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Abstract

Clinical case: A 52-year-old man was diagnosed with late giant primary
penoscrotal lymphedema and treated with lymphangiectomy plus geni-
tal reconstruction. At the follow-up one year later, there was no disease
recurrence and the preservation of sexual function was achieved.
Relevance: The incidence of giant penoscrotal lymphedema is very low
but its impact on morbidity is high. It is triggered by the accumulation
of protein-rich fluid in subcutaneous cell tissue that produces deformi-
ty, loss of sexual function, and recurrent infections.

Clinical implications: This clinical entity conditions a decline in pa-
tient quality of life by causing discomfort in walking, and especially,
sexual function deterioration.

Discussion and conclusion: Surgical treatment is currently the best
therapeutic option, given that it prevents disease progression and de-
formity and preserves function. The best technique is lymphangiec-
tomy plus genital reconstruction, which is described in the present case
with favorable progression.
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Resumen

Caso clinico: Masculino de 52 afios a quien se diagnostica linfedema
penoscrotal primario tardio gigante, que fue tratado con linfangiec-
tomia mas reconstrucciéon de los genitales. En su seguimiento de un
afio, no ha habido recurrencia de la enfermedad y se logra conservar la
funcion sexual.

Relevancia: El linfedema penoscrotal gigante es una condicién patolo-
gica de muy baja incidencia, pero con alto impacto en la morbilidad; Se
desencadena por la acumulacion de liquido rico en proteinas en el te-
jido celular subcutdneo, que genera deformidad, pérdida de la funcién
sexual e infecciones por repeticion.

Implicaciones clinicas: Esta entidad clinica condiciona deterioro de
la calidad de vida en los pacientes, ya que provoca malestar para la
deambulacién y sobre todo produce deterioro de la funcién sexual.
Discusion y conclusion: El tratamiento quirdrgico de esta afeccion re-
presenta actualmente la mejor opcién terapéutica, ya que previene la
progresion de la enfermedad, la deformidad y preserva la funcion. La
mejor de las técnicas es la linfangiectomia mas la reconstruccion de los
genitales, 1a cual se describe en el presente caso con evolucion favorable.

Introduccion

El linfedema resulta de la acumulacion de li-
quido linfitico rico en proteinas en el tejido
celular subcutdneo, debido al dafio a los vasos
linfaticos. Al principio puede ser reversible,
sin embargo, cuando se vuelve cronica, se de-
posita en el intersticio, adquiriendo un poder
coleidosmotico que perpettia la fuga de liqui-
do hacia el intersticio. Esta estasis promueve
una respuesta inflamatoria local que causa
hipertrofia de las células grasas con fibrosis
posterior debido a la acumulacion de lipidos y
muerte celular, lo que resulta en la expresion
clinica de deformidad y disminuciéon de la
funcion. Este tipo de enfermedades afecta con
mayor frecuencia a las extremidades inferiores
y, excepcionalmente, a los genitales.™

El linfedema penoscrotal se clasifica se-
gan su etiologia en primaria, que es causada
por el desarrollo anormal del sistema linfatico
subcutdneo y el linfedema secundario causado
por intervenciones quirtrgicas que involucran
linfaticos inguinales, enfermedades venéreas
(Chlamydia trachomatis), radioterapia, infec-
cién filarial (Wuchereria bancrofti) y céancer.
@ Garaffa et al.,”® encontraron en 90 pacientes
que la causa mas frecuente de linfedema penos-
crotal fue la cirugia con linfaticos inguinales
seguidos de casos idiopdticos. El linfedema
penoscrotal se clasifica segun su lugar de afec-
cion en cuatro grados y esto permite guiar el
tratamiento quirurgico (tabla 1).®®
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Tabla 1. Clasificacion del linfedema genital.

Etapa Area afectada

A Pene aislado

B Escrotal aislado

C Penecrotal combinado
D

Asociado a miembros inferiores y
linfedema infrapubico.

El linfedema penoscrotal es una afeccion
debilitante que presenta celulitis recurrente,
excoriacion, ulceracion, pérdida progresiva de
la funcion hasta el deterioro de la vida sexual.

El tratamiento depende del grado de afec-
tacion que presenta el paciente, la sociedad
internacional de linfologia lo califica en cuatro
grados progresivos, requiriendo tratamiento
conservador en estadios I y tratamiento quirar-
gico de grados II, IIT y IV (tabla 2). Las moda-
lidades quirargicas incluyen linfangioplastia y

linfangiectomia con reconstruccion.*

Tabla 2. Clasificacion de la Sociedad Interna-
cional de Linfologia.

Etapa Descripcién de caracteristicas

I Invasion discreta de la piel.
II Forma monstruosa sin dafar la piel

Forma con destruccion de la piel. Hay

T fibrosis dérmica.

Forma con invasion de cuerpos
v €avernosos, Cuerpo esponjoso y
destruccion de segmentos uretrales.

Caso clinico

Un hombre de 52 afios sin antecedentes de rele-
vancia, quien se presenta al departamento de ci-
rugia con padecimiento de 5 afios de evolucidn,
caracterizada por un aumento del volumen di-
fuso y progresivo en el pene y el escroto. Dos

afios después de inicio, el edema de la region
genital adquirié una textura aspera, dura y no
dolorosa. Acude a nuestra unidad al presentar
imposibilidad para deambular e incapacidad
para tener relaciones sexuales. Al ingreso, el
departamento de urologia lo evalué encontran-
do edema y fibrosis cutdnea del pubis, pene y
escroto, lesiones ulcerativas en el drea con exu-
dacién purulenta (imagen 1). En el estudio, la
tomografia revel6 linfedema del pene y escroto
sin otras lesiones; la ecografia informa una vena
dorsal del pene parcialmente compresible con
trombosis crénica de la vena dorsal y venas
colaterales dilatadas. Se tom6 una biopsia que
report6 epidermis con dreas de liquenificacion
con hiperqueratosis, edema marcado de la der-
mis y tejido subcutidneo compatible con linfe-
dema cronico. Tinciones histoquimicas (PAS y
Giemsa) negativas para microfilarias asi como
para clamidia (imagen 2 y 3).

Imagen 1. Lesion linfadematosa al ingreso.
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Imagen 2. Areas extensas de necrosis con formacién de colonias bacterianas y formacion de
abscesos con abundante detrito celular.

Imagen 3. En secciones histologicas, la dermis reticular y el tejido subcutaneo contienen in-
filtrado inflamatorio agudo y crénico. Los vasos linfaticos presentan una ligera dilatacion e
infiltrado inflamatorio crénico alrededor.

Después del abordaje, se diagnosticé linfedema escrotal idiopatico gigante IIT C. Es valorado
por el departamento de cirugia plastica y el paciente ingresa a linfangiectomia como primer tiempo
quirurgico (imagen 4); 7 dias después pasa a segundo tiempo quirtrgico en el cual se realizo la
reconstruccion de la bolsa escrotal con la liberacién de dos colgajos laterales del periné con sutura
medial e injerto de grosor parcial, colocado en el pene sobre la fascia de Buck, entablillado con un
penrose. Los injertos fueron descubiertos una semana después de la colocacion, encontrando una
integracion del 100% (imagen 5). Se dio seguimiento por 12 meses posteriores al Gltimo evento
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quirtrgico, observando resultados estéticos
adecuados, sin recaida de linfedema y el pacien-
te recuperd la funcion sexual y la satisfaccion,
comenz6 a deambular sin alteraciones o disca-
pacidad y mejoré su autoestima (imagen 6).

Imagen 4. Avulsion cutanea del pubis, pene y
escroto por primera vez.

Imagen 5. Aspecto posterior a descubrir in-
jertos de pene.

Imagen 6. Seguimiento de un afo de la cirugia.

Discusion

El linfedema penoscrotal es una condicion
patoldgica que produce graves consecuencias,
desde la deformidad del area afectada, infec-
ciones repetitivas, discapacidad funcional e
incapacidad para tener relaciones sexuales. Su
incidencia es mis alta en las extremidades in-
feriores, seguida de las superiores y con poca
frecuencia en la region genital, sus causas son
multiples, sin embargo, se informa en algunas
series que la cirugia pélvica o que involucra los
ganglios linfaticos inguinales es la causa mas
comun. En el caso del linfedema primario, se
divide de acuerdo con la edad de inicio, con-
génita (desde el nacimiento hasta los dos afios
de edad, muestra mutaciones en el gen VEGF y
su frecuencia oscila entre 77 y 94%), temprano
(comienza en la pubertad o embarazo antes de
los 35 afios, muestra mutaciones del gen FOXC2
y su frecuencia oscila entre 6 y 12%) y tardio (a
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partir de los 35 afios, su frecuencia aproximada
es del 11%). En nuestro paciente, descartando
las causas secundarias, se integré el diagnéstico
de linfedema penoscrotal primario tardio, un
subtipo infrecuente de la enfermedad, cuya
incidencia es extremadamente baja y poco re-
portada en la literatura.®

El enfoque de esta entidad estd dirigido
a descartar causas secundarias que son po-
tencialmente tratables como la infeccion por
filarias, enfermedades venéreas, radiaciéon o
cirugia pélvica. Una vez descartadas las cau-
sas secundarias, debe establecerse el grado de
severidad de la lesion y el predominio de la
misma para dirigir el tratamiento segun el caso.
™ El objetivo de la cirugia es aliviar el dolor,
mejorar 1a calidad de vida, restaurar la funcién
y la autosuficiencia, reducir los eventos de in-
fecciones de la piel, prevenir la progresiéon de
la enfermedad, mejorar el aspecto cosmético y
limitar la deformidad. Las técnicas de linfan-
gioplastia representan un procedimiento que
requiere una infraestructura especializada que
no esta disponible en todos los centros hospi-
talarios, 1til solo cuando la piel no presenta
fibrosis o infiltracion grasa. También presentan
altas tasas de recurrencia con frecuentes rein-
tervenciones que posteriormente requieren
linfangiectomia con reconstruccion.® La lin-
fangiectomia estd indicada cuando hay fibrosis
de la piel e infiltracién de grasa, y se realiza
avulsion la piel y el tejido celular subcutaneo
preservado de la facia de Buck, lo que requiere
la reconstruccion del escroto mediante colgajos
perineales o muslos y la colocacién de injertos
de espesor parcial, a pesar de ser agresivos, esta
técnica presenta resultados adecuados a largo
plazo con bajas tasas de recurrencia y preserva
la funcion sexual.®-19

Conclusiones

El linfedema penoscrotal es una afeccion de
baja incidencia, pero representa un desafio
diagnoéstico y terapéutico para el personal de
salud. Actualmente, el tratamiento se centra en
resolver la causa desencadenante, preservar la
funcioén, reducir el dolor y las infecciones recu-
rrentes. De los tratamientos descritos, la linfan-
giectomia con reconstrucciéon de los genitales
representa una opcion viable, segura y efectiva
con bajas tasas de recurrencia y preservacion
de la funcion sexual.
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