor, calor, eritema, ni limitacion funcional al
inicio.

Allen clasificé en 1934 el linfedema primario en funcion
de la edad de inicio: congénito, precoz y tardio’. Reciente-
mente, Connell et al.? propusieron una nueva clasificacion
que incluia las diferentes presentaciones clinicas y muta-
ciones conocidas, dando lugar a un complejo algoritmo
diagnostico que englobaba hasta 26 posibilidades diagnos-
ticas.

Se presentan 6 pacientes con linfedema primario
diagnosticados en nuestro centro, cuyas caracteristicas
clinico-demograficas se recogen en la tabla 1. La mayoria
eran mujeres con un rango de edad al inicio de los sinto-
mas de 5-12 afos (mediana: 10,5). Ninguno de los pacientes
presentaba malformaciones asociadas, ni antecedentes per-
sonales de interés. El 50% tenian antecedentes familiares de
linfedema. El tiempo de evolucién hasta el diagnéstico oscild
entre 3 meses y 4,3 anos (mediana: 9 meses). Los pacien-
tes fueron derivados para descartar que la tumefaccion de
dorso de pie o de mano fuera producida por artritis. Ningln
paciente refirié artralgias, rigidez matutina o impotencia
funcional, siendo muy caracteristico que la tumefaccion
mejoraba con el reposo nocturno y empeoraba con la bipe-
destacion. A la exploracion fisica todos presentaban edema
de partes blandas, siendo su exploracion articular normal.
La analitica sanguinea (recuentos hematoldgicos, reactan-

tes de fase aguda, TSH, albimina, proteinas totales) y el
sistematico de orina fueron asimismo normales.

La mayoria de los pacientes habian sido valorados pre-
viamente por otros servicios hospitalarios (traumatologia,
cirugia plastica, dermatologia, urgencias) realizandose dife-
rentes pruebas de imagen (ecografia, eco-Doppler, RMN),
que ponian de manifiesto la presencia de edema del tejido
celular subcutaneo.

La prueba diagndstica de eleccién del linfedema es la
linfogammagrafia isotopica, que objetiva la velocidad de
transito de un radiotrazador a través de los vasos linfaticos.
El radiotrazador se inyecta en la dermis de un pliegue inter-
digital y es seguido mediante una gamma camara. Es una
prueba minimamente invasiva y reproducible, que puede
realizarse en ninos. En los pacientes con linfedema prima-
rio se objetiva una ausencia o un retraso de la velocidad
del radiotrazador® (fig. 1). Kinmonth et al. demostraron
en un estudio de 107 pacientes con linfedema primario,
las alteraciones morfoldgicas posibles en la linfogamma-
grafia isotopica, clasificandolas en 3 categorias: aplasia
(ausencia de vasos linfaticos), hipoplasia (vasos linfaticos
deficientes en tamafo o nimero) e hiperplasia (vasos linfa-
ticos tortuosos)'. Todos nuestros pacientes presentaban este
tipo de alteraciones en el sistema linfatico, siendo catego-
rizados de acuerdo a la propuesta de Connell et al.?. Otras
pruebas de imagen utilizadas en estudios mas recientes,
aunque con escasa implantacion en la practica clinica son la
linfografia con verde de indocianina* que implica exposicion
aradiaciony la linfangiografia por resonancia magnética uti-
lizando gadobenato de dimeglumina como contraste®, que
evitaria la radiacion y permitiria obtener secuencias dina-
micas, resultando ambas técnicas igual de eficaces que la
linfogammagrafia isotopica en la deteccion de alteraciones
del flujo linfatico.

El tratamiento del linfedema primario es principalmente
conservador, siendo de eleccion el drenaje linfatico manual
o mediante presoterapia. Evitar la bipedestacion prolon-
gada, usar medias de compresion y realizar ejercicio fisico
de forma regular acompanado de un buen cuidado de la piel
suele ser suficiente en la mayoria de los casos®. En todos
nuestros pacientes se ha llevado a cabo estas medidas con
estabilidad del linfedema. El pronéstico del linfedema es
bueno permaneciendo estable en mas de la mitad de los
pacientes (57%)°, aunque existen técnicas quirurgicas para
los casos mas graves®.

La tumefaccion de los miembros engloba un diagndstico
diferencial amplio en pediatria que incluye traumatismos,
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Tabla 1 Caracteristicas demograficas, clinicas y diagnosticas de los pacientes diagnosticados de linfedema primario
Sexo Antecedentes Edad inicio Tiempo Localizacion Analitica Linfogammagrafia Otras pruebas Diagnostico
familiares/ (anos) hasta linfedema (leucocitos, isotopica de imagen final segln
personales diagnostico RFA, TSH, Conell et al.?
(meses) proteinas) y
orina
1 M No 11 5 Pie y tobillo Normal Retraso en eliminacion Ecografia y Linfedema
izquierdo de radiotrazador de Ml RMN con primario tardio
edema TCS unilateral
2 \' No 5 52 Pie Normal Retraso en eliminacion Radiografia Linfedema
izquierdo de radiotrazador en Ml normal, RMN primario tardio
edema TCS unilateral
3 M AF madre con 12 13 Pies 'y Normal Retraso en eliminacion Ecografia Linfedema
linfedema MMII tobillos de radiotrazador en M abdominal primario
normal (enfermedad
de Meige)
4 M No 11 16 Pie y tobillo Normal No visualizacion de Radiografia Linfedema
izquierdo drenaje linfatico en MIl normal primario tardio
por aplasia del sistema Eco-Doppler unilateral
linfatico normal
Ecografia
edema TCS
5 M AF tia y prima 10 3 Pie derecho Normal Hipoplasia e insuficiencia Ecografia Linfedema
hermana y mano linfatica de cadenas de edema TCS multisegmen-
maternas con izquierda MSI y MID tario
edema de MMII tardio
6 M AF madre y 10 13 Mano y Normal Aumento del calibre del RMN edema Linfedema
prima hermana antebrazo trayecto linfatico en MSD TCS multisegmen-
materna con derecho tario

edema de MMII

tardio

AF: antecedentes familiares; M: mujer; MID: miembro inferior derecho; MMII: miembros inferiores; MSD: miembro superior derecho; RFA: reactantes de fase aguda; RMN: resonancia
magnética nuclear; TCS: tejido celular subcutaneo; TSH: hormona tireotropa; V: varon.
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Figura1 Linfogammagrafia (vision anterior) donde se observa
retraso del drenaje linfatico en miembro inferior izquierdo en

el que persiste actividad del radiotrazador a nivel de ganglios
popliteos (flecha), compatible con linfedema primario.

celulitis, artritis, insuficiencia venosa, trombosis venosa
profunda y linfedema primario®. El conocimiento de esta
entidad y de sus caracteristicas, tumefaccion no dolorosa
de miembros que se modifica con la postura y que no asocia
dolor ni limitacion articular, puede evitar retrasos diagndsti-
cos, asi como derivaciones y exploraciones complementarias
innecesarias.
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