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Fig. 1.—Maculas y papulas marrones y eritematoviolaceas localiza-
das en muslos.

Fig. 2.—Nodulos violaceos en escroto.

HISTORIA CLINICA

Un varén de 75 anos consulté por lesiones eritema-
tosas violdceas asintomaticas de 7 meses de evolucion,
que se iniciaron en el escroto y se extendieron a mus-
los y piernas. Como antecedentes personales destaca-
ba que era ex fumador y padecia un sindrome prosta-
tico. Las lesiones se iniciaron como maculas violaceas
que pronto se transformaron en placas y nédulos.

EXPLORACION FISICA

En el momento de la consulta presentaba mdculas
eritematosas violaceas, de 3 a 10 mm de diametro, ais-
ladas, localizadas en las piernas y muslos (fig. 1). Ade-
mas tenia placas de color marrén-purpurico y nédulos
de color marrén-azulado en el escroto (fig. 2). No se
observaron lesiones en otras localizaciones (cara,
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Fig. 3.—Epidermis ortoqueratdsica y dermis con neoformacion
vascular e infiltrado inflamatorio. (Hematoxilina-eosina, x10.) En el
recuadro se observa la presencia de abundantes vasos de diferente
tamano con células atipicas, mas abundantes en la parte superior
izquierda. (Hematoxilina-eosina, x40.) Obsérvese la presencia de
pigmento hemosiderinico junto a la neoformacién vascular.

Fig. 4.—A) Capilares con células endoteliales atipicas. (Hematoxili-
na-eosina, x40.) B) Cuerpos de inclusién PAS+. (PAS, x40.)

tronco o mucosas), el estado general era bueno y no
se palpaban adenopatias ni visceromegalias.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

El hemograma, estudio de coagulacion, bioquimica
basica, proteina C reactiva y velocidad de sedimenta-
cion fueron normales. Las serologias frente al virus de
la inmunodeficiencia humana (VIH) y a los virus de la
hepatitis A, By C fueron negativas. El recuento de sub-
poblaciones linfocitarias fue normal, asi como el estu-
dio cardiolégico (electrocardiograma, ecocardiogra-
fia y ventriculografia isotépica de equilibrio), la
radiografia de térax, la ecografia abdominal y la to-
mografia computarizada toracoabdominal. Se realiz6
una biopsia «en sacabocados» de 5 mm de una placa
del muslo izquierdo (figs. 3y 4).
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DIAGNOSTICO

Sarcoma de Kaposi clasico.

HISTOPATOLOGIA

Encontramos una epidermis ortoqueratésica y en la
dermis se observaba una neoformacién vascular con va-
sos de distinto tamano y células atipicas en su interior.
Llamaba la atencién la presencia de un infiltrado infla-
matorio abundante. Préximo a los vasos neoformados
se apreciaba la presencia de pigmento hemosiderinico.
Con la tincién de dacido peryédico de Schiff (PAS) se ti-
neron algunos cuerpos de inclusion (figs. 3y 4).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Con el diagnostico de sarcoma de Kaposi clasico li-
mitado a piel se instaurd tratamiento con adriamicina
liposomal en dosis de 85 mg cada 4 semanas. Después
de cinco sesiones de quimioterapia dejaron de apare-
cer nuevas lesiones y las previas se aplanaron, disminu-
yendo de tamano y adquirieron tonalidades mas pali-
das, que incluso llegaron a desaparecer por completo.
En los controles periodicos realizados durante un ano
y medio el paciente ha permanecido asintomatico.

COMENTARIO

El dermatélogo hungaro Moritz Kaposi, entre otras
muchas enfermedades describié en el ano 1872 los
primeros 5 casos de sarcoma idiopatico multiple pig-
mentado, conocido en la actualidad como sarcoma de
Kaposi'.

Se definen cuatro variantes en funcion de las carac-
teristicas clinicas y el curso de la enfermedad: el clasico,
mediterraneo o crénico, que corresponde a nuestro
caso; el endémico, linfangiopdtico o africano; el aso-
ciado a trasplantes o iatrogénico y el epidémico, des-
crito en la década de los anos 1980 en relacion al sida.

El clasico inicialmente afecta a personas de origen
judio o mediterraneo. Representa entre el 0,02 a un
0,05 % de los tumores malignos. Aparece con mas fre-
cuencia en varones (relaci6n hombre:mujer 10-15:1)
de 50 a 70 afios. Se presenta como mdculas, placasy/o
tumores rojos, violdceos o marronaceos que, en gene-
ral, solo afectan a las extremidades inferiores, sobre
todo los tobillos, los talones y las plantas de los pies.
Otras localizaciones son infrecuentes® El linfedema 'y
la insuficiencia venosa de la extremidad afectada son
complicaciones comunes. En general, el curso de la
enfermedad es benigno e indolente, y durante anos se
observa un crecimiento lento de las lesiones y apari-
ci6n gradual de nuevos elementos. En casos de larga
evolucion pueden afectarse el tracto gastrointestinal y

los ganglios linfaticos®. En un tercio de los casos se aso-
cia a neoplasias sistémicas, la mayoria de las veces a
linfoma no hodgkiniano??, en relacién con el grado
de inmunodepresion subyacente.

La etiopatogenia del sarcoma de Kaposi siempre ha
sido un enigmab®. La asociacion con factores genéticos
aun no ha sido confirmada. Su relacién con determina-
dos marcadores HLA s6lo se ha observado en algunos
subtipos de sarcoma. En el ano 1966, Williams y Wi-
lliams implicaron por primera vez a un agente infeccio-
so en la etiologia de la enfermedad, que anos mas tarde
Giraldo et al, identificaron como un tipo de herpes vi-
rus®%. La primera relacién entre sarcoma de Kaposi y el
virus denominado herpes virus humano tipo 8 (HVHS)
o virus asociado a sarcoma de Kaposi (KS-HVH) fue es-
tablecida por Chang et al. en 19947%. Se demuestra su
participacién en el 95-100 % de sarcoma de Kaposi, con
independencia del subtipo de la enfermedad, de la raza
y de la localizacion geografica. Desde entonces, el
HVHS se ha implicado en otras enfermedades, como la
de Castleman, el linfoma primario de cavidades y el sin-
drome POEMS. Aunque el significado etiopatogénico
de estas asociaciones es incierto, los conocimientos ac-
tuales refuerzan el concepto de sarcoma de Kaposi
como una enfermedad sistémica en la que hay una pro-
liferacion celular inducida por el propio virus®. Sin em-
bargo, la secuencia genética del virus ha revelado la
presencia de oncogenes, lo que podria explicar su po-
tencial para inducir una trasformacién maligna®.

Las caracteristicas histolégicas son muy parecidas
en todos los tipos de sarcoma de Kaposi, pero depen-
den del estadio clinico. En la fase macular predomi-
na el componente vascular; en la dermis se observan
espacios vasculares irregulares que disecan focalmen-
te las estructuras vasculares preexistentes (signo del
promontorio) y los haces de colageno. Las paredes
de dichos espacios son finas y estan delimitadas por
células endoteliales prominentes. Es habitual que exis-
tan infiltrados linfoplasmocitarios perivasculares, he-
maties extravasados y depositos de hemosiderina. En
la histologia de las papulas, placas y nédulos predo-
mina el componente celular, con haces entrelazados
de células fusiformes y hendiduras vasculares poco de-
finidas. Las células fusiformes pueden mostrar grados
diferentes de pleomorfismo y, en general, escasas
figuras mitéticas. Expresan CD34 vy, de forma in-
constante, el CD31 y el antigeno relacionado con el
factor VIII. Es comun la presencia de glébulos eosi-
nofilicos intra y extracelulares que se tinen con la tin-
cion de PAS. La naturaleza exacta del sarcoma de Ka-
posi es, desde su descripcion, motivo de controversia,
ya que para algunos autores se trataria simplemente
de una hiperplasia, mientras que para otros seria un
verdadero proceso neoplasico!’.

El diagnéstico diferencial hay que establecerlo, se-
gun el aspecto clinico, con tumores pigmentados,
vasculares, dermatofibroma, granuloma piégeno, tu-
mor glémico, angiomatosis bacilar y linfomas cutdneos,
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entre otros. Las enfermedades angioproliferativas clasi-
ficadas como seudosarcoma de Kaposi!! tienen una his-
tologia dificil de distinguir del verdadero sarcoma.

No existe un tratamiento tipificado, sino que depen-
de de la extension de la enfermedad y del estado ge-
neral del paciente. Clasicamente se ha empleado la
radioterapia, tanto en lesiones aisladas como en la en-
fermedad diseminada con buenos resultados y mini-
mos efectos secundarios. La criocirugia y la exéresis
quirtrgica son buenas alternativas si las lesiones estan
muy localizadas. La quimioterapia también es eficaz, se
dispone de una gran variedad de agentes y pautas, aun-
que no existe ningun estudio prospectivo que demues-
tre la eficacia de unos esquemas terapéuticos respecto
a otros. LLa norma actual es el empleo de antraciclina li-
posémica, como tratamos a nuestro paciente, ya que
esta presentacion galénica prolonga la vida media del
farmaco, aumenta su concentracion en el tumor, y dis-
minuye su toxicidad. Otras alternativas, mds estudia-
das en pacientes con sida, son el acido 9-cis retinoico
topico!'?!? y los interferones, con una tasa de respuesta
objetiva del 40 % en pacientes con sarcoma de Kaposi
epidémico. No se dispone de datos al respecto en el
caso del tipo clasico, posiblemente por la baja preva-
lencia de la enfermedad, la benignidad del cuadro y la
respuesta buena a otros tratamientos convencionales*.

Aunque lo habitual es que el sarcoma de Kaposi cla-
sico siga un curso benigno, es importante realizar con-
troles periddicos para diagnosticar precozmente una
progresion rapida de la enfermedad y la posible afec-
tacion extracutdnea.
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