
familia, parece que la herencia en este
caso es autosómica dominante (fig. 3)
como se describe habitualmente. La
AN benigna familiar está incluida en
las clasificaciones habituales de la en-
fermedad, aunque se han descrito muy
pocos casos quizás debido a la ausen-
cia o mínima sintomatología asociada y
al carácter hereditario que hace que los
pacientes no lo consideren un trastorno
relevante y no sea por ello motivo de
consulta. Aunque generalmente no se
asocia a alteraciones sistémicas es im-
portante realizar una exploración física
y anamnesis adecuadas, así como, si se
considera, descartar la presencia de
hiperandrogenismo y resistencia a la
insulina. La asociación con hipocon-
droplasia no ha sido, en nuestro cono-
cimiento, referida con anterioridad.
Dado el fenotipo característico de esta
patología, la exploración física general
bastará para orientar la necesidad de
pruebas complementarias en estos pa-
cientes.
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El sarcoma de Kaposi (SK) es un tu-
mor de células vasculares de origen
multifocal descrito por Moritz Kaposi
en 18721. La forma clásica afecta prin-
cipalmente a las extremidades inferio-
res de personas de edad avanzada en el
área mediterránea2. La afectación aisla-
da del pene es rara y usualmente ocurre
en pacientes con sida; puede ser la pri-
mera manifestación en un 2-3 % de los
casos, siendo extremadamente infre-
cuente en pacientes con el virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH) ne-
gativos3. En los últimos 20 años sólo se
han descrito 15 casos de pacientes in-
munocompetentes con SK primario
del pene en la literatura inglesa4.

Presentamos el caso de un varón de
80 años, sin antecedentes de interés,

que consultó por presentar una tumo-
ración asintomática de rápido creci-
miento a nivel del pene de dos semanas
de evolución. El paciente no refería
historia de traumatismos locales, in-
munosupresión, adicción a drogas in-
travenosas, transfusiones sanguíneas
ni relaciones homosexuales. A la explo-
ración física se apreciaba un nódulo ro-
sado de consistencia blanda y base pe-
diculada de 10 mm de diámetro a nivel
del surco balanoprepucial. Además,
presentaba una segunda lesión bien de-
limitada de menor tamaño (4 mm de
diámetro) de coloración rojo-violácea
indolora que el paciente refirió tener
desde hacía varios años (fig. 1). No se
evidenciaron adenopatías inguinales,
hepatoesplenomegalia ni otras lesiones
mucocutáneas. El estudio histológico

de la lesión de mayor tamaño mostró
una proliferación tumoral multinodu-
lar constituida por células fusiformes

Acantosis nigricans

Figura 3.

Figura 1. Dos lesiones nodulares e

indoloras a nivel del surco balanoprepucial.



de núcleo alargado, hipercromático,
con mitosis ocasionales, dispuestas en
haces formando hendiduras con pre-
sencia de hematíes (figs. 2 y 3). En
diversas áreas se apreciaban cuerpos
globulares eosinófilos y depósitos de
hemosiderina. Las tinciones de inmu-
nohistoquímica fueron positivas para el
CD31 y el CD34. La extirpación de la
segunda lesión presentó alteraciones
histopatológicas similares. Los estu-
dios analíticos realizados: hemograma,
bioquímica, estudio de la coagulación y
poblaciones linfocitarias no mostraron
datos relevantes. La serología para el
VIH fue negativa en dos determina-
ciones. Finalmente, se estableció el
diagnóstico de SK primario del pene
en paciente inmunocompetente. Tras
un año de seguimiento, el paciente per-
manece estable y sin nuevas lesiones.

La patogenia del SK es desconocida,
aunque sus características epidemioló-
gicas apuntan a una probable causa in-
fecciosa. El virus herpes humano 8
(VHH-8) es el agente implicado en la
hiperplasia vascular, considerándose un
factor necesario pero no suficiente. La
alta seroprevalencia para el VHH-8 en
individuos con actividad sexual de alto
riesgo apoyaría esta vía de transmisión
de la infección en adultos, sin embargo,
la detección de anticuerpos frente al
VHH-8 en niños sugiere otras vías no
sexuales de transmisión, probablemen-
te la saliva2,3.

Clínicamente el SK del pene se ca-
racteriza por nódulos indoloros de co-
loración rojo-violácea. Otras formas de
presentación menos frecuentes son en
forma de múltiples pápulas, placas o
tumores pedunculados de rápido cre-
cimiento3. En la mayoría de los casos
existen una o dos lesiones aisladas5. La
localización más frecuente en el área
genital es el glande, aunque también
pueden afectar al prepucio, surco coro-
nal, meato uretral y escroto4.

El patrón histológico del SK del
pene es similar al que se puede obser-
var en otras localizaciones anatómi-
cas. En la fase tumoral se aprecian
nódulos compuestos por una red de es-
pacios vasculares con contenido hemá-

tico y fascículos de células fusiformes
con citoplasma bien definido y núcleo
ovoide. Característicamente las células
fusiformes son CD34 positivas6. En al-
gunas áreas podría plantearse el diag-
nóstico diferencial con el granuloma
piogénico y el hemangioendotelioma
de células fusiformes. La proliferación
tumoral fusocelular con presencia de
células atípicas y formación de hendi-
duras no apoyaría el diagnóstico de
granuloma piogénico. En el heman-
gioma de células fusiformes destacaría
la presencia de una marcada vacuoliza-
ción citoplásmica y ausencia de atipias
celulares7.

El tratamiento del SK primario del
pene incluye extirpación quirúrgica lo-
cal, radioterapia, electrocoagulación,
terapia con láser e inyección intrale-
sional de interferón alfa, aunque no
existe una guía de tratamiento estable-
cida. Se recomienda la cirugía para le-
siones pequeñas y solitarias. La radio-
terapia se emplea en lesiones de mayor
extensión y la quimioterapia sistémica
se reserva para casos más avanzados
con afectación visceral o lesiones ge-
neralizadas. El curso clínico del SK
primario del pene es variable y las recu-
rrencias locales son infrecuentes si el
tumor primario se elimina completa-
mente3.

Nos gustaría destacar que, aunque
el SK primario del pene en sujetos in-
munocompetentes es una entidad ex-
tremadamente infrecuente, debe ser
considerada en el diagnóstico diferen-
cial de lesiones no específicas del área

genital. El examen histológico es acon-
sejable en los casos dudosos sin rasgos
clínicos característicos para establecer
el diagnóstico definitivo.
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Figura 2. Lesión tumoral compuesta por

una red de espacios vasculares con

proliferación de células fusiformes

(hematoxilina-eosina ×20).

Figura 3. Detalle de la proliferación

vascular con presencia de globos hialinos

(hematoxilina-eosina ×400).
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