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Resumen

Introduccion. El linfedema de las extremidades es una patologia crénica que conlleva una acumulacién
de liquido intersticial y tejido fibroadiposo. El linfedema primario se produce por anomalias congénitas, y
el secundario como consecuencia de enfermedades subyacentes (neoplasias y sus tratamientos), infec-
cion (filariasis) o traumatismos.

Clinica. Existen diferentes estadios clinicos dependiendo de las caracteristicas del edema y de la mejo-
ria tras la elevacion de la extremidad, y la severidad se establece en funcion de la diferencia de volu-
men: leve, moderada o severa.

Diagnéstico. El diagndstico se basa en la historia y la exploracion fisica con realizacién de toma de me-
didas de la extremidad. Las pruebas de imagen ayudan a descartar otras patologias y a valorar su seve-
ridad, siendo (tiles ante la sospecha de patologia neoplasica.

Tratamiento. Es sobre todo conservador, con medidas higiénico-dietéticas, profilaxis y tratamiento de in-
fecciones, y se basa en la terapia descongestiva completa (TDC) en centros especializados, en funcion
del estadio clinico de la enfermedad.

Abstract

Diagnostic protocol and treatment of chronic lymphocytic disease

Background. Lympho-oedema of the extremities is a chronic disease that entails an accumulation of
interstitial fluid and fibroadipose tissue. Primary lympho-oedema is produced by congenital
abnormalities; secondary lympho-oedema is the result of underlying diseases (malignancies and their
treatment), infection (filariasis) or trauma.

Symptoms. There are various clinical stages depending on the characteristics of the oedema and the
improvement after raising the extremity. The severity (mild, moderate or severe) is established based on
the difference in volume.

Diagnosis. The diagnosis is based on the history and physical examination, with measurements of the
extremity. Imaging tests help rule out other diseases and, when assessing disease severity, are useful for
suspected neoplastic disease.

Treatment. Treatment is above all conservative, with dietary and general health measures, prophylaxis
and treatment of infections. Treatment is based on complete decongestive therapy in specialist centres,
depending on the clinical stage of the disease.
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PROTOCOLO DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD LINFATICA CRONICA

Introduccion

El linfedema de las extremidades es una patologia crénica y
progresiva causada por la alteracién en la funcién del sistema
linfitico que drena los fluidos del intersticio a la circulacién
venosa, y que conlleva una acumulacién de liquido intersti-
cial y tejido fibroadiposo. Dependiendo de su etiologia pue-
de clasificarse en:

1. Primario, cuando se produce por anomalias congénitas
del sistema linfético. Segtin la edad de manifestaci6n, se con-
sidera congénito desde el nacimiento hasta los dos afios de
vida, precoz (durante la infancia o juventud) y tardio (a partir
de los 35 afios). Afecta mayoritariamente a extremidades in-
feriores (con frecuencia bilateral) y a mujeres. Puede asociar-
se a otras malformaciones congénitas (sindrome de Klippel-
"Trenaunay).

2. Secundario, como consecuencia habitualmente de pa-
tologia neoplasica y sus tratamientos (el mas frecuente, el de
mama en extremidades superiores, aunque también se pre-
sentan en sarcomas, melanomas, tumores ginecoldgicos y
genitourinarios). Otras etiologifas posibles son los traumatis-
mos, enfermedades inflamatorias, filariasis o insuficiencia
venosa cronica.

En nuestro medio, la etiologfa més frecuente es el cincer
de mama o sus tratamientos, mientras que a nivel mundial es
la filariasis por Wachereria bancrofti.

Manifestaciones y estadios clinicos

La ISL (International Society of Lymphology) combina dos cri-
terios para clasificar el linfedema: las caracteristicas del ede-
ma (su consistencia en funcién de los cambios fibréticos del
tejido subcutineo) y la mejoria tras la elevacion de la extre-
midad. En cada estadio, la gravedad se establece en funcién
de la diferencia de volumen: leve (menos del 20% de incre-
mento), moderada (20-40%) o severa (mds del 40%).

Estadio 0

Condicién latente o subclinica donde el edema no es evidente
a pesar del deterioro del transporte de la linfa. Puede transcu-
rrir meses o afios antes que el edema se ponga de manifiesto.

Estadio 1

Se caracteriza por una precoz acumulacién de liquido con
alto contenido de proteinas que cede totalmente con la ele-
vacién de la extremidad, habitualmente en 24 horas. Existe
un ligero edema con févea, reversible, sin fibrosis dérmica.
Se corresponde con un linfedema leve.

Estadio 2

La elevacién de la extremidad rara vez reduce totalmente el
edema de los tejidos y la févea es manifiesta. Hacia el final de

esta etapa, la piel se hace mds gruesa, la fovea puede estar
presente o no y aparece la fibrosis dérmica. Es un linfedema
ya irreversible de forma espontinea, se corresponde con una
afectacién moderada.

Estadio 3

Se caracteriza por elefantasis linfostitica. La piel aparece
gruesa, la f6vea suele estar ausente y aparecen cambios tréfi-
cos de la piel como acantosis, mayor depésito de grasa y fi-
brosis, ademds se desarrollan crecimientos verrucosos. Se
corresponde con un linfedema severo.

Diagnostico

En la mayoria de los pacientes el diagndstico es sencillo en
funcién de la historia clinica (edad de aparicién, anteceden-
tes neopldsicos o traumdticos, enfermedades concomitantes)
y exploracién fisica (localizacién y caracteristicas del edema,
asimetrfa de las extremidades superiores o inferiores, uni o
bilateral), aunque puede ayudar al mismo la realizacién de
medidas de la extremidad afecta, existiendo diversos métodos
(perimetria, volumetria optoelectrénica, tonometria, espec-
troscopia de bioimpedancia).

Se debe realizar un diagnéstico diferencial con la insufi-
ciencia venosa crénica, trombosis venosa profunda o secuela
postrombética, hipertrofia de la extremidad, lipedema o mi-
xedema.

Las técnicas de imagen del sistema linfitico generalmen-
te no son necesarias para confirmar el diagnéstico de linfe-
dema, aunque si para valorar su severidad, descartar otras
causas no linfiticas de edema, asi como ante la sospecha de
patologia neopldsica como origen del mismo.

1. Eco-Doppler para descartar el origen venoso del edema.

2. Linfografia isot6pica, permite la valoracion anatémica
y funcional del sistema linfético. Resulta muy ttil tanto para
realizar el diagndstico de linfedema como para establecer su
severidad. Ademds también nos permite evaluar la eficacia de
firmacos, cirugia o métodos fisicos que permiten un incre-
mento del flujo linfitico o la disminucién de la produccién
de linfa.

3. Linforresonancia magnética. Sus ventajas frente a la
linfografia son: tener mayor resolucién espacial y temporal,
la capacidad de obtener imdgenes tridimensionales y la au-
sencia de radiaci6n ionizante. Nos permitird valorar las ca-
racteristicas de los vasos linféticos, los patrones de drenaje, la
velocidad de flujo, la presencia de reflujo y alteracién de los
ganglios linfiticos (aplasia, hipoplasia, hiperplasia) y diferen-
ciar de un posible lipedema.

4. Tomograffa computadorizada. Su utilidad es coinci-
dente con la resonancia magnética. También nos ayuda a des-
cartar causas obstructivas de linfedema tales como la recu-
rrencia de cdncer en regién de ganglios linfiticos.

El esquema diagnéstico del linfedema se resume en el
algoritmo de la figura 1.
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