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CONCEPTO: 
INTRODUCCIÓN
Cuando la capacidad de transporte del sistema linfático se reduce por obstrucción o desarrollo anormal  de los vasos o ganglios linfáticos, se produce la acumulación de un líquido intersticial rico en proteínas y el desarrollo de edema.

El linfedema además de ser incapacitante, antiestético, producir distress, tiene complicaciones graves como la infección, inflamación crónica, adelgazamiento, inmunodeficiencia y en ocasiones tumores malignos.
El linfedema es una condición crónica e irreversible, con morbilidad física y psíquica importante, de

manejo difícil, con la cual el paciente debe aprender a convivir.
Se define como un edema rico en proteínas, ocasionado por un acumulo anormal de líquidos tisulares que no pueden ser drenados adecuadamente por las vías linfáticas.
 Como objetivo del protocolo tenemos trazado disminuir las morbilidad  y complicaciones en los pacientes portadores de linfedema que acuden a nuestro servicio.
El protocolo va dirigido para los especialistas del Servicio de Angiología y Cirugía Vascular del Hospital Universitario Clínico Quirúrgico Comandante Manuel Fajardo. No hay conflictos de interés.
DIAGNOSTICO
El linfedema se puede deber a alteraciones en el desarrollo de los vasos sanguíneos (aplasia, hipoplasia o hiperplasia) u obstrucción congénita o adquirida de los vasos y ganglios linfáticos.

El diagnostico se sospecha en  la mayor parte de los enfermos tras obtener anamnesis y realizar la exploración física.  Los exámenes complementarios es para confirmar la causa y determinar el tipo y la localización de la obstrucción linfática.

1. Diagnóstico Clínico

El diagnóstico del linfedema en estadío avanzado y de gran cronicidad es fácil por las características que presenta y generalmente no ofrece dudas. Por el contrario, cuando el edema se encuentra en una fase inicial su diagnóstico es a veces muy difícil y solamente se consigna a través de una detallada historia, una cuidadosa observación clínica y exámenes complementarios.

Es preciso excluir en primer lugar los edemas de causa sistémica y en segundo lugar, los debidos a diferentes enfermedades de tipo local o regional. 

Se trata de un edema de consistencia elástica; la piel aparece pálida e indolora y por regla general es de evolución lenta y progresiva, afectando a todo el miembro o solamente a parte del mismo; es unilateral o bilateral y no disminuye o lo hace ligeramente con el reposo aunque hay grandes linfedemas que obligados a hacer un reposo absoluto en posición de drenaje veno-linfático se han reducido dramáticamente y luego de suspender las restricciones de deambulación y bipedestación reaparecen en toda su magnitud.

En cuanto a su localización de inicio se presenta bajo dos aspectos (De inicio distal o linfedema acromélico), comienza por el pie o mano extendiéndose progresivamente al resto de la extremidad. Se presenta con inicio insidioso remontándose a veces su aparición a la primera infancia. En otros casos se presenta bruscamente y su desencadenamiento se debe a un traumatismo o agresión local que origina una linfangitis.

Linfedema proximal o rizomélico

Se inicia en la raíz del miembro, se endurece rápidamente y su etiología está generalmente ligada a las afecciones malignas que tienen una evolución rápida y a veces las benignas de evolución más lenta.

A diferencia del edema venoso, el linfedema es más duro, menos reductible  por el decúbito (por fibrosis de la piel y tejido subcutáneo) y tendencia a afectar a toda la extremidad. La textura y color de la piel se mantienen normales hasta estadíos avanzados, en que la piel se engrosa, oscurece y aparecen múltiples proyecciones papilares.

El linfedema no deja fóvea a la presión a diferencia del edema venoso. En las piernas el linfedema suele ocasionar tumefacción del dorso del pie y de los dedos del pie. 
Las clasificaciones clínicas convencionales permiten distinguir los linfedemas en función de su etiología (primarios frente a secundarios), su genética (familiares frente a esporádicos) y el momento de aparición (congénito, precoz, tardío) (Anexo 1-2)
El linfedema congénito es más frecuente en los varones que en las mujeres, siempre fue bilateral y afecta a toda la extremidad inferior.

Por el contrario el típico linfedema precoz es una mujer y tiene afectación unilateral, que se suele extender solo hasta la rodilla.

La estatificación del linfedema  ( anexo 3) en conjunto con las clasificaciones antes mencionadas nos ayudan a poder identificar causa y conducta que debemos hacer.
CLÍNICA
ANAMNESIS

· Los antecedentes patologicos familiares puede indicar un linfedema familiar

· El desarrollo de un edema indoloro de la pierna en una niña adolescente sin causa primaria identificable sugiere un linfedema primario(idiopático).

· Los APP de diarreas y perdida de peso indican linfangiectasias mesentéricas, mientras que el drenaje intermitente de liquido lechoso en pacientes con vesículas cutáneas implica reflujo de quilo.

· Historias de disección ganglionar previa, radioterapia, tumor traumatismo o infección pueden ser causa de linfedema secundario.

· En los países que han viajado a países tropicales se debe sospechar una Filariasis.

SIGNOS Y SINTOMAS
EDEMA:

· Los pacientes con linfedemas crónico suelen debutar con un edema de lenta progresión e indoloro del miembro. Este edema empieza en las partes distales de la enfermedad en la mayoría de los casos y afecta a la región perimaleolar, con desaparición de los contornos del tobillo en casos evolucionados (configuración en tronco de árbol o elefantina) borramiento del relieve aquileano.

· El dorso del antepie se suele afectar lo que se traduce en el aspecto típico  de “joroba de bufalo”

· SIGNO DE STEMMER: forma cuadrada de los dedos de los pies

CAMBIOS EN LA PIEL
· En los estadios precoces del linfedema la piel suele tener un color rojo-rosado y una temperatura ligeramente elevada por el aumento de la revascularización.

· En el linfedema de larga evolución, la piel aparece engrosada y tiene areas de hiperqueratosis, liquenificación y desarrola aspecto de “piel de naranja”.

· Puede producirse una dermatitis eccematosa crónica de repetición o escoriación de la piel, pero las ulceras francas son raras.

· Presencia de verrugas o pequeñas vesículas que con frecuencia drenan linfa clara (linforrea).

· En los pacientes con linfangiectasias y reflujo de quilo, el drenaje de estas vesículas tendrá apariencia lechosa (quilorrea)

· El linfedema primario se puede asociar a un coloracin amarillenta de las uñas. En el síndrome de las uñas amarillas también se identifica derrame pleural. El color amarillo palido de las uñas se debe posiblemente a las alteraciones del drenaje linfático.

· También se puede observar acropaquias graves, pliegues transversos, friabilidad de las uñas y una menor velocidad de crecimiento de las mismas.

DOLOR
· El dolor importante es raro en el linfedema, aunque los pacientes refieren con frecuencia door o pesadez del miembro.

· Si refiere dolor intenso se debe sospechar una infección o dolor neurítico en la zona de cicatriz o radioterapia.
Linfedemas secundarios:

Se debe a un proceso patológico bien definido que determina obstrucción o lesiones del sistema linfático, dentro de las mas frecuentes se encuentran:

1. Filariasis

2. Resección quirúrgica con radiación de los ganglios linfáticos (cáncer de mama, cuello utero, tumores de partes blandas, melanomas de la pierna)

3. Tumores que infiltran vasos y ganglios linfáticos

4. Infecciones bacterianas o fungicas

5. Enfermedades linfoproliferativas

6. Traumatismos.

7. Dermatitis por contacto

8. TB

9. Artritis reumatoide

10. Infecciones tras picaduras de insectos y serpientes.
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1. INFECCIÓN

2. MALNUTRICION E INMUNODEFICIENCIA

3. FISTULAS

4. MALIGNIZACIÓN

5. VERRUCOCIDADES

6. CRECIMIENTO DESMEDIDO

7. ULCERAS

8. TRASTORNOS SICOLOGICOS
2. Diagnósticos por  laboratorio e imaguinología
Esta patología no es observa en el Cuerpo de guardia al no ser cuando se asocia una complicación, como linfangitis. Por lo que se indicaran los complementarios de urgencia para valorar la repercusión de la sepsis. Ya en sala, se completa el estudio, pero, enfocado a determinar la causa del linfedema. En el mundo se cuenta con distintos estudios (anexo 4) con los que no contamos. 
· Cuerpo de Guardia:
· Hemograma completo.
· Glicemia.

· Creatinina.

· Rx de tórax AP.

· EKG.

· Sala de hospitalización
· La linfografía convencional

Últimamente su uso se ha restringido mucho en el diagnóstico del linfedema, fundamentalmente por la gran cantidad de casos en que no es practicable por tratarse de linfedemas por aplasia o hipoplasia de linfáticas y al efectuar la inyección de la sustancia colorante Patent-Blue se dibuja una red difusa de linfáticos en el dorso del pie lo cual luce imposible efectuar la catalización de troncos colectores, no obstante es muy importante se sospecha linfedema por invasión neoplásica de los ganglios.

· La linfografía isotópica.

Es un método que tiene algunas ventajas como son una mínima agresión ya que se inyecta en una vena periférica, permite controles periódicos, no irrita el endotelio. Tiene el defecto de la falta de nitidez y se halla limitada a grandes vasos.

· Flebografía, Doppler y eco-Doppler.

Para valorar el estado de las venas.

· La arteriografía.

Es útil cuando se sospecha la presencia de malformaciones vasculares complejas que incluyen venas, arterias y linfáticas.

· La resonancia magnética y la tomografía axial computarizada.

Son útiles para el estudio de las cadenas ganglionares y de los órganos intrabdominales e intapélvicos para precisar etiología tumoral.

3. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL LINFEDEMA

El diagnóstico diferencial entre los edemas sistémicos y regionales y el de causa linfática es esencialmente clínico y se basa en las características específicas de cada uno de ellos.
1. Causas sistémicas.
· Insuficiencia cardiaca.

· Insuficiencia renal.

· Insuficiencia hepática.

· Hipoproteinemia.

· Hipotiroidismo.

· Trastornos alérgicos.

· Edema cíclico idiopático.

· Angioedema hereditario.
· Fármacos ( antihipertensivos-metildopa,nifedipina)

2. Causas regionales o locales.

· Insuficiencia venosa crónica.

· Trombosis venosa profunda.

· Lipedema.

· Malformaciones vasculares congénitas.

· Fistula arteriovenosa.

· Traumatismo.
· Picadura de insecto.

· Infección o inflamación.

· Hematoma.

· Declive.

· Tumor de partes blandas.

· Edema posrevascularización.

· Artritis reumatoide.
Las causas más frecuentes de obstrucción venosa proximal son las trombosis venosa profunda o la compresión externa de la vena por un tumor o fibrosis retroperitoneal.

La inflamación crónica del tejido subcutáneo por estasis venosa puede producir la destrucción de los canales linfáticos colectores y provocar un edema mixto venoso y linfático.

El lipedema se caracteriza por depósitos de grandes cantidades de tejido graso en la capa subcutánea. Ña mayoría de los enfermos sufren una obesidad mórbida, aunque algunos, sobre todo las mujeres, muestran un deposito de grasa limitado principalmente a la mitad inferior del cuerpo. 
TRATAMIENTO
1. TRATAMIENTO NO QUIRURGICO DEL LINFEDEMA CRÓNICO
A. Medidas preventivas y minimización de los factores de riesgo.
B. Tratamiento farmacológico.
C. Medidas de fisioterapia para reducir el edema y mantenerlo así.
D. Otras consideraciones terapéuticas
A. Medidas preventivas y minimización de los factores de riesgo.
1. Mantenga el brazo o la pierna elevada por encima del nivel del corazón siempre que sea posible. Evite los movimientos circulares rápidos de brazos y piernas para que no se acumule sangre en la parte exterior de las extremidades.

2. Diariamente limpie y aplique loción hidratante a la piel del brazo o de la pierna.

3. Evite lesiones e infecciones en el brazo o pierna afectada:

Brazos

· use una máquina eléctrica cuando se afeite 

· use guantes para trabajar en el jardín y en la cocina; use un dedal para coser

· cuídese bien las uñas; no se corte las cutículas 

Piernas 

· cúbrase los pies cuando esté a la intemperie 

· mantenga los pies secos y limpios; use calcetines de algodón 

· córtese las uñas en línea recta; consulte a un podiatra cuando lo necesite para prevenir uñas enterradas e infecciones

Brazos o Piernas 

· broncéese gradualmente; use protección contra el sol 

· limpie cortadas en la piel con jabón y agua, y después use una pomada antibacteriana

· use vendas de gasa en vez de cinta adhesiva; no lo apriete de tal forma que le corte la circulación

· consulte a su médico en caso de erupciones e irritaciones de la piel 

· evite pincharse con agujas de cualquier tipo en la extremidad afectada 

· evite el frío y el calor extremos, o sea, las compresas de hielo y las almohadillas calientes

· evite trabajos extenuantes y prolongados con la extremidad afectada 

4. Evite ejercer mucha presión sobre el brazo o la pierna afectada 

· no cruce las piernas cuando se siente 

· no use joyas ni ropas apretadas o con bandas ajustadas 

· lleve el bolso en el brazo que no está afectado 

· no use la manga de tomarse la presión sanguínea en el brazo afectado 

· no use vendajes elásticos ni medias con ligas apretadas 

· no se siente en la misma posición por más de 30 minutos 

5. Esté pendiente de las señales de infección: enrojecimiento, dolor, ardor, hinchazón o fiebre. Llame al médico inmediatamente si se presentan cualquiera de estos señales.

6. Haga ejercicios con regularidad para mejorar siguiendo las instrucciones de
su médico o terapeuta. 

7. Vaya a la consulta del médico para las citas de seguimiento regulares.

8. Revise todas las áreas de sus piernas y brazos diariamente en busca de cualquier indicio de complicaciones: 

· mida la circunferencia del brazo o la pierna a intervalos regulares según la recomendaciones del médico o terapeuta

· use una cinta métrica para medir el brazo o la pierna, siempre en los mismos dos lugares

· infórmele a su médico si el miembro de repente crece. 

9. La capacidad de sentir el toque, la temperatura o el dolor en el brazo o la
pierna afectada podría disminuir. Utilice el miembro no afectado para probar la temperatura del agua para cocinar o para bañarse 

B. TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

1.- Diuréticos: algunos autores lo incluyen, otros no. Aunque no suele ser adecuado para el linfedema crónico, su efecto es temporal y la hemoconcentración secundaria puede ser grave. En algunos casos puede ser útil el tto corto con diuréticos (diuréticos orales en ciclos cortos con exacerbación del edema durante la regla, en pacientes con cáncer maligno con tumefacción dolorosa de la extremidad)
2.- Benzopironas: parecen reducir el linfedema mediante la estimulación de los macrófagos tisulares y por el aumento de su actividad se produce una reducción de la concentración de proteínas, lo que facilita el ablandamiento y remodelación del tejido

3.- Antibióticos: Para tratar o evitar las infecciones, se puede administrar antibióticos. Por lo general, otros tipos de medicamentos como los diuréticos o los anticoagulantes no son beneficiosos y podrían empeorar el problema. 

4.- Manejo del dolor 

Los pacientes con linfedema podrían experimentar dolor a causa de la inflamación y la presión en los nervios; pérdida del desempeño muscular y de los tejidos; o tejidos cicatrizados que ocasionan encogimiento muscular y reducción en el movimiento de las coyunturas. El dolor puede tratarse con medicamentos, técnicas de relajación, o mediante estimulación eléctrica a los nervios de forma transcutánea (TENS, por sus siglas en inglés), sin embargo, el tratamiento más exitoso es reducir el linfedema. 

C. REDUCCIÓN MECANICA DEL EDEMA DEL MIEMBRO

Reducir el volumen de liquido y la elevada concentración de proteínas en el intersticio sigue siendo su principal objetivo. Hay que realizar medidas estandarizadas del tamaño del miembro para determinar la respuesta del mismo. Técnicas que se pueden emplear aisladas o en combinación:
· ELEVACIÓN

· TRATAMIENTO COMPLEJO DE DESCONGESTIÓN (TCD)

· DRENAJE LINFATICO MANUAL

· EJERCICIO

· TECNICAS DE COMPRESIÓN

· CALOR

A.- ELEVACIÓN
Es la forma mas sencilla de reducir el linfedema. ODonnell y Howringan sugirieron colocar unos bloques de 10-15 cm debajo de las patas de la cama.

El programa extrahospitalario de reducción del miembro incluye periodos regulares durante el dia y toda la noche de elevación del miembro.

B.- TRATAMIENTO COMPLEJO DE DESCONGESTIÓN
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C.- DRENAJE LINFATICO MANUAL

Es una técnica especializada que utiliza la suave distensión de la piel para estimular la contractilidad de los vasos colectores linfáticos y favorecer el transporte de liquidos y proteínas. Este masaje también libera la fibrosis subcutánea. Se realiza por pasos, sed divide el tronco en cuadrantes y se inicia el masaje del cuadrante contralateral al miembro afecto. Posteriomente en el tronco adyacente al miembro afectado. El terapeuta se desplaza lentamente de proximal a distal, pero realizando el masaje en cada segmento en dirección distal a proximal.
D.- EJERCICIO

El ejercicio aeróbico ligado a compresión externa estimula la absorción linfática central.

E.- TECNICAS DE COMPRESIÓN 

E.1.-Vendaje compresivo:

Las vendas de ELEVADA TENSIÓN ejercen un alta presión cuando el miembro esta quieto(alta presión en reposo) pero la reducen cuando el miembro se mueve, impidiendo  la presión tisular total durante el ejercicio, reduce el gradiente de presión hidrostática y también la estimulación consiguiente del flujo linfático.

Por el contrario, las vendas de BAJA TENSIÓN, son cómodas en reposo (baja presión).
Se puede utilizar almohadilado de espuma para aumentar todavía mas la presión ejercida por las vendas de baja tensión.

E.2.-Prendas de compresión:
Las prendas de compresión pueden ser NO GRADUALES y GRADUALES. Estas últimas están elaboradas para ejercer la máxima presión en la zona distal del miembro  y ejercer progresivamente menos al acercarse al tronco.
Las medias elásticas terapéuticas suelen tener diferentes potencias de compresión (20-30, 30-40, 40-50, 50-60 mmHg). Los miembros inferiores con linfedema crónica suelen necesitar una compresión de 40-50 mmHg a nivel del tobillo para controlar el edema, excepto:

· Pacientes portadores de Diabetes Mellitus

· Enfermedad arterial oclusiva

· artritis

Estos pueden emplear medias de 30-40 mmHg. Las medias de baja compresión (menos de 30 mmHg) o no graduales no son recomendables para el linfedema crónico.
Las prendas de la extremidad superior se suelen ajustar
a 20-30 mmHg.

4.-OTRAS CONSIDERACIONES TERAPEUTICAS
A.- ALTERACIONES PSICOLOGICAS, FUNCIONALES Y PROBLEMAS ECONOMICOS
No se debe olvidar la necesidad de valorar los aspectos psicológicos de la desfiguración a largo plazo, sobre todo en adolescentes.
Algunas aseguradoras consideran que el edema es un puro problema estético y rechazan el pago del tratamiento.

2. TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL LINFEDEMA
INTERVENCIONES QUIRURGICAS PARA EL LINFEDEMA:

El objetivo del tratamiento quirúrgico del linfedema crónico es:

· reducir el calibre del miembro

· mejorar su función

· reducir la frecuencia de infecciones

· mejorar la calidad de vida de los pacientes

INDICACIONES:


· Única indicación absoluta: Síndrome de Stewart-Treves (el resto son relativas)

· Pacientes con malos resultados o que no respondan al tratamiento conservador

Las operaciones se han dividido en 2 grandes grupos (Anexo 6):

1. INTERVENCIONES PARA RESECCIÓN

2. RECONSTRUCCIONES LINFATICAS

A.- INTERVENCIONES PARA RESECCIÓN

Implican la resección quirúrgica abierta del exceso de tejido.

Realizan la resección del tejido subcutáneo linfedematoso, fibrótico y con frecuencia esclerótico del miembro y se suelen hacer de forma escalonada. Si la piel es patológica y se tiene que resecar, puede ser preciso cubrir el defecto con un injerto de piel.
OPERACIÓN DE CHARLES
Incluye una resección circunferencial de la piel y el tejido subcutáneo de la extremidad inferior desde la tuberosidad de la tibia hasta los maléolos, posteriormente cubren el defecto con injertos cutáneos de espesor parcial o completo a partir de la muestra resecada o de otra zona no afectada. Se debe reservar para linfedemas extremo con importantes cambios cutáneos. A veces los resultados finales son peores que el problema estético previo a la operación.

B.- RECONSTRUCCIONES LINFATICAS MICROQUIRURGICAS:

Incluyen las anastomosis linfovenosas y los injertos linfáticos, así como el autotransplante de tejido linfático en forma de colgajo libre.

B.1.- ANASTOMOSIS LINFOVENOSAS
Estas tratan de eludir la obstrucción del sistema linfático y se realizan desde hace 3 decadas. El fundamento de esta intervención es la observación de que en los enfermos con linfedema crónico la linfangiografia con contraste muestra en ocasiones anastomosis espontaneas linfovenosas, que no son mas de mecanismos de compensación del cuerpo para reducir  la hipertensión linfáticas que aparecen en fases precoces de la enfermedad. Se ha sugerido anastomosar los ganglios linfáticos inguinales con la safena mayor o la femoral. Al principio producía trombosis y fibrosis en la superficie de corte del ganglio, con el desarrollo de la microcirugía, la utilización de microscopios quirurgicos, material no absorbible monofilamento 11/0 se ha logrado una permeabilidad del 50-70% meses después dela intervención
Las principales variantes son: anastomosis gangleo venosa, anastomosis linfático-capsulo-venosa, anastomosis linfático venosa y anastomosis linfático venosa térmico terminal y térmico-lateral.

Indicaciones:
· Enfermos con linfedema secundario de reciente aparición sin episodios previos de celulitis o linfangitis.
B.2.- INJERTOS LINFATICOS

B.3.- AUTOTRANSPLANTE DE UN COLGAJO LINFATICO LIBRE

B.4.- LIPOSUCCIÓN
SEGUIMIENTO CLINICO

Todos los pacientes que acudan a nuestro Servicio pertenecientes al Área de salud o que estén autorizados por la Dirección o Jefe de Servicio, serán vistos por consulta externa. Al igual que todos los pacientes egresados de nuestra Institución con la periodicidad que requiera cada paciente.

CONSENTIMIENTO INFORMADO.

A todo paciente que ingrese al servicio para realizar estudios invasivos o para realizar algún proceder quirúrgico se dará a firmar el consentimiento informado, el cual constará con la técnica a realizar y la explicación del proceder con las posibles complicaciones del mismo y de  la anestesia.
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ANEXO 1.
CLASIFICACIÓN
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ANEXO 2.
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ANEXO 3.
ESTADIFICACIÓN DE LOS LINFEDEMAS

	Clasificación clínica de BRUNNER  de los Linfedemas crónicos (Estatificación clínica)

	ESTADIO LATENTE SUBCLINICO
	Se acumula un exceso de liquido y se produce fibrosis alrededor de los linfáticos, pero no aparece edema clínico

	GRADO I
	Edema con fóvea a la presión, que se reduce cuando se eleva el miembro y no existe fibrosis clínica

	GRADO II
	No tiene fóvea a la presión y no se reduce al elevar el miembro. 
Hay una fibrosis moderada a grave.

	GRADO III
	Este estadio se denomina ELEFANTIASIS LINFOSTATICA: es irreversible y se produce por ataques inflamatorios repetidos, con fibrosis y esclerosis de la piel y el tejido subcutáneo.


ANEXO 4.
ESTUDIOS IMAGUINOLOGÍCOS
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ANEXO 5.
PROTOCOLO DIAGNOSTICO
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ANEXO 6.
CLASIFICACIÓN CLINICO EVOLUTIVA. RUTA CRITICA TERAPEUTICA
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