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Elefantiasis nostras verrucosa en paciente con linfedema primario

INTRODUCCIÓN
La elefantiasis nostras verrucosa es un raro conjunto de manifestaciones dermatoló-
gicas, con potencial deformante y de transformación maligna, la cual se presenta en 
pacientes con linfedema crónico no filariásico en estadio final. 
Se expone y se discute el caso clínico de una paciente con anormalidad linfática 
congénita manifiesta en la juventud –linfedema primario precoz–, complicada con 
elefantasis nostras verrucosa.

RESUMEN
La elenfantiasis nostras verrucosa es una condición dermatológica poco fre-
cuente, que se presenta como una complicación del linfedema crónico no filariá-
sico, el cual raramente es de causa primaria. Por su potencial deformante y de 
degeneración neoplásica maligna, disminuye ostensiblemente la calidad de vida 
de quien la padece, por lo que es sumamente importante garantizar que estos pa-
cientes reciban un manejo médico óptimo y oportuno para evitar la progresión del 
linfedema a estadios avanzados e irreversibles, como el que se presenta.
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SUMMARY
The elephantiasis nostras verrucosa is a rare dermatological condition that 
presents as a complication of chronic non-filarial lymphedema, which rarely 
is due to a primary cause. Its deforming and malignant potential significantly 
reduces the quality of life of the patient, so it is extremely important to ensure 
that these patients receive optimal and timely medical management to avoid 
the progression of lymphedema to advanced and irreversible stages, such as 
the one we present. 
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Figura 1. Linfedema deformante

CASO CLÍNICO
Se trata de una mujer de 44 años de edad con linfedema 
en los miembros inferiores desde los 12 años, quien re-
quirió múltiples hospitalizaciones por erisipela, o rea-
lizó control médico periódico y ampoco cumplió con  
las terapias prescritas de drenaje linfático. 
Presentó empeoramiento progresivo de su enfer-
medad, con linfedema deformante en los miembros 
inferiores en los dos últimos años; se acompañaba de 
masas y nódulos normocrómicos, algunos erosionados 
y ulcerados, con linforrea fétida y múltiples placas ve-
rrugosas en piernas y pies, sin cambios que sugirieran 
malignidad (figuras 1 y 2). 
La linfogammagrafía demostró ausencia de los vasos 
linfáticos inguinales izquierdos e hipoplasia grave de 
los derechos (figura 3). Con la resonancia magnética se 
descartaron causas obstructivas asociadas y se reveló 

grave engrosamiento dérmico, que alcanzaba los 13 cm 
de profundidad. La ecografía dúplex venosa informó 
insuficiencia venosa superficial, sin compromiso ve-
noso profundo. 
Se diagnosticó elefantiasis nostras verrucosa en es-
tadio III, en el contexto de una paciente con linfedema 
primario precoz. Se solicitó la evaluación por especia-
listas en cirugía vascular periférica, quienes explicaron 
a la paciente la posibilidad de tratamiento quirúrgico, 
aunque con una tasa baja de éxito; la paciente lo re-
chazó, optando por continuar con la terapia compre-
siva. 
En la Sección de Dermatología se instauró un manejo 
conservador, con instrucciones sobre los cuidados de 
la piel, y la prevención de traumatismos, heridas e 
infecciones; además, se programó un seguimiento es-
tricto por el riesgo de linfangiosarcoma.
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Figura 2. Nódulos y placas verrugosas

Figura 3. En la linfogammagrafía de miembros inferiores se observa hipoplasia de los 
ganglios linfáticos inguinales izquierdos e hipoplasia grave de los derechos.
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DISCUSIÓN
El linfedema es una alteración edematosa crónica, cau-
sada por alteraciones en el drenaje linfático que con-
lleva la acumulación de linfa en el intersticio dérmico y 
compromete principalmente las extremidades. Afecta, 
aproximadamente, a 200 millones de personas alre-
dedor del mundo y a 3 millones en los Estados Unidos 
(1). No hay datos reportados para Colombia. 
En el 90 % de los casos, el linfedema compromete las 
extremidades inferiores, en el 10 %, a las extremidades 
superiores, y en menos del 1 %, a los genitales, aunque 
puede afectar cualquier otra zona del cuerpo (2).
Según su etiología, se clasifica como linfedema pri-
mario, cuando las anomalías en el transporte linfático 
son heredadas o constitutivas, y como linfedema se-
cundario, cuando el trastorno en el flujo de la linfa se 
debe a infecciones, procesos neoplásicos, inflamación, 
trauma o estasis venosa. A nivel mundial, son mucho 
más comunes los casos de linfedema secundario, 1 
caso por 1.000 individuos, principalmente debido a 
filariasis, en los países en desarrollo, y a linfadenec-
tomía o radioterapia por cáncer de mama, en los países 
desarrollados (1). Los casos de linfedema primario son 
raros, con prevalencias reportadas de hasta 1 caso por 
100, 000,000 individuos (1).

En el grupo de linfedemas primarios, se reconocen tres 
variantes que según, la edad de presentación clínica, 
se dividen como sigue. 
1.	 Linfedema primario congénito, también llamado 

enfermedad de Milroy: la mayoría de veces es de 
herencia autosómica dominante, y se caracteriza 
por hipoplasia y aplasia de los vasos linfáticos, 
que causan linfedema en los miembros inferiores 
durante los primeros dos años de vida, 

2.	 Linfedema primario precoz, o enfermedad de 
Meige: es la variante más común de linfedema pri-
mario y también es de herencia autosómica domi-
nante; se caracteriza por hipoplasia de los vasos 
linfáticos que se manifiesta clínicamente por lin-
fedema en los miembros inferiores entre los 2 y los 
35 años de edad de edad, y afecta predominante-
mente a las mujeres.

3.	 Linfedema primario tardío: se produce por incom-
petencia valvular funcional, sin alteraciones ana-
tómicas de los vasos linfáticos, y se manifiesta con 
linfedema después de los 35 años de edad (3,4). 

Según la International Society of Lymphology, la gra-
vedad del linfedema se puede catalogar en cuatro 
estadios: del O  al III. En el estadio 0, la condición es 

subclínica; en el estadio I, hay edema que se resuelve 
al elevar las extremidades afectadas; en el estadio II, el 
edema es persistente y deja fóvea, y finalmente, en el 
estadio III, el edema no deja fóvea, aumenta conside-
rablemente el tamaño de las extremidades afectadas, y 
causa deformidad y cambios en la piel que constituyen 
lo que se denomina elefantiasis (3), etapa avanzada, 
grave e irreversible de la enfermedad, que provoca 
deterioro importante en la calidad de vida de quien la 
padece.
Se cree que, en las etapas avanzadas del linfedema, 
la acumulación prolongada de linfa en el intersticio 
dérmico promueve la proliferación de fibroblastos y 
queratinocitos, causando fibrosis dérmica profunda, 
importante hiperqueratosis y desplazamiento de al-
gunas células del sistema inmunológico (células den-
dríticas, linfocitos y células asesinas naturales o NK) 
(5,6). Además del edema duro que no deja fóvea y el 
engrosamiento cutáneo deformante, se manifiesta clí-
nicamente con pápulas y nódulos hiperqueratósicos, 
placas de aspecto verrugoso, fisuras, ulceración y lin-
forrea, erisipela o celulitis a repetición, y episodios de 
linfangitis secundaria, que agravan el proceso de base, 
todo lo cual configura la denominada elefantiasis nos-
tras verrucosa (7,8), entidad diagnosticada en esta pa-
ciente.
Ante la sospecha clínica de linfedema, se recomienda 
hacer una anamnesis detallada que conduzca, en lo 
posible, a esclarecer el agente etiológico más probable, 
y un examen físico completo que incluya idealmente la 
toma y el registro de las medidas de las circunferencias 
de las extremidades afectadas, siempre de forma bila-
teral y midiendo las mismas áreas cada vez (9). 
La ultrasonografía, la tomografía computadorizada 
y la resonancia magnética, son estudios iniciales que 
permiten identificar el edema y el engrosamiento dér-
mico, y que ayudan a descartar causas como la insufi-
ciencia venosa y las obstrucciones intrínsecas o extrín-
secas, entre otras. No obstante, no permiten evaluar 
el sistema linfático, por lo que, para un diagnóstico 
definitivo, el estudio imagenológico de elección es la 
linfogammagrafía; esta tiene una sensibilidad del 96 % 
y una especificidad del 100 %, y es aún más importante 
en pacientes en quienes se sospeche un linfedema pri-
mario (2). 
Los exámenes paraclínicos, como la concentración 
sérica de nitrógeno ureico, urea, creatinina, transami-
nasas y bilirrubinas, así como el uroanálisis, son útiles 
para descartar edema de origen renal o hepático, y los 
estudios adicionales deben ir dirigidos según la sinto-
matología (1). 
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El papel de la biopsia de piel y el respectivo estudio 
histopatológico, tienen cabida en estadios avanzados, 
ante lesiones sospechosas de presentar transformación 
maligna, por el mayor riesgo de angiosarcoma cutáneo 
que presentan estos pacientes (10).
El tratamiento estándar el linfedema es la terapia com-
presiva completa, la cual consta de dos fases. La inicial 
es llevada a cabo por el personal de salud, institucio-
nalmente, y sus objetivos son reducir el volumen del 
linfedema, disminuir la fibrosis dérmica y obtener el 
consecuente alivio sintomático del paciente, con recu-
peración de la funcionalidad y mejoría de su calidad 
de vida (11). La segunda fase es llevada a cabo por el 
paciente, previamente instruido y en su domicilio, y 
con ella se busca mantener lo logrado en la primera(11). 
Ambas fases incluyen el drenaje manual del linfe-
dema, así como diferentes modalidades de compresión 
externa. 
Asimismo, es importante que los pacientes sigan una 
rutina diaria de ejercicios físicos aeróbicos, de fuerza 
y flexibilidad, especialmente prescritos; además, que 
adopten medidas de cuidado de la piel, como el la-
vado y el secado diarios, y la prevención al máximo 
de los traumatismos cutáneos, con el fin de disminuir 
el riesgo de infecciones fúngicas y bacterianas, las 
cuales, una vez establecidas, deben recibir tratamiento 
específico (1). 
Como es común que, en las etapas avanzadas, los pa-
cientes presenten cambios epidérmicos de hiperque-
ratosis, se ha reportado el beneficio de los retinoides 
tópicos (tazaroteno) u orales, al igual que la aplicación 
de humectantes que contienen urea (1,12); estas son op-
ciones válidas que mejoran la apariencia estética y, de 
alguna manera, influyen positivamente en el estado 
emocional de los pacientes. El enfoque terapéutico 
quirúrgico, de citorreducción o reconstrucción, queda 
diferido para pacientes con linfedema de grado II-III, 
la elefantiasis nostras verrucosa o ambos, con tasas va-
riables de éxito (13,14). 

CONCLUSIÓN
Se presenta el caso clínico de una paciente adulta, 
con linfedema primario precoz, una causa rara de lin-
fedema, que se caracteriza por hipoplasia del sistema 
linfático, disminución del flujo linfático normal y con-
secuente desarrollo de edema, que afecta principal-
mente los miembros inferiores y se manifiesta clásica-
mente durante la adolescencia. 
Dada la gravedad del estadio clínico en el cual se pre-
sentó esta paciente, se considera importante resaltar 
los enfoques diagnóstico y terapéutico que se deben 
adoptar cuando nos enfrentamos a un paciente con 
linfedema, todo en pro de evitar las complicaciones 
y la progresión hacia estadios avanzados de la enfer-
medad, en los cuales la morbilidad, la discapacidad y 
el impacto emocional son prácticamente irreversibles.
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