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VASCERN, la Red Europea de Referencia en Enfermedades Vasculares Multisistémicas
Raras, esta especializada en la recopilacion de la mejor experiencia en Europa en la
prestacion de asistencia sanitaria transfronteriza accesible a pacientes con enfermedades
vasculares raras (aproximadamente 1,3 millones de personas afectadas). Entre ellas, se
incluyen la enfermedad arterial (que afecta desde la aorta hasta las arterias pequefas),

anomalias arteriovenosas, malformaciones venosas y enfermedades linfaticas.

Actualmente, VASCERN esta integrada por 31 Proveedores de Atencion Médica,
multidisciplinarios y altamente especializados, de 11 Estados miembros de la UE y de varias

Organizaciones Europeas de Pacientes, y su coordinacion se lleva a cabo en Paris (Francia).

A través de nuestros 5 Grupos de Trabajo de Enfermedades Raras (GTER), asi como varios
Grupos de Trabajo (GT) tematicos y el Grupo Europeo de Defensa de los Pacientes (ePAG -
European Patient Advocacy Group), nuestro objetivo es mejorar la atencién, promover las
mejores practicas y directrices, reforzar la investigacion, capacitar a los pacientes, facilitar
formacion a los profesionales sanitarios y desarrollar el pleno potencial de la cooperacion
europea en asistencia sanitaria especializada mediante el aprovechamiento de las ultimas

innovaciones en ciencia médica y tecnologias sanitarias.

Mas informacidn disponible en: https://vascern.eu

Siganos en Twitter, Facebook, YouTube y LinkedIn


https://twitter.com/vascern
https://www.facebook.com/vascern.eu/
https://www.youtube.com/channel/UC1sI4_jnqiaLhjNhktiN7ZA
https://www.linkedin.com/company/vascern/
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Abreviaturas

AINEs: Antiinflamatorios no esteroides

GT-LPP Grupo de trabajo del linfoedema primario y pediatrico
IMC: indice de masa corporal
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Introduccion

Estas fichas informativas han sido redactadas y revisadas por los expertos del GT-LPP de
VASCERN. El GT-LPP esta de acuerdo con las recomendaciones, pero desea poner de
relieve que se trata de recomendaciones efectuadas por consenso a nivel de expertos.
Recomendariamos que estas fichas informativas se utilizaran a modo de guia para
implementar politicas acordadas a nivel local.

Dichas fichas informativas estan destinadas tanto a pacientes como a cuidadores. La
implementacion de estas recomendaciones debe ir asociada a estrategias destinadas a
sensibilizar a los pacientes sobre situaciones médicas que requieren atencidon especifica,
los sintomas relacionados y como actuar cuando estas situaciones ocurren.
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Diagnostico de
linfoedema primario

Q QUE SE RECOMIENDA

« Plantearse el diagndstico en cualquier recién nacido o nifio con
hinchazén de una o mas extremidades, quilotérax/derrames pleurales o
ascitis, para los cuales no exista otra explicacién evidente.

¢ En los presuntos casos de linfoedema, derivar a los nifilos a un centro
especializado para someterlos a analisis
interdisciplinarios/(multidisciplinarios) (seguir las directrices).

e Incluir a los padres en el proceso de diagndstico si el linfoedema esta
presente en un nifno.

« Derivar a los adultos con linfoedema a una clinica especializada para
someterlos a andlisis interdisciplinarios/(multidisciplinarios) si el linfoedema
estd presente en una o mas extremidades y no existe otra explicacion
evidente que lo justifique, especialmente si se presentan otras anomalias o
trastornos congénitos.

@ QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

o Realizar pruebas genéticas de rutina, linfoescintigrafia y analisis de
sangre sin contar con experiencia linfovascular especializada.
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Tratamiento
interdisciplinario/(multidiscipl
inario)

Existen varias opciones de tratamiento no quirurgico para el linfoedema y
algunas opciones quirurgicas, que se pueden dividir en métodos
reconstructivos y reductivos. Todos los tratamientos quirurgicos deben
realizarse en un centro especializado, con expertos, cooperacion
interdisciplinaria e integrado en un protocolo de tratamiento no quirurgico.

Q QUE SE RECOMIENDA

Después de confirmar el diagndstico de linfoedema primario, se debe
crear un protocolo de tratamiento interdisciplinario e individual para el
paciente.

El tratamiento del linfoedema se divide en 2 estadios: fases de
tratamiento inicial y de mantenimiento: asegurar que el paciente (o los
padres) sea(n) consciente(s) de ello.

Los terapeutas de linfoedema se encargan del control del protocolo de
tratamiento. La tecnologia compresiva es la piedra angular en ambos
estadios de tratamiento. La hinchazén de los dedos de los pies se puede
tratar con compresién y podologia.

El paciente y/o los padres deben prestar atencién al cuidado de la piel, a
los problemas de las uias y estar atentos ante los signos de celulitis
infecciosa.

El control del peso y el volumen/circunferencia del paciente, con
clinimetria y fotografia, forman parte del tratamiento.

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

. Esperar a ver qué sucede sin un seguimiento.

. Cirugia para el linfoedema sin un enfoque de equipo interdisciplinario.

. Cirugia reconstructiva en pacientes con linfoedema primario.
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Seguimiento a pacientes
con linfoedema primario

Q QUE SE RECOMIENDA

e Los niflos y adultos con linfoedema primario deben ser objeto de un
seguimiento periédico en un centro especializado para personas con
linfoedema primario.

« El seguimiento de nifios y adultos con linfoedema primario debe
proporcionarse segun la practica estandar, pero es posible que esta practica
estandar deba adaptarse en funcién de la naturaleza del linfoedema primario,
debido a las posibles diferencias en términos de respuesta al tratamiento y al
posible desarrollo de otros problemas sanitarios asociados.

« Los centros especializados deben organizar una red asistencial, trabajar
con el proveedor de atencion médica local y tener una politica de
puertas abiertas.

« Los pacientes deben ser proactivos y se les anima a monitorizar y
controlar su linfoedema (autocontrol).

@ QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

o No realizar el seguimiento del paciente.
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Actividad fisicay
linfoedema

La actividad fisica es muy importante en el tratamiento del linfoedema. Durante la
fase de mantenimiento, se recomienda hacer ejercicio en combinacién con la
compresion. Ningun tipo de actividad fisica esta contraindicado en nifios con
linfoedema. La actividad fisica regular es beneficiosa tanto para la extremidad
afectada como para la salud en general.

Un aumento del volumen de las extremidades durante el ejercicio es normal y
transitorio, y no debe provocar el cese de la actividad fisica.

Q QUE SE RECOMIENDA

o No existen restricciones en la actividad fisica ni el deporte. Dejar que los nifios
jueguen.

o La actividad fisica en combinacidn con la compresidon estimularan el flujo linfatico y
reduciran la hinchazoén.

e El ejercicio es importante para reducir el peso (si tienen sobrepeso) o mantener el
peso bajo control.

e El ejercicio es importante para prevenir el desgaste muscular.

e Usar prendas de compresion durante el ejercicio si se toleran. Si no se toleran, retirar
las prendas de compresidon durante el ejercicio (pero volver a ponérselas) o usar una
prenda de compresion mas ligera durante el gjercicio.

e Tener en cuenta el nivel diario de actividad fisica recomendado para adultos
(de 10 000 a 15 000 pasos al dia).

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

Descansar mas de lo habitual como parte del tratamiento para el linfoedema.

Dormir en una silla/silla reclinable con las piernas hacia abajo.

Realizar actividades que puedan daiar la piel sin la debida proteccion.

Abstenerse de realizar actividades fisicas a causa del linfoedema.

. Restringir las actividades fisicas asociadas a la vida cotidiana.
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Peso y linfoedema

La obesidad es el factor de riesgo mas importante para el
empeoramiento del linfoedema. La pérdida de peso hasta el
rango normal de peso e IMC propiciara una reduccién de la

gravedad del linfoedema.

Q QUE SE RECOMIENDA

« Seguir una dieta normal y saludable.

« Ante la presencia de linfangiectasia intestinal, quilotérax, reflujo quiloso y/o
ascitis quilosa, se deberia considerar una dieta rica en proteinas y
triacilglicéridos de cadena media (TCM).

o Tratar de mantener un peso
saludable (IMC: 19-24).

o« Medir el peso cada 3-6 meses.

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

o Permitir el desarrollo de la obesidad (IMC > 29).
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Celulitis infecciosa/erisipela

Los nifios y adultos con insuficiencia linfatica presentan un riesgo mucho
mayor de desarrollar celulitis infecciosa/erisipela.

Las manifestaciones clinicas de erisipela son: fiebre alta (39-40°C) de
aparicion repentina, con rigidez, sensacion de "gripe" o malestar, seguida de
enrojecimiento, calor y aumento del volumen de la extremidad afectada. En
ocasiones es necesario un tratamiento adicional, dependiendo del
diagndstico.

Q QUE SE RECOMIENDA

. Conocimiento de los primeros signos y sintomas de la celulitis infecciosa.

. Tratamiento inmediato de la celulitis infecciosa/erisipela con antibiéticos
sistémicos.

. Plantearse la hospitalizacién si se trata de un niflo pequefio y/o en caso de
presentar alguna enfermedad diagnosticada.

. Cuidado adecuado de la piel y buen tratamiento compresivo.

. Tratamiento inmediato de infecciones fungicas interdigitales (pie de atleta) y
eccema.

. Adopcion de medidas preventivas, como una buena higiene después de una
lesidon o picadura de insecto: limpiar con agua y jabon y desinfectar con una
crema antiséptica tépica.

. Suministrar antibidticos para que el paciente los use si siente que esta
empezando a desarrollar celulitis.

. Plantearse el uso preventivo a largo plazo de antibiéticos en
nifios/adultos con celulitis infecciosa recurrente (= 2 episodios al
ano).

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

. lgnorar el aumento de la hinchazén.

. Dejar de usar prendas o vendajes de compresion. Es posible que el paciente
deba quitarse los materiales de compresién durante los primeros 2 dias debido
al dolor y/o a laincomodidad en la fase aguda, pero deberian reintroducirse lo
antes posible o el infoedema empeorara.

. Tomar antibiéticos sin signos claros de celulitis infecciosa/erisipela.

11
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Pruebas genéticas en el
linfoedema primario

Las pruebas genéticas son pruebas especializadas que pueden
esclarecer la causa genética del linfoedema primario. Las

indicaciones para la prueba y el tipo de prueba pueden variar.

Q QUE SE RECOMIENDA

Toda familia con uno o mas nifios o adultos con linfoedema primario
deberia derivarse para recibir asesoramiento genético.

Las pruebas genéticas deberian realizarse unicamente en el
contexto de evaluacion, en una clinica
interdisciplinaria/(multidisciplinaria) y con la participacién de un
especialista en genética clinica.

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

Realizar pruebas genéticas de rutina sin experiencia en medicina linfovascular
o genética clinica y sin el consentimiento del paciente.

12
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Embarazo y linfoedema

El embarazo puede aumentar la filtracion linfatica y es
susceptible de agravar el linfoedema. Sin embargo, esto suele ser
reversible.

Considerar el riesgo de que un descendiente o hermano de un
individuo afectado herede la misma afeccion.

Q QUE SE RECOMIENDA

Monitorizacién estandar del embarazo haciendo hincapié en el linfoedema. Ponerse
en contacto con el centro especializado del paciente para obtener asesoramiento
genético sobre el riesgo de problemas linfaticos en el feto y la opcién de diagndstico

prenatal.

Evaluaciones mas frecuentes de la mano de los terapeutas del linfoedema. Es
posible que la paciente necesite ayuda adicional con el vendaje o el ajuste de la
prenda de compresion.

Continuar con el tratamiento compresivo y con vendaje el mayor tiempo posible,
pero adaptandose a las necesidades de la paciente (p. €j., llevar calcetines hasta el
muslo en lugar de medias).

Fomentar el control del aumento de peso.

En el caso de un aumento repentino del volumen, se sugiere la realizaciéon de una
ecografia Doppler venosa de las extremidades inferiores para excluir una trombosis
venosa profunda subyacente (poco frecuente).

Considerar el asesoramiento de un obstetra durante el embarazo y el parto.

Si la paciente toma antibiéticos profilacticos, garantizar que no sean daiinos para el
feto.

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

Suspender todos los tratamientos compresivos.

. lgnorar un aumento repentino de la hinchazén.

. Iniciar la administracion de anticoagulantes dirigida Unicamente a tratar la inflamacion

del linfoedema.
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Tratamiento compresivo

La tecnologia de compresion es la piedra angular en el
tratamiento del linfoedema. Existen modalidades especificas
para las fases de tratamiento inicial y de mantenimiento. Las
combinaciones de varios productos pueden ser muy
beneficiarias para el paciente.

Q QUE SE RECOMIENDA

« Medir la extremidad afectada para suministrar prendas "hechas a medida".
o Emplear varias tecnologias de compresion y ensefar al paciente como usarlas.

o La aplicacion de la compresién por el mismo paciente, el padre o la madre

puede aprenderse facilmente en la mayoria de los casos.
o El tratamiento compresivo siempre es individualizado para cada paciente

« Usar prendas de tejido de punto elastico (las prendas de punto circular suelen

ser ineficaces).

« El uso especifico de varias tecnologias de compresion es posible en todas las

edades.

e QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

¢ Ignorar el linfoedema.

e Retirar la compresion sin un seguimiento adecuado.

14
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Medicacion y linfoedema

No existe ningun medicamento que esté formalmente
contraindicado. Sin embargo, algunos medicamentos pueden
agravar el linfoedema, asi que hay que considerar tratamientos
alternativos cuando estén disponibles.

QUE SE RECOMIENDA

e Tener en cuenta los riesgos y beneficios cuando se suministran
medicamentos susceptibles de provocar mas hinchazon. (p. €j., bloqueantes
de los canales de calcio).

o Hay que tener en cuenta que los siguientes medicamentos pueden agravar la
inflamacioén: bloqueantes de los canales de calcio, corticosteroides, AINEs,
hormonas sexuales y compuestos relacionados, pregabalina, docetaxel, acido
zoledroénico y sirolimus.

« En caso de duda, pdngase en contacto con el centro de especializacion
responsable del cuidado del paciente.

QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

¢ lgnorar cualquier aumento en el grado de hinchazén.
¢ lgnorar un empeoramiento del ajuste de la prenda de compresion.

o Usar diuréticos para tratar el linfoedema.

15
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Intervencion quirurgica
en una extremidad
linfoedematosa

En ocasiones, resulta indicado operar a los pacientes con linfoedema. Se deben
tener en cuenta las precauciones, especialmente cuando se realiza una operacion
en una extremidad linfoedematosa, incluso en el caso de afecciones que no estan
directamente relacionadas con el linfoedema (p. €j., venas varicosas, hidrocele).

Q QUE SE RECOMIENDA

Consultar siempre los riesgos y beneficios con el centro de referencia
especializado del paciente.

Plantearse la consulta con un especialista en enfermedades linfaticas
antes de practicar una cirugia no linfatica.

Elegir la direccién de la incisiéon éptima para minimizar el dafio a los vasos linfaticos
(p. €j., la operacién de hidrocele mediante una incisidon escrotal en la linea media en
lugar de una incision en la ingle).

Después de la operacion, asegurar un tratamiento compresivo adecuado con
vendajes si existe hematoma o inflamacién adicional.

Si no hay hinchazén adicional, continuar usando prendas de compresion.

La cirugia para linfoedema deberia realizarla un equipo de especialistas en

enfermedades linfaticas.

Medir la hinchazén/volumen/circunferencia antes y después de la

operacion.

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

. Interrumpir el tratamiento de rutina para el linfoedema (p. €j., prendas de
compresién) cuando el paciente se someta a cirugia.

. Engeneral, no estd indicado intervenir quirargicamente el linfoedema en
pacientes menores de 18 aios.

16
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Anestesia

La anestesia no plantea un problema en particular en
pacientes con linfoedema.

Q QUE SE RECOMIENDA

o No existen recomendaciones especificas relacionadas con el
tratamiento de un paciente con linfoedema.

o Sies necesario, se pueden tomar muestras de sangre, infusiones y presion
arterial en la extremidad afectada. Sin embargo, debido al volumen de la
extremidad, que puede dificultar estos procedimientos, se recomienda el
uso de una extremidad no afectada si es posible.

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

o No existen recomendaciones especificas.

17
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Atencion al paciente con
lesiones traumaticas

Q QUE SE RECOMIENDA

. Considerar la posibilidad de una compresién adicional a la hinchazén de la

extremidad (incluidos los dedos de las manos/pies)
. Controlar la hinchazén.

. Tener en cuenta el mayor riesgo de celulitis infecciosa y plantearse la profilaxis

con antibioéticos.

Q QUE DEBERIA ABSTENERSE DE HACER

. Olvidar el tratamiento de rutina del linfoedema (p. €j., prendas de compresion).

18
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