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RESUMO

Introducdo: O linfedema dos membros inferiores é uma patologia relativamente comum que condiciona um marcado
impacto na qualidade de vida do doente. Pode ocorrer primariamente ou ser secundario a um fator externo. O seu trata-
mento namaioriados casos é conservadoratravés de massagemde drenagemlinfaticae medidas de compressdo externa.
Noentanto, acirurgiareconstrutivado sistemalinfatico temvindoaganhar popularidade. Adicionalmente, nos casos mais
graves pode ser necessario a realizacdo de procedimentos cirurgicos de reducdo de membro na correcdo de dismorfias
associadas aolinfedema crénico.

Métodos: Foi feita a revisdo de um caso clinico grave de linfedema do membro inferior que foi tratado comrecursoa um
procedimentocirdrgicodereducdode membro. Posteriormente procedeu-se aumarevisdodaliteratura utilizando abase
de dados MEDLINE.

Resultados : Doente de 46 anos com antecedentes de obesidade mérbida seguido por linfedema precoce do membro
inferiordireito que surgiunasegunda décadadevida. O doente foiobservado em consultade cirurgiavascular com queixas
delinforragiatendosidoinstituido tratamento conservador comterapiacompressiva. Apesardamelhoriainicial olinfedema
progrediu com agravamento das queixas e recidiva de linforragia na coxa. Foi submetido a cirurgia de reducdo de membro
com evolucdo favordvel e marcada melhoria clinicano p6s-operatério.

Conclusdo:Olinfedemados membrosinferiores é umaentidade poucoreconhecida que condiciona um marcado impacto
naqualidade devidadosdoentes. Atualmente ndo existe tratamento curativo e osresultadosdo tratamento conservador
sdo limitados. O tratamento cirdrgico, nomeadamente com cirurgia de reducdo do membro visa solucionar os casos mais
graves nomeadamente complicacdes associadasacronicidade dolinfedema.
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ABSTRACT

Introduction: Lowerlimblymphedemaisarelatively common pathology that conditions a markedimpact onthe patient’s
quality of life. It may occur primarily or be secondary to an external factor. In most cases, its treatment is conservative
through compression therapy. However, reconstructive surgery of the lymphatic system to improve lymphatic drainage
have gained popularity. In the most severe cases, it may be necessary to perform excisional procedures for limb reduction.

Methods: Areview of aclinical case of severe lower limb lymphedema was performed, which was treated using a surgical
procedure of debulking. Subsequently, a literature review was carried out using the MEDLINE database.

Results: A 46-year-old male with a history of morbid obesity followed closely in the outpatient clinic by lymphedema praecox
of therightlowerlimb that appearedin the second decade of life. The patient was observed at the vascular surgery consul-
tation with complaints of lymphorragy, and conservative treatment with compressive therapy was instituted. Despite the
initial improvement, a lymphedema worsening was observed with recurrence of lymphorragy in the thigh. He underwent
debulking surgery with a favorable outcome and marked clinical improvement in the postoperative period.

Conclusion: Lymphedema of the lowerlimbs is a poorly recognized condition that has a markedimpact on patients'quality of
life. Currently, thereis no curative treatment and the results of conservative treatment are limited. Surgical treatment, espe-
cially excisional procedures, are used inthe most serious cases, mainly to treat complications associated with the chronicity.

Keywords

Lower Limb Lymphedema; Lymphorragy,; Lymphoscintigraphy,; Debulking Surgery

INTRODUCAO

Olinfedemados membrosinferiores é umaentidade pouco
reconhecidaque afetacercade 250 milhdes de pessoasem
todo o mundo.® Condiciona uma marcada reducdo na quali-
dadedevidadosdoentescomumimpacto psicossocial muito
significativo.® Caracteriza-se porumedemaintersticial com
grande quantidade de proteinasque sedeveaincapacidade
de drenagemdallinfapelosvasoslinfaticos.

As opcdes terapéuticas sdo limitadas sendo tipicamente
tratado de forma conservadora com recurso a terapéu-
tica compressiva e massagem de drenagem linfatica.
Otratamentocirdirgico geralmente é utilizado nos casos mais
graves, nomeadamente no tratamento de complicacdes
associadas aolinfedema crénico.®

METODOS

Procedeu-se a revisdo do processo clinico eletrénico de
um caso clinico grave de linfedema do membro inferior que
foi tratado com um procedimento cirdrgico de reducdo do
membro ("debulking”). Posteriormente, foi realizada uma
revisdodaliteraturautilizando abase de dados MEDLINE.

CASOCLINICO

Apresentamos um caso, previamente publicado como
imagem vascular @, de um doente com 46 anos seguido
em consulta de cirurgia vascular por linfedema precoce
do membro inferior direito, manifestado clinicamente por
linforragia exuberante. O doente tinha como antecedentes
significativos: obesidade mérbida (IMC 41.78) diabetes
mellitus tipoIl, bem como hipertensdo arterial e dislipidemia.
O doente referia o aparecimento do edema do membro na
segunda décadade vidaapdsarealizacdo de umacirurgiado
sistemavenoso superficialaos 13 anos deidade. O edemado
membroapresentouumagravamento progressivoatéaidade
adulta, com exuberante aumento do diametro do membro.
Odoentenegavaaexisténciade casossemelhantesnafamilia.
Realizou linfocintigrafia que revelou auséncia de captacdo
do radiofarmaco na regido inguinal, com fenémeno de
"dermal backflow"na perna e metade inferior da coxa.

O estudo foi complementado com angio-TC do membro que
permitiu identificar a coexisténcia de uma malformacdo
venosanafaceinternadacoxacom localizacdo subcutanea
nocompartimento epifascial. Adicionalmente eravisiveluma
densificacdo circunferencialdo tecido celularsubcutdneona
coxae pernae multiplaslinfangiectasias.
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Inicialmente o doente iniciou tratamento conservador com
terapéutica eldstica compressiva com resolucdo da linfor-
ragia maleolar e ligeira melhoria do edema e diametro do
membro. Contudo, apés aproximadamente 1 ano foi obser-
vado um agravamento clinico com dificuldade na deambu-
lacdo e recidiva da linforragia na coxa sem melhoria com
tratamento conservador (figura1). Foi proposto para trata-
mento cirdrgico através de uma cirurgia de reducdo de
membro com a colaboracdodacirurgia plastica.
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Figural Imagem pré-operatdria a demonstrar exuberante linfe-
demado membro inferior direito com alteractio da pele e do tecido
celular subcuténeo.

0 doente foi submetido a cirurgia de reducdo de membro  Figura2 Laqueactio de linfangiectasias (imagem superior);
("debulking") com exérese extensa de pele e tecido celular ﬁggf%r_e,’,Zgm%%ﬁ‘ﬂi;gﬁ%%%ﬁfw de reducdio de
subcutaneo na coxa e reconstrucdo com retalhos locais

(figura 2). No pés-operatério desenvolveu dreas de tecido
desvitalizado na zona de sutura com necessidade de re-in-
tervencdo para desbridamento cirdrgico. Iniciou terapia de
pressdo negativa com boa evolucdo cicatricial da drea de
desbridamento cirdrgico. Apresentava ligeiros sinais infla-
matdrios nas feridas cirdrgicas tendo cumprido esquema
de duas semanas de antibioticoterapia com ciprofloxacina
peloriscodeinfecdo. Posteriormente foisubmetido a plastia
com enxerto de pele fina colhido na coxa contralateral.
Manteve boa evolucdo cicatricial no pds-operatério tendo
tidoaltaao 15°diade p6s-operatério. Apds 3 meses odoente
foi observado novamente em consulta externa constatan-
do-se uma marcada melhoria do diametro do membro com
cicatrizacdo completadas feridas cirdrgicas (figura3).

Figura 3 Imagem
p6s-operatdriaarevelar
completa cicatrizac@o
das les6es com marcada
reducdo do diGmetro do
membro em relacdo ao
pré-operatario.

Estapatologiamanifesta-se primariamente porumedemados
DISCUSSAO membros inferiores inicialmente mole e com sinal de Godet

positivo que tipicamente se estende até a extremidade do pé.
0 linfedema dos membros inferiores ocorre quando existe  Com o desenvolvimento da doenga ocorre um espessamento
umdesequilibrioentreaproducdodelinfaeacapacidadede dapeleetecidocelularsubcutaneoassociadoafibroseeareas
transporte do sistema linfdtico, levandoaumaacumulacdo  de hipergueratose que condicionam o aspeto caracteristico
defluidono espacointersticial.® em"cascadelaranja”.Nos estadios mais tardios pode ocorrera
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formacdodevesiculas cutaneascomdrenagemespontaneade
linfa(linforragia). A presencade doréumsintomararoe quando
ocorredevelevantarasuspeitadeinfe¢do.® EstasalteracGes
condicionam uma reducdo marcada na qualidade de vida do
doente, mesmo nos estddios mais precoces da doenca, com
impactonegativonosdominios funcional, social e psicoldgico.®
Existem vdrias classificacdes no que diz respeito ao linfe-
demados membrosinferiores deacordo comafisiopatologia,
tempo de evolucdo, alteracSes anatémicas e morfoldgicas.
No que diz respeito a fisiopatologia o linfedema pode ser
dividoem primario, caracterizado poranomaliasintrinsecas
ao desenvolvimento do sistema linfatico, ou secundario
quando ocorre em consequéncia de um fatorexterno.

0O linfedema secundario é a forma mais comum. Nos paises
ocidentaisacausamaiscomumdelinfedemaéalesdoiatro-
génica no curso do tratamento de patologia neoplasica
(linfadenectomiaouradioterapia).® Porsuavez, nos paises
em desenvolvimento a principal causa é a infestacdo pelo
nematode Wucheria bancrofti responsdvel pela filariase.®
Outrascausasincluemlesdes traumaticas, condicdes pés-in-
flamatérias, obesidade e neoplasiapélvicacom compressdo
de estruturas linfdticas. A doenca venosa crénica pode
também serumacausade linfedemasecundariodificultando
porvezesodiagnostico diferencial.t®
Olinfedemaprimariorepresentaumconjuntoheterogéneode
patologiasepodeaindaserclassificadodeacordocomotempo
de evolucdoemcongénito, quando presente anascencaouno
primeiroanode vida, precoce quando se manifestados 2 aos
35 anos ou tardio quando se desenvolve apés os 35 anos.*V
0 linfedema primario pode ainda ser familiar ou esporadico,
sendo esta ltima forma a mais comum. Nos casos em que
se observa um padrdo de transmissdo familiar, tipicamente
observa-se um padrdo de transmissdo autossémico domi-
nante. Adoencade Milroy (linfedema congénito hereditario)
é uma das causas mais conhecidas de linfedema congénito
primario provocado pelamutacdodogene FLT4 que codificao
recetor 3dofatordecrescimentovascularendotelial (VEGFR-
3). Este recetor tem um papel fundamental no desenvolvi-
mento do sistema linfatico e a sua mutacdo condicionaum
defeitonareabsorcdodelinfado espacointersticial. @
Existem outras classificacdes morfolégicas eanatémicas, no
entanto arelevancia clinica é apenas marginal.

Uma classificacdo com relevancia na pratica clinica é a clas-
sificacdo proposta pela International Society of Lymphology,
que categoriza o linfedema em 3 estadios clinicos.®?
O grauldizrespeito aum edema mole sem fibrose que se
reduz extensamente ou na totalidade com a elevacdo do
membro. O grau Il corresponde a um edema irredutivel e
estd associado a fibrose moderada a grave. Por sua vez no
graullltemos umedemairreversivel com marcada fibrose e
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esclerose dapele e tecido celular subcutaneo (elefantiase).
Na maioria dos casos o diagnostico é claro apenas com a
histdria clinica e exame objetivo. No entanto os exames
complementares de diagnéstico, além de auxiliarem no
diagnéstico diferencial, permitem estabelecer o padrdo
patolégicodadoenca.

Alinfocintigrafia € um método estabelecido e reprodutivel
no diagnéstico e investigacdo do linfedema. Apresenta
elevada especificidade embora a sensibilidade seja mode-
rada. Permite uma avaliacdo semiquantitativa da funcdo
linfatica bem como a visualizacdo das principais vias linfa-
ticas e dreas ganglionares.(

Atomografiacomputurizada (TC) earessonanciamagnética
nuclear (RMN) podem serimportantes no diagnéstico dife-
rencialumavezqueolinfedemaatingeunicamenteapelee
tecido celularsubcutaneonoplanodaepifasciapoupandoos
planos musculares ao contrario de outras causas de edema
como porexemplo o edemavenoso. No entanto o seu papel
primordial é permitir a observacdo de adenomegalias ou
neoplasias subjacentes nomeadamente na cavidade pélvica
que podem comprometer adrenagem linfatica. ARMN apre-
sentatambémum papelnacaracterizacdode malformacdes
vasculares subjacentes e pode permitir uma visualizagcdo
detalhada dos vasos e ganglios linfdticos, fundamental no
planeamento pré-operatério de cirurgiareconstrutiva.®®

A linfoangiografia € um exame praticamente abandonado,
atualmente utilizado apenas naavaliacdo pré-operatdriade
cirurgiareconstrutiva. Quando realizada, pode condicionar
oagravamentodolinfedema pelaacumulacdode contraste
nos vasos linfaticos.t®

Ndo existe cura para esta patologia e o seu tratamento
continua a apresentar resultados limitados. O tratamento
conservador ndo invasivo, é utilizado na maioria dos casos.
Dentro deste, o tratamento combinado (Complex Descon-
gestive Therapy) constitui-se como o atual "gold-standard",
sendo realizado em centros especializados. Contempla duas
fases: uma fase de tratamento intensivo que visa a reducdo
do didametro do membro no mais curto periodo de tempo
possivel, e umafasede manutencdo comoobjetivode manter
osresultados alcancados. Incluimodalidades de tratamento
como exercicio fisico, drenagemlinfdticamanual e medidas de
compressdo externa (enfaixamentocombandas, contencdo
eldsticae compressdo pneumaticaintermitente).

O tratamento cirurgico fica tipicamente reservado para os
casos em que o tratamento conservador ndo é suficiente.
Inclui duas vertentes: a cirurgia reconstrutiva com vista a
melhoria da drenagem linfatica e a cirurgia redutora que
visacorrigiras deformidades resultantesdolinfedemacom
longaevolucdo.
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A cirurgia reconstrutiva tem vindo a ganhar popularidade e
incluidois tipos de procedimento: arealizacdo de anastomoses
linfovenosos e atransferéncia de ganglios linfaticos vasculari-
zados. Deverd seridealmente realizada nos estadiosiniciaisdo
linfedema, quando apresenta melhores resultados.®”
Arealizacdo de anastomoseslinfovenosas é predominante-
mente realizada no tratamento de linfedemas secunddrios
semepisddios prévios de celulite oulinfangite. Nos casosde
linfedemade longaduracdodesenvolve-se fibrose eincom-
peténcia valvular dos vasos linfaticos, o que reduz a proba-
bilidade de sucesso.Demonstrou ter eficaciano tratamento
dos estadios | e Il do linfedema.*® Este procedimento esta
associado a uma reducdo do volume do edema que podera
ser superior a 50% @ e portanto a melhoria da qualidade
devidadodoente.

Na transferéncia de retalhos linfaticos autélogos proce-
de-se a colheita de vasos e ganglios linfaticos de uma zona
dadora que se transferem para uma zona recetora onde
podem ser anastomosados aos vasos linfaticos existentes.
Estatécnicaé utilizada predominantemente no tratamento
de linfedema secundério em que existe uma obstrugdo ou
interrupcdolocalizadaadrenagemlinfatica, comonos casos
detratamentodeneoplasias comesvaziamento ganglionar.
@D Alguns estudos revelaram um aumento da qualidade
de vida apés o procedimento com melhoria da capacidade
funcionalereducdododesconforto.®23

A cirurgia redutora visa tratar as alteracdes crénicas asso-
ciadas aos estadios mais tardios (estadios Il e lll) eincluia
remocdo de tecido subcutaneafibroinflamatério comousem
remocdodapele.Paratalpoderdserutilizadaalipoaspiracdo
que consiste naremocdo de tecido adiposo subcutaneo
hipertrofiado através de pequenas incisGes na pele.
Nos casos mais graves, com marcada dermatoesclerose
e fibrose do tecido subcutaneo, a remocdo de retalhos
extensos serd necessdria. ?¥ As complicac8es possiveis
deste procedimento incluem hipostesia do local interven-
cionado, parestesias, celulite e deiscéncia da ferida cirdr-
gicacom necessidade de reintervencdo. Apesar disso, este
procedimento estdassociado aumamelhoriadacapacidade
funcional e consequentemente da qualidade de vida.(®>2®

Opresentecasoclinicoilustraumcasodelinfedemadelonga
evolucdo commarcadadeformidade do membroassociadoa
umamalformacdo venosa.Emborararo estaassociacdo tem
sidodescritanaliteraturae poderaserexplicadapelaorigem
embrioldgica semelhante dos sistemas linfatico, venoso e
arterial. Otratamento dereducdo de membrorealizadocom
recessdoextensadapele e tecido celularsubcutaneodacoxa
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permitiu melhoraradeformidade e reduzira assimetriados
membros. A evolucdo no pés-operatério foi favordvel com
resolucdodalinforragiae dadificuldade nadeambulacdo.

CONCLUSAO

Olinfedema dos membros inferiores acarretaumimpacto
psicossocial significativo na vida dos doentes o que
condiciona uma reducdo marcada na qualidade de vida.
O tratamento conservador assume-se como a primeira
linha de tratamento permitindo protelar a progressdo da
doenca.Otratamento cirdrgico, nomeadamente com proce-
dimentos de reducdo do membro visa solucionar os casos
mais graves nomeadamente complicacfes associadas a
cronicidade do linfedema.
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