Dermatol Rev Mex 2019 septiembre-octubre;63(5):509-513.

Dermatologia

Revisto mexicano

Linfedema verrugoso (elefantiasis verrugosa nostra)
secundario a regresion de sarcoma de Kaposi

Verrucous lymphedema (elephantiasis nostras verrucosa)

secondary to regression of Kaposi’s sarcoma.
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Resumen

El linfedema es el aumento de volumen de una regién anatémica. Se nombré elefan-
tiasis a la infestacion por Wucheria bancofti y en 1934 Castellani afiadié la palabra
nostra para agregar otras causas. Es secundario a obstruccién linfatica superficial,
extravasacion de linfa y activacion de fibroblastos. En términos clinicos, hay querato-
sis, papulas y nédulos de apariencia verrugosa. El diagnéstico es clinico e histolégico
(dilatacion de vasos linfaticos, edema intersticial y aumento de capilares y fibroblastos).
El mejor tratamiento es la terapia compresiva. A propésito de la baja frecuencia de
esta enfermedad, comunicamos el caso de un paciente de 26 afos de edad, con el
virus de inmunodeficiencia humana que después de la regresién de sarcoma de Kaposi
tratado con quimioterapia tuvo nuevas neoformaciones con aspecto empedrado en
los miembros pélvicos; mediante estudio histolégico se confirmé el diagnéstico de
linfedema verrugoso. El paciente fue tratado con terapia compresiva y quirdrgica con
buenos resultados funcionales.
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Abstract

Lymphedema is the increase in volume of an anatomical region. The infestation was
named elephantiasis by Wucheria bancofti and in 1934 Castellani added nostra to
add other causes. It is secondary to superficial lymphatic obstruction, extravasation
of lymph and activation of fibroblasts. Clinically it presents with keratosis, papules
and nodules of warty appearance. The diagnosis is clinical and histological (dilation
of lymphatic vessels, interstitial edema and increase of capillaries and fibroblasts).
The best treatment is compressive therapy. With regard to the low frequency of this
entity, we report the case of a 26-year-old man, with HIV, who, after the Kaposi’s
sarcoma regression treated with chemotherapy presented new neoplastic papillae
in the pelvic limbs; diagnosis of verrucous lymphedema was confirmed by histo-
logical study. Patient was treated with compressive and surgical therapy with good
functional results.
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ANTECEDENTES

El linfedema se define como el aumento de volu-
men de una region anatémica, generalmente una
extremidad." Inicialmente se le conocié como ele-
fantiasis, causado por la infeccién por Wucheria
bancofti y en 1934 Castellani anadi6 la palabra
nostra para agregar otras causas.” Los nombres
para definir este trastorno dermatolégico son
mdltiples: elefantiasis nostra verrugosa, pélipos fi-
broepiteliales linfedematosos y pseudosarcoma.*

En paises en desarrollo se relaciona con procesos
infecciosos (filariasis) y en paises industrializados
con padecimientos oncoldgicos.! Esta afeccion
es infrecuente y poco reportada.*

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 26 afos de edad, que
acudi6 por padecer una dermatosis localizada
a los miembros pélvicos, con predominio en
ambas piernas; caracterizada por multiples neo-
formaciones de diversos tamafios (3 a 15 mm),
del color de la piel, con tendencia a confluir, al-
gunas con costra sobre su superficie, de aspecto
empedrado, acompanado de aumento de volu-
men, signo de Stemmer, dolor y limitacién de la
movilidad de tres meses de evolucién (Figura 1).

Tenia el antecedente de ser portador de VIH
de tres anos de evolucién en tratamiento con
Truvada y Kaletra (emtricitabina-tenofovir,
lopinavir-ritonavir) y haber padecido hacia un
afo sarcoma de Kaposi en fase tumoral estadio
IV B por Enzinger (generalizado, mucocutaneoy
visceral, con manifestaciones sistémicas) que fue
confirmado por tomografia, endoscopia, estudio
histolégico y en donde la tincién inmunohisto-
quimica de las lesiones dérmicas fue positiva
para VHH-8, por lo que fue tratado con cinco
ciclos de quimioterapia basados en bleomicina
y vincristina durante 7 meses, con lo que logré
remision total (Figura 2).
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Figura 1. Imagen clinica. Mdltiples neoformaciones
de aspecto polipoide con tendencia a confluir, del
color de la piel, con algunas costras hematicas, que
da aspecto queloidal.

Como parte del abordaje se realiz6 ultraso-
nido doppler y tomografia de los miembros
pélvicos, sin encontrar alteraciones arteriales
ni venosas. Por los antecedentes del pacien-
te y los hallazgos clinicos se realizé nuevo
estudio histolégico e inmunohistoquimico,
que se describié como una lesion exofitica
polioide con hiperqueratosis laminar, dermis
con edema intersticial entre las fibras de cola-
geno, aumento en el nimero de fibroblastos,
vasos capilares dilatados y centro fibroso con
abundantes fibras de coldgena delgadas e
inmunotincién para VHH-8 negativa, CD34
positivo resaltando capilares sanguineos y
linfaticos (Figura 3), con lo que se descart6
recidiva del sarcoma de Kaposi y se confirmé
el diagnéstico de linfedema verrugoso.
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Figura 2. A. Imagen clinica comparativa. Mdltiples neoformaciones en domo, color violaceo con tendencia a
confluir, cubiertas de escama blanquecina y algunas costras melicéricas. B. Estudio histolégico. H-E. Sarcoma
de Kaposi con proliferacion y dilatacion de capilares, hay hendiduras y fasciculos de células fusiformes con
eritrocitos entremezclados. C. Inmunotincién VHH-8 positiva con patrén nuclear (40x).
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Figura 3. A. Estudio histolégico. H-E. Linfedema verrugoso, lesion exofitica polioide con hiperqueratosis laminar,
epidermis con hiperpigmentacion focal de la capa basal, en la dermis edema marcado intersticial entre las fibras
de colageno, vasos capilares dilatados y ligero aumento en el nimero de fibroblastos; el centro es fibroso con
abundantes fibras de colagena delgadas. B. Inmunotincién para anticuerpo VHH-8 negativa. C. Inmunotincion
CD-34 positiva que resalta capilares sanguineos y linfaticos con células fusiformes en el estroma. 40x.

El tratamiento incluy6 terapia compresiva (ven-  DISCUSION

das, medias) y curetaje de lesiones extensas.

Después de seis meses se observé mejoria clinica El sistema linfatico cutaneo forma una red vas-
y funcional, carga viral indetectable y linfocitos ~ cular que drena linfa de la dermis e hipodermis.
CD4+ > 300. Las causas de linfedema primario son agenesia
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congénita e hipoplasia de los vasos linfaticos,
las secundarias se relacionan con procesos
obstructivos.” La obstruccion genera linfoesta-
sis y extravasacion de linfa entre fibroblastos,
adipocitos y queratinocitos, el exceso de pro-
tefnas activa fibroblastos ocasionando fibrosis
dérmica, del sistema linfatico y del tejido celular
subcutaneo.’

Existen tres escenarios patogénicos de linfedema
concomitante con sarcoma de Kaposi (antes,
durante y en el proceso de regresion):

En pacientes con linfedema se ha descrito
sobre el mismo la aparicion de sarcoma
de Kaposi.® Se explica por estimulos fisi-
cos y procesos infecciosos (VHH-8) que
favorece la linfangiogénesis y angiogé-
nesis mediante el aumento del factor de
crecimiento endotelial vascular (VEGF) y
mediadores inflamatorios (IL1-b, IL-6 y
TNF-a), aunado a la intensificacion del
tréfico de linfocitos y células de Langer-
hans.”

En pacientes con diagnéstico de sarcoma
de Kaposi, el linfedema es secundario a la
obstruccién linfatica por células malignas,
obstruccién ganglionar y aumento de la
permeabilidad vascular que conduce al
deterioro estructural y funcional del dre-
naje linfatico.”®

En pacientes con sarcoma de Kaposi en
tratamiento antirretroviral, quimiotera-
peutico o ambos que durante la regresion
muestran obstruccién linfatica por fibroes-
clerosis y aumento de la densidad capilar
y que dada su cronicidad Ileva a linfede-
ma verrugoso, Como en nuestro caso.’

El linfedema verrugoso afecta las extremidades
inferiores, principalmente las piernas y los pies,
se manifiesta con pépulas, pliegues cutaneos
exagerados, queratosis y nédulos con apariencia
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verrugosa de consistencia firme, hay aumento de
volumen, 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, 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 aunado al traumatis-
mo se generan Ulceras y deformidad.’ "

La Sociedad Internacional de Linfologia clasifica
el linfedema en cuatro estadios y en el estadio 3
se manifiesta el linfedema verrugoso (Cuadro 1).!

El diagndstico es clinico e histolégico, al descartar
principalmente procesos malignos. 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 sensi-
bilidad y 100% de especificidad diagnéstica; si
se sospecha causa infecciosa (filiarias o cromo-
blastomicosis) deben descartarse viajes a zonas
endémicas, realizar frotis sanguineo y cultivos.™

En términos histoldgicos, el linfedema verrugoso
se refiere a la hiperplasia pseudoepiteliomatosa
de la epidermis.’ En todas las etapas se obser-
va aumento de capilares y fibroblastos, vasos
linfaticos dilatados e infiltrado inflamatorio por
macréfagos. En la dermis y el tejido celular sub-

Clasificacién del linfedema por la Sociedad In-
ternacional de Linfologia

m Caracteristicas

0 (latente) Subclinico

1 (reversible)  Revierte al elevar la extremidad, hay

fibrosis focal y signo de Godet

2 (irreversible) No revierte al elevar la extremidad, signo
de Godet ausente

3 (elefantiasis) Linfedema verrugoso (pliegues cutaneos
exagerados, queratosis, papulas con apa-
riencia verrugosa)
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cutdneo se observa aumento en el tejido fibroso
que limita la visualizacion de los anexos.*"?

Los diagnosticos diferenciales mas importantes
son cromoblastomicosis, lipedema, mucinosis
papular, mixedema pretibial, lipodermatoescle-
rosis y sindrome de Stewart-Treves.?

El tratamiento debe ser individualizado, puede
ser conservador (mecanico y médico), quirdrgi-
co o ambos.’ La administracion de etretinato a
dosis de 0.6 a 0.75 mg/kg/dia, la aplicacion de
acido salicilico al 10% (o ambas) ha demostra-
do aplanamiento de nédulos papilomatosos y
disminucion de queratosis, lo que es evidente a
la histopatologfa.>'*'* La terapia mecanica neu-
matica, de 40-60 mmHg durante 6 horas al dia
alternada con reposo y medias de alta compre-
sion es actualmente el tratamiento de eleccién.?
Vazquez y su grupo observaron alivio clinico
de las lesiones verrugosas con la aplicacién de
tazaroteno a 0.1%, vaselina para disminuir xero-
sis y vendaje multicapa compresivo durante seis
semanas.” El tratamiento quirtrgico tiene por
objetivo eliminar tejido redundante mediante el
desbridamiento de lesiones extensas.>'

La evolucién natural tiende al crecimiento masi-
vo, deformidad y discapacidad.'? La disminucion
del flujo linfatico ocasiona alteracién en el tran-
sito de linfocitos y células de Langerhans de la
piel a los ganglios linfiticos regionales, lo que
disminuye la respuesta a antigenos y ocasiona
susceptibilidad a padecer neoplasias (carcino-
ma de células escamosas, linfoma, melanoma,
sarcoma de Kaposi, sindrome de Stewart-Treves)
e infecciones (osteomielitis cronica vy artritis).!

CONCLUSIONES

El linfedema verrugoso es una enfermedad poco
frecuente. Para su diagndstico es importante
descartar procesos malignos. En nuestro caso
el linfedema se manifesté en un escenario de
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regresion del sarcoma de Kaposi tratado con
quimioterapia que generd fibroesclerosis y obs-
truccion linfatica. El tratamiento estd enfocado
a disminuir los sintomas y mejorar la funcién y
la calidad de vida. Este paciente tuvo buenos
resultados con la terapia compresiva y escision
de las lesiones mayores.
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