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Il sistema linfatico ha la funzione di drenare dallo spazio interstiziale

I"acqua in eccesso, le micro e le macro molecole e riportarle nella
circolazione intravascolare. Drinker 1931

Il sistema linfatico contribuisce a difendere I'organismo dalle infezione e

dalle neoplasie, mantiene l'equilibrio dei liquidi e processa gli acidi grassi.

Tutti | tessuti dell'organismo posseggono vasi linfatici per il drenaggio

diretto dagli spazi interstiziali del liquido in eccesso, tranne le parti piu

superficiali della cute, il sistema nervoso centrale, le parti piu profonde dei

nervi periferici e le ossa.




LINFEDEMA degli ARTI INFERIORI

DEFINIZIONE: .

abnorme accumulo di liquido interstiziale che a livello cutaneo degli arti si
esprime
come un turgore palpabile e comprimibile — SEGNO DELLA FOVEA

edema ad elevata concentrazione proteica interstiziale determinato
da una ridotta capacita di trasporto linfatico, congenita o acquisita.
PRESENZA di LIQUIDO NEI PIANI EPIFASCIALI

patologia disabilitante cronica in costante crescita nella popolazione
italiana. Un precedente studio epidemiologico, risalente al 1997,
stimava circa 40.000 nuovi casi annui




EDEMA GENERALIZZATO

Insufficienza cardiaca

Sindrome nefrosica (proteinuria massiva: > 3,5 g/die; grave ipoalbuminemia: < 35 g/l
Glomerulonefrite acuta ed altre forme di insufficienza renale (ritenzione idrosalina da IR)
Cirrosi (ipoalbuminemia; ascite, ipertensione addominale, ostacolo ritorno venoso AAll)
Malnutrizione (ipoproteinemia)

Ipotiroidismo

Ipercorticosurrenalismo

Gravidanza

Farmaci (estrogeni, vasodilatatori)




EDEMA LOCALIZZATO

Disturbi di origine venosa: ostruzione / insufficienza venosa, trombosi venosa, tromboflebite

Disturbi di origine linfatica: ostruzione/insufficienza linfatica, linfangite cronica, resezione dei linfonodi
regionali

Disturbi di origine infettiva: erisipela, infestazione da nematodi - filaria con elefantiasi

Disturbi di origine traumatica

Disturbi di origine neoplastica

Disturbi biomeccanici




“ Dottore, ho le gambe gonfie.
Non ci sara una trombosi? *

L’ Edema Linfatico degli arti inferiori
e sempre piu frequente a causa
dell’'invecchiamento della popolazione.

Nei pazienti poco o non deambulanti
(frequentemente obesi)
il Linfedema da posizione o da stasi per la
posizione seduta prolungata e quasi la regola.




Unilateral EDEMA ARTI INFERIORI Bilateral
Recent® Chronic® Recent? Chronic®
Unilateral DVT Primary venous disease Bilateral DVT Chronic venous disease/

Ruptured Baker’s cyst
Ruptured leg muscle
Compartment syndrome
Intramuscular hematoma

Infection

Superficial vein thrombosis
Mass/tumor®

Fracture

Sprain/strain

Insect/animal bites

Post-thrombotic syndrome
lliac vein compression
Lymphedema

Vascular malformation

Reflux sympathetic dystrophy
Mass/tumor*®

Venous advential cystic disease
Infection

Static foot disorders

Radiation

Atrophy/hypertrophy
Overgrowth syndromes

Acute heart failure
Acute renal/liver failure
IVC thrombosis

IVC tumors

Drugs
Bilateral infections

post-thrombotic syndrome
Pulmonary hypertension
Heart/renal/liver failure
Idiopathic edema
Chronic IVC occlusion,

IVC aplasia’hypoplasia
Drugs (see Table 2)
Lymphedema
Lipedema
Pregnancy, premenstrual edema
Obesity
Malabsorption syndrome,

hypoalbunemia
Spinal cord injury/immobility
Static foot disorders
Thyroid disease
Obstructive sleep apnea

Note: Arteriovenous fistulas involving large vessels can present with acute or chronic and unilateral or bilateral swelling. More commonly it presents as

a chronic condition.

*Recent definition includes acute (<3 days) and sub-acute (3 days — 3 months).

®Chronic definition >3 months.
“Can occur in the pelvis or extremity. If chronic, more likely to be benign.



Anti-hypertensive drugs
Calcium channel blockers
Beta blockers

FARMACI Clonidine
che possono provocare edema H?'dral.az.ine
degli arti inferiori Minoxidil

Corticosteroids
Estrogen
Progesterone
estosterone Gabapentinoids
Pregabalin

Gemcitabine
Pemetrexed
Lenolidamide/thalidomide
Targeted immunotherapy

Non-steroidal anti-inflammatory drugs
Pioglitazone, rosiglitazone
Monoamine oxidase inhibitors
Pramipexole




CLASSIFICAZIONE DEL LINFEDEMA PRIMARIO

Linfedema
con inizio dipendente dall’eta
< 1anno Congenito
< 35 anni Precoce

> 35 anni Tardivo
Linfedema isolato,
mutazione singolo gene
- Milroy
- Meige
- FOXC2 mutazione
Mutazioni Cromosomiche
- Turner syndrome (X0)
- Klinefelter syndrome (XXY)
- Trisomia 21 (Down syndrome)
- Trisomia 18
- Trisomia 13
Linfedema sindromico
con mutazione singolo gene
- FOXC2 Syndrome (AD) linfedema distichiasi
- Sindrome ipotricosi-linfedema-telengectasie (SOX 18; AR/AD)
- Displasia linfatica generalizzata (CCBE 1; AD/AR)
Sindrome Dismorfica
ad eredita mutifattoriale
- Waltmann syndrome (con enteropatia proteino-disperdente)
- Linfangectasia polmonare congenita (CPL, gruppo eterogeneo)
- Hennekam syndrome (AR)
- Idrope fetale non immunologica
- Sindromi da ipoparatiroidismo con linfedema
- Sindrome microcefalia-corioretinopatia-linfedema (AD)
- Sindrome ptosi-linfedema (AD)
- Aagenaes syndrome con colestasi e linfedema (cromosoma 15)
- Noonan syndrome (PTPN11, SOS1, KRAS, NKRAS,; AD)
- OL-EDA-ID syndrome (osteoporosi, linfedema, displasia ectodermica ipoidrotica con mmunodeficienza) (X-linked, AR)
- Irons-Bianchi syndrome
- Emberger syndrome (linfedema primitivo che include edema genitale, spesso sordita e mielodisplasia) (GATA2 gene)




BENIGNO
- infezione
- iatrogeno
- lesioni cutanee

MALIGNO
- tumori primitivi
- metastasi
- tumore ricorrente

LINFEDEMA SECONDARIO

Secondary lymphedema
Blockade at the level of the lymph node
Regional lymph node dissection
Axillary (post-mastectomy lymphedema) / Pelvic and para-aortic (leg and groin
lymphedema) / Neck (head and neck lymphedema)
Neoplastic disease

Hodgkin lymphoma / Metastatic cancer / Prostate cancer / Cervical cancer / Breast cancer /
Melanoma

Disruption or obliteration of lymphatic channels
Surgery, e.g. ilio-femoral bypass
Direct injury, e.g trauma of the medial aspect of the thigh
Radiation-induced fibrosis
Neoplastic infiltration of lymphatic channels
Rheumatoid arthritis
Filariasis

Recurrent infection, e.g. erysipelas



STADI DEL LINFEDEMA

Consensus Document dell’International Society of Lynphology (ISL) 2016

Il linfedema clinico viene classificato in 3 stadi, in relazione alle caratteristiche cliniche che
dipendono, come detto, direttamente dalla condizione evolutiva dei tessuti.

Stadio 1:

edema che compare solo alla sera ed in aree limitate ma che regredisce spontaneamente con il
riposo notturno. Il tessuto € morbido.

Stadio 2:

edema che peggiora durante il giorno e che non regredisce completamente durante la notte.
Compare il segno della fovea che, con I’'andar del tempo, pero si riduce diventando il tessuto
sempre piu duro.

Stadio 3:

edema che non regredisce piu durante la notte, il segno della fovea non e piu presente, il tessuto
e ormai indurito. Compaiono lentamente ma gradualmente le lesioni cutanee linfostatiche. In
questo stadio diventano molto frequenti gli episodi infettivi.

A questi 3 stadi clinici deve essere aggiunto uno stadio pre-clinico, lo stadio 0, che rappresenta la condizione in cui
si trovano tutte le persone a rischio di sviluppare il linfedema, come coloro che hanno subito I'asportazione dei
linfonodi ma nei quali non sono ancora comparsi i segni clinici anche iniziali. In questa fase risulta fondamentale
ovviamente la prevenzione.



I Stadio

Edema molle lieve ed intermittente
Differenza arti < 5 cm

Stemmer positivo

Fovea positiva

Assenza di linfangiti

Funzionalita integra



II Stadio

Edema molle declive ortostatico
Differenza arti > 5 cm

Segno di Stemmer positivo
Episodi isolati di linfangite
Funzionalita integra




III Stadio

Edema irreversibile (non modificabile con la posizione)
Edema duro-elastico assenza di fovea

Segno di Stemmer negativo

Fovea negativa

Differenza arti > 8 cm

Cute secca e ipercheratosica

Fibrosi sottocutanea e dermoipodermica

Pachidermite fino a Elefantiasi irreversibile
Essudazione

Episodi di linfangite
Limitazione della flessoestensione




FLEBO - LINFEDEMA

L’edema degli arti inferiori puo essere provocato da alcune patologie concomitanti.

L’insufficienza venosa (da insufficienza safenica oppure da sindrome post-trombotica)
puo presentarsi nello stesso soggetto con un difetto di drenaggio linfatico (alterazioni
del sistema linfatico o dei linfonodi, alterata funzione della pompa muscolo-vascolare
plantare e del polpaccio).

In questo caso risulta importante una buona valutazione con oltre che
clinica.

L’edema puo migliorare sicuramente con un intervento flebologico (per eliminare il
reflusso safenico), ma puo non essere sufficiente.

Richiede un percorso terapeutico personalizzato.




COMPLICANZE

Erisipela
Dermoipodermite
Linfangite

Micosi

Verrucosi

Ulcere




DIAGNOSTICA LINFEDEMA

Conferma diagnostica attraverso imaging:

I livello, Ecografia dei tessuti molli ed Eco-Color-
Doppler AAII

II livello, linfoscintigrafia radio isotopica

III livello, TC , RMN, microlinfoscintigrafia

Segno di Stemmer




TERAPIA DEL LINFEDEMA

Basata su 4 interventi fondamentali associati nella terapia decongestiva
combinata Complete Decongestive Therapy:

» cura della cute per prevenire lesioni e infezioni

» linfodrenaggio manuale per favorire il deflusso della linfa

» terapia compressiva consistente nell’applicazione di tutori elasto-compressivi e
bendaggi multistrato compressivi

» esercizio terapeutico che prevede esercizi muscoli specifici ed esercizi
respiratori




TERAPIA DEL LINFEDEMA

Vengono definite 2 fasi successive del trattamento:

fase di attacco, della durata di circa 4 settimane, in cui si effettueranno sedute di linfodrenaggio manuale
(media di 3-5 sedute settimana), associato al bendaggio multistrato se il linfedema é di grado moderato o severo, e
ad esercizi con bendaggio e cura della cute

fase di mantenimento di lunga durata, dove € prevalente la cura della cute, I'uso di tutori elastocompressivi
solitamente di classe I, gli esercizi con elastocompressione ed, ove necessario, il linfodrenaggio manuale e
bendaggio multistrato circa una volta la settimana

Inoltre fondamentali sono un’attivita fisica regolare ed il controllo del peso corporeo.
Possono essere associate altre metodiche di terapia fisica: pressoterapia sequenziale a basse pressioni, ultrasuoni e onde

d’urto, laserterapia a bassa intensita, kinesitaping.
Farmacoterapia: cumarina, benzopirone (Michael J. Brennan, 1998)
Terapia chirurgica QUANDQ?
Procedure escissionali, rimozione di tessuto epifasciale linfedematoso

Microchirurgia ricostruttiva, innesto venoso autologo e linfatico / trapianto linfonodi / anastomosi linfatico-venulari




Linfodrenaggio manuale
Bendaggio
Calza
Velcro Wraps




LINFODRENAGGIO MANUALE

Il infodrenaggio manuale (LDM €& una particolare tecnica di massaggio eseguito con manualita specifiche a livello della
superficie della cute con lo scopo di stimolare, favorire ed accelerare il transito della linfa nei linfonodi e decongestionare
linterstizio. Produce effetto drenante, rilassante e antalgico, stimolando i meccanocettori della cute antagonisti dei
nocicettori.

Per eseqguire in maniera corretta ed efficace il LDM é fondamentale conoscere I’anatomia dell’apparato circolatorio
linfatico, possedere abilita manuali e avere esperienza. Il massaggio si effettua senza utilizzo di creme o olii. Il
movimento pressorio delle mani deve essere calibrato in relazione alle condizioni del singolo paziente e sfiorante in modo
da non creare danno alle strutture dei capillari sanguigni e linfatici.

| principi fondamentali da rispettare sono :

‘iniziare il trattamento nella zona prossimale, attivando le stazioni terminali del sistema circolatorio linfatico (terminus, posto
alla base del collo nella zona di confluenza tra la vena giugulare e la vena succlavia) e successivamente le zone limitrofe,
seguendo le stazioni delle vie fisiologiche del deflusso linfatico,

-alla fine del trattamento non ci devono essere arrossamenti a livello della cute trattata

*le manovre non devono causare dolore.

Attualmente esistono diverse scuole di LDM. Le piu conosciute e diffuse sono la_‘“‘scuola Vodder” e la “scuola Leduc”;
entrambe si basano sugli stessi principi ma si distinguono per la tipologia dei movimenti.

Il trattamento presenta delle controindicazioni relative come gravidanza, ipertiroidismo, ipotensione, malattie asmatico-
bronchiali e assolute come trombosi venosa profonda, insufficienza renale, scompenso cardiaco, tumori in fase attiva.



APPROCCIO MULTIDISCIPLINARE

L'ideale & un lavoro di squadra

Il paziente con LINFEDEMA degli arti inferiori deve essere valutato e trattato a seconda
dell’etiopatogenesi da diversi specialisti. Per fare un esempio:

-Chirurgo Vascolare / Angiologo
-Fisiatra

-Fisioterapista

-Ortopedico

-Dietologo

-Psicologo

-Dermatologo

-Radiologo

-Chirurgo Plastico




I sintomi di questa malattia sono spesso ignorati, con la conseguenza che molti
pazienti con lipedema ricevono una diagnosi e un corretto trattamento solo dopo molti anni
di sofferenze, di visite e spese.

Spesso considerata una problematica esclusivamente “estetica”

Lipedema coesiste frequentemente con |'obesita , spesso confuso con
questa




Il lipedema, o sindrome del grasso doloroso, e caratterizzato da un eccesso di grasso che si sviluppa
sotto la vita e si estende fino alle caviglie ma si ferma sopra i piedi.
Circa I'80% dei casi coinvolge sia le gambe che le braccia;
solo il 3% unicamente alle braccia.
Il grasso € simmetrico (nelle prime fasi), morbido, quasi sempre doloroso e si formano lividi
facilmente.



LIPEDEMA

A differenza del grasso "normale" dell’obesita, il grasso lipedemico non puo essere perso “semplicemente”

attraverso la dieta e I'esercizio fisico

Probabile (?) trasmissione ereditario familiare autosomica dominante legata al cromosoma X (i maschi portatori) presente
in alcuni gruppi familiari, almeno il 16% delle pazienti hanno una parente stretta con lipedema.

T -h,\“ ‘;’.

colpisce prevalentemente il sesso femminile, 11 % della popolazione
femminile

scarsa incidenza nel sesso maschile presente in casi di significativa
alterazione degli ormoni sessuali maschili e/o da disturbi della funzione
epatica (carenza di testosterone o GH o malattia epatica)

Non ci sono biomarcatori di sangue o di urina per il lipedema

Correlazione con gli ormoni sessuali frequentemente esordisce in occasione
del menarca, durante la gravidanza o della menopausa




OBESITA’ ANDROIDE detta
anche VISCERALE o a «mela»

Tipicamente maschile

Distribuzione del tessuto
adiposo nella regione
addominale, toracica, dorsale
e cerviconucale

E legata a maggiori rischi di
malattie cardiovascolari,
ipertensione, insulinoresistenza,
alti livelli di colesterolo,
iperglicemia

¢

SOPRA 1L CIROVITA

OBESITA’ GINOIDE detta
n anche SOTTOCUTANEA o a «pera»
Tipicamente femminile

Distribuzione del tessuto
adiposo nella meta inferiore
sorroncmovia | dell’addome, nelle regioni glutee
‘ ed in quelle femorali

E legata a difficolta circolatorie
periferiche (capillari, ristagni venosi
e linfatici) e di conseguenza ad
un’alta predisposizione alla cellulite




OBESO OBESO

CLASSE 3

CLASSE 2
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#vibehovervard

La LIO
Associazione Nazionale Pazienti affetti da Lipedema

Troppo spesso alle donne che soffrono di lipedema viene detto che la crescita e
il gonfiore delle gambe sono il risultato della loro incapacita di controllare la
propria dieta o del loro stile di vita sedentario.

Depressione e ansia sono molto comuni per diete ed esercizio fisico inefficaci
con rapida e massiccia metamorfosi del corpo e un tempo molto lungo prima
della corretta diagnosi.

You mean it's not my fault: learning about lipedema, a fat
disorder.
o

pp. E6-E9 Hpetene @

Onlus



https://muse.jhu.edu/search?action=search&query=author:Catherine%20A.%20Seo:and&min=1&max=10&t=query_term
https://muse.jhu.edu/journal/521
https://muse.jhu.edu/search?action=browse&limit=publisher_id:1
https://muse.jhu.edu/issue/30481

Lipedema

Quasi esclusivamente
femminile

Maschile o femminile

Maschile o femmminile

Usualmente 10-30 anni

Infanzia (principalmente il
primario), et3 adulta
(primario o secondario

Dall'infanzia in avanti

Comune

Solo per linfedema primario

Molto comune

Bilaterali
Simmetriche

Piu di frequente interessa
gambe, fianchi e glutei; pud
interessare le braccia

Piedi e mani non affetti

Puo essere bilaterale o
monolaterale, a seconda
della causa

Tutte le zone del corpo

Solitamente simmetriche

La perdita di peso sara
sproporzionata e minore
nelle zone affette

Perdita proporzionata tra
tronco e aree affette

Riduzione del peso con
perdita uniforme di grasso
sottocutaneo

Assente o minima

Inizialmente efficace per
ridurre il gonfiore; pud
diventare inefficace con
I'avanzare della patologia

nessuna

Assente o minimo nei primi
stadi

Usualmente presente, ma
pud ridursi o cessare con la
progressione fibrotica

Non usualmente

Spesso

Ipersensibilita al tocco nelle
aree affette

Puo esserci fastidio

Non ¢'& ipersensibilita al
tocco

Spesso

Inusuale

Normale o soffice

Ispessita e dura

Inusuale (tranne se
presente anche linfedema)

Spesso

Inusuale

Solitamente negativo
(tranne se presente
linfedema secondario)

Solitamente positivo

Solitamente negativo




TIPI
LIPEDEMA




FOUR STAGES OF LIPEDEMA
There are four stages of lipedema, although patients do not necessarily progress through all stages.***

STAGE 1 STAGE 2 STAGE 3

STADI
LIPEDEMA

L’evoluzione

Stages of Lipedema
g ¢ ; ’

— - ~
,/ | A—y

Stage 1 Stage 2 Stage 3



Possible Lipedema

1\




DIAGNOSI DIFFERENZIALE

LIPEDEMA - LINFEDEMA
Simmetrico Asimmetrico
Dolore Non dolore
Ematomi Non ematomi
Non erisipela Erisipela
Non edema dorso piede Edema dorso piede
Segno di Stemmer Neg. Segno di Stemmer Pos.

Il segno di Simarro & considerato patognomonico del lipedema ed € presente fin dagli stadi d’esordio, anche quando la paziente
non riferisce affatto sintomatologia dolorosa. Per il Dr. Simarro, quindi, se non e presente confuta la diagnosi di lipedema. Risulta
di fondamentale importanza per diagnosi dubbie o incerte o negli stadi precoci di malattia poiché riconosciuto come 'unico segno
che conduce ad un sospetto diagnostico fondato in pazienti prive di altra sintomatologia ed & presente anche quando il lipedema

non interessa la parte inferiore delle gambe.



TERAPIA LIPEDEMA

valutazione fisioterapica e multidisciplinare del lipedema

Valutazione e impostazione di percorsi personalizzati per il pre e post-intervento di
liposuzione del lipedema

bendaggio multicomponente per Lipedema

linfodrenaggio manuale

massaggio manuale profondo del tessuto connettivo (Deep Tissue Massage)
Pressoterapia pneumatica medicale

LPG medicale

Onda urto e vibrazioni meccaniche
educazione terapeutica del paziente e norme di igiene comportamentale

educazione all’autotrattamento personalizzato



https://www.monicamastrullo.it/lpg-medical/
https://www.youtube.com/playlist?list=PL9WHicX3NiZ6N2VlNHFZPUR683yatHHLX

