Podoconiosis: una causa importante pero olvidada del
linfedema no filariasico

RESUMEN

La podoconiosis es una causa evitable, no infecciosa y no contagiosa de linfedema que provoca la hinchazédn crénica del pie y de la parte
inferior de la pierna. La enfermedad tiene mayor prevalencia en Africa, América Central y la India, y esta causada por una exposicion a
largo plazo a suelos volcanicos irritantes de arcilla roja. Los factores de riesgo de la enfermedad estan relacionados con la falta de calzado
o con el uso de calzado inadecuado. Sin embargo, no todas las personas que estan en riesgo presentan la enfermedad, lo que indica que
tanto las predisposiciones genéticas como las ambientales contribuyen al desarrollo de la enfermedad.

Los sintomas de la podoconiosis incluyen hinchazén asimétrica de las extremidades con picazéon asociada, sensacién de ardor y
supuracion linfatica. Los estadios avanzados se caracterizan por hinchazon irreversible y endurecimiento de las articulaciones. Debido a
la caracteristica deformante de la enfermedad, aquellas personas afectadas a menudo son estigmatizadas por la sociedad. Las pérdidas
econdmicas asociadas son consecuencia de la menor productividad y del ausentismo. Se debe diferenciar la enfermedad de trastornos
tales como el linfedema filariasico y el linfedema congénito, que pueden tener caracteristicas similares, para poder implementar el
tratamiento adecuado.

El tratamiento principal de la podoconiosis es la prevencién, que comprende el uso habitual de calzado, tal como zapatos, y la educacion
sobre la enfermedad. En los estadios tempranos de la podoconiosis, el tratamiento mediante compresion y elevacion de las extremidades
retrasa el progreso clinico en las personas afectadas. En los estadios posteriores, los cambios son irreversibles; no obstante, el tratamiento
adicional puede incluir intervencién quirdrgica y elevacion de las extremidades para controlar los sintomas. También es necesaria una
atencion psicosocial para abordar el sufrimiento mental asociado con la enfermedad. A pesar de la naturaleza evitable de la podoconiosis,

sigue siendo prevalente en los paises en vias de desarrollo que necesitan mas inversion en recursos.
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INTRODUCCION

La podoconiosis es una forma de linfedema no filariasico
(enfermedad infecciosa) y es una hinchazén crénica y debilitante
del pie y de la parte inferior de la pierna. La podoconiosis se
produce por la exposicién a largo plazo a suelos volcanicos
irritantes de arcilla roja de las tierras altas de Africa, América
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Central y la India'. Estd provocada por el pasaje de microparticulas
de silice volcanica y de silicatos de aluminio a través de la piel
de aquellas personas que caminan descalzas en areas con alto
contenido de suelo volcanico?. La podoconiosis es una enfermedad
tropical no contagiosa (no se transmite de persona a persona) y
que tiene una gran posibilidad de ser erradicada, pero que sigue
siendo una enfermedad olvidada.

A nivel global, se estima que hay cuatro millones de personas
afectadas por podoconiosis®. Los valores de prevalencia mas altos
informados estan en Africa, que incluye un 8,08 % en Camerun, un
7,45 % en Etiopia, un 4,52 % en Uganda, un 3,87 % en Kenia y un
2,51 % en Tanzania* En India, se estimoé que la prevalencia es de
un 0,21 %, principalmente en los Estados de Manipur, Mizoram y
Rayastan®. La prevalencia es mayor en adultos en comparacién con
nifos y adolescentes, y esto probablemente se deba a la mayor
exposicion al suelo volcanico®.

Varios factores de riesgo han contribuido al desarrollo de
la podoconiosis, tales como los antecedentes familiares de la
enfermedad, la falta de calzado, la higiene deficiente de los pies y
la baja frecuencia del uso de calzado®. Otros factores, tales como
la pertenencia a una familia de ingresos promedio y el acceso a la
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educacion primaria, reducen el riesgo de tener podoconiosis®. Sin
embargo, los estudios han demostrado que incluso en aquellas
personas con factores de riesgo, la podoconiosis aparece solo
en un subgrupo de personas. Un estudio realizado en Etiopia
encontré grupos familiares con un alto componente hereditario
de un 63 %°. Un considerable escaneo de genomas de 194 casos
y de 203 controles, junto con las pruebas basadas en la familia,
mostraron una asociacion entre las variantes de locus de HLA
de clase Il con podoconiosis, lo que sugiere que puede ser una
enfermedad inflamatoria mediada por células T¢.

El estigma social de los pacientes con podoconiosis es
generalizado. A veces, se cree de manera errébnea que es
hereditaria -que puede producirse debido a las mismas
exposiciones y no debido a un contagio de persona a persona-
hecho que provoca el aislamiento de las personas afectadas’. Sin
embargo, el diagndstico de la podoconiosis esta vinculado a una
baja calidad de vida. Ademas, al igual que otras enfermedades
crénicas, un estudio reciente encontré que la prevalencia de
depresion es de un 12,6 % entre las personas que viven con
podoconiosis®. Entre los factores asociados con esto se incluyen:
ser socialmente estigmatizado, vivir en un area urbana, ser
analfabeto(a) y ser soltero(a)®. Las pérdidas econémicas también
son enormes, dado que afecta principalmente a los adultos. Esto
implica una menor productividad y ausentismo, y contribuye
al ciclo de enfermedad-pobreza-enfermedad'®. Las pérdidas de
productividad estimadas por paciente llegan a un 45 % de los
dias laborables por afo, lo que provoca un impacto econémico
importante'.

Cuadro 1. Estadios y tratamiento de la podoconiosis’ .

Caracteristicas clinicas especificas del

estadio estadios)

Estadio 1: La hinchazén se limita hasta por » Calzado protector.
debajo del tobillo y se revierte de un dia para

el otro™.

Estadio 2: La hinchazén irreversible se limita

Abordaje del tratamiento (todos los

+ Higiene del pie (lavado diario con
agua, jabdn y antiséptico).

CARACTERISTICAS CLINICAS

La podoconiosis se presenta como una hinchazén asimétrica
bilateral de las extremidades inferiores por debajo de la rodilla
que dura mds de un mes, ademas de cualquiera de los sintomas
siguientes: picazén o ardor de la piel, edema del pie, supuracion
linfatica (debido a la acumulacién o al exceso de liquido linfatico
de los vasos), marcas prominentes en la piel, rigidez en los dedos
de los pies o papilomas musgosos'? (Figuras 1y 2). La podoconiosis
tiene una fase preelefantiasica curable, pero provoca discapacidad
de por vida una vez que se instala la fase elefantidsica. La
evolucion a la enfermedad crénica (estado incurable) se
produce a través de los afios y tiene cinco etapas (Cuadro 1).
La podoconiosis presenta cambios del linfedema crénico con
esclerosis extensiva (endurecimiento del tejido), pérdida de las
fibras elasticas, acantosis verrugosa (placas hiperpigmentadas
e hiperqueratésicas) y cambios reactivos de estructuras ecrinas
(destruccién de las glandulas sudoriparas y sebaceas)'®'*1516,

PATOFISIOLOGIA

Tradicionalmente, se ha encontrado que las particulas de silicato
absorbidas por la piel producen a un proceso inflamatorio del
sistema linfatico de la parte inferior de la pierna. Sin embargo,
el trabajo mdés reciente ha encontrado que los minerales
ricos en elementos incompatibles, tales como calcio, potasio,
magnesio y sodio estan altamente asociados con el desarrollo
de la enfermedad’. Las personas con piel seca tienen mayor
riesgo de absorber particulas, de desarrollar linfedema e infeccién
debido al agrietamiento o resquebrajamiento de la piel. Ademas,

Abordaje del tratamiento (especifico por
estadio)

Ninguno.

Cirugia menor de raspado para reducir

hasta por debajo del tobillo. Puede ser
complicado con las protuberancias y bultos que
se encuentran por debajo del nivel del tobillo.
Se puede presentar una distrofia ungular.

Estadio 3: La hinchazon irreversible se limita
hasta por debajo del tobillo. Puede ser
complicado con las protuberancias y bultos que
se encuentran por arriba y por debajo del nivel
del tobillo.

Estadio 4: La hinchazon irreversible se presenta
por arriba y por debajo del tobillo. Puede ser
complicado con las protuberancias y bultos que
se encuentran por arriba y por debajo del nivel
del tobillo.

Estadio 4+: Fijacion de la articulacion del tobillo
como resultado del crecimiento de tejido
blando que la circunda. La sensibilidad atin
esta conservada. La hinchazoén irreversible se
presenta por arriba y por debajo del tobillo.

Inmersion del pie en glicerina al 2 %
durante 30 minutos y aplicar vaselina
en cada lavado.

Emoliente a fin de mejorar la

barrera de la piel y evitar el
resquebrajamiento, asi como también
reducir el riesgo de infeccién.

Tratamiento mediante compresion.

Elevacion de la extremidad a la noche
para mejorar el drenaje y reducir el
tamano de la extremidad.

Ejercicio para aumentar el drenaje
linfatico distal de las extremidades
afectadas.

Drenaje linfatico manual que
incluye un masaje superficial suave
de la extremidad afectada a fin de
aumentar el drenaje linfatico.

nédulos, protuberancias hiperplasicas y
verrugosas que les impide a los pacientes
usar calzado.

Cirugia menor de raspado para reducir
nédulos, protuberancias hiperplasicas y
verrugosas que les impide a los pacientes
usar calzado. En casos graves, se pueden
utilizar técnicas quirdrgicas importantes
que incluyen la eliminacién del tejido
redundante y del colgajo de piel; y luego es
posible utilizar una elevacion prolongada de
la extremidad durante la recuperacion. Sin
embargo, los resultados generalmente son a

corto plazo y la descamacién de la piel puede

causar mas problemas.

Se puede sugerir elevar las extremidades
durante varias horas por la noche todos los
dias.
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Cuadro 2. Diagnéstico diferencial de la podoconiosis y comparacion de enfermedades*.

Patogenia

Caracteristicas
de su presenta-
cion

Distribucién por
edad

Distribucion
geografica

Diagnéstico

Tratamiento

Linfedema filariasico

El linfedema filariasico es transmitido por
los mosquitos. La especie del nematodo
mas comun que lo provoca es Wuchereria
bancrofti®. Las larvas que ingresan en los
humanos crecen en el sistema linfatico
hasta llegar a ser parasitos adultos que
dafnan los vasos linfaticos®.

Linfedema congénito

El linfedema congénito es un trastorno
genético de los vasos linfaticos?'. Se lo
atribuye a mutaciones, que incluyen
aquellas que inactivan el mecanismo
de senalizacion de tirosina quinasa
VEGFR3, que se cree que es especifico
de los vasos linfaticos®.

Podoconiosis

La podoconiosis es una
enfermedad inmunitaria causada
por metales pesados que afectan
los vasos linfaticos?. Se cree

que estas particulas, absorbidas
por la piel, provocan un proceso
inflamatorio y una posterior
endolinfangitis del sistema linfatico
de la parte inferior de la pierna'.

Se puede presentar como una infeccion
asintomética, aguda o crénica. Cuando se
presenta como una enfermedad crénica,
causa el linfedema, asi como también

la elefantiasis de las extremidades e
hidroceles (hinchazén del escroto)®.

El linfedema filaridsico tiene mas
comuUnmente una progresion descendente
y unilateral del linfedema. A menudo
afecta las extremidades inferiores y,

a un menor grado, los brazos. No es
comun que estén comprometidos los
genitales masculinos y es raro que estén
comprometidas las mamas o las zonas
genitales femeninas®.

La hinchazén puede comprometer
una sola pierna, pero se pueden
observar edemas en las diferentes
extremidades, en los genitales, e
incluso, en el rostro. La hinchazén
bilateral de la pierna y el compromiso
de toda la extremidad inferior es mas
frecuente en casos congénitos que en
formas de linfedema primario?'.

Aparece primero en el piey
avanza hasta la rodilla, pero
rara vez compromete la ingle.
Generalmente, tiene una
progresion ascendentey, a
menudo, es bilateral'.

La infeccion se adquiere en la nifez, pero
la enfermedad aparece mas tarde en la
adultez®.

Puede ser aparente al nacimiento y se
vuelve reconocible dentro de los dos
primeros afos de vida?'. Sin embargo,
segun la genética, puede aparecer

en los pacientes en la nifiez, en la
adolescencia o mas tarde a lo largo de
la vida.

Aparece mas comunmente en
los adultos que en los nifios y
adolescentes’.

Hay una prevalencia de 120 millones de
personas afectadas en 83 paises, con hasta
16 millones que tienen linfedema?.

La prevalencia es de 1 en 6000
personas en la poblacién general.

El linfedema hereditario de tipo |l
(sindrome de Meige) es el mas comun
de los linfedemas congénitos?'.

Se estima que la prevalencia es
de cuatro millones de personas
afectadas a nivel global. Aparece
en areas altas de Africa tropical,
América Central y el noroeste

de India donde hay lluvias
estacionales de gran intensidad'®.
Es mas comun en mayores
altitudes (>1000 metros sobre el
nivel del mar)'™.

El diagnéstico se hace a través de la
identificacion de antigenos microfilarios
en una tincion de sangre mediante
microscopio.

El diagnéstico se hace a través

de la evaluacién clinica (edad de
aparicion), asi como también de varias
investigaciones especializadas que
incluyen linfoscintigrafia, ecografia y
RM2,

El diagnéstico se realiza de manera
clinica, teniendo en cuenta la
geografia después de descartar
otras causas (linfedema filariasico).

El medicamento de preferencia es la
dietilcarbamacina (DEC) cuando hay una
infeccion activa causada por W. bancrofti,
B. malayiy B. timori*°, otros agentes se
basan en la geografia y en el riesgo de
coinfecciones.

No hay un tratamiento genético
disponible para linfedemas
hereditarios. El objetivo del
tratamiento es reducir la hinchazén
(compresion) y prevenir la infeccion.

El tratamiento comprende:
higiene del pie; calzado cerrado,
vendajes de compresion; y uso de
emolientes para mejorar la barrera
de la piel.

*Todas las formas de linfedema requerirdn de una atencion especifica para linfedemas que incluye compresion, cuando aparece, ademds de tratamientos
especificos para la enfermedad.
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2 Figura 1: Podoconiosis con
deformidad del pie y la
extremidad inferior.

se cree que las particulas de silicato que ingresan por la piel
son absorbidas por macrofagos en el sistema linfatico de las
extremidades inferiores, lo que provoca edema subendotelial,
inflamacién linfatica y, eventualmente, la destruccion de la luz
linfatica. Ademas, se activan las células inmunes que contribuyen
a la inflamacion continua. Finalmente, estos cambios causan
el linfedema clinico. Con el tiempo, la inflamacién crénica
convierte los tejidos blandos e hinchados en una piel endurecida
y engrosada que contribuye a la irreversibilidad de la enfermedad.

ENFOQUE PARA EL TRATAMIENTO

La investigacién ha demostrado que el suministro de un paquete
sencillo y econémico de autocuidado del linfedema tiene un
impacto considerable tanto en la progresién clinica como en la
calidad de vida autodiagnosticada de las personas afectadas?.
Varios estudios de investigacion cualitativa demuestran que
los programas de educacion informados a nivel cultural, que
aumentan el control percibido de las condiciones de salud
hereditarias y estigmatizadas como la podoconiosis, han
prometido un aumento de las conductas preventivas y reducido
el estigma interpersonal’’. Ademas, se han descrito varios factores
como impedimentos para el comportamiento preventivo, entre
los que se incluyen calzado incémodo para realizar actividades
agricolas y deportes, asequibilidad del calzado, escasez del
jabon para lavarse, asi como también influencias culturales que
promueven la desigualdad de género que dan como resultado
que las mujeres sean las que tengan menos posibilidades de
acceder al calzado'™. Como resultado, es esencial vincular a
las familias afectadas por la podoconiosis con organizaciones
gubernamentales locales y organizaciones no gubernamentales
que brinden apoyo socioeconémico a las familias, de modo que
estas puedan desarrollar conductas que reduzcan el riesgo de
podoconiosis®. Finalmente, a fin de abordar la alta carga de
sufrimiento mental de las personas con podoconiosis, es esencial
integrar un cuidado psicosocial en el tratamiento actual de la
morbilidad de la podoconiosis™.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico exacto de la podoconiosis es fundamental para el
manejo y tratamiento adecuado del paciente. Dicho diagndéstico

Figura 2: Podoconiosis
=3 con compromiso
b s nodular importante.

se establece de manera clinica, dado que no hay una herramienta
de diagnéstico como modelo de referencia. Es un diagnéstico
por descarte clinico basado en la historia, el examen fisico y en
ciertos analisis especificos de antigeno-anticuerpo para descartar
las enfermedades incluidas en el diagnéstico diferencial, tal como
el linfedema filaridsico (infeccioso) y el linfedema congénito.
A continuacion se detallan las caracteristicas diferenciales del
linfedema filaridsico, del linfedema congénito y de la podoconiosis
(Cuadro 2).

CONCLUSION

La podoconiosis es una hinchazén crénica y debilitante del pie y
de la parte inferior de la pierna que se produce por la exposicion
a largo plazo a suelos volcanicos irritantes de arcilla roja de las
tierras altas de Africa, América Central y la India. Aquellas personas
afectadas por la podoconiosis tienen una morbilidad importante,
pérdida de productividad, y con frecuencia, experimentan estigma
y aislamiento. Dado que hay medidas sencillas de prevencion, es
factible la eliminacion de la podoconiosis. Por consiguiente, se
necesitan de manera urgente, esfuerzos de defensa global y local
para brindar calzado y educacién.
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