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Sarcoma de Kaposi clasico
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RESUMEN

Se hace una revision del sarcoma de Kaposi clasico, en el aspecto clinico e histolégico. Se menciona ademas la conducta

terapéutica de acuerdo al estado clinico.
Palabras clave: Sarcoma de Kaposi clasico.

ABSTRACT

The clinical and histological features of Kaposi's sarcoma are described. We comment the treatment for clinical state.

Key words: Classical Kaposi's sarcoma.

DEFINICION

Proceso neoplasico multifocal originado del endotelio
vascular y linfatico, predominantemente en la vascula-
tura dérmica, afecta la piel y puede infiltrar 6rganos in-
ternos."2

SINONIMOS

Otros nombres con los que se ha conocido esta entidad
son: sarcoma idiopatico multiple hemorragico de las
extremidades, acroangioma hemorragico, angioendo-
telioma cutaneo, acrosarcoma, pseudosarcomatosis
telangiectasica, angiorreticulomatosis. 2

HISTORIA

En 1868 Moritz Kaposi describié por primera vez el
angiosarcoma idiopatico primario, en 1872 publicé tres
casos con el nombre de sarcoma idiopéatico multiple pig-
mentado. Cambié el nombre de la entidad veinte afios
después por el de sarcoma idiopatico multiple
hemorragico y en 1912 Stenberg propuso el nombre
que lleva actualmente. Esta entidad afectaba predomi-
nantemente a individuos del sexo masculino de edad
avanzada y seguia por lo general un curso indolente.
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Tradicionalmente se reconocieron focos en la zona
mediterranea (SK clasico) y otro en Africa (SK africano)
en 1914. Con los tratamientos inmunosupresores en los
trasplantes aparecié una nueva variedad en el 70. Du-
rante la década de los 80 con la apariciéon del SIDA se
describi6 el SK epidémico que se comporta mas agre-
sivo que los anteriores. Este tipo se describié por pri-
mera vez en 1981 en dos hombres jévenes, homosexua-
les de California.!®12

CLASIFICACION

Sarcoma de Kaposi epidémico o africano

Es un tumor comun en africanos negros, ocupa del 1
al 10% de los tumores en paises africanos. Fue publi-
cado por primera vez en 1914, y su caracter endémico
fue descrito en 1950. La edad de presentacién en hom-
bres es habitualmente a los 48 afios y en las mujeres
a los 36 afos. De acuerdo a los hallazgos clinicos e
histolégicos se divide en: nodular benigna, agresiva o
infiltrativa, florida o vegetante y linfadenopatica. Las
tres primeras variedades son mas frecuentes en adul-
tos y la linfadenopatica que es la variedad mas agresi-
va se observa en nifios. En estudios de necropsia se
ha encontrado que hasta el 90% de los casos cursan
con afeccion del tracto digestivo pero con curso asin-
tomatico.?

Sarcoma de Kaposi yatrogénico
Afecta a los pacientes que se encuentran en terapia
inmunosupresora, éste se observo a partir de 1969 con
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los trasplantes renales; en muchos casos hay regre-
sion al suspender el tratamiento inmunosupresor.2

Sarcoma de Kaposi asociado a SIDA o epidémico
Esta variedad se presenta en pacientes que tienen SIDA,
los primeros casos fueron descritos en California, EUA,
a principios de la década de los 80, es un tipo méas agre-
sivo y diseminado, afecta a cualquier edad, en especial
a hombres homosexuales y bisexuales.®'2

Sarcoma de Kaposi clasico
Descrito originalmente por Moritz Kaposi, es una varie-
dad de progresion lenta y de mejor prondéstico.

SARCOMA DE KAPOSI CLASICO

Epidemiologia

Se observa en personas descendientes de judios y los
paises mas afectados son Rusia y Polonia en el norte
de Europa y a los italianos en el Mediterraneo. Se pre-
senta en personas de 30 a 90 afos, con una media de
64 anos. Es més frecuente en hombres que en mujeres
en una relaciéon de 17:1.1® También se han descrito ca-
sos familiares.®

Etiopatogenia
La etiologia est4 pobremente entendida. Se ha obser-
vado que existen varios factores implicados:

a) Agentes infecciosos: Algunos datos epidemioldgicos
sugieren que el agente causal puede ser de tipo in-
feccioso. Entre los agentes relacionados se encuen-
tran el citomegalovirus, el virus del papiloma huma-
no, los virus de la hepatitis A y B, el herpesvirus 6 y
8, bacterias como Mycoplasma penetrans. Existen
datos que apoyan como probable agente al HVH-8,
ya que se han encontrado secuencias del ADN viral
en las células del SK en mas del 90% de las lesiones
y se ha asociado un menor riesgo en pacientes que
recibieron tratamiento antiherpético.®

b) Factores hormonales y vasculares: Las células SK
presentan capacidad productora de distintas citoci-
nas, algunas de ellas con alta capacidad angiogéni-
ca (factor de necrosis tumoral alfa, IL-1, IL-6, factor
estimulador de colonias de granulocitos-macréfagos,
oncostatina M) esta secrecién in vivo tendria una
accion autocrina, estimulando el crecimiento o auto-
perpetuacién. La oncostatina M es una molécula de
30 KDa aproximadamente producida por las células
T activadas y los monocitos, asi como las células del
SK; ha sido identificada como el principal promotor
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del crecimiento de las células endoteliales, ademas
aunque por si sola no mantiene el crecimiento de las
células, estimula la produccién de IL-6 que tiene un
efecto automitético de las células SK.

¢) Predisposicion genética: Se ha pensado en esta pre-
disposicion por la alta incidencia de HLA-DR5 en los
pacientes portadores de SK. Aunque no se han re-
portado muchos casos familiares. Ni se han descrito
casos en gemelos.

d) Inmunosupresion: La mayoria de los casos estan re-
lacionados a algun tipo de inmunidad disminuida, ya
sea por la edad, o por infecciones como el VIH o por
tratamiento médico en el caso de los trasplantes como
sucede en otros tipos de sarcoma de Kaposi.

Soriano'™ y Rappersberg'? propusieron una hipote-
sis patogénica del SK: la exposicién a uno o varios agen-
tes externos, probablemente virus, actuarian sobre cé-
lulas endoteliales indiferenciadas, induciéndoles la fa-
cultad de producir, responder o ambas acciones a la
vez (proliferacion autocrina) a diversas citocinas (on-
costatina M, IL-1, IL-6, FNT-alfa, entre otras) las cuales
fisiologicamente actuan como mediadores de la inmu-
nidad. En circunstancias de disfuncién inmunoldgica
persistente (secundaria a infeccién cronica, edad, tra-
tamiento inmunosupresor), la producciéon aumentada de
estas citocinas por las células inmunes tendria como
efecto no esperado la proliferacién y autoperpetuaciéon
de las células SK.

CUADRO CLINICO

El sarcoma de Kaposi clasico suele iniciarse en las por-
ciones distales de las extremidades inferiores, con la
aparicién de neoformaciones que se parecen a macu-
las (Figura 1) o nédulos de coloracién eritematoviolacea
o pardo oscuro (Figura 2); la mayoria de los casos tiene
una progresion lenta, puede haber lesiones aisladas,
gue desaparecen y aparecen nuevas en otros sitios; o
también tienden a confluir formando placas y algunas
lesiones aisladas pueden crecery dar formas tumorales,
habitualmente dolorosas y se ulceran facilmente con
traumatismos minimos, lo que ademas ocasione infec-
ciones agregadas.''2 Es posible observar el fenéme-
no de Koebner en esta entidad.'? Se ha reportado que
el 2% de los casos remite espontaneamente, también
puede tener una evolucién rapidamente progresiva y la
muerte se produce incluso algunas semanas después
de haber hecho el diagnostico.®

En las formas de larga evolucién puede observarse
un edema secundario por estasis venosa y obstruccion
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linfatica, esto debido a los factores de crecimiento en-
dotelial, a diferencia del SK asociado a SIDA en que el
edema se presenta en etapas mas tempranas.”

Se han observado formas especiales como el equi-
moético que puede presentarse como Unica manifesta-
cién o acompanar a las lesiones clasicas.® Otros tipos
son el queloidal, el buloso y el linfedema generalizado
reportado en una mujer después de la mastectomia.t

La afeccion a mucosas es poco frecuente, pero se
presenta en mucosa oral, conjuntival y genital. La afec-
cion visceral es del 10 al 80%, en orden de afeccion se
encuentran tracto digestivo; que en algunos casos se
manifiesta por sangrado de tubo digestivo, dispepsia o
diarrea; higado, pulmones (con sangrados a este ni-
vel), ganglios abdominales y corazon, generalmente son
asintomaticos y sélo se descubren en la necropsia. Los
casos que afectan rifones, cerebro y testiculos son de
muy mal prondstico. El 3% de los casos de afeccion
visceral no tienen lesiones cutaneas.

Alrededor de un tercio de los casos pueden acompa-
Aarse de otras neoplasias principalmente linfoprolifera-
tivas (58%), entre éstas se encuentran linfadenopatia
angioinmunoblastica, leucemia de células peludas y de
otros tipos, enfermedad de Hodgkin, linfoma no Hodg-
kin, mieloma multiple, micosis fungoide, sindrome de
Sézary y macroglobulinemia de Waldenstrom. Su aso-
ciacion todavia no esta bien dilucidada.

DIAGNOSTICO

El diagndstico se hace en base a las lesiones cutaneas
caracteristicas, se debe tomar biopsia para confirmar
el diagndstico histolégicamente. En todos los pacientes
hay que descartar algun estado de inmunosupresién por
lo que hay que practicar BH, VSG, recuento CD4/CD8
y serologia virica. En caso que se sospeche afeccion
visceral se deben tomar los estudios complementarios
pertinentes.

ESTADIFICACION

Baséandose en las caracteristicas clinicas se realiza la
estadificacion que sera importante para el pronoéstico.’
Baja eruptividad cuando se presentan menos de 10 le-
siones aisladas, y con una apariciéon de menos de 5
lesiones por afio. Moderada eruptividad mas de 10 le-
siones limitadas, con una progresion de 5 a 10 lesiones
por afio. Alta eruptividad méas de 10 lesiones disemina-
das y mas de 10 lesiones nuevas por afio.

HISTOLOGIA

El aspecto histolégico del SK en cualquiera de sus ti-
pos es parecido. Se han descrito tres estadios
histologicos en estrecha relacién con el aspecto clinico
que no siempre llevan un orden cronolégico: maculas,
en placas y nodular o tumoral.

Las méaculas a bajo aumento simulan una lesién in-
flamatoria, suelen iniciarse en la dermis reticular como
una proliferacion de vasos finos de formas y contornos
irregulares, que a veces son sélo una hendidura de fi-
bras colagenas. Son més evidentes alrededor de los
casos dérmicos y anexos. No hay atipia endotelial, ni
mitosis. Existe un infiltrado inflamatorio de linfocitos y
algunas células plasmaticas (Figuras 3y 4).

En los nédulos hay masas de células fusiformes dis-
puestas en fasciculos, los cuales delimitan hendiduras
entre los haces de colageno con extravasacién de eri-
trocitos, lo cual es caracteristico del SK. Existe un gra-
do moderado de atipia nuclear, presencia de mitosis y
necrosis celular, también hay depésitos de hemosideri-
na fagocitada por las células fusiformes. El infiltrado
inflamatorio es menor que en las maculas.

Finalmente, las lesiones clinicamente papulares o en
placas se encuentran caracteristicas intermedias entre
las observadas en las maculas y los nédulos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Este se debe hacer con dermatofibromas, hemangio-
mas, granuloma piégeno, hematoma, melanoma ma-
ligno, linfoma cutéaneo y nevo azul.

PRONOSTICO

El prondstico de acuerdo a la presentacion clinica en la
forma localizada es de 8 a 13 afios, en la forma genera-
lizada indolente el 85% sobrevive a los 5 afios y en la
forma generalizada agresiva es menor a 3 afios.
Tomando en cuenta la estadificacion, la supervivencia
a 5 afios es para los de baja eruptividad 97%, para los de
moderada eruptividad 92.7% y los de alta eruptividad 75%.

TRATAMIENTO

El tratamiento de SKC en general se limita a la terapia
local, la eleccién va a depender de la extension de la
enfermedad.

En el caso de lesiones Unicas o aisladas en extremi-
dades inferiores, la abstencién terapéutica puede ser
una opcién; también se puede dar tratamiento con crio-
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Figura 1. Sarcoma de Kaposi, lesion en forma de mancha.
(Foto cortesia de la Dra. Ma. Antonieta Dominguez).

b

Figura 2. Sarcoma
de Kaposi, aspec-
to nodular de las le-
siones.

terapia, quimioterapia intralesional o exéresis quirargi-
ca. Cuando las lesiones son miltiples la radioterapia
local es la méas adecuada. En lesiones mucocutaneas
generalizadas y/o viscerales se pueden utilizar la ra-
dioterapia corporal total, la quimioterapia sistémica o
inmunoterapia con interferén alfa.

La crioterapia es un tratamiento facil de aplicar y bien
tolerado, tiene resultados cosméticos aceptables en 70%
de los pacientes, pero histologicamente las lesiones per-
sisten en dermis profunda. Puede causar hipopigmenta-
cion y esta indicada en lesiones de menos de 1 cm.
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La terapia intralesional con vinblastina es la mas usa-
da, es rapida y econoémica, induce altas tasas de res-
puesta de 60 a 80% de los casos; aunque el resultado
clinico es bueno, en los cortes histolégicos hay persis-
tencia de la lesién; el periodo de remision es corto pero
el tratamiento se considera efectivo. Esta indicada en
lesiones papulonodulares mayores de 1 cm. Los efec-
tos secundarios son: dolor, irritacién de la piel e hiper-
pigmentacién posinflamatoria. Otros citotdxicos emplea-
dos son la vincristina y la bleomicina, pero se tiene poca
experiencia en SKC.°

El uso de interferén alfa a dosis de 3 a 9 millones de
unidades 3 veces por semana por 4 semanas, segui-
das de 50,000 unidades por tres dosis mas, acelera la
involucién tumoral.™
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Figura 3. Enfermedad de Kaposi. Hendeduras vasculares
en dermis superficial y profunda (H.E. 4X).

Figura 4. Enfermedad de Kaposi. Mayor aumento de la ante-
rior. Hendeduras vasculares con endotelio turgente rodeados
por celulas fusiformes con nucleos hipercromaticos (H.E. 20X).
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Las lesiones nodulares y maculares de corta evolu-
cién son especialmente radiosensibles, con una res-
puesta completa del 63 al 85%, la cual se mantiene entre
10 y 92 meses. Su principal indicacion es en lesiones
extensas, rapidamente progresivas, con dolor o edema
locales. Para los casos de lesiones aisladas se prefiere
la radioterapia local, mientras que para las recidivas se
utiliza radiacion de campos mas extensos.

En la quimioterapia sistémica se tiene poca expe-
riencia en SKC por su evolucion generalmente localiza-
da; entre los farmacos utilizados se encuentran la vin-
blastina, bleomicina y etopdsido. El interferén alfa re-
combinante se ha usado en SKC a una dosis de 5 millo-
nes de unidades subcutaneas 3 veces a la semana por
6 meses, obteniendo respuestas parciales en 56% y
totales en 6%; sus efectos colaterales son cuadro pseu-
dogripal, pérdida de peso, nauseas, depresion y neu-
tropenia transitoria.* Ultimamente se ha utilizado sulfo-
na a dosis de 100 mg por dia con buenos resultados.®
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