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RESUMEN

El sarcoma de Kaposi es un tumor vascular de bajo grado, que afecta piel y mucosas, pudiendo comprometer ganglios linfaticos y érganos
internos. Generalmente estd asociado a infeccién por virus herpes humano 8, se clasifica en cuatro subtipos clinico-epidemioldgicos,
entre ellos el tipo cldsico, que se manifiesta habitualmente en ancianos blancos, inmunocompetentes, de origen judio o mediterraneo.
Se presenta el caso de un varén de 69 afios, con fototipo VI, que desarrollé inicialmente maculas violdceas, eritematosas, de borde
definido en regién externa del pie izquierdo, que progresivamente se tornaron a placas y nédulos violdceos, acompafiado de edema.
Se realizé biopsia que mostrd lesidn vascular, cuya inmunohistoquimica presentd reactividad para CD30, CD34 y virus herpes humano 8,
confirmando un sarcoma de Kaposi en fase de nédulo. Este caso resulta excepcional y se debe tener presente en el diagndstico diferencial;
los reportes en Suramérica son escasos, siendo este el primero en Colombia. MED.UIS. 2017;30(3):129-33.
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Classic Kaposi’'s sarcoma in phototype VI patient. First report in Colombia
ABSTRACT

Kaposi’s sarcoma is a low-grade vascular tumor that affects the skin and mucous membranes and may compromise lymph nodes and
internal organs. It is usually associated with human herpes virus infection 8, classified into four clinical-epidemiological subtypes, including
the classical type, which is usually manifested in elderly, immunocompetent white Jews or of Mediterranean origin. We present the case
of a 69-year-old male, with phototype VI, who initially developed violaceous macules, erythematous, with defined border in the external
region of the left foot, which progressively turned to violet plaques and nodules, accompanied by edema. A biopsy was performed
showing vascular lesion, whose immunohistochemistry presented reactivity for CD30, CD34 and human herpesvirus 8, confirming a
Kaposi’s sarcoma in the nodule phase. This case is exceptional and must be kept in mind in the differential diagnosis; the reports in South
America are scarce, being the first in Colombia. MED.UIS. 2017;30(3):129-33.
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INTRODUCCION

El sarcoma de Kaposi (SK) es un tumor maligno vascular
de bajo grado, localizado predominantemente en
la piel y las mucosas, pudiendo afectar los ganglios
linfaticos y los érganos internos'. En 1994, Chang y
colaboradores descubrieron la presencia de ADN de
un nuevo tipo de virus herpes en muestras cutaneas
de SK, a partir de ese momento se ha descrito
la presencia del virus herpes humano 8 (VHH-8)
en todas las formas de Kaposi, virus que parece
ser condicién necesaria, pero no absoluta para el
desarrollo de la enfermedad®. La seroprevalencia
de infeccidn por VHH-8 no es uniforme a través del
mundo, hay cifras variables dependiendo del area
geografica, desde tasas bajas de 0-5% en el Norte de
Europa, hasta tasas altas >50% en paises de Africa, asi
como tasas de seroprevalencia intermedia (5-20%),
como los paises del Caribe"3.

Se han descrito cuatro subtipos clinico-
epidemioldgicos del sarcoma de Kaposi, como son
el cldsico, el africano, el epidémico, y el iatrogénico.
No obstante, su incidencia general ha disminuido
con la introduccidn de la terapia antiretroviral de
gran actividad contra el virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH)"3.

La variante clasica afecta predominantemente a
ancianos de origen mediterrdneo, se caracteriza
por presentar un curso clinico lento, con aparicion
de lesiones en extremidades inferiores, las cuales
progresan en sus dimensiones y elevacién, se
extienden centripetamente hacia el tronco del
cuerpo y por lo general no afectan mucosas?. El
subtipo africano o endémico especialmente Ia
forma linfadenopatica, tiene un curso mas agresivo
que la variante cldsica y se presenta mayormente
en adultos negros de 30 a 45 afios asi como en
nifios provenientes de Africa ecuatorial, donde
constituye el 9 % de todos los tumores malignos"4.
El subtipo epidémico o asociado a VIH, ocurre
hasta 20 veces mds en hombres homosexuales, y
puede presentarse en personas que usan drogas
intravenosas, ocurre principalmente entre los 20
a 50 afios. Tiene predileccidn por la regién cefdlica
(péarpados, nariz y orejas), también pueden tener
compromiso extracutdneo: gastrointestinal,
pulmonar y ganglionar. Presenta un curso mas
agresivo que el resto de los subtipos, con sobrevida
de semanas o meses*. El subtipo iatrogénico, puede
ocurrir después de trasplante de érgano sdlido o en
pacientes que reciben tratamiento inmunosupresor,
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ocurre principalmente en individuos menores de
60 afios, puede mejorar después de descontinuar
l[a inmunosupresidon, o presentarse con curso
prolongado y agresivo si se asocia a trasplante™.

En América del Sur, se habian registrado no mucho
mas de 250 casos de sarcoma de Kaposi clasico (SKC)
hasta el afio 2005. En Colombia el registro histdrico
del Instituto Nacional de Cancerologia, el de mayor
extensién a nivel nacional, reportd entre 1935-1985
solo 79 pacientes con SKC, ninguno de ellos era de
fototipo de piel VI3

El tratamiento es guiado segun la extension de las
lesiones y la manifestaciones clinicas del paciente
para lo cual Enzinger® propuso una estadificacion
atil (Ver Tabla 1), si es local se puede manejar con
radioterapia o quimioterapia local; si por el contrario,
hay extensién importante hacia mucosas y érganos,
se debe realizar manejo con quimioterapia sistémica.
En la mayoria de los casos, tiene un curso crdnico,
indolente, y rara vez influye en la supervivencia, se
han reportado cifras 2% de muerte por enfermedad
generalizada en seguimiento a los 4,8 afios, 24%
murieron por malignidades secundarias y 22%
murieron a causa de otras condiciones médicas®.

Tabla 1. Clasificacion de Sarcoma de Kaposi segin estadios de
Enzinger.

Estadios de Enzinger

El
Ell

Cuténeo, localmente indolente.

Cutaneo, localmente agresivo.

Generalizado, mucocutédnea o con

Elll . .
compromiso ganglionar o ambos.

EIV | Compromiso visceral.

Subtipos

Sin manifestaciones sistémicas

Con manifestaciones sistémicas (pérdida
de peso mayor de 10%, fiebre de més de 2
semanas sin foco aparente).

Fuente: Modificado de: Brambilla L, Boneschi V, Taglioni M, Ferrucci
S. Staging of classic Kaposi’s sarcoma: a useful tool for therapeutic
choices. Eur J Dermatol. 2003;13(1):83-6.

El objetivo de este articulo es reportar el primer
caso en Colombia del SKC en un paciente de estirpe
y localizacién caribefia donde existe nula incidencia
de esta patologia. Se documenta una enfermedad
que, aunque es rara, deberd tenerse presente
para el médico clinico dentro de las posibilidades
diagndsticas.
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PRESENTACION DEL CASO

Varén con fototipo de piel VI, de 69 afios, natural
de Cartagena, Colombia, que presentd un tiempo
de enfermedad de cuatro afios, caracterizado por
maculas en el borde externo del pie izquierdo, con
progresion centripeta, a néddulos violaceos, firmes, no
dolorosos, algunos con superficie ulcerada, asociadas
a edema moderado en la pierna derecha (Ver Figura 1).

Inicialmente, fue tratado como dermatomicosis
durante 10 dias sin respuesta a clotrimazol tépico,
se realizé valoracion por cirugia vascular, donde
se descartd la posibilidad de estar frente un
angiosarcoma. Posteriormente, el servicio de
dermatologia procedié a evaluar el caso, quienes
decidieron realizar biopsia con inmunohistoquimica.

El paciente abandondé el seguimiento y reingresd dos
afios mas tarde, con aumento en el nimero y tamafio
de las lesiones, caracterizadas por multiples nédulos
violaceos indurados, no dolorosos, de tamafnos
variables y distribucién simétrica en ambas piernas,
los cuales no se extendian por encima de la region
inguinal, acompafidandose de ulceracién en el tercio
medio de la planta del pie derecho, con infeccidn
sobreagregada (Ver Figura 2).

En los exdmenes auxiliares, el paciente presentd
hemograma normal y el ELISA para Virus de
Inmunodeficiencia Humana tipo 1 (VIH-1) fue
negativo; test que se realizé dos veces para confirmar
ausencia de falso negativo por periodo de ventana.

Enla histopatologia de la biopsia tomada hace 2 afios,
se evidencid una proliferacion de vaso sanguineos en
la dermis superficial y profunda, con tendencia a la
protruir en los espacios neoformados (Ver Figura
3), y marcé positivo en la inmunohistoquimica para
CD30, CD34 y VHH-8 confirmando la presencia de SK
en fase de nddulo. Se considerd un estadio Ill-Ade la
clasificacién de Enzinger, por presentar una extension
mayor de 10 lesiones, sin compromiso visceral y
sin manifestaciones sistémicas, con indicacion de
manejo sistémico con 6 ciclos de Doxorubicina
liposomal 40 mg/m?* cada 2 semanas, y el paciente
evoluciond de forma favorable, con remisién parcial
del cuadro, sin presencia de edemas y disminucién de
mas del 50% del tamano de las lesiones a los 6 meses
de seguimiento.
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Figura 1. Lesion del paciente de 69 anos de aparicion inicial en la
cara lateral del pie izquierdo. B. Lesiones nodulares a nivel de la
rodilla. C. Edema con fovea en pierna derecha del paciente.

Fuente: Autores.

Figura 2. Nodulos violaceos, de multiples tamaios, se observa
lesion con superficie ulcerada. B. Nodulos con superficie inflamada,
ulcerada y secrecion purulenta.

Fuente: Autores.

Figura 3. Proliferacion nodular con vasos sanguineos aberrantes,
escaso infiltrado linfocitico y recubrimiento epidérmico. B. y
C. Multiples células fusiformes con distribucion cohesiva, con
presencia de neo-vasos y abundantes hematies.

Fuente: Autores.

Discusion

El dermatdlogo hingaro Moritz Kaposi en 1872,
describiéd en 5 pacientes un “sarcoma idiopatico,
multiple, pigmentado de la piel” con compromiso
linfovascular, desde entonces esta patologia tuvo
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poca trascendencia en el continente americano, pero
a partir de la epidemia del SIDA y su asociacién con
el SK, el mundo cientifico torné su atencién sobre
esta entidad". Mas adn, cuando en 1994, Chang
et al. identificaron al herpesvirus asociado al SK o
VHH-8, en una lesién de SK epidémico, cuyas células
endoteliales presentaban alteraciones en genes, que
traducian la expresién de factores estimulantes del
crecimiento celular, potenciadas por la accién del
virus y de la respuesta inflamatoria que este induce
en las células inmunes, primordialmente a través
de la Interleucina-6, generando células endoteliales
elongadas y fusiformes'. Luego, en el 2010, el VHH-
8 fue declarado por la Agencia Internacional para
Estudio del Céncer, como agente carcinogénico del
grupo |, es decir, que existe suficiente evidencia de
ser carcinégeno en humanos?”2. Con esa asociacion, la
incidencia aumentd ostensiblemente, con posterior
estabilizacién tras la instauracion de una terapia
antirretroviral efectiva3.

El SKC se presenta usualmente en paciente varones
ancianos, inmunocompetentes, de la regidon
mediterrdnea, descendientes de judios Asquenazi'.
La distribucién mundial del SKC es muy variable con
manifestaciones clinicas semejantes, no obstante,
con ciertas discrepancias a los casos de SKC de
Europa del Este, especificamente en Colombia
se reportaron con un patrén de agresividad y
compromiso linfatico mayor®. Garcia et al. reportaron
un total de 79 casos de SKC, en un registro histdrico
de 193521985, del Instituto Nacional de Cancerologia
en Bogot3, cifra que correspondia al 1% de todas las
neoplasias malignas, con una media de edad de 65
afios, con una tasa hombre-mujer 8:1y no se registrd
ningin paciente negro o descendiente de esta
raza*®. De los 250 casos reportados hasta 2005 con
SKC en Suramérica, solo en 3 paises (Brasil, Perd y
Guyana Francesa) se identificé poblacién americana
de fototipo VI, siendo de presentacidn excepcional
como en el presente caso™.

En Brasil, Montibeler et al”. Reportaron 2 casos de
SKC en hombres de piel oscura, en un estudio que
comprendia 15 pacientes diagnosticados con SK
entrelos afos 1986 y 2009, en un hospital de la ciudad
de Vitdria. Ambos pacientes tenian mas de 65 afios,
las lesiones tuvieron un curso de evolucién lento,
caracterizadas por placas violdceas en pies, asociado
a edema en piernas. El tratamiento recibido en uno
de ellos fue con radioterapia, con buena respuesta
y el otro paciente recibié talidomida 50-200 mg/dia,
presentando alivio del dolory del edema en miembros
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inferiores. Por otra parte, Carvalho et al?. Reportaron
un caso de un hombre de 65 afios, de piel negra,
que presentd cuadro clinico de 8 afios de evolucidn,
consistente en edema en miembro inferior derecho,
sin mejoria a tratamiento tdpico, y en los ultimos 5
meses empezd a desarrollar papulas eritematosas
violdceas en piernas y en flanco derecho, el miembro
inferior derecho presenté linfedema y un nddulo
linfoide de 4 cm de didmetro. Se realizd biopsia, que
demostré presencia de células atipicas fusiformes,
neoformacién de vasos, eritrocitos extravasados,
haciéndose diagndstico de SK, la microscopia del
nddulo linfatico confirmé metdstasis del sarcoma. Se
realizé inicialmente quimioterapia con dos ciclos de
bleomicina y adriamicina, sin reduccién del tamafio
de las lesiones. Luego se hizo tratamiento con
radioterapia, con mejora significativa de las lesiones.
Con respecto a los casos de Guyana Francesa y Perq,
no fueron encontrados publicaciones que brindaran
informacidn de la presentacidn clinica, diagndstico o
tratamiento.

Siserealiza una comparacién delos casos de Brasil, con
el presente caso colombiano, se observa que todos se
presentaron a edades mayores o iguales a 65 afios,
con curso insidioso, con patrén de lesiones similares
en miembros inferiores, asociado a edema, aunque el
caso colombiano se presenté con mayor compromiso
ganglionar. El diagndstico en todos los casos se hizo
con biopsia e inmunohistoquimica y el tratamiento
con mejores resultados fue la radioterapia, realizado
en los casos de Brasil, resultado que fue favorable por
tratarse de lesiones locales.

El diagndstico de SKC suele ser sospechado en
base a la aparicién de las lesiones caracteristicas
(placas o nédulos de color purpura, o pardo oscuro)
y su distribucién (sobre la piel, principalmente en
extremidades inferiores). La biopsia se requiere para
hacer un diagndstico definitivo; a nivel histoldgico, la
fase nodular evidencia abundantes células fusiformes
y canales vasculares que contienen glébulos rojos.
La inmunohistoquimica es positiva para marcadores
vasculares (CD31 0 CD34) y/o marcadores linfaticos
(D2-40), también detecta la presencia de antigeno
nuclear asociado a latencia VHH-8 (LANA1) dentro de
las células del huso’. Ademads, se puede realizar una
reaccién en cadena de la polimerasa de las lesiones
cutdneas, para detectar secuencias amplificadas de
ADN de VHH-8">",

El tratamiento local de las lesiones dérmicas con
radiacidn, escision quirdrgica, electro-cauterizaciény
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curetaje son generalmente efectivas. En casos mas
avanzados con compromiso dérmico generalizado o
visceral, |a radioterapia y quimioterapia han logrado
relativamente un buen control de las lesiones y
paliacion efectiva a corto término. Los agentes
citotéxicos mas activos incluyen a los alcaloides
de la vinca (vinblastina y vincristina), bleomicina,
etoposido, antraciclinas liposomales y no-liposomales
(doxorubicina y daunorubicina) y el paclitaxel,
recientes estrategias terapéuticas se encuentran
en fases de investigacion y se cuenta con evidencia
escasa como el interferén alfa recombinante,
talidomida, sirolimus y el indinavir»'#1,

CONCLUSION

Pocos casos previos de SKC en americanos con
fototipo VI han sido descritos, se presenta este
caso debido a sus caracteristicas excepcionales.
No hay evidencia de reportes previos en Colombia,
asi como en gran cuantia de otros paises, lo cual es
significativo y sirve de referencia para el clinico al
momento de realizar el abordaje y ampliar el abanico
de diagndsticos diferenciales de un paciente con
dermatosis.
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