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Resumen

Presentamos el caso de una paciente de 10 afios sin antecedentes familiares.
Presentdé edema recurrente en el pie izquierdo de varios meses de evolucidn.
Todas las pruebas previas fueron negativas. La linfogammagrafia realizada con
mTc-Nanocoll mostré ausencia de drenaje linfatico en toda la pierna izquierda. El
diagnostico definitivo fue aplasia linfatica en la pierna izquierda. De esta manera,
se demostro la importancia de la linfogammagratia en el diagndstico del linfedema
en nifos, ya que un diagndstico precoz permite un tratamiento temprano.

Abstract

We present the case of a 10-year-old patient with no previous or family history.
She presented a recurrent left foot edema of several months of evolution.
All previous tests are negative. The lymphoscintigraphy performed with
#mTc-Nanocoll showed an absence of lymphatic drainage throughout the entire
left leg. The definitive diagnosis was lymphatic aplasia in the left leg. In this
way, the importance of lymphoscintigraphy in the diagnosis of lymphedema in

children was demonstrated, because an early diagnosis allows early treatment.

INTRODUCCION

La aplasia linfatica es una causa poco frecuente
de linfedema, que generalmente aparece en la
infancia. Forma parte de los linfedemas primarios,
y puede ir asociado en ocasiones a enfermedades
como el sindrome de Klinefelter, sindrome de
Turner o el de Milroy, entre otras.
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A continuacion, se presenta el caso de una paciente
nifia de 10 afnos, sin antecedentes personales ni
familiares conocidos, que presentaba un edema
progresivo de la pierna izquierda de larga evolucidn.
Fue remitida desde el cirujano cardiovascular a
Medicina Nuclear para descartar un linfedema,
debido a que todas las pruebas realizadas hasta el
momento habian sido negativas.

A la exploracioén fisica, se detectaba un edema de
la pierna izquierda que alcanzaba el muslo, con
respecto a la contralateral (Figura 1). Presentaba

signo de Stemmer positivo, signo de Cuff negativo y
signo de Simarro negativo.

La linfogammagrafia se realiz6 administrando 18.5
MBq (0.5 mCi) por via intradérmica en cada extrem-
idad, en el hueco entre el primer y segundo dedo
de los pies. Se realizé la imagen a la hora, a las 2

3 horas de su administracién, analizando desde la
region tordcica hasta los pies, y comparando ambas
imagenes entre si (Figura 2A, B y C respectivamente).
En las imagenes realizadas se observo una ausencia
del radiotrazador alo largo de todo el sistema linfatico
del miembro inferior izquierdo. En el resto del
estudio no se detectaron otras anomalias en el sistema
linfético, haciendo que los hallazgos gammagraficos
fueran compatibles con un linfedema probablemente
de origen primario por aplasia linfatica.

El linfedema consiste en una hinchazén progresiva
de las piernas debido a una alteracion de la
circulacién linfatica, que provoca una acumulacion
intersticial de un liquido rico en proteinas (1). En
nuestra paciente el unico hallazgo presente en la
exploracion es el signo de Stemmer. Es un hallazgo
casi patognomonico del linfedema. Consiste
en la incapacidad de pellizcar la piel del dorso
del segundo dedo del pie(3). Una persona sana
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Figura 1. En la imagen se aprecia un edema en los dedos de los pies y parte del dorso del pie izquierdo (flecha negra),
sobre el cual al realizar la exploracion fisica se aprecio el signo de Stemmer positivo.
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Figura 2. Linfogammagrafia de miembros inferiores en proyecciones anterior y posterior realizada a la hora (A), a las 2 (B)
y 3 h (C) de la administracion del radiotrazador, en las que se aprecia una ausencia de presencia de actividad a lo largo de
toda la extremidad izquierda y ausencia de actividad ganglionar, patréon gammagrdfico compatible con aplasia linfética.
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puede hacerlo sin problema (2). Otros signos que
pueden orientarnos a diagnosticar y/o descartar el
linfedema son el signo de Cuff, que consiste en la
interrupcién brusca del edema en la articulacion
de los tobillos (ausente en el linfedema y presente
en el lipedema) y el signo de Simarro, que se define
como la aparicion de dolor al pellizcar profunda-
mente en la parte interna de la pierna por debajo de
la rodilla (habitual en el lipedema y generalmente
no presente en el linfedema).

El linfedema puede estar causado por una alteracién
en el desarrollo del sistema linfatico (primario) o por
una alteracion adquirida en los ganglios linfaticos y
vasos (secundario)(4). En ambos casos, los sintomas
suelen ser un engrosamiento progresivo de una
parte del cuerpo de consistencia elastica y progresi-
vamente dura(2). Sin tratamiento, el linfedema
puede agravarse debido a complicaciones cutdneas
(infecciones, fibrosis) y, en los casos mads graves,
puede derivar en neoplasias (linfangiosarcoma o
enfermedad de Stewart-Treves)(2).

En este caso, el origen del linfedema fue probable-
mente primario. Aunque la linfogammagrafia no
puede diferenciar el origen del linfedema, hay
algunas diferencias: en el linfedema primario, es
tipico visualizar el transporte retardado o ausente
del radiotrazador y la ausencia de ganglios linfaticos
desde las primeras imdgenes, mientras que en el
linfedema secundario, los hallazgos mas comunes
son la presencia de circulacién colateral, linfangiec-
tasia, disrupcion de los vasos linfaticos, transporte
retardado del radiotrazador y reflujo dérmico (5).
El linfedema primario a veces puede asociarse con
enfermedades sindromicas, pero es una asociacion
rara y previamente estudiada(6). La linfogamma-
graffa es un procedimiento no invasivo para el
diagndstico y la diferenciacion del linfedema(7).
En muchos casos, la linfogammagrafia cualitativa
es suficiente para el diagndstico, pero en ocasiones
ha demostrado una capacidad diagndstica inferior
a la del método semicuantitativo o cuantitativo tras
la correccion de la causa(8). La deteccion temprana
mediante linfogammagrafia es fundamental, ya
que permite un tratamiento temprano y una mejor
evolucion de la enfermedad. En la poblacidn infantil,
es fundamental establecer un diagnostico precoz
mediante linfogammagrafia para evitar el desarrollo
de complicaciones derivadas(9).
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