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Actualmente se admite, que la mayor parte del sistema
linfatico, se origina por la confluencia de espacios mesenqui-
males, que se desarrollan coincidiendo con la degeneracién del
sistema venoso primitivo. Se forma, de este modo, un sistema
cerrado de vasos que no exhibe comunicacién directa con el es-
pacio tisular. Los mecanismos por medio de los cuales la linfa
es absorbida por estos vasos, no estdn del todo aclarados; aun
cuando los procesos de filtracién y ésmosis, probablemente cons-
tituyan los mds importantes factores. '+ 22

Se ha demostrado, que el sistema linfatico drena todos los
tejidos excepto el sistema nervioso central !, La circulacién lin-
fatica, se produce por diferencias de presién en los dos extremos
del sistema, auxiliada por factores externos tales como la con-
fraccidén muscular y la “aspiracién” derivada de la mecénica
respiratoria.

El miembro superior derecho, el lado derecho del térax, la
cabeza y el cuello, drenan su linfa en la vena subclavia derechg;
en tanto que el resto del cuerpo es drenado, principalmente por
medio del conducto tordcico, en la vena subclavia izquierda. Las
multiples variaciones anatémicas del sistema linfdtico constitu-
yen un hecho bien conocido.

La circulacién linfética asegura el avenamiento del liquido
intersticial impidiendo el encharcamiento tisular. Si los vasos lin-
faticos estén congénitomente mal desarrollados o hipopldsicos;
o bien, si se obstruye la circulacién linfatica por procesos este-
nosantes infravasculares, o por compresién externa, se prodU-
ce un edema que, por su génesis, se denomina linfoedema.

Es relativamente frecuente que los médicos tengamos opor-
tunidad de observar casos de linfoedemas adquiridos, secun-
darios o la obstruccion de los canales lintdticos por neoplasias,
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procedimientos quirdrgicos radicales con extirpacién de linfd-
ticos, filariasis, fibrosis post-radiaciones, quemaduras, cicairi-
zaciones, bridas amniéticas o circulares del cordén y muchas o-
tras etiologias. En cambio, resulta sumamente rara la oportuni-
dad de estudiar pacientes con linfoedema idiopdtico; en el cual,
los factores mecdnicos e inflamatorios suelen estar ausentes,

Segun la mayoria de los autores, %% 7.8 12y13 e| [in-
foedema idiopdtico puede ser congénito (presente desde el
nacimiento) o iniciarse en cualquier momento de la primera a la

cuarta décadas de la vida. En el linfoedema idiopdtico congé-
nito se reconocen dos tipos: un tipo simple, no hereditario, que
generalmente afecta a un solo miembro de la familia; y un tipo
hereditario, universalmente conocido como enfermedad de Mil-
roy, en el cual el linfoedema estd presente en varios consan-
guineos.

En 1892 W. F. Milroy * describié veintiddés casos de linfoe-
dema, en una familia compuesta de noventa y siete individuos,
a través de seis generaciones. El edema aparecia desde el na-
cimiento en una o ambas extremidades, sin extenderse nunca
mas alld del ligamento de Poupart; producia ciertas molestias,
pero nunca era doloroso y no se acompafaba de ninguna ma-
nifestacién sistémica. Por estas razones, Milroy consideré que la
afeccién era de carécter hereditario. Se insiste hoy, que sélo los
casos congénitos, hereditarios y familiares, deben ser considera-
dos como verdaderos ejemplos de Enfermedad de Milroy. 2 %7
A esta Ultima variedad corresponden los casos estudiados por
nosotros.

El linfoedema idiopdtico o esencial, que se inicia en la pu-
bertad, adolescencia y adn en la edad adulta, se conoce con el
nombre de linfoedema precoz. ' 2 5 & 7 De localizacién uni o
bilateral, leve o muy voluminoso, de evolucién progresiva y con
acentuada predilecciéon por el sexo femenino. Su etiologia es
desconocida y el factor hereditario no es tan evidente como en
el caso del linfoedema de Milroy. El cuadro clinico es similar en
las tres variantes descritas del linfoedema idiopatico y estd do-
minado, principalmente, por el edema de una o ambas extre-
midades inferiores; siendo muy rara su localizacién en otras re-
giones. El edema es duro. La févea producida por la presién no
es tan profunda, pero persiste durante largo tiempo. El edema
es crénico y permanente, experimentando muy pocds variacio-
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nes con el decGbito y elevacién de las piernas. Es indoloro, aun
cuando experimenta con frecuencia procesos agudos de infla-
macién de tipo erisipelatoide, de corta duracién. Es un edema
frio, como corresponde a su naturaleza no inflamatoria. La piel
experimenta un proceso progresivo de engrosamiento fibrético,
que produce la apariencia de corteza de naranja o paquidér-
mica; y con frecuencia sufre brotes infecciosos o micéticos. Ra-
diolégicamente se demuestra la integridad del plano éseo sub-
yacente y el aumento de volumen de las partes blandas.

Kinmonth en 1951, '" desarrollé la técnica de la linfangio-
grafia para uso clinico, la cual demuestra la linfangiectasia y
dificultades circulatorias de la linfa en los casos de linfoedema.

El diagnéstico fundamental descansa en la apariencia mi-
croscépica de la piel linfoedematosa. Existe un edema evidente
constituido por liquido linfatico cuyo contenido proteico varia de
1 a 5 gramos por ciento, lo que depende de la severidad del
edema. La circulacién linfatica es sumamente lenta, lo cual se
demuestra por la escasa absorcién de proteinas radioactivas, Al
lado de este edema, la grasa del tejido celular subcutdneo se
encuentra reemplazada por un denso tejido conectivo fibroso, en
cuyo seno se encuentran linfangiectasias grandes y difusas con
vasos sanguineos de apariencia normal, 2 % ¢

Medidas de higiene local, reposo en cama con elevacién de
los miembros, prevencién y tratamiento de las infecciones in-
tercurrentes, fisioterapio con ejercicios activos y pasivos, venda-
jes compresivos de los miembros afectados, constituyen los mé-
todos mds frecuentemente utilizados para el tratamiento con-
servador de estos enfermos. Panos '° describe el efecto benefi-
cioso de la prednisona en el tratamiento médico del linfoedema
idiopdtico. El tratamiento conservador fracasa constantemente en
lograr una reduccién permanente del edema. Por estos motivos,
se han desarrollado numerosas técnicas quirdrgicas, cuya fina-
lidad consiste en remover la mayor cantidad posible de tejido
fibrolinfoedematoso y lograr un mejor drenajz linfdtico. 2.5 7. !

MATERIAL Y METODO

Nuestro material estd constituido por tres hermanos (dos
varones y una hembra) con linfoedema congénito, cuya madre
también sufre dicha enfermedad desde el nacimiento (Figs 1 y 2)



paciente con linfoedema,

sano

O S -

Fig. 1.
Enfermedad de Milroy. Arbol genealégico.

Fig. 2.
Hermanos E. P. con linfoedema idiopdtico hereditario.

OBSERVACION N¢ 1. Nubia Isidora E. P. Historia N° 03-05-16.
Hospital™ Universitario de Maracaibo. Edad: 2 afos. Lugar de
nacimiento: Maracaibo, Estade Zulia. Primer estudio: 5 de se-
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tiembre de 1962, Enfermedad actual: Desde el nacimiento pre-
senta aumento de volumen del tercio inferior de ambas piernas
y ambos pies, sin presentar alteraciones o modificaciones de la
piel ni deformaciones 6seas aparentes. Edema estacionario que
no presenta aumentos ni regresiones, no doloroso. Antecedentes.
Personales: Producto de un primer embarazo simple, a término,
sin complicaciones. Parto eutécico, hospitalario. Peso al naci-
miento: 2,750 kgrs. Si hacemos abstraccién del edema referido,
su periodo neonatal transcurre sin complicaciones. Otros antece-
dentes personales, sin importancia. Familiares: padre aparente-
mente normal. No refiere antecedentes patoldgicos relacionados
con la enfermedad que nos ocupa, en su ascendencia y colate-
rales. Madre: 24 afos de edad. Peso 50,600 kgrs, Lugar de na-
cimiento: Santa Ana. Trujillo. Tensién arterial: 140-80 mm. de
Hg. Pulso: 80 por minuto. Presenta, desde el nacimiento, au-
mento de volumen del dorso del pie derecho; edema estaciona-
rio que experimenta ligeros aumenios durante los embarazos.
Presenta ocasionalmente, ‘a ese nivel, procesos inflamatorios y
efracciones dolorosas de duracién variable y curacién esponta-
nea. Refiere que su edema ha disminuido progresivamente des-
de hace varios afios. Radioscopia pulmonar y V.D.R.L.: normales.

Fig. 3.

Linfoedema acentuado que deforma ambos pies.
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Fig. 4.
Vista lateral del pie izquierdo.

No es categérica al precisar antecedentes similares en su ascen-
dencia y colaterales. Examen fisico: Edad: 2 anos. Peso: 12,800
kgrs. Talla: 87 cms. Temperatura: 37,2°C. Se aprecia aumento
de volumen de ambos miembros inferiores, desde el tercio in-
ferior de las piernas extendiéndose hacia abajo hasta los dedos
de los pies; ocasionada esa deformacién por edema duro que
deja févea la cual persiste durante largo tiempo; edema frio,
con discreto aumento del grosor de la piel, sin presentar signos
de inflamacién ni lesiones de otra indole (Figs. 3 y 4). Edema re-
ferido desde el nacimiento sin haber sufrido aumento o dismi-
nucién desde entonces. Sin lesiones anatémicas aparentes de la
regién ésea sobre la cual asienta. El resto de la exploracién fi-
sica fue normal. Exdmenes complementarios (1962): Hemoglobi-
na: 10 grs.%; hematécrito: 36; glébulos blancos: 10.900 por
mm?3; férmula leucocitaria: segmentados: 29 %; eosindfilos: 11%;
linfocitos: 60%. V.D.R.L.: no reactivo. Examen de orina: normal.
Examen de heces: quistes de amiba coli, tricocéfalos, ascaris.
Radioscopia pulmonar: normal. Calcio plasmatico: 9,4 mgrs. %;
fésforo: 3,9 mgrs.%; proteinas totales: 5,84 grs.%; albimina:
3,09 grs.%; globulinas: 2,75 grs.%; relacién albdmina-globulina:
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1,1. El 17 de julio de 1964, fue hospitalizada para efectuar nue-
vos exdmenes: V.S.H. corregida: 28; hemoglobina: 10,9 grs.%;
hematécrito: 37; glébulos blancos: 8.850 por mm?; férmula leu-
cocitaria: segmentados: 46%; eosinéfilos: 59%; linfocitos: 469 ;
calcio: 10,3 mgrs.%; fésforo: 3,7 mgrs.%; colesterol: 161
mgrs.%; proteinas totales: 7,03 grs.%; albOmina: 3,78 grs.%;
globulina: 3,25 grs.%; relacién albimina-globulina: 1,1, Examen
de orina: normal. Biopsia: Material; piel y tejido celular subcu-
tdneo del dorso del pie izquierdo. Diagnéstico clinico: Enferme-
dad de Milroy. Macroscépico: Fragmento de piel de 1,5 por 0,7
cms. Microscdpico: piel con epidermis regularmente desarrollada
mostrando el corion y el tejido celular subcutdneo transformado
en una sélida masa de tejido fibroso, donde, solamente en la

profundidad, hay pequefios grupos aislados de células adipo-
sas. En la vecindad de éstas o en la vecindad de las gldndulas
sudoriparas, o simplemente en medio del tejido fibroso, sin re-
lacién con ningln érgano accesorio, se encuentran vasos san-
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guineos, probablemente arteriolas, de pared notablemente en-
grosada. No hay reaccién inflamatoria. Entre las fibras coldge-
nas hay espacios que posiblemente correspondan a linféticos di-
latados porque se nota la presencia de endotelio. Los hallazgos
corresponden en muchos aspectos a los que se describen en la
Enfermedad de Milroy. Las figs. 5 y 6 muesiran la transforma-
cién fibrolinfoedematosa del corion y tejido celular subcutdneo.
Véase la gran dilatacién de los espacios linféticos.

OBSERVACION N¢ 2. Nerio de JesUs E. P. Historia N° 03-09-07.
Hospital Universitario de Maracaibo. Fecha del estudio: 17 de
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setiembre de 1962. la enfermedad actual, los anfecedentes neo-
natales, patolégicos y fomiliares exactamente igual a la obser-
vacidon N°? 1. Antecedentes. Personales: Producto de segundo em-
barazo simple, a término, controlado, sin complicaciones. Parto
eutécico, hospitalario. Peso al nacimiento: 3,750 kgrs. Buen de-
sarrollo pondoestatural. Examen fisico: Edad: 1 aho, 3 meses, 19
diaos. Temperatura: 37¢ C. Peso: 10,500 kgrs. Talla: 72 cms. Au-
mento moderado de volumen del pie izquierdo por edema duro
que deja févea persistente. No doloroso. Frio; sin modificaciones
cutdneas ni éseas, siendo menos acentuado, pero con iguales
caracteristicas en el dorso del pie derecho {Fig. 7). El resto de la

Fig. 7.
Moderado linfoedema de los dedos y dorso de los pies.

exploracién fisica fue normal. Exémenes complementarios: He-
moglobina: 10 grs.%; hematdcrito: 34; glébulos blancos: 14.600
por mm? férmula leucocitaria: segmentados: 26 %; eosinéfilos:
4%:; linfocitos: 70%; V.S.H. corregida: O; V.D.R.L.: no reactivo;
calcio: 10,4 mgrs.%; fésforo: 4,7 mgrs.%. Examen de heces:
normal. Examen de orina: normal. Radiografic de piernas y pies:
plano éseo normal. Radioscopia pulmonar: normal,

OBSERVACION Ne¢ 3, Manuel Gregorio E. P. Historia N¢ 03-09-
08. Hospital Universitario de Maracaibo. Enfermedad actual: Presen-
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ta, desde el nacimiento, aumento de volumen del tercio inferior
de ambas piernas y ambos pies que no ha experimentado mo-
dificaziones desde entonces. Antecedentes. Personales: Producto de
un tercer embarazo simple, a término. No controlado, sin com-
plicaciones. Parto eutécico, domiciliario, asistido por comadrona
autorizada. Los antecedentes neonatales, personales, patolégicos
y familiares, exactamente similares a los de las observaciones
anteriores. Examen fisico: Edad: 3 meses, 16 dias. Temperatura:
37,5°C. Peso: 5,900 kgrs. Talla: 60 cms. Buenas condiciones ge-
nerales. Buen estado pondoestatural. Se aprecia edema duro,
que deja févea persistente, frio, no doloroso, sin signos de in-
flamacién, que se extiende desde el fercio inferior de ambas
piernas hasta los dedos de ambos pies (Fig. 8). El resto de la

Fig. 8.
Linfoedema congénito.

exploracién fisica fue normal. Exémenes complementarios: Hemo-
globina: 10,5 grs.%; hematécrito: 37; V.S.H. corregida: O; glé-
bulos blancos: 8.450 por mm?; férmula leucocitaria: segmentados:
52%; linfocitos: 48°%; V.D.RL: no reactivo; colesterol: 180
mgrs. %; calcio: 9,6 mgrs. %; fésforo: 4,6 mgrs. %; fosfatasas al-
calinas: 4,2 U.B.; proteinas totales: 6,44 grs.%; albimina: 4,06
grs. %; globulinas: 2,38 grs.%; relacién albdmina-globulina: 1,7.
Radiografia pulmonar: normal. Radiografia de ambas piernas y
pies: plano éseo normal. Biopsia: Material remitido: piel de re-
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gién dorsal de pie derecho. Diagnéstico clinico: Enfermedad de
Milroy. Macroscépico: Fragmento de piel de 2 cms. Microscédpico:
Piel con moderada hiperkeratosis, mostrando una marcada fibro-
sis del corion sin ninguna infiltracién inflamatoria y que abar-
ca parte del tejido celular subcutdneo lo cual se puede ver por
la presencia de islas de tejido adiposo en el tejido fibroso,
igual como en otro caso de la misma familia. Las lesiones des-
critas son compatibles con el linfoedema crénico hereditario o
Enfermedad de Milroy (Fig. 9).

Fig. 9.
Fibrolinfoedematosis del tejido celular subcutdneo.

OBSERVACION N° 4: Maria P. de E. Edad: 26 Afros. Peso:
50,600 kgrs. Lugar de Nacimiento: Santa Ana. Trujillo. Enferme-
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dad actual: Desde el nacimiento presenta moderado edema del
dorso de ambos pies, mds acentuado en el lado izquierdo, No
doloroso. Con ligeros aumentos durante los embarazos. Hace al-
gunos anos ha disminuido progresivamente. Con frecuencia su-
fre procesos infecciosos, dolorosos y temporales a ese nivel; asi
como fambién epidermofitosis a repeticién. Examen fisico: Ten-
sién arterial: 140-80 mm. de Hg. Afebril. Exploracién fisica nor-
mal, abstraccién hecha del ligero linfoedema del dorso de am-
bos pies (Fig. 10). Biopsia: Material remitido: Piel y tejido celu-

Fig. 10.
Ligero linfoedema bilateral.

lar subcutdneo. Diagnéstico clinico: Linfoedema idiopdtico here-
ditario. Macroscépico: Un fragamento de tejido de 0,4 cms. de
color blanco nacarado. Informe microscédpico: Piel con edema del
corion y aumento del tejido fibroso; hay pequedos infiltrados
perivasculares predominantemente linfocitarios. Llas lesiones no
son tan manifiestas como en los otros dos casos de la misma
familia con Enfermedad de Milroy.

90 —



COMENTARIOS. RESUMEN

Tres pequefios pacientes, dos vdrones y una hembra fueron
estudiados por nosotros en setiembre de 1962. Presentaron un cua-
dro clinico caracterizado por la existencia de edema duro, indo-
loro, persistente, frio, localizado en ambas extremidades inferio-
res, a las cuales deformaba y que se encontraba presente en
todos desde el momento del nacimiento.

La madre de estos nifios, joven sefiora de 26 afnos de edad,
presenta un cuadro similar; pero el edema, congénito en su ori-
gen, ha disminuido progresivamente con el transcurso de los afos.
No fue posible obtener datos precisos sobre la existencia de pro-
cesos similares en su ascendencia y colaterales. Se trata pues, de
un linfoedema familiar y congénito, trasmitido de madre a hijos;
es decir, hereditario. No bemos encontrado publicaciones nacio-
nales al respecfo. La revisién de la literatura sobre la materia, nos
permite clasificar nuestros casos como Linfoedema ldiopético He-
reditario, universalmente conocido como Enfermedad de Milroy. El
diagnéstico fue confirmado por biopsia, en tres de los cuatro casos
presentados. Al cuarto no se le ha podido efectuar ésta. Por ra-
zones técnicas no pudo ser efectuado estudio linfangiogréfico.
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