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Sarcoma de Kaposi em doente com leucemia
mielomonocitica crénica

Kaposi’s sarcoma arising in a patient with chronic myelomonocytic
leukaemia
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Resumo

Apresenta-se o caso de um doente com leucemia mielomonocitica crénica diagnosticada ha cerca de 2 anos, actualmente medicado com hidroxiureia
e eritropoietina, enviado a nossa consulta por maculas, papulas e placas de cor vinosa localizadas aos membros inferiores. Algumas das lesdes eram
hiperqueratéticas. O diagndstico de sarcoma de Kaposi foi histologicamente confirmado. O estudo analitico ndo detectou qualquer imunodeficiéncia
associada. A morte do doente impediu a instituicao de qualquer tratamento.

(N. Menezes, A. Moreira, G. Mota, D. Tente, O. Lima, P. Pinto, O. Goncalves, A. Baptista. Sarcoma de Kaposi em doente com leucemia mielomonocitica cronica. Med Cutan Iber
Lat Am 2010;38(5):203-206)

Palavras chave: Sarcoma de Kaposi, leucemia mielomonocitica cronica.

Summary

A 84 year-old man from north Portugal with chronic myelomonocytic leukaemia (diagnosed 2 years ago), under treatment with erythropoietin and
hydroxyurea and Kaposi's sarcoma is reported. The patient was referred to our department with brown macules, papules and patches with a smooth
surface and whitish scale, located to the lower limbs that had appeared 2 month ago. The diagnosis of Kaposi’s sarcoma was histologically confirmed.
He was HIV-1/HIV-2 negative and had no analytic detectable immussupression. The patient died short time after the diagnosis without specif any
treatment.
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O sarcoma de Kaposi € uma neoplasia de natureza vascular
cuja origem ainda é controversa (vascular ou linfatica), o
qual pode ser dividida em 4 sub-tipos: classico, endémico,
iatrogénico e associado com a infeccdo pelo virus VIH[1].
Nos ultimos 10 anos tem-se verificado um nimero cres-
cente de publicagBes a relatar a associacdo desta entidade
com neoplasias hematologicas[2-4]. A imunosupressao
induzida por estas neoplasias tem sido apontada como o
factor etioldgico mais importante, podendo no entanto espe-

cular-se também o papel a atribuir aos farmacos usados no
tratamento destas doengas[2-4].

Caso clinico

Apresenta-se um doente de 84 anos, sexo masculino, cau-
casiano, natural e residente em VN Gaia, com antecedentes
de leucemia mielomonocitica cronica diagnosticada ha
cerca de 2 anos (Figura 1). Actualmente em tratamento com
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Figura 1. Esfregaco de sangue periférico onde se observa a pre-
senca de células mielomonociticas atipicas e a presenca de neu-
trofilos pseudo-Pelger.

hidroxiureia e eritropoietina, tendo ja sido previamente tra-
tado com transfusdes de glébulos rubros e corticéides orais.
O esquema terapéutico instituido permitiu melhoria da ane-
mia e da trombocitopenia, verificadas no diagnostico.

O doente ndo apresentava antecedentes pessoais, pato-
l6gicos ou familiares relevantes.

Foi referenciado para a nossa consulta pelo apareci-
mento de méaculas, papulas e placas de cor vinosa algumas
com hiperqueratose e configuracdo bizarra, localizadas
sobretudo nas pernas e pés com 2 meses de evolugao (Figu-
ras 2, 3).

Realizaram-se biopsias cutaneas incisionais, lesdes do
pé e joelho esquerdo, tendo o estudo anatomopatoldgico
revelando a presencga de infiltragéo difusa de células fusifor-
mes, envolvendo toda a espessura da derme, delimitando
novos espacgos vasculares, preenchidos por eritrocitos. As
células eram CD34+, CD 31- e, na coloragédo com o tricromio
de Mallory, podiam observar-se pequenos glébulos eosinofi-
licos no seio dos novos espacgos vasculares, alteragdes com-
pativeis com sarcoma de Kaposi (Figuras 4, 5).

No estudo laboratorial efectuado verificou-se auséncia
de qualquer imunodeficiéncia e negatividade para o virus
VIH1 e 2.

O doente faleceu cerca de 2 meses ap6s o diagnoéstico
de sarcoma de Kaposi, por complicacdes relacionadas com
a doenca subjacente.

Discussao

Esta entidade, descrita pela primeira vez por Moritz Kaposi
em 1872, é frequente em homens idosos de ascendéncia
Mediterranica, Judaica ou da Europa de Leste. Caracteriza-
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Figura 2. Lesbes maculo-papulares mal delimitadas, de cor
vinosa algumas com estrias esbranquicadas na superficie e outras
com éreas de hiperqueratose localizadas ao pé esquerdo.

se por manchas angiomatosas, violaceas e por vezes nédu-
los de limites bem marcados, lentamente progressivos em
extensdo e em espessura sendo indolores, envolve quase
invarialvelmente os membros inferiores, podendo haver pos-
terior generalizagéo a todo o tegumento sem no entanto
acarretar alteracdes do estado geral. Desde 1980 a incidén-
cia deste tumor tem vindo a aumentar sobretudo devido ao
flagelo do HIV e em 1994 demonstrou-se a presenga do
HHV-8 (virus herpes humano 8) em todas as lesdes de sar-
coma de Kaposi. Futuras investigacdes determinaram que a
presenca deste virus é fundamental mas nao suficiente para
0 aparecimento deste tumor, o que demonstra, a importan-
cia de outros factores nomeadamente a presenca sincrona
de imunodeficiéncia. Esta Ultima evidéncia conduziu ao
aparecimento do subtipo sarcoma de Kaposi associado aos
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Figura 3. Maculo-papulares mal delimitadas, de cor vinosa
algumas com estrias esbranquicadas na superficie localizadas
ao joelho esquerdo.

doentes transplantados sobretudo devido a imunosupressao
iatrogénica de longa duracdo a que estes doentes estao sub-
metidos. O uso de corticéides quer em entidades cutaneas
quer em hematoldgicas ja foi associado com o aparecimento
de tumor sendo que a sua cessacado induz normalmente
regressaolb, 6].

Actualmente e apesar do referido acima estdo defeni-
dos quatro sub-tipos de sarcoma de Kaposi: classico,
endémico, iatrogénico e epidémico ou associado com o
HIV. Na sua forma classica este tumor apresenta-se de
forma indolente o que ocasionalmente permite o apareci-
mento de outras neoplasias, levantando a duvida: trata-se
apenas de mera coincidéncia ou hé& etiopatogenia
comum[7]. Ao longo dos anos uma possivel associagao
entre sarcoma de Kaposi e doengas linfoproliferativas em
doentes HIV negativos tem sido defendida por véarios auto-
res que apresentaram um total de 45 casos de associagao
entre estas duas entidades num total de 811 doentes com
Kaposi[7]. No intuito de estabelecer uma relagéo entre
estas entidades Fossatti et al., realizaram um estudo

Figura 4. Infiltracdo de células fusiformes delimitando novos

espacos vasculares, preenchidos por eritrocitos.

retrospectivo dos doentes observados em Mildo durante 20
anos com sarcoma de Kaposi e s6 em seis verificaram a
presenca de doenga linfoproliferativa associada: 2 doentes
com linfoma de Hodgkin, 1 com linfoma ndo Hodgkin, 1
com linfoma de células T, 1 com leucemia promielocitica
aguda e 1 com leucemia linfocitica de células B, tendo
concluido que néo existe associagdo significativa entre
estas entidades. Os autores defendem que a idade e a imu-
nosupressao relacionada com o tratamento sédo as princi-
pais responsaveis pela ocorréncia de lesdes de sarcoma de
Kaposi ap6s doenca linfoproliferatival7].

Este caso enquadra-se nos casos descritos, em que pri-
meiro se manifestou uma doenca linfoproliferativa (leucemia
mielomonocitica crénica) com subsequente aparecimento
do sarcoma de Kaposi, associagao que até a data néo tinha
sido descrita.
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Esta associacdo devera ser atribuida, na nossa opiniao,
primeiro a idade do doente e depois a imunodeficiéncia
induzida pelo tratamento permitindo assim a proliferagéo do
HHV-8 a partir dos locais em que ele se encontrasse latente.
Este caso, tal como, os similares descritos na literatura pode
ser classificado em 2 dos subtipos tradicionais do sarcoma
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