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Elefantiasis verrugosa nostra por linfedema
primario: presentacion de un caso

AMALIA PANZARELLI'

Resumen:

La elefantiasis verrugosa nostras (EVN) es una condicién dermatoldgica poco frecuente con
potencial deformante y de transformacion maligna, la cual se presenta en pacientes con linfedema
cronico no filaridsico en estadio final. El linfedema es una forma localizada de inflamacién del tejido
que resulta de la retencion excesiva de liquido linfatico en el compartimento intersticial y es causada
por un drenaje linfatico deteriorado. El linfedema se clasifica como primario o secundario. El
linfedema primario es causado por anomalias vasculares linfaticas del desarrollo de vasos linfaticos.

La elefantiasis verrugosa nostra a menudo se diagnostica errbneamente porque imita otras
condiciones de inflamacion de las extremidades. Por su potencial deformante, su progresién
cronica, complicaciones y serias implicaciones en la calidad de vida; resulta importante garantizar
que estos enfermos reciban un manejo temprano 6ptimo y oportuno para evitar la progresiéon a

estadios avanzados e irreversibles como el caso presentado.
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Elefantiasis verrucosa nostra due to primary lymphedema:
presentation of a case

Summary:

Elephantiasis verrucosa nostra is a rare dermatological condition with a deforming and potential
malignant transformation, which occurs in patients with end-stage chronic non-filarial lymphedema.

Lymphedema is a localized form of tissue swelling resulting from excessive retention of
lymphatic fluid in the interstitial compartment and caused by impaired lymphatic drainage.
Lymphedema is classified as primary or secondary. Primary lymphedema is caused by
developmental lymphatic vascular anomalies. This progressive chronic disease has serious
implications on patients' quality of life. It is often misdiagnosed because it mimics other conditions
of extremity swelling. There is no definitive cure for lymphedema. However, proper diagnosis and
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management, its progression and potential complications may be limited.

Autor para correspondencia: Key words: elephantiasis, lymphedema, primary, elephantiasis verrucosa nostra, skin.
Amalia Panzarelli,
e-mail: boreal.star@gmail.com

Dermatol Venez « Vol.58 - N°1 - 2020 31



CASO CLINICO

Introduccion

El linfedema es un edema crénico por mal drenaje linfatico y
acumulacion de liquido intersticial. Puede ser primario, debido
a aplasia o hipoplasia del sistema linfatico o incompetencia del
sistema valvular, o secundario, cuando se produce una
obstruccion o infiltracién de los vasos linfaticos por tumores,
obesidad,
sobrecarga del sistema venoso en miembros inferiores. La causa

infecciones (linfangitis recurrente), cirugia o
mas frecuente en paises no desarrollados es la filariasis y en los
desarrollados es la relacionada con tratamientos de radioterapia

y cirugia de neoplasias malignas’.

El término elefantiasis se usa para denotar una parte del cuerpo
que ha sufrido una deformidad como resultado de un linfedema
cronico?. En 1969, Castellani clasifico la elefantiasis en cuatro
subtipos: 1) elefantiasis tropical: debido a la filariasis; 2) elefantiasis
nostra debido a infeccién bacteriana; 3) elefantiasis sintomatica:
debido a causas micéticas, sifiliticas, tuberculosis, neoplasicas o
traumaticas por obstruccion linfatica; y 4) elefantiasis congénita:
asociada con trastornos hereditarios como la enfermedad de
Milroy. La elefantiasis verrugosa nostra (EVN) se definio
originalmente como una condicion resultante del bloqueo
linfatico causado por infeccion bacteriana recurrente, también
llamada linfangitis recurrens elephantogénica. Sin embargo,
muchos trabajos recientes han incluido otras causas no
infecciosas como causantes de la obstruccion linfatica por lo cual
el concepto cambid3.

La EVN es un raro conjunto de manifestaciones cutaneas con
potencial deformante y de transformacién maligna, la cual se
presenta en pacientes con linfedema crénico no filariasico en
estadio final*>.

Se presenta el caso de una paciente con EVN asociada a
linfedema primario y multiples complicaciones médicas.

Caso clinico

Paciente femenina de 53 afios, de ascendencia portuguesa y
procedente de la localidad, con historia de linfedema progresivo
en los miembros inferiores desde los 20 afos de edad, con

historia de multiples hospitalizaciones por cuadros de erisipela.

En los ultimos 5 afios los sintomas venian aumentando en

frecuencia, principalmente las complicaciones infecciosas.

Antecedentes personales de HTA, diabetes mellitus tipo 2,
hipotiroidismo primario y obesidad. Con poca movilidad e
incumplimiento de dietas y tratamientos. Medicamentos que
recibia: candesartan, furosemida, glimepiride, metformina,
eutirox. Manejada por medicina interna.

Al examen fisico; talla 1,60 Peso: 95 Kg se aprecian las
extremidades inferiores tumefactas, con edema deformante y
endurecimiento de la dermis, con presencia de multiples
ndédulos inflamatorios, exudacion serosa mal oliente y Ulceras
ubicadas principalmente en region infrarotuliana de miembro
inferior derecho. Con afectacion del dorso de los pies y marcada
deformidad del pliegue tarso digital. Signo de Kaposi-Stemmer
positivo, caracteristico de los pacientes con linfedema, que
consiste en la imposibilidad de pinzar la piel dorsal de la
primera falange del 2° dedo del pie por aumento de su espesor.
(Figuras 1y 2).

Flgura 2. . Acercamiento pierna y pie derecho. Deformidad, nédulos
inflamatorios, apariencia en "empedrado". Signo Kaposi-Stemmer
positivo.
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Examenes paraclinicos:

Laboratorio: Hb 11,40 gr%. Leucocitos 7500 segmentados 69
linfocitos 29 Glicemia 186 mg% TSH 5,46 mg%(VN: 0,27-4) T4
libre 6,01(VN: 5-14) T3 2,77(VN: 2-12) Insulina basal 13,5 mg%
(VN: hasta 20). VDRL: NR VIH: negativo. Pruebas renales y
hepaticas normales.

Resonancia magnética de abdomen y miembros inferiores:
se descartaron causas obstructivas asociadas. Sin compromiso
venoso profundo ni tumores. Hipoplasia de linfaticos inguinales
principalmente derechos.

Rx torax: cardiomegalia y modificaciones por HTA.

Con el diagnostico de EVN en el contexto de una paciente
con linfedema primario, se manejé inicialmente en conjunto con
cirujano vascular periférico desechando la posibilidad de
tratamiento quirdrgico y optando por tratamiento conservador
con instrucciones sobre cuidados de la piel, prevencion de
traumatismos, heridas e infecciones. Medicamentos permanentes:
anticoagulantes orales, diuréticos, pentoxifilina, lavados con
permanganato de potasio alternos con yodopovidona diluida.

En su evolucién y seguimiento por 10 afios, presento
multiples complicaciones principalmente infecciosas, miasis
incluida, lo cual ameritd hospitalizaciones a repeticiéon con
deterioro progresivo de las condiciones generales y dermatoldgicas,
asociandose linforrea persistente (figuras 3,4 y 5) manejada con

crioterapia en spray con periodos de mejoria y recidiva.

Flgura 3. Ulceras con secrecién maloliente y linforrea.

Figura 4. Pie mugoso "mossy foot" en linfedema avanzado.

Flgura 5. Fase avanzada de EVN. Edema deformante y endurecimiento
de la dermis, con presencia de miltiples nédulos inflamatorios,
exudacion serosa mal oliente y ulceras ubicadas en pierna derecha.
Dificultad para movilizarse.

Finalmente hace cuadro de hipotensién y sepsis, siendo el
punto de partida celulitis relacionada con EVN y fallece en la
emergencia de un hospital local.

Discusion

La EVN es el grado mas avanzado del linfedema crénico no
filaridsico. La acumulacién prolongada de fluido intersticial, rico
en proteinas, induciria una proliferacion de fibroblastos y
afectaria a la respuesta inmune local, lo que conduciria a una
mayor fibrosis de la dermis y a un aumento de la susceptibilidad
a infecciones. Se caracteriza por presentar una piel con
hiperqueratosis, papilomatosis e hiperplasia verrugosa, lo que
le da un aspecto en empedrado, pudiendo evolucionar a
ulceracion e infecciones, que a su vez predisponen a celulitis
recurrentes’, como el caso presentado.

ENV es un
desfigurante y a veces con una constelacién grotesca de

trastorno poco comun, potencialmente
manifestaciones dermatoldgicas secuelas de la obstruccién

linfatica crénica®.

Los casos de linfedema primario son raros, con prevalencia
reportada de hasta 1 caso por 100.000 (cien mil) individuos. El
linfedema es una carga importante para cualquier sistema de

Dermatol Venez « Vol.58 - N°1 - 2020

33



CASO CLINICO

salud por ser un problema crénico, progresivo y requerir
tratamiento de por vida®. En general, la incidencia en mujeres es
el doble que en hombres®®.

Los pacientes con linfedema primario tienen una morbilidad
menor en comparacion con los pacientes con linfedema
secundario, y es el resultado de mutaciones genéticas que
conducen al subdesarrollo de vasos linfaticos y un mal
funcionamiento de la capacidad de drenaje linfatico. Puede ser
una enfermedad aislada o parte de un sindrome complejo. La
mayoria de los casos son heredados como un rasgo autosémico
dominante con incompleta penetrancia y expresion variable.
Casi el 30% de los pacientes con linfedema primario tienen
mutaciones genéticas identificables, a menudo en la via de
sefalizacion para el factor de crecimiento vascular endotelial C.
Mas de 20 genes se han relacionado con anomalias linfaticas en
linfedema primario®.

Segun la edad de inicio el linfedema primario es subdividido
en 3 categorias: linfedema primario congénito también llamado
enfermedad de Milroy, presente desde el nacimiento o poco
después; linfedema primario precoz o enfermedad de Meige, la
variante mas comuUn y a la que correspondia la paciente
presentada y linfedema primario tarda o tardio el cual se
manifiesta después de los 35 afios de edad, producto de
incompetencia valvular funcional sin alteraciones anatémicas de
los linfaticos*®.

Con el tiempo, se desarrolla la denominada EVN®, entidad
diagnosticada en ésta paciente. La piel sobre el drea afectada
tiene apariencia hiperqueratética "musgosa” o "adoquinada” y
propensa a fisuras, ulceracién y celulitis recurrentes. Es comudn
la exudacién de liquido claro a amarillo claro (linforrea). En casos
mas raros, pacientes con larga evolucion del linfedema pueden
desarrollar angiosarcoma cutaneo®S.

EVN
cromoblastomicosis, filariasis, lipodermatosclerosis, lipedema,

El diagnostico  diferencial de la incluye,

carcinoma verrugoso, mucinosis papular y mixedema pretibial®3.
El diagndstico de EVN se hace a través de una anamnesis

detallada y un examen fisico completo. La evaluacion de
pacientes con sospecha de EVN se describe en la tabla L.

Tabla 1. Evaluacion de paciente con sospecha de elefantiasis
verrugosa nostra (EVN)

Historia Incluido inicio, curso de la condicion e historial
de viaje

Examen Fisico Examen completo de la piel, signo de Kaposi-

Stremmer (engrosamiento de la piel en la parte
dorsal de los dedos de los pies, indicativos de
linfedema).

Laboratorio Perfil general de laboratorio buscando

comorbilidades como hiperglicemia, hormona
secretora de tiroides y hemograma completo con
diferencial para descartar eosinofilia. Si se
sospecha filariasis, frotis de sangre tefido con
Giemsa para evaluar microfilarias y / o pruebas

de antigeno especifico.
Cultivo micoldgico si se sospecha

cromoblastomicosis.

Biopsia de piel Indicada para descartar malignidad.

Imégenes Linfogammagrafia: excelente para hacer un

No-invasivas diagnostico de linfedema (92% de sensibilidad y
100% de especificidad).
Resonancia magnética: la mejor modalidad de
imagen para la evaluaciéon de tumores, para
distinguir lipedema de linfedema, y precisar la
anatomia de los ganglios linfaticos.
Ultrasonido: util solo para buscar obstruccion
entre linfedema por filarias y no filarias; puede
visualizar gusanos adultos que ocupan vasos
linfaticos (baja sensibilidad).
Iméagenes invasivas | Linfangiografia: en gran parte reemplazada
por modalidades no invasivas. Raramente

i indicada en la evaluacion del linfedema.
Fuente: Sisto K, Khachemoune A. Elephantiasis Nostras Verrucosa. A Review.
Am J Clin Dermatol 2008; 9 (3): 141-146.

La EVN es una condicién dificil de tratar. No ha habido
estudios a largo plazo que investiguen el manejo de la afeccion
y tratamientos consensuados; lo que se conoce es el resultado
de informes de casos aislados publicados. Las opciones de
manejo incluyen el conservador, el mecanico, el médico, e
intervenciones quirurgicas.
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El conservador incluye las medidas para disminuir el estasis
linfatico e incluyen disminucién de peso, ejercicios isométricos
realizados por el paciente en su domicilio, vendajes y medias de
compresion para disminuir la lipoestasis. El mecanico se refiere
a la presoterapia neumética secuencial intermitente, poco
conocido en nuestro medio. El tratamiento médico incluye los
drenajes linfaticos, vendajes de baja elasticidad, ejercicios fisicos
aérobicos, laser de COp, medidas higiénicas adecuadas,
prevencién de traumatismos cutaneos para disminuir el riesgo
de infecciones bacterianas y fungicas'34¢. Manejo del edema
con diuréticos prolongados. Los retinoides orales pueden ser
efectivos, pero la sostenibilidad de estos resultados parece
variable. En raras ocasiones se puede llegar al desbridamiento

quirdrgico o la amputacién en casos recalcitrantes?.
Conclusion

En conclusion, la EVN es una enfermedad crénica con serias
implicaciones en la calidad de vida. Esta claro que el curso

natural de la EVN es progresivo y debilitante.

Como el nimero de casos de la EVN va en aumento en el

mundo, las estrategias de manejo también. Hasta que surja el

estdndar de atencion, las decisiones de tratamiento deben
tomarse de forma individual utilizando la mejor informacion

disponible.

Tratar de captar los pacientes en etapas tempranas y entrenar
a los médicos para realizar un diagndstico precoz, en pro de
evitar las complicaciones y la progresion hacia estadios
avanzados de la enfermedad, en los cuales la mortalidad es

probable como el caso presentado@
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