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RESUMEN

En la primera parte del trabajo se revisa someramente la bibliografia relati-
va al sarcoma de KAPOSI, siguiendo a continuacién la descripcién de un
caso clinico, en el que las primeras manifestaciones aparecieron tres afios
después de serle diagnosticado un sindrome de inmunodeficiencia adquiri-
da a una paciente de 25 afios de edad.
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SUMMARY

In the first part of this work is superficially reviewed the liteerature in rela-
tionship with KAPOSI'S sarcoma. Afterwards we describe a clinical case of a
25 old years woman, who presented her first clinical manifestations after
three years of beeing diagnosed to be affected on AIDS.
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INTRODUCCION

1 sarcoma de KAPOSI fue
E descrito por primera vez

en 1872 por un dermatoélo-
go hungaro, llamado Moritz Kohn
Kaposi, quien expuso sus obser-
vaciones en un articulo titulado
«Sarcoma pigmentado multiple de
la piel» (1).

Esta neoplasia maligna fue descri-
ta inicialmente en ancianos judios
0 mediterrdneos, en quienes la
incidencia mas elevada corres-
pondia a los varones (15/1), en
edades comprendidas entre
sesenta y ochenta afios. En estas
situaciones se ha sugerido un
componente genético como causa
predisponente, basado en la ele-
vada frecuencia de aparicién (43
por 100) del antigeno de histo-
compatibilidad HLA-DR-5 (2).

Existe otro grupo de pacientes en
Africa (Uganda, Zaire), que pade-

cen esta patologia en edades infe-
riores (veinticinco a cuarenta
afios). Se trata del denominado
sarcoma de KAPOSI endémico.

En la década de los afios setenta
se obsevd un aumento en la fre-
cuencia de aparicién de esta neo-
plasia en pacientes sometidos a
trasplantes de érganos y en pa-
cientes inmunosuprimidos.

Desde 1981 se ha presenciado un
incremento drastico de la inciden-
cia de esta patologia en pacientes
afectos de una inmunodeficiencia
celular adquirida (SIDA). Este gru-
po de pacientes, en el cual centra-
remos nuestro trabajo, sufre el lla-
mado sarcoma de KAPOSI epidé-
mico.

Existen diferencias notables entre
las caracteristicas clinicas de las
tres variedades de sarcoma de
KAPOSI (3). No obstante, al expo-
ner las manifestaciones clinicas en
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este trabajo, haremos una des-
cripcién del sarcoma de KAPOSI
epidémico.

ETIOLOGIA

Actualmente se desconoce, pero
existen algunas teorfas que, aun-
que no confirmadas, en un futuro
proximo pueden aportar luz
sobre la causa inmediata de pro-
duccioén de estos tumores.

Los datos més importantes a este
respecto hay que buscarlos en los
estudios de Ficarra et al. (4) y
Newland et al. (5), en los que se
concluye que la presencia de un
citomegalovirus en las células
neopldsicas debe tomarse como
la presencia de un «pasajero dur-
miente» dentro de células neopla-
sicas.

Las observaciones sobre el sarco-
ma de KAPOSI epidémico han
permitido establecer la hipotesis
de que este tumor no es una neo-
plasia metastatizante, sino un
tumor multicéntrico originado en
una hiperplasia localizada en una
célula de origen endotelial (6,7).
Otros estudios inmunohistoquimi-
cos han puesto de manifiesto que
la célula a partir de la cual se
desarrolla el tumor procede del
endotelio vascular. Las técnicas
de inmunoperoxidasa han demos-
trado, en los componentes del
sarcoma de KAPOSI, la presencia
in situ del antigeno relacionado
con el factor VIII y del antigeno
HLA-DR, que son marcadores his-
toquimicos caracteristicos del teji-
do endotelial (8,9). Se ha sugerido
que la profunda depresién de la
inmunidad mediada por células
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Fig. 1. Sarcoma de KAPOSI. Lesiones maculosas en dorso lingual y
leucoplasia vellosa.

en pacientes con SIDA, combinada
con un factor tumoral especifico
para las células endoteliales, per-
mite el desarrollo incontrolado de
las lesiones multifocales, mucocu-
taneas y viscerales observadas en
el sarcoma epidémico de KAPOSI.
La marcada preferencia por el
desarrollo de lesiones multiples
en piel y mucosa bucal, observa-
da en el sarcoma de KAPOSI, no
corresponde al modelo de distri-
bucién de las lesiones metastasi-
cas registrado en otros tumores
malignos. Asi, en vez de definir el
sarcoma de KAPOSI como un pro-
ceso maligno metastatizante, se
prefiere hablar de una neoplasia
oportunista, que tiende a desarro-
llarse en el huésped inmunocom-
prometido, igual que una infeccion
oportunista (10,11).

MANIFESTACIONES CLINICAS

En pacientes con sarcoma de
KAPOSI y SIDA es comun la afec-
taciéon de la cavidad oral, obser-
véandose que en el 90 por 100 de
los casos incluso puede ser el pri-
mer signo de SIDA (4).

El lugar principal de afectaciéon
oral es el paladar duro (90 por
100), seguido de la encia adheri-
da. En tercer lugar cabe citar la
aparicién de lesiones en la muco-
sa yugal y en la lengua. Otra loca-

lizacién, ya menos frecuente, pue-
de ser la glandula parétida, como
indican Yeh et al. (12).

Clinicamente las lesiones orales
aparecen en un principio como
maculas muy eritematosas, sin
margenes definidos. Estas lesio-
nes no son sobreelevadas, inicial-
mente, pero si se dejan evolucio-
nar se convierten en zonas tumo-
rales, lo que permite una mejor
orientacion diagnoéstica clinica.
Esto no ocurre en las lesiones ini-
ciales, que pueden confundirse
con una candidiasis eritematosa,
siendo obligada en estos casos la
préctica de una biopsia con finali-
dad diagnostica diferencial (13).

La evoluciéon de estas lesiones
tumorales es hacia la ulceracion,
dando entonces una sintomatolo-
gia en forma de odinofagia, dificul-
tad masticatoria, disfagia y hemo-
rragia (4).

DIAGNOSTICO

La forma habitual de llegar a un
diagnostico de certeza consiste en
la practica de una biopsia. Pero
ademas debemos tener en cuenta
que para plantear el tratamiento
mas adecuado debe realizarse un
diagnoéstico de extensiéon hacia los
ganglios regionales, lo cual puede
resultar muy traumatico. Por esta
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razén actualmente se propone la
utilizacion del método de puncién-
aspiraciéon de las diferentes zonas
ganglionares. En funcién del diag-
ndstico establecido se planteara la
pauta terapéutica a seguir, depen-
diendo de la diseminacién loco-
rregional de la enfermedad (14).

TRATAMIENTOS PROPUESTOS

En una primera fase, en estos
pacientes debe realizarse un trata-
miento de las infecciones conco-
mitantes (candidiasis) y practicar-
se una higiene oral correcta.

En los casos que produzcan sinto-
matologia o que afecten a varios
territorios del organismo puede
optarse por tres tipos de trata-
miento:

1. Radioterapia

A utilizar ante lesiones puntuales, a
dosis fraccionadas de un maximo
de 150 ¢Gy y hasta una dosis total
de 1.800 cGy (dosis superiores
provocan lesiones mucosas, con
una gravedad proporcional a la
dosis administrada) (15).

2. Cirugia

En este apartado no nos propone-
mos comentar la cirugia conven-
cional, que podria ser muy efecti-
va en casos de sarcoma de KAPO-
SI exofitico. Ya que la mayoria de
lesiones de esta indole suelen ser
invasoras y multiples, en el trata-
miento quirurgico del sarcoma de
KAPOSI que afecta al tracto aero-
digestivo superior resulta eficaz el
empleo de diéxido de carbono o
el laser de argon. El laser tiene la
ventaja de disminuir el dolor post-
operatorio y mejorar la hemosta-
sia con un control preciso. La tera-
pia con laser complementa la
quimioterapia sistémica, la radio-
terapia y la quimioterapia de
inyeccién local.

Si consideramos la afectacién de

la enfermedad como general,
regional o local, el laser esta ini-




cialmente indicado en la excisién
local y paliacién de la enferme-
dad. Las indicaciones especificas
para usar laser incluyen:

a) Extirpacién urgente en casos de
lesiones obstructivas del tracto
superior, respiratorio y digesti-
Vo.

b) Extirpacién local de una a tres
lesiones en un paciente sin otra
lesién regional o sistémica.

¢) Tratamiento paliativo, selectivo,
de una a tres lesiones localiza-
das en la cara, ante una enfer-
medad regional o sistémica, en
pacientes seleccionados (16).

3. Quimioterapia

El régimen més comunmente aso-
ciado es la alternancia semanal de
vinblasting y vincristina. Otros a-
gentes efectivos incluyen doxoru-
bicina en dosis bajas, bleomicina,
metotrexate y etopéxido.

Los interferones alfa 2A y 2B han
sido reconocidos como agentes
eficaces en el tratamiento, a pesar
de producir efectos secundarios
muy importantes (17).

El uso intralesional de vinblastina
(18,19), en dosis variables de 0,01
a 0,04 mg. (en multiples inyeccio-
nes intralesionales), puede ser una
alternativa eficaz en el tratamiento
de pequefias lesiones de sarcoma
de KAPOSI en la boca o en la piel,
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que sean dolorosas o causen pro-
blemas estéticos. El tratamiento se
repite cada dos a cuatro semanas,
hasta la remisién de la masa tumo-
ral. Algunos pacientes pueden
requerir tratamiento por un tiem-
po indefinido para controlar las
lesiones. El uso de esta modalidad
de tratamiento viene limitado por
la posibilidad de acceso a la lesién
para practicar la puncién.

Las ventajas de la terapia intrale-
sional son: que el dolor asociado
al tratamiento es de corta duracién
y facilmente controlable con anal-
gésicos orales; que el tratamiento
puede repetirse sin exceder la
tolerancia tisular local; que el far-
maco es relativamente econdmi-
co, y que los pacientes no preci-
san ser atendidos en un centro
especializado.

PREVENCION

Aunque no existe un método profi-
lactico selectivo para evitar la apa-
ricién del sarcoma de KAPOSI epi-
dérmico, la prevencién del mismo
deberd basarse, como es légico,
en los mismos principios que la
prevenciéon del SIDA. Asi, como
propone Delgado (20), las medi-
das mas eficaces actualmente son:

1. Potenciar la vigilancia epide-
miolégica de los casos pre-
suntos o manifiestos de SIDA.

Fig. 2. Sarcoma de KAPOSI. Lesién en la cara posterior del muslo
izquierdo.
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2. Poner en marcha y vigilar la
aplicacién de las medidas téc-
nicas y legales que permiten
prevenir la transmisién del
SIDA a través de donacién de
sangre, plasma, 6érganos, se-
men y otros materiales huma-
nos.

3. Informar a los colectivos de
riesgo, dando una serie de
normas de comportamiento
concretas para evitar la enfer-
medad.

4) Informar a los profesionales
de la Sanidad para que
conozcan a fondo la enferme-
dad, lo que permitira su
correcto diagnéstico y segui-
miento, asi como las medidas
de prevencién y control de la
misma.

CASO CLINICO

Exponemos el caso de una pa-
ciente de veinticinco afios, sin
antecedentes familiares de interés,
que acude a la consulta preocupa-
da por unas «manchas» de color
violaceo localizadas en el dorso
lingual y en el paladar.

Entre los antecedentes patoldgi-
cos mas importantes cabe desta-
car que la paciente esta afecta de
un SIDA, presentando serologia
positiva al HIV, asi como una posi-
tividad antigénica manifiesta, des-
de hace tres afios. En el transcurso
de estos afios ha presentado in-
fecciones oportunistas orales, de
origen micético, tratadas con nis-
tatina. Hace unos meses sufrié¢ una
neumopatia causada por Pneu-
mocystis carini, razén por la cual
la paciente sigue sometida a trata-
miento profilactico, consistente en
trimetoprim-sulfametoxazol.

Al explorar la cavidad oral se evi-
dencié una higiene oral muy defi-
ciente, que conlleva la necesidad
de practicar tratamiento odontold-
gico conservador.

La inspeccién y palpacién de los
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tejidos blandos orales dieron
como resultado la deteccién de
multiples lesiones maculosas, pig-
mentadas, indoloras, de unos tres
milimetros de didmetro, de con-
torno irregular, diseminadas por
el dorso lingual (fig. 1). En la
mucosa palatina se detecté asimis-
mo una lesién maculosa, hiperpig-
mentada, de 1,5 cm. de didmetro,
de caracteristicas similares a las
anteriores. Extendiéndose por
ambos bordes laterales linguales
se observaron sendas lesiones
hiperqueratésicas, compatibles
con leucoplasia vellosa (fig. 1).
Interrogada sobre la presencia de
manchas de reciente aparicién en
el resto del cuerpo, la paciente
manifesté la existencia de lesiones
en el hombro derecho, asi como
en la parte posterior del muslo
izquierdo (fig. 2), donde a la ex-
ploracion, observamos lesiones
cutaneas maculopapulosas de ma-
yor tamafio, pero similares carac-
teristicas a las de localizacion
mucosa.

Se procedié a biopsiar todas las
areas mencionadas. El diagnéstico
histopatolégico resulté ser sarco-
ma de KAPOSI en las lesiones pig-
mentadas y de leucoplasia vellosa
en las lesiones hiperqueratiniza-
das intraorales.

En un primer intento terapéutico,
dado el mal estado general de la
paciente, se administré interfe-
réon alfa 2A, que la paciente no
tolerd.

Actualmente sigue un tratamiento
ambulatorio de quimioterapia sis-
témica bisemanal, a base de vin-
blastina, que tolera mucho mejor y
con una mejoria clinica objetiva de

todas las lesiones diagnosticadas
de sarcoma de KAPOSL
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