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Pseudosarcoma de Kaposi bilateral en miembros superiores

R. Fernandez?, M.M. Verea?®, W. Martinez?, M.T. Yebra-Pimentel® y E. Fonseca?
aServicios de Dermatologia y PAnatomia Patolégica. Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo. La Corufia. Espana.

El término acroangiodermatitis o pseudosarcoma de Kaposi (PSK) se refiere a una entidad angio-

proliferativa autolimitada que incluye un grupo de enfermedades, congénitas o adquiridas, con lesiones cutdneas
similares al sarcoma de Kaposi (SK). Este término puede llevar a confusién puesto que engloba varias entidades
completamente diferentes, sin embargo, tiene un valor clinico importante, ya que orienta al diagnéstico y al ma-
nejo de estos enfermos.
Presentamos el caso de un paciente de 67 afios con lesiones de acroangiodermatitis en ambos antebrazos se-
cundarias a fistulas arteriovenosas para hemodidlisis. La eco-doppler permitié descubrir una fistula arteriove-
nosa antigua, ademds de la que ya conociamos. Las técnicas de inmunohistoquimica demostraron CD34 + en
las células endoteliales y la expresion del herpesvirus 8 humano (HHV8) fue negativa.
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BILATERAL PSEUDO-KAPOSI SARCOMA IN UPPER LIMBS

Abstract. Acroangiodermatitis or pseudo-Kaposi sarcoma is an angioproliferative, self-limited entity that
includes a group of diseases, congenital or acquired, with cutaneous lesions similar to Kaposi sarcoma (KS).
This term can lead to confusion because it comprises several entities that are completely different, nonetheless,
it has an important clinical value as it guides the diagnosis and management of these patients.

We report the case of a 67-year-old patient with lesions of acroangiodermatitis in both forearms secondary to
arteriovenous shunts from hemodialysis. Doppler ultrasound showed a former arteriovenous fistula in addition
to the one already known. Immunohistochemical study showed CD34+ staining in endotelial cells and absence

of HHV-8 expression.
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Introduccion

El término pseudosarcoma de Kaposi (PSK) fue empleado
por primera vez en la literatura francesa en 1969 para des-
cribir las lesiones de un paciente, clinica e histolégicamen-
te similares al sarcoma de Kaposi!. Posteriormente fue uti-
lizado por Eahart, en 1974, en la literatura inglesa?.

La acroangiodermatitis o pseudosarcoma de Kaposi es
una entidad angioproliferativa autolimitada, que incluye un
grupo de enfermedades, congénitas o adquiridas, que cur-
san con lesiones cutdneas similares al sarcoma de Kaposi. Se
han descrito en relacién con la insuficiencia venosa crénica
(tipo Mali)3, ocasionada por malformaciones arteriovenosas
de origen congénito o yatrogénico (tipo Stewart-Bluefarb)*
y con otros problemas vasculares como el dafio de los vasos
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por amputacion, prétesis mal colocadas®, déficits vasomo-
tores de miembros paralizados o la mutacién del alelo
20210 A del gen de la protrombina®.

La aparicién de lesiones de PSK debidas a fistulas arte-
riovenosas por hemodidlisis es un hecho bien constatado en
la literatura y obliga a descartar en primer lugar un SK para
posteriormente intentar identificar una causa tratable.

Caso clinico

Se trata de un varén de 67 afios visto en nuestro Servicio en
noviembre de 2001 por lesiones maculares y papulares de
coloracién violdcea, de 3-6 mm de didmetro, asintomdticas,
de 4 meses de evolucidn, localizadas en el antebrazo por-
tador de una fistula arteriovenosa, y en el otro antebrazo,
en el que desconociamos que tenia otra fistula (fig. 1). El
paciente, residente en Reino Unido, habia desarrollado en
1988 una insuficiencia renal crénica secundaria a nefropa-
tia por reflujo, necesitando hemodidlisis. En 1989 le reali-
zaron un trasplante renal, pero una estenosis de la arteria

del injerto causé la pérdida de éste. En julio del 2001, ya en
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Lesiones maculares y papulares de coloracién
violacea, que confluyen formando placas en el antebrazo
izquierdo (A) y derecho (B).

nuestro pais, reinicié hemodidlisis, practicindose una fistu-
la arteriovenosa braquiocefélica en antebrazo derecho.

La analitica de sangre fue normal, con serologias para el
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), hepatitis By
C, negativas.

Se realizaron dos biopsias con un intervalo de un afio, y
ambas mostraban cambios similares, consistentes en neo-
formacién de vasos en la dermis papilar y media, unos de
morfologia capilar y otros en forma de hendidura (fig. 2).
Las células endoteliales que tapizaban los vasos no mostra-
ban atipias y existia una extravasacién de eritrocitos y ma-
créfagos, con depésitos de hemosiderina en la dermis e in-
filtrado inflamatorio de linfocitos, histiocitos, eosinéfilos y
algunas células plasmiticas (fig. 3). E1 CD34 fue positivo
en las células endoteliales, pero negativo en las células peri-
vasculares. La expresion de ADN del herpesvirus 8 huma-
no (HHV-8) fue negativa.

La eco-doppler mostraba una fistula arteriovenosa en el
antebrazo derecho, sin alteracion del flujo y otra parcial-
mente estenosada en el antebrazo izquierdo.

Discusion

En nuestro paciente plante6 problemas diagndsticos la pre-
sencia de lesiones bilaterales, puesto que desconociamos la

Neoformacién de vasos en dermis papilar y media,
unos con morfologia capilar y otros con forma de hendidura.
Hematoxilina-eosina, x40.

Células endoteliales prominentes y depositos de
hemosiderina. Infiltrado inflamatorio de linfocitos, eosindfilos,
células plasmaticas e histiocitos. Hematoxilina-eosina, x200.

existencia de una fistula arteriovenosa estenosada que habia
sido realizada en otro pais.

Las lesiones del PSK pueden simular un verdadero SK,
tanto clinica como histolégicamente. Ambas entidades se
caracterizan por proliferacién de vasos sanguineos, extrava-
sacién de eritrocitos y depdsitos de hemosiderina. Algunas
diferencias histolégicas pueden ayudar a distinguirlas, como
la presencia de células atipicas en el SK y la baja densidad de
infiltrado inflamatorio en el PSK, que es ademds pobre en
células plasmiticas. Por otra parte, el PSK no presenta las
hendiduras vasculares irregulares entre los haces de colage-
no recubiertas por células endoteliales con nicleos atipicos
y mitosis, como ocurre en el verdadero SK”.

A pesar de las diferencias histoldgicas, puede ser compli-
cado diferenciar estas dos entidades®, por lo que se han de-
sarrollado nuevas técnicas de diagndstico histopatolégico.
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Tanto las células endoteliales vasculares como las células fu-
siformes del estroma del SK expresan el antigeno CD34,
mientras que el PSK s6lo muestra positividad para las célu-
las endoteliales de los capilares dérmicos, pero no en el es-
troma circundante’. Ademads, el ADN del HHV-8 sélo se
encuentra en el SK y el antigeno asociado al factor VIII es
negativo en las lesiones del SK y positivo en el PSK.

Las técnicas radiolégicas ayudan a distinguir esta entidad
de otras malformaciones arteriovenosas: eco, eco-doppler,
tomografia computarizada (T'C), resonancia magnética
(RM), angiografia y flebografial®.

El diagnéstico diferencial es importante, debido al dife-
rente comportamiento biolégico y tratamiento de las dos
entidades. Mientras que el PSK permanece limitado a la
piel y tiene un curso indolente, el SK puede extenderse a
otros 6rganos, requiriendo un tratamiento mds agresivo.

Los mecanismos patogénicos no se conocen por comple-
to. Tanto en la insuficiencia venosa crénica, como en los
cortocircuitos arteriovenosos, existe una elevacién de la pre-
sién venosa y capilar con edema, que puede estimular una
proliferacion de células endoteliales y fibroblastos. La hipo-
xia distal también puede inducir proliferacién endotelial a
través del aumento local del factor de crecimiento endote-
lial vascular''2, En otras situaciones se ha considerado un
traumatismo menor como el factor desencadenante de las
lesiones cutdneas.

El tratamiento suele ser conservador, elevacién del
miembro afectado, tratamiento quirdrgico de la fistula arte-
riovenosa, escleroterapia de las malformaciones arteriove-
nosas, etc. La correccién de la fistula arteriovenosa dismi-
nuye las lesiones cutdneas y ayuda a prevenir la progresion.
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