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Resumo

O linfedema resulta da acumulagdo de liquido linfatico no espaco intersticial do tecido subcutaneo e cursa
habitualmente com uma evolugdo crénica e progressiva, condicionando morbilidade significativa e reducdo na
qualidade de vida do individuo.

O linfedema pode ser classificado de acordo com a etiopatogenia em Primario ou Secundario. O Linfedema
Primario (LP) resulta de anomalias no desenvolvimento do sistema linfatico durante a linfangiogénese. O
Linfedema Secundario (LS) compreende a maioria dos casos de linfedema e resulta da obstrucao ou disfuncdo do
sistema linfatico, adquiridas, geralmente devido a doenca infecciosa, obstrucdo neoplasica ou tratamento
associado a doenca neoplasica (linfadenectomia, radioterapia), intervengdes cirirgicas, lesdes traumaticas e
doencas inflamatérias.

Nos ltimos anos tem-se verificado um crescente interesse da comunidade cientifica nesta area, nomeadamente
no ambito da fisiopatologia do linfedema, o que podera culminar no aparecimento de interven¢des diagnosticas
e terapéuticas mais efetivas.

O objetivo deste trabalho é, a propésito de um caso clinico de Linfedema Primario, recolher informacéo relativa
ao tema Linfedema, abordando alguns aspetos epidemiolégicos, etioldgicos, diagnosticos e terapéuticos
relevantes.
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Abstract

Lymphedema is the result of lymphatic fluid accumulation in the subcutaneous tissue, usually a chronic and
progressive condition associated with a significant morbidity and a decrease on the quality of life of the patients.

It can be classified as Primary or Secondary according to the etiopathogeny. Primary lymphedema (PL) results from
abnormalities in the lymphatic system development during lymphangiogenesis. Secondary Lymphedema (SL) is
the most prevalent and results from an obstruction or dysfunction of the lymphatic system usually as a
consequence of infectious disease, neoplastic obstruction or cancer related treatment (lymph node dissection,
radiotherapy), surgical interventions, traumatic injuries and some inflammatory diseases.

In recent years there has been a increasing scientific interest in this area, especially concerning the
physiopathology of the lymphedema, which can give rise to the development of more effective diagnostic and
therapeutic approach.

The aim of this study is to highlight a clinical case of Primary Lymphedema and to summarize some etiologic,
diagnostic and therapeutic findings of Lymphedema.
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Introducao
a. Epidemiologia

O Linfedema é uma patologia que afeta um grande
numero de individuos em todo o Mundo.

Estima-se que a sua prevaléncia global se situe entre
0.13 e 2%, com percentagens maiores a serem
atingidas nos paises em desenvolvimento, nas areas
endémicas do neméatode Wucheria bancrofti (causador
de filariase)' e em grupos especificos de maior risco,
nomeadamente em doentes com cancro da mama:
12-60%?* e em doentes submetidos a tratamento por
neoplasia ginecoldgica pélvica: 28-47%2. Nos paises
ocidentais tem-se verificado um aumento na incidéncia
de Linfedema secundario (LS) associado a um aumento
da incidéncia de cancro da mama e de doentes
submetidos a tratamento cirirgico e/ou radioterapico®.
Relativamente ao Linfedema primario (LP), menos
prevalente, estima-se que afete cerca de 1 por cada
6000 a 10.000 nados-vivos®.

b. Etiologia

De acordo com a sua etiologia, o linfedema pode ser
classificado em dois grandes grupos, o LP e o LS*".

O LP resulta de uma malformacdo do sistema
linfatico'*¢%, mais frequentemente de malformacdes
tronculares ocorridas nas Ultimas fases da
linfangiogénese, condicionando um amplo espectro de
altera¢des como aplasia, hipoplasia ou hiperplasia dos
vasos ou ganglios linfaticos, podendo ou ndo ser
anatomicamente evidentes*".

O LP pode ainda ser subclassificado de acordo com a
idade do individuo na altura da apresentacao clinica.
Assim, considera-se Linfedema Congénito se os
primeiros sinais ou sintomas surgiram antes dos 2 anos,
Linfedema Precoce se surgiram entre os 2 e os 35 anos
e Linfedema Tardio, ap6s os 35 anos®.

O Linfedema congénito é uma entidade rara; uma das
causas bem documentadas é a Doenca de Milroy
(também denominada Linfedema Congénito Hereditario,
Linfedema Congénito Primario ou Linfedema
Hereditario tipo 1), uma doenca genética de
transmissao autossémica dominante, causada por uma
mutacdo no gene FLT4 (localizado no 5qg35.3) que
codifica o recetor 3 do fator de crescimento vascular
endotelial (VEGFR-3)". Em individuos normais, o VEGFR-
3 é expresso no endotélio dos vasos linfaticos e
desempenha um importante papel no desenvolvimento
do sistema linfatico. Na Doenga de Milroy ndo existe
um defeito macroscopico grosseiro nos vasos linfaticos,
mas verifica-se um défice funcional na absorcdo ao
nivel dos linfaticos iniciais, condicionando linfedema,
preferencialmente nos membros inferiores mas
ocasionalmente nos membros superiores e face*™. O
Linfedema Congénito pode ainda estar presente em
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outras patologias, nomeadamente no Sindrome de
Turner e Sindrome de Noonan®.

O Linfedema Precoce é o subtipo de LP mais comum;
sdo exemplos a Doenca de Meige (DM) e o Sindrome
Linfedema-Distichiasis (SLD), duas patologias que
cursam com linfedema clinicamente indistinguivel, mas
que se diferenciam em varios aspectos. A DM
corresponde a uma forma ndo sindrémica de LP, de
causa desconhecida (embora se pense que possa ter
uma causa genética, ndo foi até a data identificado
nenhum gene ou locus alterado), que se carateriza
histologicamente por hipoplasia dos vasos linfaticos; é
mais frequente em adolescentes do género feminino e
cursa habitualmente com linfedema assimétrico’ dos
membros inferiores?™. O SLD corresponde a uma forma
sindrémica de LP, causado por uma mutacdo genética
no gene FOXC2 (localizado no 16g24.3)" que
condiciona agenesia das valvulas intraluminais nos
vasos linfaticos e anomalias no recrutamento de células
murais para os capilares linfaticos propiciando, desta
forma, o refluxo de linfa nos vasos; os individuos
afetados habitualmente desenvolvem linfedema na
puberdade®. O FOXC2 estda também expresso nas
valvulas venosas, o que poderéa explicar o facto de cerca
de 1/3 dos doentes manifestarem também insuficiéncia
venosa, com valvulas incompetentes. O SLD pode
ainda estar associado a pestanas secunddrias com
origem em glandulas de Meibomius, ptose palpebral,
fenda palatina e malformagdes cardiacas®.

O Linfedema Tardio surge em alguns casos de
linfedema familiar de apresentacdo tardia”; sdo
individuos com fragilidade congénita dos vasos
linfaticos que, quando expostos a fatores precipitantes

(como traumatismo ou inflamacdo), poderdo
desenvolver linfedema'.
O LS resulta de obstrucdo ou alteracdes

morfofuncionais do sistema linfatico adquiridas na
sequéncia de doencas infeciosas (filariase)®,
neoplasicas ou inflamatoérias, assim como iatrogénicas
(secundarias a radioterapia e intervencdes cirlrgicas)
ou lesdes traumaticas®****.

A nivel Mundial, a filariase é a causa mais frequente de
LS e de linfedema em termos globais**, no entanto,
nos paises ocidentais esta perde importancia
epidemioldgica e as doencas neoplasicas e o
tratamento a elas associado assumem especial
destaque, tendo sido ja descrito como um dos
principais problemas que afeta os sobreviventes de
cancro da mama submetidos a tratamento cirirgico
(resseccdo tumoral, linfadenectomia) e/ou
radioterapia®®.

Estima-se que 20 a 25% das mulheres submetidas a
intervencdo cirdrgica por cancro da mama
desenvolverdo LS*, sendo que o risco aumenta ao
longo do tempo, subjacente a um estado inflamatério
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cronico que estimula a fibrose do tecido subcutaneo e
dos vasos linfaticos*. Fatores como a idade avancada,
obesidade, técnica cirurgica utilizada, extensdo da
cirurgia, nUmero de ganglios ressecados, dano tumoral,
localizacdo da neoplasia, tratamentos associados como
radioterapia e complica¢des pos-cirdrgicas (infecdo,
hematoma, seroma) foram ja descritos como fatores de
risco primario para este tipo de linfedema**%,

0 linfedema associado a cancro da mama apresenta-se
habitualmente como edema do membro superior
ipsilateral**™, muito embora possa associar-se também
a edema da mama ipsilateral e do tronco®.

O LS pode também surgir associado a outros tumores
solidos e seu tratamento: melanoma, neoplasias da
cabeca e do pescoco, tumores pélvicos ginecoldgicos e
genito-urinarios e sarcomas*".

¢. Avaliacao clinica

De uma forma geral, a avalia¢do clinica dos doentes
com linfedema deve incluir uma histéria clinica
detalhada e um exame objetivo rigoroso®. A histéria
clinica deve incluir: idade na altura da apresentacao,
caracteristicas do edema (localizacdo, consisténcia,
evolucdo ao longo do tempo), presenca de dor ou
outra sintomatologia, fatores de risco associados
(antecedentes pessoais patolégicos de neoplasia,
radioterapia, intervenc¢des cirlrgicas e traumatismo),
histéria familiar e medica¢do habitual®*. O exame
objetivo deve incluir a avaliacdo do sistema vascular
(arterial, venoso e linfatico), da pele e tecidos moles
das areas afetadas, quantificacdo do edema e avaliacao
funcional®.

Um ponto-chave na avaliacdo do doente com
linfedema é a quantificacdo e estadiamento do edema;
estes dados sdo importantes para o diagnéstico e para
a monitorizacdo dos doentes antes, durante e apés o
tratamento®®.

A quantificacdo do linfedema pode ser realizada
através de varias ferramentas de medicdo, sendo a
volumetria (pletismografia) e a medicdo da
circunferéncia dum membro, as mais fidveis e
reprodutiveis®'. A volumetria é considerada o método
padrdo na mensurac¢do do edema, no entanto, devido
ao elevado custo e aos problemas logisticos que
acarreta, é menos utilizada na pratica clinica®.

Na avaliagdo da circunferéncia dos membros, o
perimetro deve ser comparado em varios pontos
estandardizados, habitualmente 2 a 4 pontos (os 4
pontos mais utilizados no membro superior sdo a
articulagdes metacarpofalangica, punhos e 10 cm distal
e 15 cm proximalmente em relacdo aos epicondilos
laterais; no membro inferior sdo as articulacbes
metatarsofalangicas, 5cm acima do maléolo medial, 10
cm abaixo do poélo inferior e 5 e 15 cm acima do pdlo
superior da roétula), ndo esquecendo as articulagdes
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metatarsofalangicas e metacarpofalangicas®.

A diferenca nas medi¢des é considerada significativa
quando é superior a 2 c¢m em qualquer um dos
pontos®*. Considera-se linfedema ligeiro se esta
diferenca for inferior a 3 cm, linfedema moderado para
diferencas de 3 a 5 cm e severo, quando a diferenca
entre os dois membros for superior a 5cm®. Quando se
utiliza a volumetria, o ponto de corte utilizado para
definir edema é uma diferenca de volume superior a
200ml entre os dois membros®.

Podem ainda ser utilizadas outras técnicas, como a
bioimpedancia, leitura aptoelectrénica por feixes infra-
vermelhos, mas a necessidade de aparelhos especificos
e de pessoal especializado dificultam a sua
implementacdo generalizada®.

Atualmente, ndo existe nenhum método validado para
a classificacdo do linfedema nas casos em que ha
atingimento bilateral dos membros, da cabeca ou do
pescoco, tronco e orgdos genitais, no entanto, alguns
autores sugerem a fotografia digital para documentar
€ monitorizar subjetivamente o edema facial e genital®.

d. Estadiamento do linfedema

O linfedema pode ser estadiado utilizando a
Classificacdo da Sociedade Internacional de Linfologia
recorrendo, para tal, a dois critérios: consisténcia da
pele (que avalia o grau de fibrose do tecido
subcutaneo) e ocorréncia ou ndo de reducdo do
linfedema apés 24 horas de elevacdo do membro
afetado®.

O estadio |, também denominado edema reversivel,
caracteriza-se por edema suave (com depressao/
indentacdo a digitopressdo, ou seja, sem fibrose
subcutanea significativa) e edema que regride apds
24horas de elevacdo do membro. O estadio Il
corresponde a uma fase mais avancada de fibrose, em
que o edema ainda é depressivel mas raramente
regride com a elevacdo do membro por 24horas. A
medida que o grau de fibrose aumenta, deixa de se
verificar a indentacdo da pele a digitopressao, o que
ocorre apenas nas fases mais tardias deste estadio,
estadio Il tardio. O estadio Ill ou elefantiase cursa com
acentuada deposicdo de fibrose no tecido subcutaneo;
a pele adquire uma consisténcia dura, nao ocorre
indentacdo da pele a digitopressdo e estdo presentes
alteracoes tréficas da pele, como depésitos de gordura
e acantose, com proliferagdes verrugosas na pele **'.

Alguns autores defendem a introducdo de um “estadio
0", correspondendo a um estadio subclinico, em que
existe compromisso da drenagem linfatica néo
clinicamente evidende; alguns doentes estdo
assintomaticos, enquanto outros podem referir
sensacdo de “peso” no membro afetado mas nao se
objetiva edema significativo. Esta entidade pode
persistir por varios meses antes de surgir linfedema
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clinicamente detetavel ',

Nas fases iniciais do linfedema, ou seja, no estadio |,
alguns doentes referem dor, associada a uma sensacdo
de "peso”, "tensdo”, desconforto e limitacdo dos
movimentos no membro afetado; esta fase caracteriza-
se por edema mole, indentacdo a digitopressao*®.
Numa fase subsequente, no estadio Il, com a instalacdo
de fibrose, a pele torna-se seca e firme e o sinal de
Godet (indentacdo a digitopressao) ndo é tao evidente
ou pode mesmo estar ausente®. No edema em estadio
1, o espessamento cutaneo e subcutaneo condicionado
pela fibrose origina pele de aspeto “casca de laranja” e
aparecimento do sinal de Stemmer*® (o examinador tem
dificuldade ou ndo consegue elevar a pele do dorso dos
dedos quando tenta fazer uma prega cutanea com os
seus dedos). Outros sinais que também podem estar
presentes sdo: descolora¢do rosa-avermelhada da pele,
hiperqueratose, dermatite, eczema, ulceragao,
estigmas de doenca varicosa, vesiculas de linfa,
drenagem de fluido, descoloracdo amarelada das
unhas, entre outras alteracdes®.

De uma forma geral, as formas primarias de linfedema
cursam com pouca fibrose, o que permite grande
acumulacéo de liquido intersticial. O LP habitualmente
acomete os membros inferiores, embora em casos raros
possa também ocorrer edema dos membros superiores
ou da face™*,

As formas secundarias de linfedema tendem a afetar
apenas um dos membros. O linfedema secundario a
neoplasias geralmente instala-se de forma insidiosa e
progressiva, podendo atingir a regido mais proximal ou
mais distal do membro (incluindo os dedos) e outras
regides como a mama ou a parede tordcica ipsilateral®.

Periodicamente, estes doentes devem ser reavaliados,
reunindo-se informacdo acerca do estadio e severidade
do linfedema, assim como de eventuais alteracdes das
carateristicas da pele e tecido subcutaneo e da
capacidade funcional do(s) membro(s) afectado(s), que
poderdo indicar o surgimento de complica¢des como
infecdes cutaneas (celulite, linfangite, erisipela, etc) e
linfangiossarcoma®.

e. Diagnostico

Na maioria dos casos (cerca de 90%) o diagnéstico de
linfedema é estabelecido com base na anamnese.
Contudo, em alguns doentes, sobretudo quando nédo ha
fatores de risco associados ou ha situagdes de
comorbilidade a concorrerem para o edema (obesidade,
insuficiéncia venosa, infe¢des concomitantes) o
diagnéstico pode ndo ser evidente. Nestes casos, o
recurso a exames complementares de diagnéstico pode
fornecer informacgdes importantes’' .

A imagiologia do sistema linfatico pode ser utilizada
para diferenciar linfedema de edema nao linfatico®.
A linfocintigrafia é atualmente considerada o
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método mais efetivo na avaliacdo funcional e
anatémica do sistema linfatico™®*', tendo substituido a
linfangiografia®, mais invasiva e tecnicamente mais
dificil de executar®.

A avaliacdo do sistema venoso pode ser realizada
mediante eco-doppler venoso*:. A ressonancia
magnética e a tomografia computorizada podem ser
utlizadas para pesquisa de tumor oculto ou recidiva
tumoral ou para estadiamento tumoral. A ecografia
pode ainda ser usada para pesquisa de parasitas na
suspeita de filariase®.

Nos casos de suspeita de LP, podem estar indicados
estudos genéticos®*'.

f. Tratamento

No que concerne ao tratamento do linfedema,
considera-se que este deve ser individualizado a cada
doente, tendo em conta ndo s6 a localizacéo,
gravidade e estadio do linfedema, mas também as co-
morbilidades associadas e a situacdo psicologica do
individuo.

O objetivo principal do tratamento é a reducdo do
edema e manutencdo da integridade das estruturas de
suporte®***. Atualmente, a abordagem terapéutica mais
efetiva e amplamente aceite (quer do LS, quer do LP) é
a terapia combinada (Complex Descongestive Therapy,
CDT)*; deve ser realizado em centros especializados
com os recursos humanos e logisticos adequados*®’.

A CDT decorre em duas fases: uma inicial mais
intensiva, também denominada fase de tratamento e
uma subsequente, a fase de manutencgdo'*'s 337,

A primeira fase consiste na educa¢do de cuidados da
pele e faneras para minimizar o risco de complica¢des
infeciosas', exercicio fisico regular, drenagem linfatica
manual e medidas de compressao externa:
enfaixamento, medidas de contencdo elastica e
pressoterapia®**’*'*¥. A dura¢do do tratamento é
variavel e deve ser individualizada a fim de se obter os
melhores resultados, num mais curto periodo de
tempo®; idealmente as sessdes devem ser diarias (5 dias
por semana)® até que a reducdo do edema tenha
atingido um plateau, o que pode prolongar-se por 3 a
8 semanas®, habitualmente 4°'. Apds este periodo,
segue-se a fase de manutencdo do tratamento, que
consiste em cuidados da pele e faneras, exercicio fisico
regular, medidas de contencdo elastica® e, se
necessario, auto-massagem de drenagem linfética (ou
drenagem manual simples)”. Alguns doentes
beneficiam ainda de medidas acessorias como vestuario
com velcro ou com espuma e aparelhos de compressao
pneumatica®.

Estudos recentes demostraram beneficio da CDT na
reducdo do edema linfatico®*, aumento da drenagem
linfatica nas areas afetadas®?, diminuicdo da fibrose
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cutdnea e melhoria das caracteristicas da pele®,
melhoria da qualidade de vida®* dos doentes e
melhoria do status funcional®.

A drenagem linfatica manual (DLM) atua mediante a
estimulacdo da remocdo de liquido linfatico pelos vasos
linfaticos superficiais (estimula a contratilidade
intrinseca dos vasos linfaticos) nas areas edemaciadas*
e permite a restituicdo do fluxo linfatico em vasos
obstruidos ou nao funcionantes'; exerce um efeito
sinérgico na reducdo do edema quando associado as
modalidades de compressdo externa ou como parte da
CDT*". No entanto, como terapia isolada demonstrou
um beneficio limitado**'.

A DLM é uma modalidade de massagem manual
especializada que consiste na mobilizacdo suave e
superficial, efetuada na direcdo do fluxo linfatica
(evitando-se assim a mobilizacdo profunda, sob risco de
provocar lesdo dos vasos linfaticos e agravar o edema)?*
(ver Fig. 1).

Figura 1 - Drenagem linfatica manual.

Existem diferentes métodos de DLM descritos, sem
evidéncia clara de superioridade em termos de eficacia.
Em comum partilham o facto de a mobilizagdo
superficial dos tecidos se realizar através de
movimentos lentos e ritmicos e se iniciar nas regides
sem compromisso linfatico evidente, progredindo para
as regides afetadas, o sentido proximal para distal,
respeitando a direcao do fluxo linfatico®.

Constituem  contra-indicacdes, as  seguintes:
celulite/erisipela, insuficiéncia renal, hipertensao
arterial ndo controlada, insuficiéncia cardiaca severa,
insuficiéncia hepatica com ascite, obstrucdo da veia
cava superior’. Recomenda-se precaucdo em doentes
com disfuncao tiroideia ndo tratada, tumores primarios
ou metastases®.

O exercicio fisico regular, apesar de ser muitas vezes
desvalorizado, € um componente importante do
tratamento; contribui para a reabsorcdo de proteinas e
promove o fluxo linfatico'*. Os regimes de exercicio
nao estdo estandardizados, geralmente recomenda-se

exercicios aerobios, adequados a tolerancia do
doente'*.
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As modalidades de compressdo externa incluem o
enfaixamento, medidas de contencdo elastica e
pressoterapia.

0 enfaixamento consiste na aplicacdo de ligaduras com
baixa elasticidade, em camadas sobrepostas sobre um
elemento de protecdo da pele (algoddo ou outro
material)**' (ver Fig. 2); atua em sinergia com o
aparelho muscular através do aumento da pressao
intersticial durante a contracdo (durante a contragdo
muscular exerce uma pressdao elevada e na fase de
relaxamento, uma baixa pressdo)’. Este procedimento
deve ser precedido de massagem manual de drenagem
linfatica. A sua eficacia € maxima na fase aguda; atua
como potenciador da reabsorcdo do edema ja existente
e limitando o extravasamento subsequente de
liquido®. Estudos demonstraram reducdes de volume
de linfedema entre 25 e 70%. O seu uso esta limitado
pela dificuldade da sua execu¢do, motivo pelo qual
pode ser necessaria ajuda de pessoal treinado®. Os
enfaixamentos devem ser diarios nos primeiros 7 dias e
depois realizados com uma frequéncia de 3 vezes por
semanaZ. Esta contra-indicada em doentes com Doenca
Arterial Obstructiva Periférica (DAOP) grave (com
indice tornozelo-braco < 0.5), insuficiéncia cardiaca
descompensada e neuropatia periférica grave. Deve-se
ter especial aten¢do em doentes com infe¢des cutaneas
agudas, diabetes melitus, défices sensitivos,
insuficiéncia cardiaca controlada?.

Figura 2 - Enfaixamento.

As medidas de contencao elastica, contrariamente as
anteriores, exercem uma pressao constante, mesmo em
repouso; a sua aplicacdo esta indicada na fase de
manutencdo pelo seu efeito preventivo do
agravamento do edema e protetor contra eventuais
traumatismos; devem ser substituidas a cada 3 a 6
meses ou antes, se perderem a sua elasticidade';
isoladamente, é pouco eficaz'. As meias/mangas
elasticas podem ser qualificadas tendo em conta a
pressdo que exercem: classe |, 18-21mmHg; classe Il, 23-
32mmHg (mais utilizada no linfedema do membro
superior); classe lll, 34-46mmHg (mais utilizada no
linfedema do membro inferior); classe IV, >49mmHg
(mais indicada no linfedema estadio 3). Podem ser
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aplicadas medidas de contencdo elastica especificas na
cabeca (geralmente de grau 1), pescoco, toérax,
abdémen e 6rgaos genitais (geralmende de grau II)%
Entidades como DAOP grave, insuficiéncia cardiaca
descompensada, distor¢ao grave da forma do membro
(com pregas cutaneas pronunciadas), linforreia, Ulceras
cutaneas extensas e neuropatia periférica grave contra-
indicam a sua utilizacdo?.

A pressoterapia ou compressao pneumatica
intermitente tem gerado controvérsia entre varios
autores. A sua eficacia ndo esta estabelecida e ndo ha
dados consensuais entre os diferentes estudos
relativamente a duracéo, frequéncia e ao gradiente de
pressdo a aplicar*®'. Consiste num sistema de ar
comprimido, que utiliza pressdes variaveis, com uma ou
varias camaras pneumaticas dispostos ao longo do
membro e que sdo ativadas sequencialmente, gerando
uma massagem peristdltica, reduzindo desta forma a
filtracdo capilar e o edema? (ver Fig. 3). Alguns autores
sugerem pressdes inferiores a 40mmHg, uma vez que
pressdes mais elevadas (acima de 50mmHg) podem
condicionar rotura de vasos linfaticos superficiais®.
Acresce ainda o facto de esta modalidade terapéutica
estar associada a potenciais complicacdes, como edema
genital*', congestdo e formacdo de um anel
fibroesclerético na raiz do membro’ este
procedimento deve ser seguido do enfaixamento ou
contengdo elastica**'. Esta contra-indicada em doentes
com linfedema estadio Il (sem indentacdo a
digitopressdo), trombose venosa profunda suspeitada
ou confirmada, tromboembolismo pulmonar,
tromboflebite, infecdo cutanea aguda, insuficiéncia
cardiaca descompensada, edema pulmonar, doenca
vascular sistémica, metastases, edema do tronco que
afete a raiz do membro e neuropatia periférica grave?.

Figura 3 - Compressao pneumatica intermitente

Alguns autores defendem também a implementacdo
de drenagem postural associada a contencdo elastica,
no entanto, a sua eficacia ainda ndo foi demonstrada®'.

O tratamento farmacologico é tema de grande
controvérsia entre investigadores e os estudos
realizados neste ambito nado sdo conclusivos, pelo que
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atualmente ndo é recomendado'’. Segundo alguns
autores, os diuréticos poderdo ter alguma indicacdo
nas fases iniciais e por um curto periodo de tempo, no
entanto, apresentam eficacia reduzida, o que podera
nao superar os seus potenciais efeitos adversos'. As
benzopironas sao os farmacos mais utilizados no
tratamento farmacolégico do linfedema, mas nao ha
estudos suficientes que comprovem a sua efetividade,
além de que estd associada a risco significativo de
hepatotoxicidade'*; o seu mecanismo de a¢do nao esta
completamente esclarecido, pensa-se que atuam
através da reducdo da permeabilidade vascular e
filtracdo capilar' e da ativacdo de macréfagos com
estimulacdo da protedlise, reduzindo assim o edema
causado por pressdes oncéticas elevadas® e reducao da
fibrose tecidular’.

Em determinadas situacdes especificas, o tratamento
cirargico pode estar indicado, constituindo uma
alternativa terapéutica em doentes refratarios ao
tratamento conservador'” efou com obstrucdo focal a
drenagem linfética, contudo, os estudos de eficacia
ainda sdo escassos; alguns autores consideram que a
sua eficacia é superior nos estadios mais precoces do
linfedema®.

Existem dois procedimentos base, a

reconstrutiva e a cirurgia redutora.

cirurgia

A cirurgia reconstrutiva consiste na construcdo de
anastomoses de um vaso linfatico obstruido com um
venoso ou um coletor linfatico pds-obstrucdo (em que

os linfaticos distais estejam normofuncionantes)1'49150
ou na realizacdo de transplantes autélogos de vasos.

A cirurgia redutora consiste na remocao de tecido em
excesso'; em alguns doentes com linfedema em estadio
Il com deformidade severa, refratario ao tratamento
conservador, a cirurgia de reducdo ou lipoaspiracdo
pode ser uma opc¢do®*', no entanto, os resultados sao
escassos e alguns doentes voltam as dimensdes
anteriores ao fim de 3 a 4 anos e o risco de
complicagdes como necrose da pele ndo é desprezivel”.

A par destas estratégias terapéuticas, recomenda-se
reducdo ponderal aos doentes com excesso de peso ou
obesidade, com linfedema'*.

O tratamento do LP deve ser iniciado a partir do
momento em que este seja clinicamente evidente.

Nos Ultimos anos, tém-se investigado novas estratégias
para o tratamento do linfedema® que, no futuro,
poderdo estar disponiveis. Destas, salienta-se a
aplicacdo de Kinesio-tape, integrada na CDT, como
modalidade alternativa ou complementar ao
enfaixamento (sobretudo nos doentes com ma adesdo
terapéutica ao enfaixamento); o mecanismo pelo qual
exerce o seu efeito terapéutico ndo estad totalmente
esclarecido mas pensa-se que condicionara a sua
aplicacdo condicionara o aumento da distancia entre o
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tecido subcutaneo e o musculo, promovendo o fluxo
sanguineo e linfatico na regido corporal subjacente,
reduzindo o edema®.

Por outro lado, o desenvolvimento recente da terapia
genética, com o desenvolvimento de vasos linfaticos a
partir da engenharia genética, poderd também
constituir uma importante arma terapéutica no futuro,
em particular para alguns doentes com Linfedema
Primario®*.

Caso Clinico

Adolescente do género masculino, com 12 anos de
idade, estudante, com antecedentes pessoais
patolégicos de obesidade (indice de Massa Corporal,
IMC, de 35 Kg/m?), encaminhado pelo médico assistente
(pediatra) para a consulta de Medicina Fisica e de
Reabilitacdo (MFR) aos 10 anos, por edema dos
membros inferiores.

Segundo informacdo dos pais, o quadro clinico tera
tido inicio aos 5 meses de idade, de forma insidiosa,
com edema simétrico de ambos membros inferiores,
gue na altura tera sido desvalorizado dado se tratar de
um latente obeso. Desde entdo, verificou-se
agravamento progressivo do edema, de forma
assimétrica; aos 9 anos foi observado por Cirurgia
vascular que indicou o uso de meias elasticas de
contencdo, excluiu a hipétese de tratamento cirdrgico
e encaminhou o doente para a consulta de MFR.

Durante a evolucdo da doenca, realizou: 1) estudo
analitico sequencial (sem alteracdes de relevo), 2)
ecografia abdominal (sem altera¢bes de relevo), 3)
Doppler venoso e arterial dos membros inferiores
(“Edema da pele e tecidos celulares subcutdneos,
discreto a direita e muito marcado a esquerda, mais
evidente na regido infra-poplitea” nao se detetando
lesdes vasculares arteriais e venosas).

A data da primeira consulta de MFR, em Janeiro de
2010, apresentava edema assimétrico dos membros
inferiores, mais acentuado a esquerda, sem sinais
inflamatorios associados (ver Fig. 4 e Tabela 1).

Apos integracdo dos dados da anamnese e exames
complementares de diagnéstico colocou-se como
hipotese de diagnéstico provavel: Linfedema Primario
Congénito.

Iniciou programa de reabilitacio em inicios de
Fevereiro de 2010, com sessdes diarias de terapia
combinada intensiva durante 4 semanas, altura em que
foi reavaliado em consulta e se objetivou melhoria
clinica significativa, com o edema atingindo um
plateau. Posteriormente, em Marco de 2010, iniciou a
fase de manutencao do tratamento no domicilio, tendo
ainda por esta altura sido incentivada a perda ponderal
e prescritos os produtos de apoio necessarios: 1) meias
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Figura 4 - Linfedema, a data da primeira consulta de
MFR

elasticas compressivas grau 3 (feitas por medida, a
esquerda), 2) ligaduras de enfaixamento e 3) aparelho
de pressoterapia para uso no domicilio, 3 vezes por
semana - aparelho portatil com pressdes intermitentes
sequenciais, sistema de 12 camaras, camaras de ar
sobrepostas.

Como complicacdo relacionada com o linfedema ha a
salientar um episédio de celulite da perna esquerda,
em Marg¢o de 2011, que ocorreu na sequéncia de um
traumatismo, com agravamento do edema e
necessidade de novo periodo de tratamento intensivo
por aproximadamente 3 semanas, ap6s o que retomou
o tratamento de manutencdo.

Em consulta de reavaliagdo datada de Novembro de
2012, o doente apresentava estado clinico estacionario
(ver tabela 1), sem intercorréncias de relevo e foi
constatada perda ponderal (de cerca de 8% do peso
peso corporal desde o inicio dos tratamentos).

Atendendo a boa adesdo e resposta a terapéutica
instituida, o doente mantém o tratamento de
manutenc¢do no domicilio e avaliacdo clinica periddica
em consulta externa trimestralmente, dando-se
especial atencdo aos parametros antropométricos e ao
estado de conservacdo dos produtos de apoio
prescritos.

Discussao

0O caso clinico apresentado ilustra a realidade de alguns
doentes com linfedema que, por motivos diversos, sdo
referenciados para tratamento de reabilitacdo numa
fase ja mais avancada da patologia que o desejavel. No
caso em concreto, co-morbilidades como a obesidade e
a desvalorizacdo do problema por parte dos pais e do
médico assistente, terdo contribuido para o diagnéstico
e inicio de tratamento tardios.

Idealmente, o linfedema deve ser avaliado e tdo
precocemente quanto possivel, iniciado tratamento,
uma vez que, sobretudo nos casos de LS associados a
um estado inflamatério crénico, ocorre fibrose
progressiva do tecido subcutaneo, condicionando
piores resultados terapéuticos. No caso particular do
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Tabela 1 - Avaliacdo clinica seriada do linfedema.
Janeiro 2010 Marco 2010 Novembro 2012

Direita/esquerda

Direita/esquerda

Direita/esquerda

Medida da circunferéncia dos membros

- metatarso

- 2cm acima do maléolo medial------------
- 10cm abaixo do pdlo inferior da rétula
- 10cm acima do pélo superior da rétula

28/34.5cm
23/30cm
38/53cm
52/58cm

26/29¢m
22.5/24.5¢cm
36/40cm
51/54.5cm

28.5/30.5cm
23/25cm
38.5/44cm
52/56¢cm

Caracterizacao do linfedema

Edema assimétrico,
severo a esquerda;
sem indentacdo a
digitopressdo; sem
alteracdes relevantes
do revestimento

Edema assimétrico,
moderado a esquerda;
indentacao a
digitopressdo; sem
alteragdes relevantes
do revestimento

Edema assimétrico,
moderado a esq;
indentacao a
digitopressdo; sem
alteragdes relevantes
do revestimento

cutaneo.

cutaneo. cutaneo.

Estadiamento do linfedema
| a direita

Esdadio Il a esquerda e

Esdadio Il a esquerda e
estadio | a direita

Esdadio Il a esquerda e
estadio | a direita

Linfedema Primario (que cursa com pouca inflamagao
e, consequentemente, pouca fibrose), esta situacdo ndo
é tdo preocupante conseguindo-se respostas
satisfatérias com a terapia combinada, mesmo em fases
mais avangadas, como se pode comprovar no presente
caso.

E ainda de salientar a importancia da educacdo ao
doente dos cuidados de higiene com a pele e faneras
como estratégia de prevencdo primaria da ocorréncia
de complicacdes (como a celulite), assim como a sua
detecdo e tratamento precoces.

Conclusao

O linfedema é uma entidade de evolugdo cronica e
progressiva, que frequentemente condiciona limitacao
funcional e um impacto psicolégico negativo no
individuo, reduzindo assim a sua qualidade de vida.

A abordagem do doente com linfedema deve ser
multidisciplinar, cabendo ao fisiatra um papel
preponderante, que prevalece para além da prescri¢do
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