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HOSFITAL REGIONAL DL KEMEIHO:

Linfedema congénito hereditario
(EEnfermedad de Milroy)

Presentacion de un caso.

Por la Dra:

Juaxa Mavor Quitoxes Castan®

Guiiones Uastea, ). M, Linfedema congenito hereditario fenformeidad de Miirov . Prosenio.
eion e wm case, Rev, Cub, Ped, 483 2, 1972,

presentéd un ca=o sobre linfedema congénite bereditario, o enfermedad de Milroy, cncon
Lr.mln-. gie en tres generdcioncs, culee (ueron afectados por esa enfermedad. Uno, pric
werd generacion: uno, cegunida pnrr:rlﬁll. dlas, lercera p:nm-rmiull. La mizma no prescntdo
mingin sintoma general acompaitonte, ni afectd Ta longevidad, Noo wleeracione-. El edenia
o dlesaparece permanente ni temporalments,

COXNCEPTO

Linfedema: No es mas que la acumu-
lacion anormal de linfa en los tejidos
Wlatlos, dando como resultado un au-

smvento e valumen.

CLASIFICACION

I. Yo inflamatorio,
\. Primario.
I. Linfedema precoz.
Linfedema  congenito.
al Hereditario o familiar,
(Enf. de Milrov).
i Simple.
5. Sevondario
1. Oclusion maliguna,
2, Extraccion quirirgica de gin.
slios linfaticos.
3. Compresion.
4. Roentzen v radioterapia.
1. Inflamatorio.
A. Primario,
5. Secnndario,
1. Insuaficiencia venosa,

Masgraduada de ler, Ano, Servieio de Ans
plopin. Hospital Hegiona® de Remedios,

2. Trichofitosis.

3. Enfermedades sistemrcas,

1. Filariasis=

5. Injuria o inflamarcion local
de los tejidos.!

e la elasificacion anterior nos e
resan los linfedemas de causa no infla-
matoria, primarios ¥y congénitos y den-
tro de éstos, el congénito hereditario, va
que o2 ¢l caso que nos ocupa.

acion de line
fedema congénite hereditario o Enfer-
medad de Milroy, va que fue W, F. Mil-
ray el ane facilitg su deseripeion arigi-
nal al edema uni o hilateral de micm-
bros infesioves que aleeta una cantidad
suficiente de familiares sansuineos des-
de su nacimiento, para indicar gque es
responsable un disturbio en los genes.!

Se une bajo la denomi

El edema esta presente al nacimicnto
en una o dos extremidades. o= indolorn
v perenne, no desapareciendo temporal
53 Imrumnplﬂrmelll(‘. No ze :[lrnllllmﬁ;l
de sintomas generales ni nleeraciones,

En los estudios patoldgicos realizidos
por Allen Barker se ohzerve que la dis
taneia entre la piel v aponeurosis pros
funda era moavor que lo normal.




Microscopicamente se constaté la pars
cial costitueidn del 1ejido adiposo por
eopacios linfaticos agrandados,

Después de hacer una  introduecion
sobive la enfermedad, hagamos un estu-
ilin somero sobwve ¢l sistema linfatico en
las extremidades inferiores.

El sistema linfitico esta formado por
i amplia eed de capilares que drenan
la linfa de todos los tejidos v drganos
pasando posteriormente a los conductos
linfaticos, los cuales son supecficiales v
profundos: loz primeros nacen de la en-
voltura cutanea del micmbro, v los se.
gurdos son satélites de los gruesos vasos
arvicriales v venosos: ademiz las glindu-
s linfitieas que no son mas que esti
laz a lo largo de
vasos linfaticos en lugares especificos.
Estaz glindulas se unen formando gru-
pos ganglionares que en loz miemhros
inferiores estan representados pors

v ones filtradoras volo

al El ganglio tibial anterior gque es
pequeio v ose halla situado en el
travecto de los vasos tibiales an-
teriores,

Ini G;ln:,:“th |:m|1h'h'mn fque son toidos=
:snhapmn'hnilifn:-. uno situado por
fuera del eavado de Ta vena safe.
na externa [ganglio safeno exters
nod v los olros se sithan a los lados
ilee Ju= vasos popliteos.

) Loz sanglios inguinales estdn divi-
dido: en dos grupos: superficiales
v profunidoes, Los primeros situados
entre la picl v la fascia eribilforme
vose dividen topograficamente en
ilos superiores v dos inferiores: los
segundos son subaponeurdticos v
= sittian en el lado interno de la
vena femoral,

AVdemis este sistema estd formado por
linfaticos afeventes v eferentes v por

los vasos linfiaticos mavores que son los
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ilos sruezos troneos ecolectores: el eon-
tucto toricies v L gran vena linfitica
que se alren en las dos venas de Lo Lase

el cnello.

Exizsten cierios drzanos gue annguoe
no estan agropados como explicamos an-
teriormente s¢ consideran como drganos
linfaticos v asi tenemos ¢l bazo, timo,
amizgdalas, wlenoides v placas de Peyer,

Comao  podemas ver cunlguier altes
racion en este sistema da lugar o oun
catazis e la linfa va sea éste e una
forma aguda v como ejemplo tenemos
la Hamada “linfangitis aguda™ en su for-
ma reticular o troncolar siendo en estos
casox su etiologia la ohstruecidn: o e
una forma erdnica en la que podemos
citar entre oteas, la enfermedad que oeu-
pa nuestra presentacion (linfedema con-
wénito hereditario) siendo =u etiologia
por anomalias de los vasos linfaticos (hi-
poplasia, dilatacién o aplasia).

CASD DEMOSTRATIVO

Paciente GH. de 28 anos de edad, cubana,
cacada, que viene a noestra consalta por “in-
Mamacién™ de ambo. miembros inferiores, la
rual nos refivee tenerlas a=i desde nina. ¥ w0
amtecedentes de que 0 mamd le habia dichs
que ella nacis von lis pivenas inflamad s,
ewilentes  patoldgives  porsom-
foe wea e dbestuear apoe o los 13 afios, aproxinee
damente, aparecld  uma “mancha osonra®” en
cara amterior. tercvio medio de la pieeng de
recha, acompatiada de fichre v dolor, gque e

Entre su- i

saprarecio  posleriormente,

Entre los antevedentes paielogices familia-
ree se dlestara:  Padee vive “inflamavion™ de
miembire inferior bequierdo.

I hija wiva “Inflamaeion™ de miembro infe.
vior depeelio, desde s nacimicnta,

1 hijo wvive “inflomacion™ de miembrs infe
wie s,

vior derecho, desde suom
Examen [isico:
Aamento de volomen de ambos miembros
inferiore=  hasta Ia rodilla. goe deja dificil
godet arompanandose de una piel groesa ¥
aspera, (Figs, 1 v 20,
eformidades podibica: (pie plone),

R.C P
Manzo-Assi. 1972



Fig. 1. Paciente GH. Vista frontal de los miem-
bros inferiores,

Wesprnerones:

M. Inf, M. Tnf.

Derecho Lquierdo  Didmetro

230 em 2684 em  del pie.

38 em 11 em  de la pierna a 20
em el maléalo ex-
terno,

WLy e 11 em e la picrna a 30
em del maléols ex.
Lerno,

1. vm M em del tercio inferior

del muslo,

Longitud : Tomada de la region maleolar ox-
terna hasta espina iliaca anterasuperior 30 cm
eit ambios miembros  inferiores,

En lo: antecedentes patoeldgico: familiares
i B paciente nos Haman la atencién los dates
reengidos en o misma por lo coul e decide
citar al padee ¥ lo: doz hijos a conzulta. s
dre b la paciente, (Figs, 3 v 40,

MNina u

afves il el enlas

contramoes frente a nn paciente de 62
e preseinic

R C. P
Manco-Ponie. 1972

Fig. 2.—Vista lateral de los miembros inferio.
res de In paciente de fo Fig, 1.

aumento de volumen del pie del miembro in-
ferior 1zquierdo, el cual nos refiere el mi=mo
desde su mifner, no acompanandose de ningin
sintoma general.

Wesuraciones:

M. Inf. M. Ini.

Derechio Tzquierds  Didmetrs
25 em 2614 em  del pie.

Longitud: Tomada desde region malealar
externa hasta esnina iliaca  anterosuaperior 59
em en ambos miembroz inferiores,

Hija de la Paciente: (Figs, 5, 6 v 70,

Mos encontramos: frente o una paciente e
12 afios de edad, eubana, soltera, que presenta
aumento de volomen del piec ¥ tercio inferior
de la pierna de miembro inferior derecho, Nos
refiere la madre que la nina nacidé con el pie
derecho “inflamade™ con relacion al izquierdn
v que esta inflamocion le ha ido en aumenta
progresivamente.

Deformidades: podilicas: (pie plano),
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Fig, 3~Vista frontal de las extremidades in-
feriares del padre de lo puciente de lns Figs,
1 2

Fig. 4—Viste lateral del misme paciente de In fig. 3.

R.C. P
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Fig, 5. Viste de Tos miembros inferiores de Fig. 6—Otra vista de Ia paciente de la Fig 5.
b hijy de fa paciente de las Figs, 1 v 2.

Fig. 7—Close-up de los pies de la paciente de las figs. 5-6.

R.C.P.
Manzo-Aonie, 1972 11'.]



Wrssirzciomes:

M. Inf. M. Inf.

Dherecho Izquierdo  Didmetrn

25 em 3 em alel pie,

32 m 21 e dle In picena a B
em del maléola ox.
Lernn,

27 em 27 em  de la pierna o 16

vm del maléale ex-
Ierms,

Longitud : Tomada de la region malcolar ex-
terna hosta espina iliora anterosaperior B0 em
en ambos. miembro. inferiore.,

Hijo de la Pariente: (Figs, & 9 y 100,

MNos encontramos: frente o un pacients de 7
anoe de edad, enbone, que presomta aumento
e volumen del pie v tevcio inferior del micm.
bro inferior derecho, Nos veliere 1o madre que
el mine nacia can el pie derecha “infllamado™

van relavidan ol fzqoierds v oque esta inflama.
cion le ha o en onmento progresivamente,
Dilgtacion venosa en eara interna e b plers
i alerecha,

Defornviddindes preelilicas: (e plane ),

Wesnrrefones:

M, Inf. M, Inf.

Phisriatin lesgguierds Didmetra

2 rm 20 em del pie.

9% em 17% em  de la pierna a 8
em del maléslo ex.
tern,

21 rm 2 oem dde la plerna o 16

e alel malénle ox.
larie,

Longited: Tomady de 1o orogidn  maleolar
a iliaca amterasaperior 6
e en pmbos miembros inferiores,

externa M

Fig 8~ Vista frontal de los mivmbros inferio.
ros del hijo de la paciente de las Figs. I v 2.
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Fig, ®—Ndtese la gran dilatacian vonosa on fa
pilerna derecha del paciente e Tn Fig, &,

R. <. P
Masza-Annn. 1972
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Mas g

Fig. 10— Closenp ile los pies del paciente de las figs, 89,

SUMMARY

Quifiones Castro. J. M. Hereditary congenited ivmphedema ( Mileoy's diseasei. A cuse pre
sentation, Rev, Cob, Ped, 14: 2, 1972,

A ocose of hereditary congenital lvmphedema (Milroy's diseasct b presented. Tt was found
that over three generations four relotives were affected by thie disense: one from the first.
one from the second, ond 1wa frem the third gencration, Subjets with this disorder neither
presented  general accompanying  symplems ner were affected as to their longevity, No

uleerations eccurred, Edema does net dicappear cither permanently or temporally,

RESLUME

Unineancs Castro. J. M. Linphedime congénital héréditaire maladie du “J'frnlv.l, A propos
Fun cas, Hev, Cab, Ped. 44: 2, 1972,

On presente un cas de linphédeme congénital héreditaive ou maladie de Mileoy, Dans trois
gemerations on @ trowve 1 eas: lore géndration. un eas; 2eme genération, an cas;  3eme
generation, 2 cas, On n'a nold aueune symplonee general associc, Lo longévité n'a pas &0
aiteint, Mon pas duledrations, Loedéme ne disparait ni tempore! ni permanente,

PESIME.

HmmueHec Hac ¥. M. HacnepcTeenuas BpoEméHHas mmfanemalsonesHs
!ﬂapoﬂ}.ﬂuomf‘ggm OIHOTO CAyY8f. Rev. Cub, Ped. 841 2, 1972.

Il emyyalt HachepcTBenHoil mpoxpédHoll mmpomesu,m COXe3HB
hmua eTCA,YT0 B TPEX NOKOJEHIAX OHJ0 SeTHpe

cIy4an
sToll GonesEm.0OIMH-B MEPBOM NOKOJEHER,1-BO BTOPOM MOKOJEHWN H 2-
B TPETEEM nur:ﬂnemm.gmesm He CONPOBORIANECH HAKIDM-DI00 OOmEM CH-—
MITOMOM M He BJAAJNA HA JUMTENBHOCTE XMSHH.He OHJIO ASBeHHHX NPOABI-
eHmlt, Dnema He McdesaeT,HH BPEMEHHO,HH OKONYATENBHO.

cP 121
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