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Elefantiasis verrugosa nostra asociada a linfedema crénico y
acroangiodermatitis de mali (pseudo sarcoma de Kaposi). Reporte de caso

Elephantiasis nostra verrucosa associated with chronic lymphedema and
acroangiodermatitis of mali (pseudo sarcoma of Kaposi). Case report
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RESUMEN

La elefantiasis verrugosa nostra es una patologia poco frecuente secundaria a linfedema crénico no
filariasico, con la consecuente deformacion y aumento de volumen del miembro afecto acompafiado
de un engrosamiento excesivo de la piel.

Presentamos el caso de un paciente de sexo masculino con hiperplasia verrugosa en miembros
inferiores secundaria a linfedema crénico por trastornos de la circulacion venolinfatica.
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ABSTRACT

The elephantiasis nostra verrucosa is a rare pathology secondary to chronic non-filarial ymphedema,
with the consequent deformation and volume increase of the affected limb accompanied by excessive

thickening of the skin.

We present the case of a male patient with verrucous hyperplasia in the lower limbs secondary to
chronic lymphedema due to disorders of the venolymphatic circulation.

Keywords: elephantiasis, lymphedema, acroangiodermatitis.

INTRODUCCION

La elefantiasis verrugosa nostra (EVN) es
una forma rara de linfedema crénico que
causa hipertrofia cutanea progresiva. Puede
conducir a una desfiguracion severa de partes
del cuerpo, afectando con mayor frecuencia
a las extremidades inferiores. Varios factores
pueden causar obstruccion del sistema
linfatico y provocar EVN, entre ellos neoplasias
compresivas, radioterapia, insuficiencia
cardiaca congestiva, obesidad, hipotiroidismo
y estasis venosa cronica. Clinicamente, la
EVN se caracteriza por un edema sin signo
de Godet, papulas, nédulos y queratosis
con aspecto verrugoso o en empedrado.
Deben considerarse, para el diagnéstico
diferencial: el mixedema pretibial, la filariasis,
la cromoblastomicosis, la lipodermatosclerosis
y la dermatitis por estasis venosa.1

La acroangiodermatitis de Mali (AAD), también
conocida como sarcoma de Pseudo-Kaposi,
es una angiodisplasia reactiva de vasos
sanguineos cutaneos que a menudo se observa
en asociacion con insuficiencia venosa,
con ciertas anomalias vasculares (fistulas
arteriovenosas), extremidades paralizadas y
afecciones asociadas con trombosis. Es una
afeccion benigna que clinicamente se presenta
como maculas violaceas, placas induradas
0 nodulos generalmente en las superficies
extensoras de las extremidades inferiores.
Aunque es benigna, debe diferenciarse de
afecciones malignas como el sarcoma de
Kaposi, especialmente en la era actual del
VIH vy, por lo tanto, el examen histopatolégico
es imprescindible para su diagnostico y
diferenciacion.2
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Tanto para la EVN como para la AAD, la
determinacion de las causas subyacentes
y el inicio del tratamiento durante la etapa
temprana pueden disminuir la progresion de
las complicaciones. La historia clinica y el
examen fisico muchas veces son suficientes
para diagnosticarlas, sin embargo, se preconiza
la evaluacion histopatoldgica. Las pruebas
de laboratorio y los estudios de imagen
proporcionan mas informacién acerca de
la causa y ayudan a diferenciarlas de otras
entidades.1 Presentamos un caso clinico donde
observamos ambas entidades en un mismo
paciente con el objetivo de exponer la relacion
observada entre ambas patologias.

CASO CLINICO

Varén, 79 anos, procedente de Guarambaré,
jubilado, portador de artritis reumatoidea sin
tratamiento, consumidor cronico de AINEs y en
silla de ruedas desde hace 5 afos por artritis
de ambas rodillas. Consulta por cuadro de
aproximadamente 10 afios de evolucién que
inicia con edema en ambos miembros inferiores
que no cede con el reposo, con posterior cambio
de coloracién y apariciéon de tumoraciones
redondeadas que aumentan de manera
progresiva y ascendente. Se encontraba en
tratamiento con laser indicado por cirujano
vascular debido a la presencia de varices en
miembros inferiores. Ante el empeoramiento
progresivo deciden consultar en dermatologia.

Examen fisico: placa hiperpigmentada
de limites netos, bordes irregulares, con
tumoraciones papilomatosas de superficie
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verrugosa, que se extienden en toda la cara
anterior y posterior la pierna izquierda, en
pierna derecha abarca todo el dorso del
pie hasta el tobillo, aspecto en empedrado,
en caras laterales de ambos pies presenta
tumoraciones exofiticas, hiperqueratésicas,
amarillentas, que afectan plantas y deforman
los pies, con pérdida de los espacios
interdigitales, algunas areas exudativas. Ambos
miembros inferiores se encuentran tumefactos
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con imposibilidad de plegar la piel. Los dedos
de manos y pies presentan desviacion cubital.
En los pies se constata ademas onicodistrofia
e hiperqueratosis ungueal, cianosis distal de
los dedos. En la pierna derecha se observan
placas redondeadas violaceas bien delimitadas
que impresionan seguir un trayecto lineal
ascendente. No se palpan adenomegalias
inguinales. (Figura 1. A, By C)

Figura 1. A. Ambos miembros inferiores con placas hiperpigmentadas con aspecto empedrado. En la pierna derecha las

lesiones impresionan seguir trayecto lineal. B. Desviacion cubital de los dedos, hiperqueratosis subungueal de los 10 dedos.

C. vista en detalle de las tumoraciones exofiticas, hiperqueratdsicas, amarillentas, que afectan plantas y deforman los pies,
con pérdida de los espacios interdigitales.

Figura 2. Tincion H&E A. Vista panoramica, epidermis con acantosis, elongacion irregular de las redes de crestas,
queratinizacion ortoqueratdsica, ausencia de rasgos epidérmicos liqguenoides, papilomatosis. B. Edema dérmico superficial
C. Angioproliferacién vascular D. Sideréfagos numerosos en todas las tomas.
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Se planteé el diagndstico presuntivo de
sindrome verrugoso con sus diferentes
etiologias: infecciosa, tumoral, vascular. 3

Se realizé biopsia de piel para histopatologia
de tres lesiones distintas y ademas se toma
muestra de piel para cultivo.

Histopatologia: con tincion de hematoxilina
y eosina, en una vista panoramica, epidermis
con acantosis, elongacion irregular de las
redes de crestas, capa granulosa presente,
queratinizacion ortoqueratésica normal con
paraqueratosis focal y no confluente. Ausencia
de rasgos epidérmicos liquenoides. Se observa
papilomatosis. Edema dérmico superficial, muy
marcado sobre todo en una de las tomas, y
presencia de angioproliferacion vascular, con
sider6fagos numerosos en todas las tomas
(Figura 2. A, B, Cy D).

Diagnédstico histopatolégico: hiperplasia
epidérmica verruciforme (hiperplasia verrugosa
nostra). Linfedema. Acroangiodermatitis de Mali
(Pseudo sarcoma de Kaposi)

Evolucién: se decide tratamiento conservador,
con indicaciones de cuidados de la piel con
lavados y emolientes, evitar en lo posible
traumatismos para prevenir infecciones y
seguimiento por cirugia vascular.

DISCUSION

El linfedema es el aumento de volumen de una
regiéon anatémica. Se nombré elefantiasis a la
infestacion por Wuchereria bancrofti y en 1934
Castellani anadio la palabra nostra para agregar
otras causas.4 Es una alteracion edematosa
cronica, causada por alteraciones en el drenaje
linfatico que conlleva a la acumulacion de
linfa en el intersticio dérmico y compromete
principalmente las extremidades de manera
ascendente. 5,6 Se ha descrito también el
linfedema elefantiasico “localizado” (sobre todo
en region anogenital/ parpados/muslos/mamas)
donde la combinacién de factores promotores
de estasis linfatica (trauma, obesidad, infeccién
y/o trastornos inflamatorios) dieron lugar al
desarrollo de esta dermatosis. 7
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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, infecciones (linfangitis
recurrente), obesidad, cirugia, radioterapia o
sobrecarga del sistema venoso en miembros
inferiores. La causa mas frecuente en paises
no desarrollados es la filariasis y en paises
desarrollados es la iatrogenia por radioterapia
y cirugia de neoplasias malignas. La incidencia
luego de una diseccién ganglionar axilar por
cancer de mama es 29-49% y en una biopsia de
linfonodo centinela 5-7%. Puede ocurrir como
consecuencia del tratamiento de otros tipos de
cancer como melanoma (16%), ginecolégico
(20%), genitourinario (10%), cabeza y cuello
(4%), sarcomas (30%).8 También los episodios
recurrentes de erisipela pueden causar
desarrollo de linfedema croénico.9 El grado mas
severo de linfedema crénico no filariasico se
denomina elefantiasis verrugosa nostra (EVN),
que cursa con hipertrofia cutéanea desfigurante.
En el caso presentado previamente la EVN
se manifesté secundaria a trastornos en la
circulacion venolinfatica y probablemente a
iatrogenia relacionada con los procedimientos
con laser a los que fue sometido el paciente,
aunque no hemos encontrado literatura sobre
lo ultimo expuesto.

El linfedema verrugoso afecta mayoritariamente
a las extremidades inferiores, principalmente
de manera distal, se manifiesta con papulas,
pliegues cutdneos exagerados, queratosis,
nédulos con apariencia verrugosa de
consistencia firme y aumento de volumen del
miembro. Al inicio el edema es blando con signo
de Godet, con el tiempo la fibrosis aumenta y
este edema se torna duro, no se alivia al elevar
la extremidad 4,6,10, no hay signo de Godet
y hay signo de Stemmer (imposibilidad de
pinzar la piel del dorso del segundo dedo del
pie, lo que sugiere fibrosis); en etapas finales y
aunadas al traumatismo, se generan Ulceras y
deformidades. 4,10

Las lesiones verrugosas son de diversos
tamafos y formas y pueden involucrar una gran
area difusamente. Los papilomas solitarios
algunas veces lucen gruesos, aplanados, lisos,
de 0,5 a 2 cm de diametro y se distribuyen entre
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las lesiones verrugosas como lo describe la Dra.
Lozano en su publicacion.10 Dichas lesiones
también fueron descritas en nuestro paciente
con distribucion asimétrica, sobre todo en el
miembro con mayor compromiso verrugoso.

Eldiagnésticoesclinicoehistoldgico, aldescartar
principalmente procesos malignos.4,10 Los
estudios de imagen, como la tomografia, la
resonancia magnética y el ultrasonido permiten
evaluar la obstruccién y condicién de los
tejidos blandos, pero la linfogammagrafia tiene
92% de sensibilidad y 100% de especificidad
diagnostica; si se sospecha causa infecciosa
(filiarias o  cromoblastomicosis)  deben
descartarse viajes a zonas endémicas, realizar
frotis sanguineo y cultivos.4 No se realizaron
estos estudios a fin de optimizar recursos ya
que esta zona geografica no es endémica de
filariasis y el paciente no reporta viajes a zonas
endémicas. Es preciso mencionar que varios
estudios relacionan a la elefantiasis verrugosa
con el desarrollo de neoplasias malignas
como angiosarcomas, linfomas, melanomas
y carcinomas escamocelulares, relacion
probablemente debida a que la disminucion
del flujo linfatico estimularia la angiogénesis y
ocasionaria la alteracion del transito celular a
ganglios dando lugar asi al desarrollo de estas
neoplasias. 11,12,13

El término acroangiodermatitis o]
pseudosarcoma de Kaposi (PSK) se refiere a
una entidad angioproliferativa autolimitada que
incluye un grupo de enfermedades, congénitas
0 adquiridas, con lesiones cutaneas similares
al sarcoma de Kaposi (SK). Se han descrito
en relacion con la insuficiencia venosa cronica
(tipo Mali), ocasionada por malformaciones
arteriovenosas de origen congénito o
iatrogénico (tipo Stewart-Bluefarb) y con otros
problemas vasculares como el dafo de los
vasos por amputacion, prétesis mal colocadas,
déficits vasomotores de miembros paralizados
o la mutacion del alelo 20210 A del gen de la
protrombina14.

Hemos encontrado referencias de aparicion
conjunta de estas dos entidades descritas
en nuestro paciente, de por si infrecuentes,
como el caso reportado por la Dra. Heller,
del Departamento de Dermatologia de la
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Universidad de Nueva York15 o el caso
reportado por el Dr. Mehta et. al en Mumbay,
India.16 Ademas, se han registrado casos
de acroangiodermatitis de Mali en pacientes
parapléjicos17, condicion presente en nuestro
paciente y que probablemente contribuiria al
desarrollo de dicha patologia.

El mejor tratamiento descrito para ambas
entidades una vez desarrolladas es la terapia
compresiva.4 Los objetivos principales en el
manejo son limitar la morbilidad del paciente,
mejorar la funcionalidad y la calidad de vida.
Si bien no hay tratamiento curativo para el
linfedema, el manejo debe estar a cargo
de un equipo multidisciplinario. Uno de los
tratamientos mas comunes es la terapia
descongestiva compleja (TDC) que incluye el
uso de prendas de compresion. Se ha descrito
alivio clinico de las lesiones verrugosas con
aplicacion tépica de tazaroteno al 0.1%.18
El tratamiento quirdrgico es una alternativa
cuando las medidas conservadoras ya no son
suficientes. 9.

CONCLUSION

La elefantiasis verrugosa nostra es una
condicion poco frecuente. En paises
tropicales, ante el diagnéstico de un sindrome
verruciforme, es importante descartar causas
infecciosas como son las micosis profundas,
la infeccién crénica por estreptococos y la
filariasis, en areas endémicas, por medio de
estudios bacteriolégicos y micoldgicos. Se debe
dar particular énfasis en descartar, con estudios
histopatolégicos, procesos malignos ante la
frecuente asociacion con la EVN. La AAD se
considera una dermatosis reactiva al linfedema
cronico, sin embargo, la presentacion clinica
de la misma obliga a descartar angiosarcomas
mediante la histopatologia. El tratamiento
propuesto por dermatologia se encuentra
enfocado principalmente a mejorar la calidad de
vida intentando disminuir los sintomas, mejorar
el aspecto y la funcion.
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