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Ai nostri ambulatori afferiscono molti pazienti portatori di edema a genesi vascolare, flebedemi, flebolinfedemi da disuso, linfedemi post-adenectomia e linfedemi primitivi. Tra questi, soprattutto i linfedemi costituiscono uno dei problemi terapeutici tra i più gravosi e scoraggianti, sia per i pazienti che per l'equipe riabilitativa che li ha in cura. Tralasciando la menomazione causa della patologia linfatica, bisogna sottolineare come il linfedema, soprattutto negli stadi avanzati, sia causa di disabilità permanente e di grave handicap psico-sociale. La qualità della vita di questi pazienti è abbastanza compromessa, non tanto per ciò che riguarda l'autonomia nelle AADL (advanced activity daily life), che risulta comunque ridotta negli stadi avanzati della malattia, quanto per le alterazioni di tipo psico-comportamentale, frequentemente presenti soprattutto nelle giovani pazienti, nelle quali l'alterazione della propria immagine provoca sindromi depressive e nevrosi fobiche con tendenza all'isolamento. Oltre che nell'ambiente relazionale, l'handicap si manifesta anche nell'ambiente lavorativo, dove, proprio a causa della menomazione e della sua terapia, i pazienti si trovano "esclusi" da tutte quelle occupazioni che richiedono posture protratte in stazione eretta o seduta. La Medicina Riabilitativa si ritrova quindi impegnata a contenere la menomazione e ridurre la disabilità, in collaborazione con i colleghi flebo-linfologi, e a contenere e ridurre l'handicap, per quanto possibile, in collaborazione con gli psicologi. 

Nel nostro Centro, l’approccio terapeutico al linfedema, pur essendo di tipo ambulatoriale, è necessariamente di tipo globale e trova il suo cardine nella terapia fisico-riabilitativa combinata, integrata con le altre valide proposte terapeutiche di tipo farmacologico ed eventualmente di tipo chirurgico, questo solo nei casi selezionati e non più responsivi alla sola terapia conservativa. Anche nei pazienti operati, però, la terapia fisico-riabilitativa resta un pilastro fondamentale. I risultati da noi ottenuti con l'approccio terapeutico globale lasciano pochi dubbi sulla validità di tale trattamento.

Riteniamo che la programmazione di una terapia riabilitativa del linfedema debba partire da un approccio necessariamente multidisciplinare, che veda il coinvolgimento e la collaborazione di differenti competenze specialistiche nell'individuare lo schema terapeutico più idoneo per quello specifico paziente. Ecco allora che la  collaborazione del fisiatra con le altre figure specialistiche (chirurgo generale, chirurgo vascolare, internista, oncologo, angiologo, cardiologo, psicologo, radiologo) diviene fondamentale, senza trascurare l'importanza della collaborazione  con il medico di medicina generale per la necessaria coordinazione degli interventi e per la corretta impostazione ed esecuzione del trattamento riabilitativo. 

Con questo lavoro presentiamo il caso singolare di una giovane di 25 anni, affetta da linfedema primitivo precoce bilaterale asimmetrico degli arti inferiori, comparso all'età di 14 anni, trattato, a 18 anni, mediante un intervento di anastomosi linfo-venosa con abboccamento alla safena magna, ed aggravatosi dopo l'intervento. La paziente non fu mai sottoposta ad alcun trattamento riabilitativo, né prima dell'intervento né dopo lo stesso.

Materiali e Metodi

Le tecnologie terapeutiche del nostro trattamento fisico-riabilitativo combinato comprendono:

· il drenaggio linfatico manuale,
· il drenaggio manuale profondo,
· i bendaggi, 
· la cinesiterapia, 
· la pressodepressoterapia sequenziale ad aria e la elettroterapia drenante, 
· la contenzione elastica,
· la cura della pelle, la terapia comportamentale e l’igiene di vita.

Il Caso clinico 

La paziente S. B., nata il 05.05.1975, ha sempre goduto di buona salute e  ha svolto senza problemi una attività sportiva (pallavolo) fino al 1988, quando ha iniziato a manifestare edemi agli arti inferiori, inizialmente solo alle caviglie, con senso di stanchezza e pesantezza. 

Nell'estate del 1989, fa improvvisamente la sua comparsa un edema diffuso, inizialmente non dolente, all'arto inferiore destro, con una tumefazione evidente alla radice della coscia nella regione mediale, in corrispondenza dei linfonodi inguinali. L'impotenza funzionale dell'arto si manifestò in poco tempo con difficoltà alla flessione completa del ginocchio, impaccio ai movimenti della caviglia e delle dita del piede, mentre l'arto controlaterale si presentava meno colpito. La paziente aveva allora 14 anni.

Dal mese di giugno del 1989 la paziente è stata sottoposta ad accertamenti di laboratorio, ematochimici ed urinari, risultati tutti nella norma.

In data 15.01.'90 venne eseguita la linfoscintigrafia degli arti inferiori con clearance linfatica secondo Ketterings che così riportava: " Sono evidenziabili alterazioni anatomo-funzionali a carico dei linfonodi drenanti esplorati, con differenza di lato per destra minore di sinistra e scarsissima evidenziazione degli iliaci comuni e lombo-aortici; tuttavia appare assicurato un sufficiente drenaggio del tracciante nel circolo sistemico". 

In due anni la paziente fu sottoposta ad un ciclo di 10 sedute di drenaggio linfatico manuale della durata di 30 minuti ca. per seduta,  fu consigliato l'uso di calza monocollant di classe II di compressione. 

Fu inoltre  consigliato un approfondimento diagnostico presso un centro internistico specializzato. Ricoverata dal 07.01.'92 al 18.01.92 presso una Clinica Universitaria, furono eseguiti Linfoscintigrafia, Doppler arti inferiori, Pletismografia, dosaggi ormonali, e veniva dimessa con diagnosi di "Linfedema arti inferiori". Non risulta dall'anamnesi, né dal foglio di dimissioni, una prescrizione di terapia manuale, tantomeno  la paziente  effettuò  alcun ciclo di terapie.

Peggiorando il quadro clinico fu consigliato un intervento chirurgico. La paziente fu sottoposta all'intervento di anastomosi linfo-venosa con abboccamento alla safena magna sinistra. Una volta rimossi i punti fu invitata a fare delle visite ambulatoriali di controllo, non fu prescritta alcuna terapia particolare.

Dopo un'iniziale sensazione di miglioramento l'edema dell'arto inferiore operato  riprese a manifestarsi, con gravità maggiore rispetto alla situazione precedente l'intervento. 

Da quel momento la paziente cominciò a soffrire di nevrosi depressiva con frequenti attacchi di panico e agorafobia che la portarono ad un isolamento sempre più accentuato. In data 10.11.'97 l'ennesimo controllo specialistico presso un ambulatorio di  chirurgia vascolare il cui referto recitava: " paziente affetta da linfedema arti inferiori bilaterale, già sottoposta presso il nostro Istituto ad intervento di anastomosi linfo-venosa peraltro senza beneficio. All'esame clinico in data odierna si conferma la diagnosi di linfedema bilaterale arti inferiori". 

Non veniva consigliata alcuna terapia.

Alla visita neurologica del 24.02.'98 veniva confermata la diagnosi di attacchi di panico e veniva consigliata anche visita presso C.P.S. per l'appoggio psicoterapeutico.

Risale al 21.02.'99 l'ultimo controllo specialistico presso un ambulatorio di Chirurgia Vascolare, dove veniva consigliata la seguente terapia: Daflon compresse, terapia elasto-compressiva con monocollant.

Risale al 30.04.'99 l'ultimo referto neurologico: "Attualmente è presente edema imponente bilaterale, maggiore a sinistra, interessante gli arti inferiori fino alla radice e la zona pelvico-pudenda. La situazione è tale che la paziente presenta grossi problemi (rapida insorgenza di dolori, parestesie e facile affaticabilità) già dopo 10 minuti dal mantenimento della stazione eretta. L'evidente disturbo estetico pregiudica in modo evidente i rapporti normali. Marcato quadro depressivo reattivo con ansia e attacchi di panico. Ipersensibilità al freddo con acrocianosi. Consiglio Valeans e Fluoxeren".

La paziente è stata visitata presso il nostro Centro il 24.08.'99. 

Soggettivamente riferiva dolenzia, senso di pesantezza e impaccio nel deambulare, parestesie soprattutto a livello dell'arto inferiore sinistro, manifestava evidente disagio per il problema estetico. Questo l'esame obiettivo: "S. B., anni 24, peso 57 Kg., statura cm.170. Deambula con sfumata zoppia di fuga a sinistra. Arti superiori e tronco  esili con muscolatura ipotrofica bilateralmente, in modo simmetrico. Arti inferiori edematosi, con maggiore gravità per l'arto di sinistra alla cui radice, in corrispondenza della regione inguinale, è visibile una cicatrice che, alla palpazione, risulta aderente ai piani superficiali, meno a quelli profondi. Il normale profilo dell'arto inferiore sinistro è perduto; immediatamente adiacente alla cicatrice si osserva un rigonfiamento, non pulsante, facilmente comprimibile, verosimilmente una piccola raccolta simil-saccata di linfa che non riesce a drenare né infiltrare i tessuti circostanti per la barriera costituita dalla cicatrice stessa. Non è visibile il normale profilo del ginocchio; non è visibile la rotula i cui poli peraltro risultano difficilmente palpabili. Il polpaccio è la regione più colpita dall'edema, a livello della caviglia sono scomparsi i profili dei malleoli che risultano poco apprezzabili alla palpazione. Il piede è fortemente edematoso con dita "a salcicciotto". L'arto inferiore di destra appare edematoso soprattutto a livello della caviglia e del piede, mentre mantiene il normale profilo dalla radice fino al ginocchio. Il segno della fovea è positivo a livello della faccia anteriore della tibia, bilateralmente. Segno di Stemmer positivo, bilateralmente. La cute appare disidratata e distrofica soprattutto quella della gamba sinistra, le unghie presentano note di distrofia. La paziente lamenta iperidrosi dei piedi che alla palpazione infatti appaiono freddi e sudaticci. Non segni cutanei di insufficienza venosa o pregresse flebiti. Colorito della cute tendente al grigiastro. Articolarità nella norma per l'arto inferiore destro, incompleta la flessione del ginocchio  sinistro e riduzione del R.O.M. a livello della caviglia e delle metatarso-falangee ed interfalangee omolaterali. All'esame neurologico periferico risultano difficilmente apprezzabili alla palpazione i ventri muscolari in contrazione dei muscoli prossimali e distali dell'arto inferiore di sinistra (Quadricipite femorale, Tricipite surale, Tibiale anteriore), con riduzione della forza muscolare rispetto alla muscolatura controlaterale. I riflessi osteotendinei risultano nella norma bilateralmente anche se meno vivaci a sinistra. Evidente riduzione della sensibilità tattile, pressoria e dolorifica a livello della gamba sinistra, soprattutto nella sua faccia posteriore, e a livello del piede". 

Sono state quindi rilevate le misure delle circonferenze degli arti inferiori, che hanno permesso di valutare numericamente la vistosa asimmetria tra i due arti. Tutte le misure effettuate durante il trattamento sono riportate nelle tabelle in appendice.
Protocollo terapeutico e risultati

Prima Fase (o fase di attacco):

· Cinesiterapia ventilatoria.

· Apertura classica e preparazione delle stazioni linfonodali centrali e periferiche(vicarianti).

· Drenaggio manuale profondo(DMP).

· Bendaggio semplice multistrato dopo ogni seduta di DMP.

· Cinesiterapia vascolare sotto bendaggio, con esercizi di attivazione delle pompe muscolari e articolari degli arti inferiori ed esercizi ventilatori per la pompa addomino-toracica.

· Tapis roulant.

· Drenaggio linfatico manuale(DLM).

· Bendaggio linfologico multistrato, da tenere per 24 ore.

A domicilio si prescriveva:

·  Mantenimento della posizione di scarico degli arti inferiori per almeno 20 minuti, più volte al giorno, associando gli esercizi imparati in ambulatorio.

·  Camminate di almeno 20 minuti ogni giorno, fermandosi ogni 5 minuti per sollevarsi sulla punta dei piedi per 10 volte.

· Cinesiterapia respiratoria.

· Controllo della dieta, rigorosamente iposodica e normocalorica.

· Norme igieniche preventive.

· Terapia farmacologica: Meliven Mono R cpr (cumarina e rutina), due al di per i primi 20 gg.

Le sedute sono state giornaliere per sei giorni alla settimana, della durata di 120-150 minuti, compreso il bendaggio. 

La misura delle circonferenze, dopo quella iniziale, veniva presa ogni settimana; questo per non allungare ulteriormente il tempo delle sedute e, soprattutto, per non creare aspettative maggiori ed eventuali delusioni o scoraggiamenti. In effetti, nella prima settimana i risultati del trattamento sono stati eccezionali come si può vedere dai dati della tabella, e bisogna sottolineare che la riduzione delle misure delle varie circonferenze si è avuta anche per l'arto destro, pur non essendo assolutamente trattato. Nelle altre tre settimane i risultati sono stati ugualmente soddisfacenti, tanto che abbiamo proposto alla paziente una seconda fase di trattamento, visto il possibile margine di ulteriore miglioramento, prima di  prendere le misure per il tutore definitivo.

Durante la seconda fase di trattamento sono stati trattati entrambi gli arti, a giorni alterni, seguendo lo stesso protocollo della prima fase. Le sedute in media sono durate 90-120 minuti.

Alla fine della seconda fase, visto che soprattutto nell'ultima settimana le misure si sono tenute abbastanza costanti, abbiamo deciso per le calze, collant standard, misura 3, di III kcl con compressione alla caviglia oltre i 40 mmHg.

Obiettivamente la cute aveva ripreso il normale colorito, il tessuto sottocutaneo aveva recuperato anche a livello del polpaccio una normale consistenza, il peso corporeo dai 57 Kg. si era assestato sui 53 Kg. Soggettivamente la paziente riferiva di sentirsi "più leggera" durante i movimenti e la deambulazione, confermava il ripristino di una uguale sensibilità al dolore e al tatto dell'arto sinistro nei confronti del controlaterale. Anche la sudorazione era soggettivamente migliorata. Il profilo dell'arto inferiore sinistro aveva recuperato  quasi del tutto la normalità, quello dell'arto controlaterale era praticamente normale. Permanevano tuttavia, anche se minime, differenze di misura tra i due arti.

III Fase (o fase di mantenimento)
· Sedute di mantenimento di DLM, con cadenza settimanale.

· A domicilio “esercizi vascolari”.

· Manovre di autodrenaggio.

· Psicoterapia presso un Centro qualificato.

· Valutazione mensile delle misure delle circonferenze degli arti.

· Valutazione semestrale dello stato di usura dei tutori.

· Terapia farmacologia: Meliven Mono R cpr., una cpr. al di.

Dopo quattro mesi la paziente è stata sottoposta ad un secondo ciclo di trattamento, con ulteriore miglioramento(vedi tabella).

Conclusioni

I risultati ottenuti con la terapia fisico-riabilitativa combinata ed integrata, mantenuti dai tutori e dalle prescrizioni domiciliari, non lasciano alcun dubbio circa la validità di tale trattamento conservativo del linfedema.

Nel caso presentato  i risultati sono stati piuttosto incoraggianti dato anche il lungo tempo trascorso dall'esordio del linfedema senza un'adeguata terapia. Fortunatamente la fibrosi non ha raggiunto un grado tale da rendere la situazione completamente irreversibile. In quei casi selezionati da sottoporre ad interventi di microchirurgia derivativa o, ancora meglio, ricostruttiva, noi riteniamo che l'approccio fisico-riabilitativo globale e integrato possa permettere degli ottimi risultati sia in fase di preparazione all'intervento sia nel post-intervento nell'ottimizzare il processo di cicatrizzazione, nel ridurre l'edema ed eventuali piccoli ematomi postchirurgici, nel mantenere i risultati il più a lungo possibile, con maggior soddisfazione per il paziente ed in definitiva con una migliore qualità di vita. Le diverse tecniche riabilitative mirano non soltanto ad un miglioramento delle prestazioni funzionali o cliniche (es. riduzione dell'edema) ma devono aspirare ad ottenere una accettazione della malattia ed un’autonoma gestione della stessa da parte del paziente medesimo. Ciò viene garantito soprattutto dalla capacità del paziente di osservare le prescrizioni, sia di ordine medico che fisico-comportamentale (alimentazione, attività fisica, cura della cute, prevenzione delle linfangiti, etc.). La spinta motivazionale indotta dal recupero di abilità e capacità che si ritenevano perdute e dalla ripresa di un aspetto morfo-strutturale dell'arto che si era dimenticato, è tale da permettere quelle modificazioni comportamentali che portano alla adozione di abitudini di vita che permettono il mantenimento dei risultati a più lungo termine e soprattutto la prevenzione delle temibili complicanze.

Per quanto riguarda la giovane paziente del caso sopra descritto, attualmente conduce una vita qualitativamente normale ed accettabile, ha ripreso a lavorare part-time, come collaboratrice familiare, indossa con disinvoltura gli stivaletti e i jeans stretti, ritorna puntualmente presso il nostro ambulatorio per i controlli clinici e per le terapie di mantenimento. 

Nel descrivere il caso della giovane paziente ho volutamente abbondato di notizie e dati che si riferiscono alla anamnesi, alla diagnosi e all’esame obiettivo. Questo, fondamentalmente per tre motivi:

1. sottolineare il ritardo nella diagnosi, circa quattro anni per giungere ad una generica diagnosi di “Linfedema arti inferiori”; 

2. evidenziare l’assenza di una terapia appropriata e personalizzata;

3. lasciare un esame obiettivo descritto nella sua interezza a favore di tutti quei pazienti, e sono in continuo aumento, che ricercano via internet una speranza di cura per la loro malattia. A tutti questi possiamo  dire, con sincerità,  che la guarigione (ossia la scomparsa) della malattia linfedematosa, a parte alcuni casi, non è possibile. Ma con altrettanta sincerità e convinzione possiamo rassicurarli che la terapia per il linfedema, primitivo o secondario, oggi è possibile anche in Italia ed è in grado di permettere una vita qualitativamente accettabile. 

La qualità di vita sarà sempre migliore quanto più rapida e precoce sarà la diagnosi e la 

terapia. 

TABELLA MISURE CIRCONFERENZE ARTI INFERIORI

	
	30.11.'99

	30.11.'99
	4.12.'99
	4.12.'99
	7.1.00
	7.1.00
	17.4.00
	17.4.00
	9.5.00
	9.5.00

	
	destro
	Sinistro
	destro
	sinistro
	destro
	sinistro
	destro
	sinistro
	destro
	sinistro

	50
	22.3
	23.0
	22.0
	21.8
	21.2
	21.6
	22.0
	22.5
	21.4
	21.4

	45
	23.3
	24.2
	22.7
	22.0
	22.2
	22.0
	22.6
	22.8
	22.3
	22.2

	40
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	

	35

	25.0
	28.0
	24.0
	25.5
	23.5
	24.4
	24.0
	25.5
	23.5
	23.0

	30
	26.8
	31.2
	25.5
	28.0
	25.2
	27.0
	26.0
	28.0
	25.4
	26.5

	25
	28.8
	35.0
	28.3
	32.0
	27.5
	32.3
	28.2
	33.5
	27.3
	30.8

	20
	33.5
	38.0
	32.4
	36.0
	32.0
	35.8
	32.6
	37.0
	32.2
	35.4

	15
	35.0
	38.8
	33.8
	37.5
	33.0
	37.2
	33.6
	37.6
	33.0
	37.4

	10
	34.5
	38.3
	33.5
	37.5
	33.5
	37.0
	33.8
	37.6
	34.0
	37.2

	5
	32.8
	38.3
	31.7
	38.0
	32.0
	37.8
	32.2
	38.0
	32.0
	37.8

	0

	34.0
	38.0
	33.5
	38.0
	33.5
	37.4
	33.6
	37.5
	33.5
	37.4

	5
	36.5
	40.5
	36.5
	40.0
	36.0
	38.5
	36.0
	38.6
	36.2
	37.6

	10
	39.5
	42.5
	39.0
	42.0
	38.6
	39.5
	39.0
	40.0
	38.7
	39.2

	15
	41.8
	45.0
	42.0
	44.7
	41.5
	43.2
	41.6
	44.3
	41.4
	43.4

	20
	44.5
	47.8
	44.0
	47.5
	43.2
	45.2
	43.4
	46.4
	43.4
	45.2

	25
	48.0
	51.2
	46.8
	50.0
	46.0
	48.3
	46.4
	49.0
	46.2
	48.0

	30
	51.5
	54.5
	50.8
	53.5
	48.0
	52.0
	49.0
	53.0
	52.6
	52.0

	35
	54.0
	55.5
	53.0
	55.5
	51.5
	54.0
	52.5
	54.5
	52.8
	54.0
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Didascalia foto

Foto 1: ringraziamo la paziente per il dono di una foto personale, ritratta durante la vacanza estiva del 1999, tre mesi prima dell’inizio del trattamento presso il nostro Centro. Questa foto è interessante per due motivi: innanzitutto permette di percepire l’entità dell’edema dell’arto inferiore sinistro, quello operato di DLV, grazie al confronto non solo con l’arto controlaterale, anch’esso linfedematoso, ma anche grazie al confronto con una coetanea di pari altezza e dello stesso peso, raggiunto poi dalla  paziente a fine trattamento. In seconda battuta permette di constatare la completa inosservanza da parte della paziente delle comuni norme igienico-comportamentali per i pazienti portatori di linfedema: in estate, esposta al sole per più ore, senza l’utilizzo di tutori, senza calzature!

Foto2: la foto ritrae la cicatrice chirurgica, in sede inguinale sinistra, esito dell’intervento di anastomosi linfovenosa. Ad un’attenta osservazione è possibile notare il rigonfiamento mediale, rispetto alla cicatrice, dovuto ad una raccolta “simil-saccata” di linfa che si arresta in tale sede per l’aderenza della cicatrice ai piani tessutali superficiali e profondi.

Foto3: la foto scattata a metà circa della I fase del trattamento, o fase d’attacco, ritrae in particolare le gambe appena sbendate, dopo 24 ore dal confezionamento di un bendaggio linfologico multistrato.

Foto 4: particolare dei piedi prima del trattamento, con riduzione del normale profilo anatomico a livello dei malleoli di sinistra, lago linfatico all’avampiede  bilateralmente, dita a “salsicciotto” di cui alcune “a martello” altre “in griffe”.

Foto 5: particolare dei piedi a fine trattamento. Le caviglie e le dita hanno recuperato profilo e funzionalità normali.
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� 30.11.‘99/07.01.’00 durata della I e II fase di terapia. 17.04.’00/09.05.’00 secondo ciclo di terapia.


� In grassetto le misure corrispondenti alla caviglia, precisamente la circonferenza sovramalleolare.


� Lo zero corrisponde alla misura effettuata alla piega dell'articolazione del ginocchio.





