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ESTUDIOS CLINICOS Y DE LABORATORIO

Sarcoma de Kaposi clasico. Revisién de 25 casos (1987-1997)

Resumen.—El sarcoma de Kaposi es un tumor vascular
infrecuente que puede afectar piel, mucosas y érganos internos.

Revisamos 25 casos de sarcoma de Kaposi cldsico (SKC) con
afectacion cutdnea vistos entre 1987 y 1997. Se excluyeron de la
revision los SK endémicos, los sujetos en tratamiento
inmunosupresor cronico ylos portadores del virus de la
inmunodeficiencia humana. En 24 pacientes realizamos estudio
completo con radiografia de térax, panendoscopia oral, enema
opaco yecograffa abdominal, para descartar afectaciéon
extracutdnea por SKC. Los pacientes siguieron controles
anuales en nuestro servicio. Encontramos un caso con
afectacion intestinal por SKC y seis casos de segundas
neoplasias primarias (dos géstricas, una renal, una de colon,
una de pulmoén yun sindrome mielodisplésico).

Ante estos hallazgos recomendamos realizar estudio de extension
yseguimiento anual a todos los pacientes diagnosticados de SKC,
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Segundas neoplasias primarias.

INTRODUCCION

El sarcoma de Kaposi (SK) es un tumor vascular in-
frecuente que puede afectar piel, mucosas yérganosin-
ternos(1). Se han distinguido hasta el momento cuatro
tipos: el clasico (SKC), el endémico o africano, el epi-
dérmico o asociado al virusde lainmunodeficiencia hu-
mana adquirida (VIH) yel secundario a tratamiento cré-
nico inmunosupresor o desérdenes autoinmunes (2).
El SKC suele aparecer en lasextremidadesinferioresde
varones ancianos de descendencia judia ydel sur yeste
europeo (3) en los que, seglin ciertos autores, es mas
frecuente encontrar el antigeno mayor de histocompa-
tibilidad HLA DRS5 (4). Realizamos una revisiéon de 25
casos de SKC con afectacion cutdnea vistos en nuestro
servicio en un periodo de diez afios y contrastamos los
resultados obtenidos con los de otras series publicadas.

MATERIAL YMETODOS

Entre 1987 y 1997 diagnosticamos 25 casos de SKC,
15 hombres y 10 mujeres, excluyendo los SK que pu-
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dieran ser endémicos, ylosrelacionados con terapias
inmunosupresoras e inmunodeficiencias. En todoslos
casosrealizamos: historia familiar y personal, examen
fisico, determinacién de anticuerposfrente al VIH por
ELISA y Western Blot yestudio histolégico de una de
las lesiones cutdneas.

Veinticuatro pacientes se sometieron a un estudio
de extensién completo, dirigido a descartar afectacion
extracutdnea por SKC. El estudio incluia radiografia
de térax, panendoscopia oral, enema opaco yecogra-
fia abdominal. Los pacientes siguieron controles anua-
les.

RESULTADOS

El SKC fue mas frecuente en hombres que en muje-
res (1,5:1). La edad estaba comprendida entre 28 y 97
aflos, con una media de 68,48 afios (Fig. 1). Incluimos
en los antecedentes personales dos casos de transfusio-
nes previas, un caso de linfedema crénico de extremi-
dades inferiores, un carcinoma broncogénico estadio
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FIG. 1.—Distribucién por sexo y edad.

IVyun sindrome mielodisplésico; s6lo recogimosun ca-
so con probable historia familiar de SKC.

Clinicamente, encontramos: maculopdpulas en 16
pacientes, nédulos en cinco y placas en cuatro. El SK
se presentaba en menores de 60 afos como maculo-
papulas y por encima de esta edad como maculo-pa-
pulas (lo més frecuente), nédulos yplacas (tablaI). Se
realiz6 biopsia de piel de cada uno de los pacientes pa-
ra confirmar el diagndstico clinico, eligiendo en aque-
llos casos con lesiones cutdneas multiples, la lesion mas
reciente. El estudio histopatoldgico fue diagndstico en
todosloscasosde SK. De esta forma, pudimos apreciar
los dos elementos caracteristicos de las lesiones como
son la presencia de hendiduras vasculares que conte-
nian hematies yla proliferacion de células fusiformes.
Estas células aparecian con el citoplasma eosinéfilo y
formaban haces entrelazados o tapizaban las hendi-
duras vasculares. En muchos casos las células tumora-
les presentaban eritrofagocitosis y podian distinguirse
depésitos de hemosiderina extra o intracelulares, ade-
mas de un infiltrado inflamatorio constituido por lin-
focitos, células plasmaticas y algunos histiocitos, mas
prominentes en las lesiones recientes.

En cuanto ala sintomatologia, niimero ylocalizacién
de las lesiones cutaneas, éstas fueron asintomaticas en
17 enfermos ysintomdticas en ocho (cinco presentaron
dolor, dos prurito yuno parestesias). Por lo general las

TABLA I: RELACION ENTRE ESTADIO DE S.K.C. Y EDAD
DEL PACIENTE

0-19 20-39 40-59 60-79 80-99
Maculo-papulas 0 1 4 9 2
No6dulos 0 0 0 4 1
Placas 0 0 0 3 1

formas asintomadticas correspondieron a maculo-papu-
las y las sintomaticas, a las otras dos formas de presen-
tacion (ndédulos yplacas). Observamos lesiones inicas
o en escaso nimero (de dosacinco) en 16 pacientesy
lesiones multiples (mds de cinco) en nueve. Tanto el
nimero de lesiones como la sintomatologia tendian a
incrementarse con el tiempo. En 21 pacientes (84%),
lostumores aparecieron en lasextremidades inferiores
yen cuatro (16%) afectaron en primer lugar a cara (un
paciente), tronco (un paciente) o extremidades supe-
riores (dos pacientes). En tres casos (12%) encontra-
mos participaciéon de mucosas oral (paladar duro) y/ o
genital (glande). Uno de mucosa oral, uno de mucosa
genital yuno de ambas mucosas.

Respecto a los hallazgos encontrados durante el pri-
mer estudio destacan, dos casos de adenocarcinomas,
uno géstrico yotro renal, yun caso de afectacion extra-
cutdnea por SKC a nivel de mucosa duodenal. En con-
troles posteriores encontramos otros dos casos de ade-
nocarcinomas, uno de colon yotro géstrico, a losdosy
tres afios respectivamente del diagndstico de SKC.

En lo referente a la terapéutica, realizamos extir-
pacién quirtirgica en siete pacientes con formas cutd-
neas localizadas. En las formas generalizadas: 12 pa-
cientes recibieron radioterapia, dos interferén alfa a
bajas dosis (entre tres y seis millones) y dos quimiote-
rapia con alcaloides de la vinca y otras drogas (ciclo-
fosfamida, actinomicina-D y/ o adriamicina). Los re-
sultados se muestran en la tabla II.

DISCUSION

Los datos presentados en la figura 1 confirman c6-
mo el SKC afecta generalmente a sujetos ancianos por
encima de los 60 afios, a pesar de que algunos trabajos
incluyan pacientes mas jovenes, incluso con edadescom-
prendidasentre la primera ysegunda década (5-7). En
nuestra revision, sélo en un caso la edad de presenta-
cion fue inferior a los 50 afios (28 afios). Descartado
que se tratara de un SK endémico por su raza y ante-
cedentes personales, realizamos un estudio completo
encaminado a detectar cualquier tipo de inmunodefi-
ciencia. El estudio no mostré alteraciones.

TABLA II: TRATAMIENTOS APLICADOS Y RESULTADOS

Efectivo No efectivo
Cirugia 6 1
Radioterapia 7 5
Interferén 1 1
Quimioterapia 1 1
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Moritz Kaposi originariamente establecié una rela-
cién hombre-mujer de 15:1 para el SKC (8). Esta rela-
cién ha ido disminuyendo con el tiempo, como asi lo
hemos podido constatar en algunas de las series revisa-
das (9, 10) (apesar de que en ambasel predominio mas-
culino es superior al de la nuestra). Este hecho parece
ser el resultado, seglin varios autores, de un incremen-
to en la prevalencia de un agente o cofactor en mujeres
o en poblacionesheterosexuales que participaria de for-
ma activa en la etiologia del SKC (11).

La posibilidad de que agentes viricos (la sangre co-
mo vehiculo de transmisién) y mecanismos de inmu-
nocompetencia local como los que tienen lugar en el
linfedema crénico (12), intervinieran en el desarro-
llo del tumor se recogieron dentro de los anteceden-
tes personales. La baja incidencia familiar, confirmé
el escaso papel que desempefia la herencia en la etio-
patogenia de la enfermedad (7).

Comprobamos cdmo el aspecto clinico, sintomato-
logia ynimero de las lesiones variaba con el tiempo y
como tendian a aparecer en las extremidades inferio-
res. Por lo general consistian en maculopdpulas, de co-
loracién violdcea o purpirica, asintomadticas, inicas o
en caso nimero, que evolucionaban hacia multiplesné-
dulosygrandes placas. En estadios finales podian acom-
paifiarse de dolor, prurito o parestesias.

Durante el seguimiento, nos llamé la atencién en-
contrar tres casos (12%) con compromiso de mucosas
oral y/ o genital. Dado que las manifestaciones orales y
genitales en el SKC son raras (son mas frecuentes del
SKasociado a SIDA), en su mayoria asintomdticas y pa-
recen asociarse a un peor prondstico (13), creemoscon-
veniente realizar un examen fisico cuidadoso dirigido a
descartar su presencia.

El SKC puede afectar a diversos 6rganos como: hi-
gado, hueso, pulmones, riflones, bazo, ganglios linfa-
ticos, cerebro ytesticulos (14), pero sobre todo al trac-
to gastrointestinal en donde muchas veces la
presentacion es subclinica (15). En nuestra serie s6lo
un paciente de 24 (4,16%) mostré lesiones de SKC en
esta localizacidn.

Diversos tratamientos como la cirugia, el interferén
alfa, la radioterapia o la quimioterapia son utilizados
(16-20). La localizacion yextension de la enfermedad
determinan en gran parte la elecciéon del método te-
rapéutico. La cirugia esconsiderada el tratamiento de
eleccién en las formas cutdneas localizadas y el inter-
ferén alfa a bajas dosis puede ser un tratamiento efi-
cazyseguro en las formas cutdneas extensas ycon afec-
tacion visceral (21).

Varios trabajos hablan de la asociacién entre SKC y
otros canceres primarios, a menudo del sistema reticu-
loendotelial, que pueden preceder, coincidir o seguir
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TABLA 1ll: DATOS CLINICOS DE PACIENTES CON
SEGUNDAS NEOPLASIAS PRIMARIAS

Edad Sexo 2.2neoprimaria *Diagndstico
Paciente 1 82 H Mielodisplasia Previo (1.2)
Paciente2 80 V  Ca.pulmonar Previo (2.9)
Paciente 3 57 H  Ca. gastrico Durante
Paciente 4 57 V  Ca.renal Durante
Paciente 5 77 H  Ca. gastrico Posterior (3.9)
Paciente 6 66 H Ca.decolon Posterior (2.2)

H: hembra; V: vardon; Ca: carcinoma; *Momento del
diagndstico con respecto al SKC; a: afo.

al diagnédstico de SKC (22-25). Los tumores més fre-
cuentemente relacionados son, entre otros: linfomas
hodgkinianos y no hodgkinianos, leucemia linfocitica
cronica, mieloma multiple, micosis fungoide, leucemia
de células peludas, linfadenopatia angioinmunoblasti-
ca ypseudolinfomas. En nuestra serie seis pacientes de
24 (25%), cuatro mujeres y dos hombres, con edades
comprendidas entre los 57 y 82 afios presentaron una
segunda neoplasia primaria (dos anteriores, dos coin-
cidiendo ydos posteriores al diagnéstico de SKC). Un
sindrome mielodispldsico yun carcinoma broncogéni-
co se diagnosticaron con anterioridad de SKC, un car-
cinoma gdastrico y un carcinoma renal se diagnostica-
ron coincidiendo con éste y un carcinoma gastrico y
otro de colon se diagnosticaron con posterioridad al
SKC. Nosllam¢ la atencién especialmente que s6lo una
de estas neoplasias primarias fuera de naturaleza reti-
culoendotelial. Los datosrelativos al sexo, edad, tipo de
tumor ymomento de diagndstico con respecto a la apa-
ricién del SKC se recogen en la tabla III.

A pesar de que la mitad de los pacientes con una
segunda neoplasia primaria en el momento del diag-
néstico tenfan menos de 70 afios, es evidente que la
edad, junto con otros factores (no del todo conoci-
dos), juega un papel decisivo en la aparicién del SKC
yotros tumores primarios. Por lo tanto, es dificil esta-
blecer con seguridad una relacidon directa entre SKC
yriesgo de desarrollar otras segundas neoplasias pri-
marias. Aun asi, recomendamosrealizar estudio de ex-
tensiéon yseguimiento anual a todoslos pacientes diag-
nosticados de SKC, incluso en ausencia de sintomasy
signos que sugieran la existencia de un proceso neo-
plasico concomitante.
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Abstract.—Kaposi’s sarcoma is a uncommon
angimatous tumor that may affect skin, mucous
membranes and visceral organs.

Twenty-five cases of classic Kaposi’s sarcoma (CKS)
with cutaneous involvement were reviewed between
1987 and 1997. We excluded endemic Kaposi’s
sarcomas, patients who had received
immunosuppresive therapy and HIVseropositive
patients. To rule out the possibility of CKS with
extracutaneous involvement, a complete study with
chest radiography, oral endoscopy, opaque enema
and abdominal echography was performed in 24
patients. The patients were all followed-up annually
in our service. One case of CKS with intestinal
involvement and 6 cases with a second primary
malignancy were found (two on the stomach, one
on the kidney, one on the large intestine, one on
the lung and one myelodisplastic syndrome).

Because of this fact, it is advisable to perform a
complete study and to follow-up all patients with
CSK annually, although there is no evidence of a
second malignancy when KS is diagnosed.
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view of 25 cases (1987-1997). Actas Dermosifiliogr. 1999;90:158-161.

Key words: Classic Kaposi’s sarcoma. Intestinal
involvement. Second primary malignancies.
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