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MEDICINA EN IMÁGENES

Erisipelas de repetición y linfedema 
congénito bilateral

R. Ruiz Villaverde, B. Martínez Larios, E. Páramo Rodríguez, J. Blasco Melguizo y M. C. Martín Sánchez
Servicio de Dermatología. Hospital Clínico San Cecilio. Granada.

Caso clínico
Se trata de un hombre de 33 años, alérgico a penicilina, diagnosticado de linfedema congéni-
to familiar con 1 año de edad, con antecedentes familiares del síndrome ya referido en su
hermana, primo hermano, madre, tía materna y abuela materna, que acude a través del ser-
vicio de Urgencia Externa por presentar un cuadro clínico compatible con erisipela de miem-
bro inferior izquierdo de dos días de evolución. Según refiere, este episodio es el cuarto que
presenta en dos meses, habiendo sido tratado siempre en los episodios previos con eritromi-
cina, cuya dosis no recuerda. El paciente se encuentra algo decaído y comenta haber tenido
febrícula de 37,5° C desde la aparición del cuadro.
En el momento de la exploración el paciente presentaba buen estado general, eupneico y fie-
bre de 37,7° C. Se observaba edema bilateral con fóvea ++, desde rodilla hasta dorso de am-
bos pies. La pierna derecha mostraba un discreto aumento de diámetro con eritema difuso y
aumento de temperatura local respecto de la pierna contralateral (figs. 1 y 2). Los pulsos 
pedios y tibiales posteriores estaban conservados. Signo de Hommans negativo. No empasta-
miento en la zona gemelar afecta, no dolor a la presión y palpación. No se palpaban adeno-
patías locorregionales.
Se solicitó hemograma, bioquímica urgente y dímero D, existiendo leucocitosis (L: 13.600;
PMN: 85% sin franjas) con normalidad del resto de parámetros analíticos.
Con diagnóstico de erisipela, y dados sus antecedentes de alergia a penicilina, se optó por
tratamiento con ciprofloxacino 500 mg 1/12 h + clindamicina 300 mg/8 h, reposo absoluto
con heparina de bajo peso molecular ajustada a su peso, ibuprofeno 500 mg/12 h y vendaje
compresivo.

Fig. 1. Detalle de la situación basal de ambos pies en sídrome
de Noonan-Milroy.

Fig. 2. Erisipela en cara anterior de miembro inferior derecho.



Diagnóstico

Erisipela de repetición. Síndrome de Noonan-Milroy.

Evolución

A la semana el cuadro había remitido completamen-
te, sin haber vuelto a presentar sintomatología a los
tres meses de revisión. No se ha optado por pauta
de mantenimiento en este caso particular.

Comentario

El linfedema congénito familiar es una entidad que
puede clasificarse en dos cuadros diferentes, el síndro-
me de Milroy, normalmente presente desde el naci-
miento, indoloro y sin tendencia a la ulceración, y el
síndrome de Meige, que se inicia a edades más tardías
y que, a diferencia del anterior, puede asociarse con cre-
cimiento retardado, microcefalia, retraso mental, mal-
formaciones vasculares, ptosis palpebral y colestasis
intrahepática recurrente, entre otras 1. Ambos son ex-
tremadamente infrecuentes y una de las complicacio-
nes asociadas es el desarrollo de episodios de erisipe-
las de repetición, como el caso aquí presentado.
Su prevalencia es baja, reflejándose en menos de
1/6.000 pacientes, con predominio femenino (3:1)
y presentación en adolescentes o adultos jóvenes. Se
hereda de forma autosómico-dominante con pene-
trancia incompleta y expresividad variable, si bien la
clínica puede manifestarse en el nacimiento, apare-
cer en la pubertad precoz o a partir de los 35 años 2.
Desde el punto de vista clínico, este cuadro se instau-
ra de forma gradual y no dolorosa para el paciente.
Esto, unido a que en muchos casos la tumefacción
desaparece por la noche, contribuye a demorar el
momento de consulta inicial 3. El edema al inicio del
proceso es blando y depresible, comenzando siempre
en la zona más declive de la extremidad o extremida-
des afectadas. Posteriormente sufre un proceso de
induración, adquiriendo la piel un grosor más acen-
tuado y dificultando la depresibilidad. Se produce en-
tonces una deformación pronunciada de la extremi-
dad con mayor grosor de los pliegues cutáneos.
Todo ello contribuye a favorecer la vulnerabilidad a la
infección y los subsiguientes procesos de erisipela-ce-
lulitis, como el caso que nos ocupa.
Los exámenes complementarios que se suelen solici-
tar en estos casos no muestran alteraciones significa-
tivas. Se desaconseja la realización de una linfogra-
fía 4, que en muchas ocasiones supone una puerta de
entrada a la infección. El diagnóstico es eminente-
mente clínico y debe realizarse una cuidadosa anam-
nesis y preguntar por los antecedentes de radiación,
tratamiento radioterápico, cirugía de ganglios linfáti-
cos, posibilidad de neoplasia asociada o antecedentes
de desplazamientos que puedan justificar una filaria-
sis. En hombres ancianos, si el proceso es unilateral
hay que descartar un cáncer de próstata y en muje-
res neoplasia pélvica. El estudio histológico de la piel
afectada suele mostrar aplasia o hiplasia de los vasos
linfáticos, los cuales discurren en trayectos tortuosos.

Se han encontrado niveles elevados de inmunocom-
plejos antígeno no específicos, β lisinas, α1-antitripsi-
na, IgE e IgM en suero en presencia de una infección
masiva bacteriana en la piel del miembro. Estas alte-
raciones pueden servir como indicadores diagnósti-
cos y pronósticos de la cronicidad de la enfermedad
y de la progresión en pacientes con linfedema 5.
Se ha asociado con el síndrome de uñas amarillas, de-
rrame pleural quiloso, ascitis quilosa 6, mala absorción,
colestasis intrahepática, anemia de Blackfan-Diamond 7

y anastomosis venosa esplenorrenal idiopática 8.
El tratamiento debe estar encauzado a minimizar el
edema en la medida de lo posible para prevenir así la
fibrosis subcutánea, el engrosamiento de la piel y 
los episodios recurrentes de celulitis 1. El estricto con-
trol terapéutico de los factores locales parece ser mu-
cho más importante que un tratamiento antibiótico
de larga duración. Se aconseja el uso de medias elás-
ticas que el paciente debe llevar puestas durante todo el
día con presiones que oscilan entre los 30 y 60 mmHg 9.
Debe complementarse con medidas posturales, dieta
hiposódica y el uso esporádico de diuréticos. La ad-
ministración de 5,6 benzo-pirona 10 ha demostrado
en algunos casos la reducción de los miembros afec-
tados con una mejoría evidente de la sintomatología
del paciente. Si es resistente se puede optar por dis-
positivos de compresión neumática secuencial, fisiote-
rapia descongestiva o técnicas microquirúrgicas 11,12.
El tratamiento de elección para prevenir las erisipelas
de repetición es largo, con penicilina intramuscular
(o eritromicina en alérgicos a penicilina) que después
de la segunda recurrencia puede ser efectivo 13. Se 
ha descrito también un tratamiento con dosis de 
10 mega UI de penicilina al día durante 10 días, 
cada 3 meses durante un período de un año (o eri-
tromicina en pacientes alérgicos). Otra opción intere-
sante es la vacunación frente a diferentes microorga-
nismos causales, que en algunos casos ha probado
ser equivalente a la terapia con penicilina y puede
ser recomendada como una alternativa a ella para la
prevención de posteriores infecciones y secuelas tar-
días, esencialmente las del linfedema crónico. El be-
neficio terapéutico de la vacuna puede atribuirse pro-
bablemente a una estimulación de la inmunidad no
específica 14.
El linfedema una vez instaurado tiende a ser estable y
no progresa. Se ha descrito una mínima proporción,
próxima al 1%, de degeneración maligna y desarrollo
de un linfangiosarcoma, si bien la mayoría de estos
casos suelen ser secundarios a mastectomía (síndrome
de Stewart-Treves).
En conclusión, nos encontramos ante un caso infre-
cuente de síndrome de Milroy, con una de las com-
plicaciones que puede presentar con más frecuencia
y que debemos aprender a reconocer y manejar tera-
péuticamente.
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