familia, parece que la herencia en este
caso es autosémica dominante (fig. 3)
como se describe habitualmente. La
AN benigna familiar estd incluida en
las clasificaciones habituales de la en-
fermedad, aunque se han descrito muy
pocos casos quizds debido a la ausen-
cia 0 minima sintomatologia asociada y
al caricter 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 exploracién fisica
y anamnesis adecuadas, asi como, si se
considera, descartar la presencia de
hiperandrogenismo y resistencia a la
insulina. La asociacién con hipocon-
droplasia no ha sido, en nuestro cono-
cimiento, referida con anterioridad.
Dado el fenotipo caracteristico de esta
patologia, la exploracién fisica general
bastard para orientar la necesidad de
pruebas complementarias en estos pa-
cientes.
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Sarcoma de Kaposi primario del pene en paciente VIH negativo
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8. Director:

El sarcoma de Kaposi (SK) es un tu-
mor de células vasculares de origen
multifocal descrito por Moritz Kaposi
en 1872%. La forma clisica afecta prin-
cipalmente a las extremidades inferio-
res de personas de edad avanzada en el
area mediterranea?. La afectacidn aisla-
da del pene es rara y usualmente ocurre
en pacientes con sida; puede ser la pri-
mera manifestacién en un 2-3 % de los
casos, siendo extremadamente infre-
cuente en pacientes con el virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH) ne-
gativos®. En los ultimos 20 afios sélo se
han descrito 15 casos de pacientes in-
munocompetentes con SK primario
del pene en la literatura inglesa*.

Presentamos el caso de un varén de
80 afios, sin antecedentes de interés,
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que consultd por presentar una tumo-
racién asintomdtica de rdpido creci-
miento a nivel del pene de dos semanas
de evolucién. El paciente no referia
historia de traumatismos locales, in-
munosupresion, adiccién a drogas in-
travenosas, transfusiones sanguineas
ni relaciones homosexuales. A la explo-
racién fisica se apreciaba un nédulo ro-
sado de consistencia blanda y base pe-
diculada de 10 mm de didmetro a nivel
del surco balanoprepucial. Ademis,
presentaba una segunda lesién bien de-
limitada de menor tamafio (4 mm de
didmetro) de coloracién rojo-violdcea
indolora que el paciente refirié tener
desde hacia varios afios (fig. 1). No se
evidenciaron adenopatias inguinales,
hepatoesplenomegalia ni otras lesiones
mucocutineas. El estudio histolégico
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de la lesién de mayor tamafio mostrd
una proliferacién tumoral multinodu-
lar constituida por células fusiformes

Figura 1. Dos lesiones nodulares e
indoloras a nivel del surco balanoprepucial.



de nucleo alargado, hipercromitico,
con mitosis ocasionales, dispuestas en
haces formando hendiduras con pre-
sencia de hematies (figs. 2 y 3). En
diversas dreas se apreciaban cuerpos
globulares eosinéfilos y depdsitos de
hemosiderina. Las tinciones de inmu-
nohistoquimica fueron positivas para el
CD31 y el CD34. La extirpacién de la
segunda lesién presenté alteraciones
histopatolégicas similares. Los estu-
dios analiticos realizados: hemograma,
bioquimica, estudio de la coagulacién y
poblaciones linfocitarias no mostraron
datos relevantes. La serologia para el
VIH fue negativa en dos determina-
ciones. Finalmente, se establecié el
diagnéstico de SK primario del pene
en paciente inmunocompetente. Tras
un afio de seguimiento, el paciente per-
manece estable y sin nuevas lesiones.

La patogenia del SK es desconocida,
aunque sus caracteristicas epidemiol6-
gicas apuntan a una probable causa in-
fecciosa. El virus herpes humano 8
(VHH-8) es el agente implicado en la
hiperplasia vascular, considerdndose un
factor necesario pero no suficiente. La
alta seroprevalencia para el VHHH-8 en
individuos con actividad sexual de alto
riesgo apoyaria esta via de transmisién
de la infeccién en adultos, sin embargo,
la deteccién de anticuerpos frente al
VHH-8 en nifios sugiere otras vias no
sexuales de transmisién, probablemen-
te la saliva®s.

Clinicamente el SK del pene se ca-
racteriza por nédulos indoloros de co-
loracién rojo-violacea. Otras formas de
presentacién menos frecuentes son en
forma de multiples pdpulas, placas o
tumores pedunculados de répido cre-
cimiento®. En la mayoria de los casos
existen una o dos lesiones aisladas’. La
localizacién mis frecuente en el drea
genital es el glande, aunque también
pueden afectar al prepucio, surco coro-
nal, meato uretral y escroto®.

El patrén histolégico del SK del
pene es similar al que se puede obser-
var en otras localizaciones anatémi-
cas. En la fase tumoral se aprecian
nédulos compuestos por una red de es-
pacios vasculares con contenido hem4-
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Figura 2. Lesién tumoral compuesta por
una red de espacios vasculares con
proliferacion de células fusiformes
(hematoxilina-eosina x20).

tico y fasciculos de células fusiformes
con citoplasma bien definido y nicleo
ovoide. Caracteristicamente las células
fusiformes son CD34 positivas®. En al-
gunas dreas podria plantearse el diag-
néstico diferencial con el granuloma
piogénico y el hemangioendotelioma
de células fusiformes. La proliferacién
tumoral fusocelular con presencia de
células atipicas y formacién de hendi-
duras no apoyaria el diagnéstico de
granuloma piogénico. En el heman-
gioma de células fusiformes destacaria
la presencia de una marcada vacuoliza-
cién citopldsmica y ausencia de atipias
celulares’.

El tratamiento del SK primario del
pene incluye extirpacién quirdrgica lo-
cal, radioterapia, electrocoagulacién,
terapia con ldser e inyeccién intrale-
sional de interferén alfa, aunque no
existe una guia de tratamiento estable-
cida. Se recomienda la cirugfa para le-
siones pequeiias y solitarias. La radio-
terapia se emplea en lesiones de mayor
extensién y la quimioterapia sistémica
se reserva para casos mds avanzados
con afectacién visceral o lesiones ge-
neralizadas. El curso clinico del SK
primario del pene es variable y las recu-
rrencias locales son infrecuentes si el
tumor primario se elimina completa-
mente’.

Nos gustaria destacar que, aunque
el SK primario del pene en sujetos in-
munocompetentes es una entidad ex-
tremadamente infrecuente, debe ser
considerada en el diagnéstico diferen-
cial de lesiones no especificas del drea
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Figura 3. Detalle de la proliferacion
vascular con presencia de globos hialinos
(hematoxilina-eosina x400).

genital. E]l examen histolégico es acon-
sejable en los casos dudosos sin rasgos
clinicos caracteristicos para establecer
el diagnéstico definitivo.
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