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CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

doppler en su interior; con el hemangioma infantil, lesion
solida, bien delimitada, hipoecoica, homogénea y con abun-
dante vascularizacion; o con el absceso, lesion hipo- o
anecoica, bien delimitada, con intenso flujo doppler y tra-
yectos fistulosos lineales anecoicos que lo comunican con la
epidermis’.

El diagndstico diferencial clinico debe plantearse tam-
bién con otros tumores benignos como quiste dermoide,
xantogranuloma juvenil o nevus de Spitz; con procesos infec-
ciosos bacterianos, fungicos, por protozoos o micobacterias;
con picaduras de insectos; con malformaciones arterioveno-
sas 0 con acné infantil noduloquistico paucisintomatico® 0.

Las lesiones tienden a curar espontaneamente sin dejar
cicatriz tras una media de 11 meses®. Por lo general, la
antibioterapia resulta ineficaz, aunque existen algunos casos
con buena respuesta a macrolidos orales o a metronidazol
topico’.

Debemos incluir el GAFI dentro del diagnostico diferen-
cial de nddulos faciales adquiridos en la edad pediatrica. La
historia clinica junto con los hallazgos clinicos, microbiolo-
gicos y ecograficos nos permitiran un diagndstico precoz, asi
como evitar procedimientos agresivos e innecesarios para el
paciente.
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Sarcoma de Kaposi de tipo
linfangiomatoso

@ CrossMark

Lymphangioma-like Kaposi sarcoma
Sra. Directora:

El sarcoma de Kaposi de tipo linfangiomatoso (SKTL) es una
rara variante histolégica del sarcoma de Kaposi, que puede
ocurrir en cualquiera de las 4 variantes clinicas reconocidas.
Es una neoplasia vascular que se desarrolla de forma secun-
daria a la infeccion por el virus herpes humano de tipo 8
(VHH-8) (también denominado virus del sarcoma de Kaposi).
Clinicamente puede presentarse con las manifestaciones
habituales de manchas, placas o nddulos, sin embargo, en
algunos pacientes aparece como ampollas que pueden con-
fundirse con enfermedades ampollosas cutaneas.

Caso clinico

Un varén de 80 anos, sin antecedentes de interés, presenta
desde hace 5 anos unas placas ovaladas eritematosas sobre-
elevadas, de 1-3cm de diametro que, en ocasiones, llegan
a confluir, localizadas en miembros inferiores, superiores
y en zona lumbar, y que han ido aumentando en nimero y
tamano. Dichas lesiones no son dolorosas ni pruriginosas.
Durante la exploracion destaca la presencia de ampollas
flacidas, con contenido seroso de 1cm de tamano (fig. 1).
Han sido abordadas con diferentes tratamientos topicos,
sin mejoria.

Se realiz6 un estudio analitico completo incluyendo
hemograma y bioquimica, que muestra una anemia ferro-
pénica. La serologia para VIH fue negativa.

El estudio histopatoldgico mostré una epidermis conser-
vada; destacaba una proliferacion de espacios vasculares
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Figura 1 Placas eritematoescamosas y ampollas con tamafno
entre 1y 3cm confluentes, en miembros inferiores.

anastomosados que abarcan todo el grosor de la dermis,
que disecan el colageno y rodean anejos y musculos cuta-
neos. Estas estructuras se encuentran vacias de contenido

Figura 2

hematico. En el estroma es frecuente encontrar acumu-
los de linfocitos y células plasmaticas. A mayor detalle, se
observa que los canales vasculares estan tapizados por una
capa de células endoteliales aplanadas, sin atipia ni mito-
sis. Mediante técnicas inmunohistoquimicas, se comprobd
que la proliferacion tumoral era positiva para los marca-
dores endoteliales CD31, CD34 y para el marcador linfatico
D2-40. También mostré una clara positividad nuclear para
LAN-1 del VHH-8 (fig. 2).

Se diagnostico este caso de SKTL y se derivd a Oncolo-
gia médica, donde una vez evaluado el caso y de comdn
acuerdo con el paciente, se decidié mantener una actitud
expectante, dado el curso clinico poco agresivo del proceso
y la avanzada edad del sujeto.

Discusion

El SKTL es una neoplasia vascular maligna con hallazgos de
diferenciacion linfatica y sanguinea. Es una variante his-
tologica rara del sarcoma de Kaposi, pues supone solo el
5% de estos', y puede presentarse en las 4variantes epi-
demioldgicas existentes. La etiopatogenia es controvertida,
incluso si debe ser catalogado como un proceso reactivo o
neoplasico?. El descubrimiento del VHH-8, presente en el
100% de los sarcomas de Kaposi, independientemente del
subtipo de que se trate, ha sido un hallazgo de una gran
importancia en el conocimiento de la etiopatogenia®. Igual-
mente también hay discusion sobre la diferenciacion de las
células, pues estas expresan tanto marcadores especificos
sanguineos como linfaticos*>.

A) Canales vasculares de pequeno calibre anastomosados y sin contenido que disecan el colageno (hematoxilina-eosina,

10x). B) Expresion de CD34 (10x). C) Expresion de D2-40 (10x). D) Expresion de VHH-8 (10x).



Recopilacion de casos publicados hasta la fecha de sarcoma de Kaposi de tipo linfangiomatoso con afectacion exclusivamente cutanea

Estudio (ano)

Gange y Jones (1979)

Leibowitz (1980)
Davis y Scott (2000)
Noel et al. (1997)
Cossu et al. (1997)

Roncheses y Kern (1957)

Bossuyt et al. (1995)
De la Torre et al. (1998)
Ramirez et al. (2005)

Mohanna et al. (2006)

Friedman et al. (2013)
Agusti-Mejias et al. (2011)
Caso actual

Tipo clinico

SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK Endémico
SK-sida
SK Endémico
SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK-sida
SK-sida
SK clasico
SK-sida
SK-clasico
SK-sida
SK clasico
SK clasico
SK clasico
SK-sida
SK clasico
SK clasico
SK clasico

Edad

82
55
72
34
35
42
77
71
66
80
75
71
59
68
65
57
25
83
38
75
40
65
89
61
36
85
75
80

Sexo

ITTIZXTIXTIIZTIZTIIIIIIIIZTIIIIIIIIZ

Lesiones clinicas

Ampollas
Papulas

Papulas
Ampollas
Maculas

Placas

Ampollas
Ampollas
Ampollas
Maculas

Papulas

Papulas

Maculas
Ampollas
Ampollas
Nodulos

Nodulo
Ampollas

Placas y nddulos
Papulas

Papulas y placas
Ampollas
Ampollas y nodulos
Placas y ndodulos
Placas y nddulos
Gangrena

Placa

Placas y nddulos

Comienzo de SK

2 anos

3 anos

10 anos
Desconocido
5 anos
Desconocido
8 anos

2 meses

3 anos

2 meses

5 anos

3 anos

1 mes

4 anos
Desconocido
1 ano
Desconocido
3 anos

2 meses

1 ano

3 anos

8 anos

1 mes

1 ano

7m

2 semanas

8 anos

5 anos

Distribucion de lesiones

Generalizadas
Generalizadas
Generalizadas
Generalizada
Generalizada
Localizadas
Localizadas
Generalizada
Generalizada
Localizada
Localizada
Generalizada
Generalizada
Generalizada
Generalizado
Generalizado
Generalizado
Piernas
Cuello,pecho y brazo derecho
Piernas

Piernas

Piernas y brazos
Piernas

Piernas

Piernas

Pie derecho
Pierna y brazo derecho
Piernas y espalda

Comportamiento

Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Agresivo
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Agresivo
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Fallecido 4 meses después.
Progresion lenta
Progresion lenta
Desconocida
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta
Fallecida 2 meses después
Progresion lenta
Progresion lenta
Progresion lenta

04T
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Clinica

La forma de presentacion mas frecuente del SKTL es for-
mando ampollas®, aunque también puede aparecer con una
forma mas clasica con placas o nddulos. La afectacion puede
ser también mucocutanea y sus localizaciones mas frecuen-
tes son las piernas y los brazos. La distribucion por sexo tiene
un claro predominio masculino, con una edad media de pre-
sentacion de 45,1 afos (tabla 1). Aunque el nUmero de casos
descritos en la literatura es bajo, los datos parecen indicar
que el SKTL tiene un curso mas indolente que en la varie-
dad clasica, aunque estan descritos algunos con evolucion
agresiva’:®.

Histologicamente se caracteriza por presentar espacios
vasculares ectaticos con arquitectura laberintica que dise-
can el colageno y los anejos dérmicos, acompanados de
infiltrado nodular linfoplasmocitario. Las estructuras vascu-
lares estan tapizadas por células endoteliales aplanadas sin
atipia, o con atipia muy escasa, ni mitosis. Las células del
sarcoma de Kaposi expresan marcadores endoteliales (CD31
y CD34) y linfaticos (D2-40), asi como HHV-8°. El diagnostico
diferencial histolégico debe realizarse con otros tumores
vasculares que tengan un patrén de crecimiento infiltra-
tivo entre las fibras de colageno o que esté constituido por
células fusiformes, como son el angiosarcoma de bajo
grado, el hemangioendotelioma kaposiforme, el heman-
gioma fusocelular, el hemangioma en tachuela (hobnail)
o hemosiderotico targetoide y el linfangioendotelioma
benigno'®. Existe también una presentacién linfangiecta-
sica, pero en el estudio histologico es facil de diferenciar,
pues esta presenta dilatacion de linfaticos preexistentes y
no neoformacion, como ocurre en la variedad linfangioma-
tosa.

Tratamiento

El SKTL puede ser sistémico o local y depende del tipo
epidemiolodgico, de la inmunocompetencia del sujeto y del
numero de lesiones. El tratamiento local puede realizarse
con crioterapia con nitrégeno liquido, radioterapia, laser o
inyecciones intralesioneales con quimioterapicos o interfe-
ron. A nivel sistémico, puede emplearse interferon o agentes
quimioterapicos.
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