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RESUMO

Linfedema primario € wm disturbio causado por edema persistente, principalmente nas extvemidades e com
predomindncia em mulberes. O diagndstico pode ser feito através da historia clinica, exame fisico ¢ com
exames complementares como linfangiografia, venografia e linfocintilografia. As complicagoes mais fie-
qiientes sao ataques recovventes de celulite e linfangite, e raramente linfangiosarcoma. O tratamento do
linfedema primario basein-se em medidas de apoio, elevagio da extremidade, atividade fisica, compressio
eldstica; entretanto, na faléncia do tratamento clinico, estd indicada a cirurgia.

Descreve-se o caso de uma paciente de 29 anos, com quadro de linfedema primario, que apresentava altera-
goes no fluxo do sistema linfiitico na investigagao, sendo submetida ao procedimento de Charles associado a
enxertia precoce. A literatura foi vevisada.
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INTRODUCAO

Linfedema ¢ uma sindrome caracterizada pelo
acimulo de fluido hiperprotéico na derme e tela sub-
cutdnea, porém nao nos tecidos profundos da parede
muscular. A etiologia inclui anormalidades congéni-
tas no desenvolvimento do sistema linfitico ou se-
cunddrio; a obstrugao, destrui¢ao ou mau funciona-
mento da rede linfatica. Dentre as causas mais comuns
estao a infecgao, estado pos-flebitico com estase ve-
nosa, infiltragao de tecidos locais ou linfonodos regio-
nais por células malignas e pds-linfadenectomia, com
ou sem radioterapia >3,

CLASSIFICAGAO E APRESENTA-
CAO CLINICA

O linfedema divide-se em primdrio e secundario. O
linfedema primdrio ou idiopdtico pode ser subdividi-
do em forma congénita (Doeng¢a de Milroy)®, pre-
sente no nascimento; linfedema precoce (Doenga de
Meige)®, a qual aparece geralmente dos 10 aos 35
anos, e linfedema tardio, que aparece apds os 35 anos.
Linfedema precoce compreende aproximadamente
80% dos casos de linfedema primdrio, com predomi-
nancia em mulheres. Quando varios membros da
mesma familia tém linfedema congénito, esta patolo-
gia tem sido chamada de Doenga de Nonne-Milroy-
Meige®. A idade de surgimento e a severidade ten-
dem a ser similares em uma familia™ )

A apresentagao clinica do tipo familiar nao ¢ diferente
da expressao nao familiar. Os pacientes, em sua maio-
ria, sao mulheres (75%). Os locais mais
freqiientemente envolvidos sao as pernas, mas os bra-
Gos, a genitalia e a face podem ser afetados. O edema
aparece nos calcanhares e gradualmente estende-se em
direcao superior. As extremidades inferiores podem
eventualmente ser acometidas. A ocorréncia de trau-
ma tem sido descrita como agente desencadeante.

O edema ¢ inicialmente mole ¢ desaparece durante o
repouso, mas torna-se firme com o passar do tempo
devido a complicagao da fibrose reativa. Temperatura
elevada, menstruagio e gestagaio podem acentuar o
edema. Alteragoes da pele por linfedema, trauma,
fissura e epidermofitose permitem a entrada de bac-
térias, especialmente estreptococos hemoliticos € menos
freqiientemente estafilococos, causando linfangite e ce-
lulite recorrentes.

A patogénese do linfedema ainda ¢ desconhecida. In-

dependente da causa primdria do linfedema
(malformagao ou obstru¢io), o edema ocorre quan-
do a filtragao capilar excede a reabsorgao linfitica e
venosa. A fase inicial do linfedema ¢ reversivel. Uma
vez ocorrida a fibrose tecidual, as mudangas sao
irreversiveis. Infec¢oes e neoplasias sao as maiores
complicagoes do linfedema. O edema rico em protei-
nas serve como um excelente meio de crescimento
bacteriano. Esses pacientes irdo inevitavelmente de-
senvolver celulite e linfangite. Aproximadamente 25%
dos pacientes vivencia inevitdveis episodios de
linfangite. Portanto, terapia agressiva de longa dura-
a0, com baixas doses de antibiotico oral para infec-
¢Oes por estafilococos e estreptococos, pode ser benéfica.

DIAGNOSTICO

O diagnostico do linfedema ¢ principalmente clinico,
baseado na historia, exame fisico e exclusao de outras
possibilidades. Usualmente a extremidade envolvida
¢ dolorosa, sem nenhuma capacidade funcional,
edemaciada, fria e com coloragao azulada.

Virios mérodos diagnosticos podem ser ureis:
linfangiografia, a qual ndo ¢ realizada rotineiramente
por causa de dificuldades técnicas e complicagoes, e
linfocintilografia, que ¢ segura, confiavel e tornou-se
o método de escolha para visualizagao e avaliagao da
fungao linfatica. Outros métodos diagnésticos incluem
ultra-sonografia doppler, tomografia axial computado-
rizada e ressonancia magnética nuclear® 10 1. 12,13, 14.15),

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico diferencial de linfedema inclui as for-
mas comuns de edema bilateral (como netrose, insu-
ficiéncia cardiaca congestiva, edema ciclico ou
idiopdtico, estados de hipoproteinemia ¢ mixedema)
e condi¢oes edematosas unilaterais (como insuficién-
cia venosa, angiodermatite e lipedema). O achado cli-
nico de edema ndo depressivel, firme, favorece a ori-
gem linfedematosa, mas uma bidpsia associada a
linfangiograma e venograma pode ser necessdria para
fazer o diagnéstico definitivo”.

COMPLICACOES

As principais complicagoes do linfedema sao episodios
recorrentes de celulite e linfangite. Uma rara compli-
cacao ¢ o desenvolvimento de linfangiossarcoma, que
pode surgir a partir do linfedema congénito'”.
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TRATAMENTO

Linfedema ¢ uma condi¢ao incurdvel em termos de
total desaparecimento do edema e restituigao do con-
torno da extremidade. A maioria dos pacientes com
linfedema pode ser satisfatoriamente tratada clinica-
mente com apoio mecinico ou medicagoes, ou am-

bos.

O tratamento do linfedema tem como objetivo man-
ter os tecidos livres de edema para prevenir fibrose e
infecgoes bacterianas recorrentes. Perda de peso, ele-
vagio freqiiente da extremidade envolvida, uso de
malha eldstica graduada, fisioterapia, diuréticos e uma
dieta pobre em sal sao medidas terapéuticas de rotina.
A bomba de compressao pneumatica externa ou com-
pressao seqiiencial intermitente seguida do uso didrio
de malhas eldsticas graduadas na extremidade acome-
tida podem ser uteis na redugao do linfedema. A
epidermofitose deve ser tratada vigorosamente e con-
trolada. Profilaxia antibidtica intermitente de longa
duragao ¢ recomendada para linfangite recorrente.

Os fatores que agravam o edema incluem uso excessi-
vo do membro, calor local, aumento da temperatura
ambiente e ferimentos por objetos pontiagudos. A

ulceragdo € incomum e usualmente segue um trauma
local.

TRATAMENTO CIRURGICO

O tratamento cirirgico € a drea de maior contro-
vérsia. Charles prop6s uma das primeiras técnicas
excisionais em 1912, a qual consiste na retirada da
pele e tela subcutinea até a fiscia muscular, apre-
sentando resultados relativamente bons, reduzindo
o tamanho da extremidade, deixando entretanto
uma cicatriz residual e uma aparéncia pos-operato-
ria desgraciosa”-''”. Thompson (1960) desenvol-
veu o procedimento do retalho dérmico embricado
para melhorar a drenagem linfitica dos tecidos sub-
cutidneos para os troncos linfiticos profundos. Ini-
cialmente os resultados foram encorajadores, mas
tardiamente investigadores demonstraram que o
sucesso da operagao era causado somente pela re-
mogao do tecido linfatico™®. Goldsmith e colabo-
radores desenvolveram uma técnica de transposi-
¢ao de omento rico em tecido linfatico para drenar
a extremidade envolvida. Os resultados desta ope-
ragao tém sido pobres'. Atualmente tem sido uti-
lizada microcirurgia para criar anastomoses linfati-
co-venosas na tentativa de desviar as obstrugoes do

sistema linfatico'!”.

O procedimento cirirgico ¢ recomendado para pa-
cientes com edema nao controlado, deformidade
excessiva e diminuigao da mobilidade devido ao
tamanho da extremidade. O paciente precisa ser
hospitalizado, devendo manter a extremidade ele-
vada por varios dias a fim de eliminar todo o edema
residual antes da operagao. Se necessario, uma bom-
ba pneumatica pode ser usada. O tratamento cirur-
gico ndo ¢ indicado para criangas com menos de 2
anos, pois ocasionalmente o edema poderd dimi-
nuir com o inicio da deambulagio. Os resultados
do tratamento cirurgico em extremidades sao me-
nos satisfatorios que o esperado, entretanto, em
operagoes genitais, O tratamento cirirgico tem ob-
tido bons resultados®.

Em resumo, a cirurgia de extremidades deve ser uti-
lizada como tltimo recurso quando as medidas con-
servadoras falharem. Cirurgia precoce em criangas
e adolescentes deve ser evitada por causa da alta
variabilidade de curso da doenga. Se a cirurgia for
indicada, o paciente devera ser avisado de que hd
somente 30% de sucesso nesse procedimento e de
que as complicagoes, especificamente cosmeticas,
sao freqlientes. Um fato desencorajador permane-
ce: nenhum procedimento cura o linfedema''”-®.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, de 29 anos, natural de
Curitiba-PR, com quadro de trombose venosa super-
ficial em membro inferior esquerdo, hd 11 anos, asso-
ciado a quadro de erisipela. Submetida a tratamento
clinico com venodilatador, antiinflamatoérios e antibi-
oticos, obteve melhora relativa, porém com persis-
téncia do edema no tornozelo. Um ano apos esse qua-
dro, foi realizada uma flebografia, sem anormalida-
des. Hd 9 anos apresentou edema importante de raiz
de coxa esquerda associado a quadros recorrentes de
erisipela. Nesse periodo utilizou meia elastica de alta
COMPIeEssA0 € COMPressor pneumarico externo, obten-
do redugao do edema.

Na primeira gestagao, hd 4 anos, apresentou aumen-
to de volume do membro afetado (Fig. 1). No ano
seguinte, foi submetida a cirurgia de “shunt”
linfovenoso em regido inguinal, com diminuigao do
volume da coxa. Em novembro do mesmo ano, reali-
zou cirurgia com retalho embricado (Thompson - Fig.
2), tendo como resultado piora do quadro clinico e
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incapacidade funcional, acentuada apos a segunda
gestagao, dois anos apos a primeira. Hd 1 ano reali-
zou linfocintilografia de membros inferiores, que de-
monstrou a auséncia de vasos linfiticos no membro
inferior esquerdo, submetendo-se em seguida a cirur-
gia de Charles (Figs. 4, 6 ¢ 7), exceto em drea de arti-
culagao de joelho e raiz de coxa, com a finalidade de
preservar a pele sadia. A pega cirirgica pesava aproxi-
madamente 40 kg (Fig. 5). Foi realizada a enxertia
imediata de pele parcial, retirada da pega com faca de
Blair (Fig. 3) e preparada com expansor de Tanner

(Fig. 8).

A paciente permaneceu internada por um periodo de
30 dias, sendo submetida a curativos oclusivos, a cada
2 dias, com polvidine tépico, solugdo salina isotonica,
rayon vaselinado e rifamicina topica, permanecendo
no quarto com o membro inferior elevado.
Antibioticoterapia sistémica também foi realizada. A
paciente foi submetida a fisioterapia motora por 20
dias apos o procedimento, recebendo alta
deambulando, com enxerto integrado (Figs. 9 ¢ 10) e

retorno agendado para lipoaspiragao em articulagao
de joelho. Apds 60 dias, a paciente foi submetida a
novo procedimento cirurgico para diminuir diametro
da pele e tela subcutinea em regido de articulagao de
joelho associado a lipoaspiragao (Fig. 11), utilizando
meia eldstica na seqiiéncia. Ela permaneceu com qua-
dro estavel, com o volume do membro inferior man-
tido por um periodo de 3 meses. Provavelmente pelo
fato de a paciente nao utilizar meia elastica, houve
recidiva do edema em regido de articulagao de joelho,
tendo-se optado pela ressecgao de pele e tela subcuta-
nea e enxerto de pele parcial imediato. Apos 6 meses
desse ultimo procedimento, a paciente encontra-se
estavel, sem recidivas ou edema residual (Figs. 12 ¢
13), necessitando apenas de corregao de linfedema de
raiz de coxa.
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