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Nifio con un sindrome Proteo,

con un sobrecrecimiento
adiposo del miembro inferior,
hipertrofia del miembro

inferior con discrepancia de
crecimiento éseo, nevus vascular,
severa malformacion venosa
troncular en pierna y muslo

y malformacion del sistema
linfatico homolateral.

I INTRODUCCION

Linfedema expresa, en el espacio intersticial, la discapacidad del
sistema linfatico para el transporte de su carga especifica y obligada'
que es un volumen liquido con alto contenido proteico (+0,9%)
que significa trabajo celular. La linfa es linfa al momento de su
Incorporaciéon y transito transcanalicular especifico, en sus distintos
eslabones vasculares y nodales. Los ganglios reconocen, identifican
y concentran la linfa hasta su posible reduccién al 10% respecto de
su volumen inicial. Por un mecanismo transcelular e intercelular
intersticial, el endotelio de los linfaticos iniciales dirige a la luz capilar
las proteinas, cuerpos extranos, agua, sales y, eventualmente, algunas
células, que asi se incorporan al sistema, y que por, una dinamica
auténoma, los transporta hasta el sistema venoso, microscoépico —a
nivel ganglionar—, y macroscopico—anivel de los confluentes yugulo
subclavios—. La especificidad de dicho segmento endotelial hace
posible la formacién de la linfa. El edema se instala por disfuncion
endotelial, una displasia capilar o de los colectores, o de los ganglios
linfaticos, por la cual la linfa no puede transitar o ser transportada
hacia el sistema venoso troncular, o por reflujo en un sistema linfatico
insuficiente. De este modo, son maltiples las razones que causan un
linfedema primario o secundario. La hipoplasia, agenesia, hiperplasia
y las displasias (linfangio displasias, linfadeno displasias?) son causa de
linfedemas primarios, particularmente importantes en pediatria, al
ser congénitas y dominantes en el espectro de los linfedemas®. De igual
modo, razones extrasistema linfatico pueden conducir al linfedema
secundario®, como lo son las filariasis (Wuchereria Bancrofti y otras),
la hipertensién venosa en las malformaciones venosas tronculares?, la
podoconiosis’, los accesos vasculares, los traumatismos, la cirugia, y
otras.

I TRATAMIENTO

El tratamiento general de los linfedemas ha sido consensuado a
través de documentos Latinoamericano (LA)®, de la International
Society of Lymphology (ISL)’, el Lymphedema Frame Work, el
consenso de Grupo Europeo de Linfologia (European Society of
Lymphology, ESL) y otros consensos que prevén la rehabilitacion
vascular linfatica. Esto supone un sistema linfatico por demas
anatomicamente normal. En pediatria, con patologia vascular
primaria, puede suceder que sea necesario habilitar un circuito
nuevo, pues nunca funcioné o funcioné mal. Un ejemplo de esta
situacion son el linfedema primario y secundario a una malformacion
venosa troncular en pelvis o muslo, de las venas iliacas y de las
venas femorales. La resultante puede ser una hipertensiéon venosa
distal, posiblemente la razén mas frecuente no parasitaria de un
linfedema secundario en pediatria. Una malformaciéon del sistema
venoso troncular se asocia con frecuencia a una displasia del sistema
linfatico, dada su embriogénesis simultanea y secuencial, razoén
por la cual, es una situaciéon que puede dar origen a un linfedema
primario por malformacién, y secundario, por hipertensién venosa
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En esta secuencia fisiopatologica, es frecuente la hipertrofia ésea o
el sobrecrecimiento del segmento corporal involucrado, dado que
la hipertension intersticial es causa de sobrecrecimiento adiposo®.
De igual modo, una mutacién del gen PIK3CA (del brazo corto
del cromosoma 3) puede ser la razén de varios sindromes con
sobrecrecimiento lipomatoso (por e¢j. CLOVEs).

La habilitacion de un circuito linfitico malformado puede
requerir, y puede beneficiarse con técnicas quirdrgicas de derivaciéon
linfovenosa, como lo son las técnicas de N. Nielubovics-W.
Olszewski (derivacién entre ganglios linfaticos y venas)”'®!', C.
Campisi (derivacién entre vasos linfiticos y venas)'*'?, 1. Koshima
(supermicrocirugia)', el trasplante autélogo de vasos linfaticos, como
la técnica de R. Baumeister o la transferencia o trasplante autélogo
nodal de C. Becker'>'%. La liposuccion de H. Brorson (en el linfedema
secundario) es una alternativa para el sobrecrecimiento adiposo,
complejo de plantear en pediatria, por su significado psicosocial pero
es un tratamiento de la secuela del linfedema secundario, con muy
buenos resultados en el adulto.

Para realizar una anastomosis linfovenosa, se requieren
condiciones basicas, anatomicas y funcionales'’, entre ellos, ademas,
un adecuado gradiente de presiéon linfovenoso de mayor a menor,
y otros. Sin esta condicién, una anastomosis linfovenosa no tiene
indicacién y se ocluye, posiblemente por trombosis, estrechez y fibrosis.

En linfedemas primarios y secundarios simultaneos, en 4reas
con hipertension venosa, por malformacién primaria o anomalia
secundaria de los troncos venosos, una anastomosis linfovenosa no
tiene indicacién al no cumplir o estar invertido el gradiente de presion.

Causas venosas: intratronculares y extratronculares. Posiblemente,
trombosis fetoembrionarias de segmentos venosos sean la razén
mas probable, no excluyente, de agenesias e hipoplasias, o el
disefio de circuitos totalmente anémalos no vinculables a las causas
mencionadas, como lo puede ser un tronco venoso tnico en muslo.
Ejemplo de ello pueden ser los sindromes de Klippel Trenaunay'®,
Weber'? o Servelle®, CLOVEs, Maffucci, Proteo™* vy otras
situaciones, como el disefio anémalo de circuitos vasculares, o el
significado funcional de cruces vasculares normales, por caso, el
sindrome de May Thurner.

En los sindromes enumerados son frecuentes los linfedemas
primarios y secundarios, ademas de otras malformaciones del
sistema linfatico®*, como lo son los linfangiomas o malformacion
quistica y las linfangiomatosis o el reflujo de linfa y fistulas cutaneas
o colecciones de linfa, y la presencia de venas embrionarias, en
general avalvuladas, como la vena marginal (de Ayas o Albanese).
Para hacer posible una derivacién linfovenosa unilateral, inguinal,
en estas condiciones, hemos combinado la operacién con técnica de
Palma®?, modificada venolinfitica con una técnica de Olszewski
modificada, linfonodal venosa, o un Palma terminolateral clasico

Angiorresonancia con contraste
en ambas imagenes, sindromes
de Klippel-Trénaunay Servelle.
Se observa todo el tiempo
venoso, incluida la circulacion
colateral de la vena marginal en
ambos pacientes pediatricos.

Angioresonancia sin contraste,
en un lactante. Se observa

todo el mapeo ganglionar
inguinocrural bilateral, para
diagndstico y seleccion de un
nivel de anastomosis linfovenosa.
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Linfocromia via cara anterior de
muslo. LUF 3%. 0,3 cm®.
Linfedema primario. Se
observan trayectos vasculares
linfaticos tortuosos sagitales y
transversales, como signo de
hipertension.

Linfografia directa transvascular,
LUF. Tiempo vasculo ganglionar.
Se observan los vasos aferentes
y eferentes nodales inguinales,
que en una anastomosis

linfovenosa no se seccionan.
Operacion de Olszewski.

Acceso quirdrgico inguinal en
Operacion de Palma Olszewski,
poslinfocromia PBV. Se observa
vaso linfatico y ganglio inguinal
centinela, disecado para una
anastomosis linfovenosa.

26

sobre el cual se pueden realizar una o dos anastomosis linfovenosas
latero laterales. La técnica de Palma original es venovenosa que
descarga en forma cruzada la sangre al circuito contralateral (lado
normal). Una anastomosis latero lateral entre ganglios y la vena del
Palma translocada, encuentra, con seguridad, un circuito venoso de
alto flujo, ya que proviene de un sistema en alta tension, con lo cual,
el efecto Venturi estd asegurado. La anastomosis linfovenosa con un
Palma, como tnica razén del puente, tiene una presiéon venosa igual
a cero e igual o al menos similar al efecto Venturi por aspiracién
desde el cayado safeno interno normal.

I TECNICA QUIRURGICA

Liberacion y evisceracion a través de 3 o 4 pequenas
incisiones de la vena safena interna del lado sano.
Aproximadamente, 1/3 de su longitud total. Se conserva el
cayado a la vena femoral comtn normal. Translocacion de
la vena liberada, por via suprapubica, subcutanea, prerrectal
anterior, con una pequena incision medial para facilitar la
maniobra. Acceso a un ganglio inguinal del lado enfermo,
identificado con una linfocromia con PBV como centinela
y su vaso aferente. Biopsia sagital del ganglio. Anastomosis
terminal venosa sobre el nivel nodal lateral anterior, sin
seccion de vasos linfaticos eferentes ni movilizacion o
liberacion del ganglio.

Realizamos una identificacién de los troncos venosos,
bilateral, con ecoDoppler. De igual modo, realizamos una
flebografia intraoperatoria bilateral. Es conveniente realizar
en forma previa una angiorresonancia nuclear magnética
sin contraste, para identificar los ganglios posibles para una
anastomosis.

Como inconveniente podemos mencionar la anestesia
general en pediatria, antes de los 6 o 7 afios. Son pacientes
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Operacion de Palma, en

un niflo. Con diagnostico

de linfedema secundario

a una hipertension venosa
inguinocrural por agenesia
de vena iliaca externa/comun
contralateral. Tiempo de
liberacion de la vena safena
interna del lado sano.

J Anastomosis linfovenosa a
nivel inguinal, vena terminal,
ganglio cara superficial.
Poslinfocromia PBV.

A. Sindrome de
Klippel-Trénaunay Servelle con
sobrecrecimiento lipomatoso
y linfangiomatosis lateral de

en un lactante. Cada segmento
de miembro inferior midio
aproximadamente 10-12 cm.
Linfedema primario y

secundario.

complejos, por lo cual, la identificacién ganglionar previa
asegura la posibilidad técnica, aspecto que, en linfedemas
primarios, es un detalle importante.

Es conveniente el rescate del PBV con acido ascorbico
endovenoso intraoperatorio, y la  heparinizacion del
segmento venoso translocado. Antiagregamos en el
posoperatorio por via oral. Ademas de vendaje elastico
de ambos miembros inferiores durante una semana,
y, posteriormente, el soporte inelastico en el miembro
inferior con linfedema o linfopatia. El control alejado de
la anastomosis puede realizarse a través de una linfografia
fluorescente con verde de indocianina.

B CONCLUSION

La idea es el resumen de una intencién quirtrgica con la
combinacion de dos técnicas perfectamente sistematizadas.
Nada nuevo, pero distinto. Una alternativa para lograr un

muslo en area de nevus vascular,

B. Paciente A, tres afios
después. Sindrome de
Klippel-Trénaunay Servelle.

3 afos posoperatorio
anastomosis linfovenosa,
técnica de Palma Olszewski
modificada por Papendieck.
Tratado, ademas, con un
cerclaje popliteo del lado
sano, y rapamicina sistémica.

Control ecogréfico alejado
posanastomosis linfovenosa,
en una operacion de Palma
con anastomosis linfovenosa
(Olszewski -nodal y venoso
lateral y safeno- safeno
lateroterminal).
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resultado quirdrgico complementario a los protocolos de
habilitaciéon vascular consensuados. Debe ser posible la
continuidad de la rehabilitaciéon vascular posoperatoria, el
laping y los soportes inelasticos terapéuticos a medida, de
acuerdo con el grado del linfedema.
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