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Linfedema primario precoz: una entidad a
tener en cuenta

Early primary lymphoedema. A condition to
remember

Sr. Editor:

El linfedema primario es una entidad rara en edad
pediatrica. Afecta aproximadamente 1,15/100.000 personas
menores de 20 anos. Es mas frecuente en mujeres y en la
edad prepuberal'. Se debe a una alteracion intrinseca del
sistema linfatico, y su origen puede ser esporadico o
hereditario. Se presenta habitualmente como una tumefac-
cion indolora de los miembros inferiores, aunque puede
afectar también a la cara o a los genitales?.

A continuacion, describimos el caso de una nifa de 10
anos que consultd en nuestro centro por presentar una
tumefaccion dolorosa a nivel del dorso del pie izquierdo de
una semana de evolucion. Entre sus antecedentes desta-
caba el haber presentado un afo antes una celulitis en el
tobillo izquierdo que precisé el ingreso hospitalario para
recibir tratamiento antibidtico intravenoso. No referia
antecedentes de infeccion respiratoria ni traumatismo
previo. Presentaba dolor con la deambulacién y estaba
afebril. En la exploracion fisica, destacaba una tumefac-
cion en el dorso del pie izquierdo que alcanzaba el tobillo y
dolor selectivo a la palpacion de las articulaciones
metatarsofalangicas.

Se realiz6 una radiografia del tobillo y pie izquierdos que
no mostro alteraciones significativas. Se solicitd analisis de
sangre completo incluyendo reactantes de fase aguda,
factor reumatoide, anticuerpos antinucleares, HLA-B27 y
hormonas tiroideas siendo todas las pruebas normales.

Se remiti6 al servicio de reumatologia que realizo el
diagnostico de tarsitis como forma de inicio de una artritis
idiopatica infantil oligoarticular. Se inici6 el tratamiento con
ibuprofeno y posteriormente con metotrexate, sin observar
mejoria clinica. Ante la evolucion desfavorable se completo
el estudio con la realizacion de una RMN del tobillo y
metatarso izquierdos para descartar otras posibilidades
diagnosticas. La RMN mostré un aumento del tejido celular
subcutaneo localizado en la vertiente dorsal y lateral del pie
con trabeculacion y edema, sin evidenciar otras alteraciones
(fig. 1) sugestivo de linfedema. Se descartaron las principa-
les causas de linfedema secundario dado que entre los
antecedentes no se constataron radioterapia, ni cirugia, ni

viajes a paises endémicos de filariasis, ni traumatismo. En la
exploracion fisica, no se evidenciaron varices ni otros signos
indicativos de insuficiencia venosa cronica. La ausencia de
fiebre, los reactantes de fase aguda normales y la nula
respuesta a antibioterapia descartaron la causa infecciosa.
Ante la sospecha de linfedema primario precoz se solicitd
una linfogammagrafia isot6pica que evidenci6 un retardo en
la eliminacion del trazador en la pierna izquierda confir-
mandose el diagnostico (fig. 1). Actualmente, la paciente
esta recibiendo tratamiento rehabilitador con una evolucién
satisfactoria.

El linfedema primario es una entidad rara en edad
pediatrica. Se produce por un aumento anormal de liquido
rico en proteinas en el espacio intersticial debido a una
sobreproduccion de dicho liquido y/o a una disminucion en
la capacidad de transporte del sistema linfatico. La etiologia
de esta alteracion permanece desconocida aunque se estan
investigando causas genéticas. Suele presentarse como una
tumefaccion no dolorosa de los miembros inferiores,
habitualmente unilateral. En ocasiones puede afectar
también a la cara o a los genitales y no se acompana de
manifestaciones sistémicas’.

El diagndstico diferencial de una tumefaccion dolorosa en
un miembro inferior abarca diversas patologias; celulitis/
erisipela, enfermedad reumatoldgica, traumatismo, trom-
bosis venosa profunda, insuficiencia venosa profunda, etc.>
(fig. 2). Una presentacion clinica atipica de un linfedema
puede inducir a errores diagnésticos y motivar la realizacion
de mas pruebas de imagen®. La linfogammagrafia isotopica
objetiva la velocidad del transito a través de los canales
linfaticos y constituye la prueba diagnostica de eleccion en
los linfedemas primarios.

El tratamiento del linfedema es sintomatico y se realiza
mediante la utilizacion de vendajes compresivos y ejercicio
rehabilitador. No existe un tratamiento etioldgico especi-
fico, por lo que el objetivo seria intentar disminuir el
volumen del edema, reducir los sintomas y evitar las
complicaciones. Por otro lado, es importante no descuidar
el apoyo psicologico dado que la mayoria de los enfermos
son adolescentes y les preocupa las repercusiones estéticas
del edema’.

Las complicaciones mas habituales suelen ser las infec-
ciones cutaneas porque la formacion de un edema con alto
contenido proteico supone un caldo de cultivo para
infecciones de repeticion.

Por tanto, queremos destacar que la presencia de una
celulitis sin causa aparente puede ser el primer signo de una
disfuncién linfatica preexistente®®, tal como ocurrié en
nuestro caso.
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Figura1 A) Aumento del tejido celular subcutaneo localizado en la vertiente dorsal y lateral del pie con trabeculacion. B) Migracion
retrasada y disminuida del trazador a nivel del sistema linfatico del miembro inferior izquierdo.
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