CASOS CLINICOS
Sarcoma de Kaposi clasico

Classic Kaposi's sarcoma
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RESUMEN

El Sarcoma de Kaposi (SK) es una neoplasia del endotelio vascular, inicialmente descrita por Moritz Kaposi en 1872'. Ha sido clasificado en
cuatro grupos epidemioldgicos: clasico, endémico (africano), iatrogénico (relacionado con tratamiento inmunosupresor) y epidémico (asociado
a infeccion por virus de inmunodeficiencia humana - VIH); cada uno de ellos con caracteristicas clinicas y patologicas singulares, aunque todos
tienen relacion con el virus herpes humano 8 (VHH-8), el cual es necesario pero no suficiente para producir la enfermedad. Las descripciones de
SK clasico son més usuales en varones adultos de ascendencia judia y con un curso tardio. En el Pert se han reportado casos de SK endémico y
epidémico, asi como una elevada seroprevalencia de VHH-8. Se presenta el caso de un paciente con el diagnostico de SK con inmunomarcacion
para VHH-8 y con un curso prolongado de enfermedad.
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ABSTRACT

The Kaposi's sarcoma (KS) is a neoplasia of vascular endothelium, initially described by Moritz Kaposi in 1872'. It has been classified into
four epidemiological groups: classic, endemic (African), iatrogenic (related to immunosuppressive treatment) and epidemic (associated with
infection by human immunodeficiency virus - HIV); each with unique clinical and pathological characteristics, although all have a connection
with the human herpes virus 8 (HHV-8), which is necessary but not sufficient to produce the disease. The cases of classic KS are more common
in jewish descent men, and they have a delayed course. In Peru, there have been reports of endemic and epidemic cases of KS, as well as a high
seroprevalence of HHV-8. We present a case of a patient diagnosed with SK with positiveness to HHV-8 and with a prolonged course of iliness.
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CASO CLiNlCO Como antecedentes importantes presentaba historia de

alcoholismo e insuficiencia venosa cronica hace siete anos,
Paciente varén de 53 afios procedente de Aucayaco,  Sin haber recibido ningun tratamiento.

Tingo Maria, Huanuco, talador de arboles; con un tiempo Al examen clinico paciente en regular estado general,

de enfermedad de cinco afios, caracterizado por la aparicion ~ palido, con funciones vitales estables y con edema de ambos

progresiva de nodulos de color parduzco, con superficie miembros inferiores hasta la raiz del muslo. En casi toda la

verrugosa en dorso de pie derecho, que se van extendiendo superficie de ambas piernas se observan multiples lesiones

hasta la rodilla, algunos de ellos coalescen formando placas, nodulares exofiticas, de color parduzco, algunas eritematosas

posteriormente las lesiones se hacen bilaterales. Desde hace Y otras violaceas, firmes de superficie verrucosa que drenan

cuatro meses las lesiones se han tornado dolorosas y otras ~ Secrecion purulenta y mal oliente (fotografias 1y 2).

drenan secrecion purulenta fétida, presentandose ademas

edema de ambos miembros inferiores hasta la raiz del muslo

que dificulta la deambulacion.
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Fotografia 1. Mltiples tumoraciones parduscas en pierna derecha.

Fotograffa 2. Aspecto verrucoso con abundante secrecion en su superficie de pierna derecha.

En la pierna izquierda se observan placas eritemato-

violdceas y algunos nédulos eritematosos (fotografia 3).

Fotografia 3. Placas eritematosas en la superficie de pierna izquierda.
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En los examenes de laboratorio se evidencié anemia
leve normocitica normocromica (Hb: 11g/dl), hemograma vy
formula diferencial normales, VSG: 54mm/hora, ELISA VIHT -
VIH2 no reactivos y HTLV negativo.

En la biopsia se hallo proliferacion neoplasica
fusocelular, que formaba nidos compactos separados por un
estroma de tejido conectivo. A mayor aumento se encontré
disposicion concéntrica de las células neoplasicas alrededor
de vasos centrales (fotografia 4); las células eran de nucleos
alargados e hipercromaticos, citoplasmas amplios, algunas
con mitosis atipicas, notandose algunos glébulos rojos
atrapados entre la proliferacion neoplasica (fotografia 5). Se
realizd inmunohistoquimica con anticuerpos para VHH-8 la
cual resulto positiva (fotografia 6).

Fotografia 4. Células neoplésicas se disponen alrededor de vasos sanguineos. HE 20X.

Fotografia 5. Se observan figuras mitoticas (flechas azules) y algunos globulos rojos atrapados
(flechas rojas). HE 40X.
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Fotografia 6. Inmunohistoquimica para VHH-8 mostrd una intensa marcacién nuclear de las
células neoplésicas. HE 40X.

DISCUSION

En 1872 Moriz Kohn, dermatologo de la facultad de
medicina de Viena, que cambio su apellido en honor a su
ciudad natal Kaposvar en Hungria, describié una serie de cinco
pacientes con nodulos cutaneos y de localizacion interna
principalmente en laringe, traquea, estdmago, higado y colon,
que luego fueron conocidos como Sarcoma de Kaposi (SK)'2.

Por muchos afios el SK tanto en Europa como en América
fue considerado una neoplasia de curso poco agresivo®. El
comportamiento agresivo de esta enfermedad se relaciond
a su asociacion con la epidemia del SIDA, principalmente
en varones homosexuales*®. Actualmente su incidencia ha
disminuido marcadamente después de la introduccion de la
terapia antirretroviral de gran actividad (TARGA)®-™.

El SK se ha dividido en cuatro grupos epidemiolégicos:
clasico, endémico (africano), iatrogénico (relacionado con
tratamiento inmunosupresor) y epidémico (asociado al SIDA)".

En cuanto a su fisiopatologia hay hasta la fecha tres
explicaciones que no son excluyentes entre si: 1) En un
experimento en ratones machos, el gen tat del VIH-1 mostrd
inducir el crecimiento de nddulos que semejan un SK'™
sugiriendo la relacion directa entre SK y SIDA. 2) Se han
identificado algunas citoquinas, siendo la mas importante la
oncostatina M, que podrian indicar que el SK es una neoplasia
citoquina-inducida''®. 3) Existe una teoria acerca de la
naturaleza infecciosa del SK con la presencia de DNA del virus
herpes humano tipo 8 (VHH-8) en las células neoplasicas.

En 1994 Moore y Chang identificaron al VHH-8 como
agente causal del SK, sugiriendo el nombre de herpes
virus asociado a SK (VHSK)', sin embargo la presencia de
este virus parece ser necesaria pero no suficiente para el
desarrollo de la enfermedad, esto por la observacion de la alta

seropositividad del VHH-8 en algunas areas geograficas que
no necesariamente estaria relacionada con alta incidencia de
SK'". Por lo tanto quedan por estudiar otros factores como
son los artrépodos hematdfagos, inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina y hemodialisis, incluso se ha
sugerido que el hierro presente en arcilla volcanica produciria
linfedema e inflamacion en las extremidades inferiores' '8,
Ademas el linfedema podria producir inmunosupresion local
y por lo tanto convertirse en un sitio inmunolégicamente
vulnerable para el desarrollo de la neoplasia™.

Estudios de seroprevalencia de VHH-8 han demostrado
que el virus esta relacionado con todas las formas de SK#2'.
Este virus es comUn en algunas partes de ltalia y Africa vy
hasta en el 15% de la poblacion adulta en América del Norte y
Europa™. Aunque la transmision sexual es importante, el virus
se puede liberar en la saliva®*.

Hastaelmomentonoestadilucidadosiel SKes por simismo
una verdadera malignidad o si se trata de una proliferacion
reactiva. EI SK en estadios iniciales parece semejar un proceso
reactivo de naturaleza policlonal que puede permanecer como
tal o llegar a convertirse en un verdadero sarcoma. Por otro
lado el VHH-8 ha sido descrito como la causa mas frecuente
de cancer en pacientes con SIDA, produciendo ademas de SK,
otras neoplasias como el linfoma primario de cavidades, y la
enfermedad de Castleman®2. Aunque cada vez hay mas datos
al respecto todavia existen preguntas que han quedado sin
resolver completamente como el rol del oncogen (ORF K12) del
VHH-8 y el proceso de reactivacion litica del virus™¥.

El SK clasico es una neoplasia vascular de curso
indolente que afecta mayoritariamente a mayores de 60 afios.
Se ha descrito esta neoplasia en poblaciones de la region del
Mediterraneo'?. En Latinoamérica, Colombia y Pert cuentan
con las series de casos mas grandes de la region®**°. Con
predominioenelsexomasculinoconunarelaciéndehasta15:1%".

El SK clasico usualmente se presenta con maculas
eritemato-violdceas en los miembros inferiores, con
progresion lenta confluyendo en placas, nddulos vy/o
tumores; las lesiones pueden adquirir un aspecto verrugoso
y desarrollar posteriormente ulceracion, puede presentarse
edema sin fovea del miembro inferior afectado llegando a
ser tan severo y convertirse en una tumefaccion fibrotica. El
curso clinico del SK clasico es prolongado y en la mayoria de
los casos es benigno. Las localizaciones extracutaneas mas
frecuentes son el intestino y los ganglios linfaticos®”".

En un estudio en Grecia sobre SK clasico encontraron que
el primer lugar es el tracto gastrointestinal, principalmente
el estomago, eséfago y duodeno, siendo la mayoria de estas
lesiones asintomaticas®*™.

El estudio histopatoldgico revela presencia de espacios
vasculares de paredes delgadas angulares irregulares, en
forma de hendidura en la dermis, proliferacién vascular y
células fusiformes en cordones que se extienden regularmente
en varias direcciones'.
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El diagndstico diferencial del SK clasico incluye
principalmente la acroangiodermatitis (pseudosarcoma de
Kaposi) la cual es una proliferacion vascular benigna asociada
a estasis venosa o malformaciones vasculares. La expresion
de CD34 puede ayudar en el diagndstico diferencial®*®.

La eleccion del tratamiento se basa en las dimensiones de
la lesion, el estadio de la enfermedad, patron de distribucion
y progresion™*¢. Algunas modalidades terapéuticas son:
criocirugia, electrocauterizacion, curetaje, laser, terapia
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