medicinagenerakfamilia &

Septiembre 2012 (vol 1, num 5)

CASO CLINICO

Sarcoma de Kaposi localizado en la pierna de

un varén VIH negativo
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Varén de 77 anos de edad, hipertenso, diabético
y dislipémico, que acude a consulta por presentar
lesiones dérmicas de tamano variable. Inicialmente
fueron mdculo-pdpulas violdceas con aspec-
to queratdsico y descamativo, acompanadas de
edema en ambas extremidades inferiores hasta las
rodillas; la posterior evolucion las convirtié en nddu-
los y lesiones exudativas con tendencia a la ulce-
racién. No refiere lesiones en otras localizaciones ni
ofra clinica.

Realizada la biopsia, el informe anatomo-pato-
l6gico relata la existencia de un “proceso angio-
proliferativo de patrén arborescente con vasos de
pared hialinizada y hendiduras vasculares entre-
mezcladas con células fusiformes”.

Se comenzd cura local con vaseling, suero salino,
aposito de tul impregnado y venda eldstica.

COMENTARIO

El sarcoma de Kaposi es una enfermedad angio-
proliferativa causada por el virus herpes 8 (VHH-8)!.
Aungue es imprescindible la infeccién por este vi-
rus para su desarrollo, es necesaria la existencia de
otros cofactores, ya que tan solo 0,03% de los hom-
bresy 0,01-0,02% de las mujeres infectadas mayores
de 50 anos desarrollan la enfermedad?.

De forma global, el sarcoma de Kaposi pre-
domina en el sexo masculino (3:1)3 y en dreas del
Mediterrdneo y Europa Central y del Este, coinci-
dentes con zonas con gran prevalencia de infec-
cién por VHH-8. Suele aparecer en sujetos de 60-70
anos y en adolescentes, y en un porcentaje peque-
Ao en menores de 50 anos*.

Existe una clasificacién  segun la  forma
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epidemiolégica. Hay cuatro tipos: forma cldsica,
endémica, post-trasplante y asociada al VIH. La
cldsica es la originalmente descrita por Kaposi, con
predominio en ciertas regiones del Mediterréneo y
mayor afectaciéon del sexo masculino, con una pre-
valencia de aproximadamente 1/3.500. La endémi-
ca, también es mds frecuente en el sexo masculino
y es causa de cdncer en regiones de Africa Central
y Oriental.

Figuras 1 y 2. Sarcoma de Kaposi en fase no ulcerosa




Septiembre 2012 (vol 1, num 5)

No ha sido aclarada todavia la causa. Existe ma-
yor seroprevalencia del virus herpes 8 en el vardn,
pero puede que se relacione con la diferente for-
ma de comportarse el virus debido al efecto de
los esteroides sexuales y su accidn sobre el sistema
inmune.

Figuras 3 y 4. Sarcoma de Kaposi en fase activa, con
existencia de ulceras y sangrado

La afectacion cldsica suele presentarse en forma
de lesiones cutdneas que no provocan dolory con
afectacion principalmente de los miembros inferio-
res. La forma endémica se describe en lugares con
alta incidencia de VIH, como Africa Subsahariana.
Cuando aparece en jévenes suele manifestarse
como un cdancer mds agresivo, con tendencia a la
diseminacion a ganglios linfdticos o visceras.

La forma yatrogénica es la habitual en pacien-
tes trasplantados, principalmente de rindn, someti-
dos a tfratamiento inmunosupresor; la infeccidn por
VHH-8 puede ser anterior o posterior al frasplante.

La asociada al VIH es la que ha provocado un
aumento muy importante de la incidencia en los
Ultimos anos. La coinfeccién de los virus VIH y VHH-
8 aumenta de 30 % a 50 % el riesgo acumulado en
diez anos de desarrollar sarcoma de Kaposi'. La

Med Gen y Fam (digital) 2012;1(5):246-249.

generalizacién de los tratamientos antirretrovirales
mads eficaces ha reducido su incidencia®.

Entre las cuatro formas existen diferencias en
cuanto al grado de desarrollo de la lesiéon, pero no
histolégicas o inmunohistoquimicas: se aprecia in-
flamacion, angiogénesis y proliferacién de células
fusiformes.

Es complejo el mecanismo por el que el virus
transforma las células endoteliales en fusiformes.
Se genera una alteracion del control de la apop-
tosis de las células y existe una fase de latencia en
la que el virus se replica; después se produce la
fase litica, con incremento de los factores de cre-
cimiento del endotelio vascular que estimula la
angiogénesisé.

Se han asociado variaciones genéticas que al-
teran la inmunomodulacion, con aumento de ci-
toquinas proinflamatorias y factores de crecimien-
to. También estd asociado a haplotipos especificos
delreceptor beta de las interleukinas 8 y 13. La exis-
tencia de inmunosupresién se relaciona con exis-
fencia en estos pacientes de un nivel inferior de
linfocitos, tanto de los T-CD4, como de los B, que
se asocian con la progresién de la enfermedad’.
También se ha asociado al uso de corticoides t6-
picos; no estd clara su relacion con el uso oral de
estos fdrmacoss. El aumento de la inmunidad pa-
rece influir en cierto fipo de pacientes debido a
la existencia de un incremento de marcadores de
activacion inmunoldégica como la microglobulina
beta-22,

Se ha encontrado relacidon con otros cdnceres
hematoldgicos vy linfaticos, como el mieloma o el
linfoma (Hodgkin y no Hodgkin)?10; existe una rela-
cién menos clara con la anemia’. También se aso-
cia con factores ambientales, como la existencia
de enfermedades en la piel, la propia higiene de
esta o incluso la cercania a volcanes'!. Los fuma-
dores presentan menor riesgo de desarrollar el sar-
coma de Kaposi, lo que estd relacionado con los
anos de hdbito y la cantidad de cigarrillos fuma-
dos, aparentemente asociado a una menor pro-
duccién de citoquinas inflamatorias8. Relaciones
menos claras se han establecido con la diabetes
mellitus o con la presencia de edemas crénicos en
extremidades inferiores'2.

Las lesiones cutdneas pueden ser purpuras, pla-
cas o nédulos, de tamano y color variables (des-
de el azul al negro) (figuras 1y 2). En ocasiones se
ulceran y producen sangrado facil (figuras 3 y 4).
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La fase inicial suele manifestarse mediante lesio-
nes dérmicas mdculo-papulosas superficiales de
color violdceo, que pueden evolucionar a nédulos
de mayor tamano o Ulceras. Sila evolucion es muy
agresiva, puede infiltrar el tejido adyacente, inclu-
so el hueso, o extenderse a los ganglios. En oca-
siones las lesiones pueden acompanarse de linfe-
dema, relacionado con la infiltracién local de la
dermis. También se puede afectar la mucosa del
fracto gastrointestinal, 1o que produce diarrea o
enteropatias con pérdida de proteinas (mds rela-
cionado con el Kaposi asociado a la infeccion por
VIH)13. Otras zonas que se pueden afectar son los
ganglios linfaticos, el higado, los pulmones, la mé-
dula éseq, el corazdn o menos frecuentemente el
sistema nervioso central.

Las localizaciones principales son las extremida-
des inferiores, sobre todo la parte distal y el pie.

La evolucién es dificil de predecir. Suele tener un
curso lento y cronico; pueden permanecer esta-
bles durante meses o aumentar de tamano en el
plazo de algunas semanas, lo que influye raramen-
fe en la supervivencia.

El diagndstico se basa en la observacién de las
lesiones cutdneas caracteristicas y en su localiza-
cién. La biopsia es necesaria para el diagndstico
definitivo y en ella también se puede detectar el
virus herpes 8.

El diagndstico diferencial debe realizarse con
otras lesiones cutdneas, principalmente de ori-
gen vascular (hemangiomas o angiosarcomas),
la acroangiodermatitis, el granuloma pidgeno
o los histiocitomas fibrosos fanto benignos como
malignos.

No suelen precisarse ofras pruebas diagndsticas
radiogrdficas o de otro tipo. En ocasiones, y por la
presencia de clinica gastrointestinal, se realiza una
endoscopia.

No existe una clasificacion universalmente acep-
tada para la enfermedad de Kaposi, pero la mds
utilizada valora la distribucion y el ritmo de progre-
sién clinica'4. Existe una fase mdculo-nodular o es-
tadio I, con mdculas pequenas y nddulos princi-
palmente en las extremidades inferiores; una fase
infilirativa o estadio Il, en la que aparecen placas;
una fase florida o estadio Il con existencia de nu-
merosos nédulos y placas angiomatosas, en oca-
siones ulcerados; y una fase diseminada o IV con
extension fuera de las extremidades inferiores.
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Los fres primeros estadios se clasifican a su vez en
un grupo A (progresiéon lenta) y un grupo B (progre-
sion rapida y aumento significativo de las lesiones
en los tfres meses siguientes). El estadio IV siempre es
considerado como rdpidamente progresivo. En los
dos primeros estadios la progresiéon suele ser lenta
y tienen menos riesgo de complicaciones gastroin-
testinales, a diferencia de los estadios Il y IV.

El tratamiento estd encaminado a la reduccidén
de las lesiones cutdneas o viscerales, que retrasa
la progresién de la enfermedad, ya que no existe
ninguno que sea curativo. La utilizacion de las di-
ferentes opciones depende de la localizacién, la
magnitud y la velocidad de diseminacién de la
enfermedad: si el nUmero de lesiones es escaso vy
son asinfomdticas, la vigilancia puede ser el Unico
tratamiento!s; si existen edemas de extremidades
inferiores pueden utilizarse medias de compresion
eldstica. Hay tratamientos locales; las curas con
apdsitos son Utiles, pero en ocasiones pueden ser
necesarias la cirugia (si la lesion estd muy delimi-
tada y produce sinfomatologia), la crioterapia, la
terapia con Idser o la radioterapia; también se ha
utilizado tépicamente el dcido cis-retinoico (con
una experiencia limitada), parches de nicotina y el
imiquimod.

Si la enfermedad estd muy extendida, se utilizan
tratamientos sistémicos (quimioterapia, principal-
mente si existe afectacién orgdnica o la progresion
es muy rapida'®), inmunomoduladores (como el in-
terferén alfa recombinante) o la talidomida (princi-
palmente en los relacionados con SIDA).

La presencia de enfermedad ganglionar no in-
fluye necesariamente en la eleccidon de tratamien-
tos locales o sistémicos.
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