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Resumen

El linfedema es producto de la obstruccidn congénita o
adquirida de los vasos linfdticos, lo cual lleva a dificultad en el
fiujo de la linfa con el consecuente edema, que es a la vez buen
medio de cultivo para gérmenes que producen infecciones de la
piel, gue pueden poner en riesgo la salud y un trastorne estético
limitante para quien lo padece. Su estudio abarca varias dis—
ciplinas de la medicina como la ¢irugfa, medicina interna,
dermatologia, genética, cirugfa pldstica enire oltras, se hace
necesario un enfoque grupal para su diagnostico precoz y
tratamiento adecuado a tiempo, buscando el mayor beneficio
para el paciente. Es asi como en el siguiente reporte se expone
una revisién exhaustiva del tema desde todos los puntos de vista
mencionados resaltando lo mas importante en cuanio a eliologia,
clasificacién, clinica, tratamiento y profilaxis para su adecuado
control.
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Abstract

Lymphedema is product of obstrucion congenital or acquired
of the lymphatic vessels, which takes to difficuity in the flow of
the lymph with consequent edema, that is simultaneously good
means of culture for germenes which they produce infections of
the skin, which they can put in risk the health and a limitante
astetics upheaval for that suffers il. Its study includes several
disciplines of the medicine as they are surgery, internal medi-
cine, dermatology, plastic surgery, genetics, among others, be-
comes a group approach for his necessary 1 diagnose preco-
cious and suitable processing on time, looking for the greater
benefit for the patient. it is as well as in the following report one
exposes an exhaustive overhaul of the subject from all the men-
tioned points of view emphasizing but the important thing as far
as origin, classification, sign and symptom, processing and pro-
phylaxis for his suitable control.
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REVISIONES

Introduccion

| linfedema es una coleccion linfatica anormal en el

intersticio producida por alteracion congénita en el

desarroflo de los linfaticos en cuyo caso se denomina
linfedema primario o por obstruccidon de los mismos, por otra
causa, siendo denominado en este caso linfedema secundario.
El nombre linfedema connota hinchazon crénica y duradera de
una parte del cuerpo donde los miembros inferiores y los
érganos genitales son los mas frecuentemente afectados 29
en general compromete pocas veces las extremidades
superiores excepto postmastectomia radical. El linfedema
primario se observa mas frecuente en mujeres para cualquiera
de sus tipos, pero al secundario no se le ha visto asociacion
con el sexo. Por la afeccién de los vasos linfaticos se ven
afectados los tejidos circundantes hasta la piel gue se estira,
deforma, y se hace superficialmente verrucosa llegando hasta
la trasudacién de linfa en casos graves. Se ven favorecidas las
infecciones por el estasis y las condiciones del medio por lo
cual es una de las causas de consulta no estética y de las que
merace mayor atencion porque al hacerse repetidas llevan a
mayor atrofia de capilares linfaticos y contribuyen a agravar la
enfermedad. El linfedema puede asociarse a Sindrome de
Turner, Sindrome de Noonan, Sindrome de ufas amarillas,
linfangiectasia intestinal y linfangiomatosis, El término linfedema
debe reservarse para situaciones en las que se han excluido
otras causas de edema o cuando se han demostrado anor-
malidades linfaticas especificas, 712"

Es una enfermedad de la que se desconoce la incidencia
exacta, se habla de un 2% en la poblacién general, ©#'% sin
embargo, por las repercusiones estéticas, la limitacion del estilo
de vida de las personas que la padecen y por afectar individuos
en edad productiva merece su investigacion a fondo para hacer
un diagnédstico precoz e implementar las medidas terapéuticas
necesarias en beneficio del paciente. En el siguiente trabajo se
hace una revisién extensa del tema desde el punto de vista
médico quirdrgico, dermatolégico, cardiovascular y de cirugia
plastica.

Etiologia

El linfedema hereditario (primario) es una genodermatosis
de tipo dominante incompleta autosémica ™*%, Qcurre en caso
de no haber enfermedades adquiridas que lesionen el sistema
linfatico y que se deben a anomalias en el desarrollo, El modelo
clinico consiste en la aparicién de linfedema en una muchacha
en el momento de la pubertad ®'%, Es causado por anomalias
en el desarrollo de los linfaticos, hipoplasia (55%), dilataciones
varicosas (24%) o aplasia (14%) *&', Su prevalencia en el
mundo es 1 por 1000 individuos, las mujeres se afectan mas
frecuentemente que los varones y predomina en Irlanda y en
descendientes de Irlandeses. En el Hospital Vargas de Caracas,
existe 1 caso reportado en la revision hecha en el Archivo desde
1988 hasta 1998.

Existen 3 subtipos clinicos de linfedema congénito:
enfermedad de Milroy, aparece poco después del nacimiento,
enfermedad de Meige, que aparece en la pubertad y se ve en
varios miembros de la familia y linfedema tardio que comienza
luego de los 35 afios de edad V'**81193, E| 92% de los linfedemas
primarios son hipoplasicos, mas frecuentes de los linfaticos
distales y por lo general familiares "3, Los hiperplasicos
primarios son raros, ocupando un 8%.
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Linfedema. Una patologia de interés multidisciplinario

El linfedema secundario es debido a diferentes causas
como: enfermedad maligna que metastiza a los ganglios y vasos
linfaticos, enfermedad tumoral extralinfatica, extirpacién
quirdrgica de los ganglios linfaticos sobre todo si se combina
conradioterapia que favorece la fibrosis, filariasis comin en
paises tropicales y subtropicales, agentes quimicos como el
silice que penetra por la piel y fibrosa los linfaticos, paniculitis
axtensiva, estasica y fibrosis retroperitoneal por el mismo
macanismo 123458

Clasificacion

El libro de Kinmonth constituye la obra mas ampiia publicada

sobre el tema, en ¢l que se propone la siguiente clasificacién
(3.5

s 1.- Linfedema Primario.
1.1.- Hipoplasico Primario:
1.1.1.- Hipoplasia o Aplasia Distal.
1.1.2.- Hipoplasia Proximal,
1.1.3.- Hipoplasia Proximal y distal.
1.2.- Hiperplasico Primario
1.2.1.- Hiperplasia Bilateral.
1.2.2.- Megalinfatico.
* 2.- Linfedema secundario
2.1.- Afeccion Maligna.
2.2.- Radiacion.
.~ Traumatismo o excision quirargica.
2.4.- Inflamacion e invasion parasitaria.
2.5.- Paralisis.

Embriologia y Fisiologia

No existe acuerdo unanime acerca del origen exacto de los
vasos linfaticos. La teoria original de Sabin indica que provienen
del sistema venoso, sin embargo Huntington y McCiure sugieran
que se forman por la fusion de espacios © hendiduras mesen-
quimatosas, denominada teoria centripeta. Al rededor de la
sexta semana de gestacidn hay pares de sacos linfaticos enla
regién cervical y lumbar y en la semana ocho hay un saco
linfatico retroperitoneal con la cisterna del quilo en desarrollo
formando conductos que se comunican y producen el conducto
toracico uniéndose el lado derecho con el izquierdo a nivel de
la cuarta a la sexta vértebra toracica drenando en la subclavia
izquierda. Algunos conductos linfaticos méas pequefios persisten
y drenan en la subclavia derecha.*567.83% Detenciones o
anormalidades en el desarrollc pueden originar hipopiasia o
ausencia primaria de conductos y ganglios linfaticos. También
puede haber hiperplasia del tejido linfatico, produciendo
linfangiomas con otras malformaciones vasculares o sin ellas.
Fisioldgicamente los capilares linfaticos rednen del espacio
extravascular liquido, proteinas, eritrocitos, bacterias y otras
particulas grandes gue no pueden reabsorverse por las vénulas
debido a la falta de membrana basal de los vasos linfaticos y a
la separacion de sus c¢élulas endoteliales que facilitan una
permeabilidad Onica. Los capilares linfaticos se encuentran en
la dermis superficial y drenan hacia conductos con véalvulas en
tejidos subdérmicos formando grandes conductos que siguen
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las vias vasculares superficiales a la fascia superficial. No hay
linfaticos en misculos, tendones, cartilagos, cerebro y cornea.
L.os vasos llevan linfa hacia los senos medulares ganglionares
reemplazando los linfocitos circulantes estableciendo el
contacto inicial entre el material extrafio y el sistema inmunitario.
Ademas del drenaje directo del conducto toracico a la vena
subclavia hay otras comunicaciones linfovenosas por lo que se
promueve el flujo, por las valvas internas de los vasos, contrac-
ciones musculares en conductos mayores, respiracion, pulso
arterial y el masaje externo.

Anatomia Patoldgica

La obstruccidn linfatica produce acumulacion de la linfa que
distiende vasos linfaticos, tejidos subcutdneos y cutdneos vy
espacios tisulares estimulando el crecimiento fibroblastico
dando un componente sélido a la tumefaccidn. En el linfedema
hiperplasico los vasos se dilatan y sus vélvulas se hacen
incompetentes agravando el estasis con mayor residuo de
proteinas subcutaneas gque estimula mayor fibrosis vy
obstruccion. Este liquido rico en proteinas es muy propenso a
infeccion bacteriana, linfangitis repetidas producen destruccién
linfatica y mas edema.

Clinica

Clinicamente el linfedema se caracteriza por aumento
progresivo de volumen del miembro, duro, consistencia de
caucho, sin fdvea, aspecto de “corteza de naranja”™ de la piel,
ulceras dérmicas e induracion lefiosa, el paciente se queja de
tumefaccion y fatiga, puede haber vesiculas de contenido rico
en proteinas.El linfedema precoz puede permanecer localizado
en pies y/o tobillos y asciende conforme avanza la enfermedad
durante toda la vida sin remisiones, llevando a la incapacidad
con complicaciones adicionales, anatdmicamente hay dilatacién
de los linfaticos subcutanecs con aumento del liquido intersti-
cial hasta que se fibrosa. Al principio el edema s suave y blando
y luego se hace resistente a la presién, el subcutaneo se
hipertrofia hasta que el miembro se torna deforme, monstruoso
y doloroso permanentemente. Puede haber cambios verrucosos
particularmente en los pies vy en respuesta a la infeccién. La
enfermedad es bilateral casi siempre, es una causa importante
de stress psicolégico por cosmética.

El Sindrome de Meige ocupa menos del 1% de los
linfedemas. Se sabe de familias donde la enfermedad se ha
visto eén 39 personas por 5 generaciones %,

Dentro de las complicaciones mas frecuentes se encuentran
ja linfangitis a repeticién con celulitis o erisipela causada por
Estreptococos y a veces por Estafilococos y puede ser el mismo
germen que dio lugar a la infeccion linfatica inicial en la variedad
secundaria, también son frecuentes el eritema vy la hiperque-
ratosis. En el linfedema secundario puede producir ascitis
quilosa, quilotérax y quilopericardio por rotura de [os linfaticos
obstruidos y dilatados en peritoneo, pleura y pericardio #.111534),
El linfangiosarcoma es la complicacion maligna originada en el
andotelio linfatico, que se forma luego de muchos afios de
hinchazén masiva, se produce en menos del 1% del linfedema
postmastectomia que es su marco mas comin (-¥, Se presenta
como multiples lesiones rojo azulado o maculo-papulas
purpuricas en piel o subcutaneo que se agrupan formando una
gran masa ulcerante, es de diseminacién rapida y pronéstico
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muy grave, hay hinchazdn con gran sensibilidad y aspecto simi-
lar al Sarcoma de Kaposi. #1617

Diagnéstico

El diagnédstico se debe hacer por la clinica, observacion de
los linfaticos por inyeccién de colorantes con gran difusién
como el azul comin en cantidades de 0,2 ml subcutaneos en
cada membrana interdigital, el masaje de la piel y el movimiento
articular suelen definir la red de linfaticos intradérmicos finos y
si los vasos colectores estan cbstruidos o no son adecuados
se vera un aspecto jaspeado llamado “flujo retrogrado dérmico”

Linfografia radiolégica que es la canulacion de los linfaticos
coloreados inyectdndoles un medio de contraste, bajo anestesia
general como fue propuesto por Kinmonth. Se puede inyectar
el ganglio directamente con resultados similares,

Eliminacién linfatica de radiondclides " ' donde la
albGmina sérica marcada con Tc 99 o yodo radiactivo puede
por gammagramas seriados, vigilar la depuracién de radio-
niiclidos por los linfaticos; es desventajosa por la poca claridad
del gammagrama y la radiacién del paciente, éstos dos uitimos
se pueden utilizar para hacer el diagndstico diferencial entre
linfedema primario y secundario. Deben tomarse radiografias
de columna para excluir la posibie espina bifida ocuita M y
tomografia para detectar neoplasias. "

Diagnédstico Diferencial

Se debe hacer diagnéstico diferencial dependiendo del
tamafio del miembro con:

«  Gigantismo aislado de los miembros.

« Sindrome de Klippel - Trenaunay que sé caracteriza
por tener linfatico hipoplasicos con anormalidades
venosas, nevos capilares y alargamiento del miembro.

. Edema idiopatico, post-flebitico, post-traumatico,
edema de la vejez o por enfermedad constitucional
(piernas gruesas).

. Obesidad.

*  Artritis y sinovitis de pie y tobillo.
. Paniculitis.

. Mixedema localizado.

¢ |nsuficlencia venosa cronica.

Tratamiento

El tratamiento médico se basa en medidas generales como:

. Control del edema: dificil por el alto contenido proteico
y fibrosis del edema, a través de dieta baja en sal, elevacion
del miembro mas de 15 grados, botas de compresion neuma-
ticas, medias elasticas a la medida con 40 - 60 mmHg de presién
en el tobillo.

. Controlar el trastorne secundario subyacente por
ejemplo Dietilcarbamazina en la filariasis, antibioticos para la
TBC o linfogranuloma venéreo y reseccion del tumor si es
posible. Estan contraindicados los diuréticos porque disminu-
yen el liquido intravascular y alteran el metabolismo.
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«  [Evitar celulitis o linfangitis con deteccion temprana y
antibioticoterapia endovenosa precoz y adecuada,

. Mantener la piel sana sobre todo los pies para evitar
la linfangitis recurrente. Emolientes para evitar la resequedad y
triarricinolona 0,05 - 0,1 % para tratar el eccema.

El tratamiento quirdrgico es adecuado sélo para el 15- 8 %
de los pacientes con linfedema primario, para una mejoria
funcional y cosmética evitando celulitis recurrente, Esta indicada
cuando hay deterioro de la extremidad por su tamafio y peso
excesivo, dolor intenso, celulitis y linfangitis recurrente,
desarrolio de linfangiosarcoma y por causa estética, 7810121314

Se han desarrollado diversas técnicas quirtrgicas unas mas
exitosas que otras. El procedimiento ideado por Charles exinde
ampliamente el tejido linfedematoso y aplica un injerto cutaneo,
bueno en elefantiasis cuando la piel esta muy lesionada.
Kinmonth usé la téenica de elevar colgajos cutaneos para
extirpar tejidos subcutaneos. Nielubowicz y Olzewski realizaron
anastomosis linfatico venosas, que es lo mas logico pero mas
laborioso, mas adecuado para el linfedema secundario que para
el primario pero con resultados reservados utilizando antibio-
ticos y antiinflamatorios no esteroideos via oral preoperatorio
prolongados para evitar el linfedema secundario. No recomien-
dan linfografia posterior para evaluar el resultado de la
operacion porque produce mayor complicacién favoreciendo
la infeccion local.

El procedimiento de Thompson se cree el mas beneficioso
[7.10.16.17.9%) consiste en la reseccion amplia de tejido subcutaneo
con un colgajo dérmico escondido en el compartimiento mus-
cular en la direccitn del flujo linfatico uniendo linfaticos super-
ficiales bloqueados con los pmfunﬂﬂs normales. Otras técnicas
de microcirugia como colgajos de patrén axil y miocutaneos,
anastomosis entre linfaticos v linfatico venosas pero la mejoria
es muy probable que ocurra en un pequefio porcentaje de
pacientes.

Pronostico

El pronéstico depende de los cuidados generales y su
seguimiento estricto o el miembro puede volverse gigante y
estéticamente deficiente dando problemas psicolégicos que
interfieran con la terapéutica. A la cirugia no se le conocen los
efectos a largo plazo,
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