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El sarcoma de Kaposi, también llamado Angiosarcoma de
Kaposi 0 sarcoma hemorragico idiopatico multiple, es una
angiomatosis sistemica de evolucion maligna, que se mani-
fiesta primariamente como nédul os vasculares mltiples en la
piel y otros drganos. Afecta predominantemente a los hom-
bresy tiene distribuciones geograficas enigmaticas.

Laenfermedad fue descrita por primeravez por Kaposi (1)
como sarcoma pigmentado multiple e idiopatico. Después de
la descripcion de Kaposi se informaron casos esporadicos. El
interés resurgio con el descubrimiento de sarcoma de Kaposi
en un cinturdn geografico en Africa (2) y con la epidemia
reciente asociada con € Sindrome de inmunodeficiencia
adquirida.

Existirian por tanto tres formas polares de Sarcoma de
Kaposi con diferencias entre si: forma clésica, forma endémi-
ca (Africana) y epidémica (asociada a SIDA).

FORMA CLASICA

En los comienzos del siglo, se observé que la enfermedad
eramas comun en el sury el este de Europa que en el norte y
el oeste, algunos estudios demostraron que la enfermedad es
maés frecuente en judios y en personas de ascendencia medite-
rrénea. Esta hipdtesis es discutible. La mayor incidencia se
observaen laquinta, sextay séptima décadas.

Kaposi originalmente describié mdiltiples placas dérmicas,
nddulos y tumores. Estos son rojos o purplreos en personas
de piel clara, y més oscuros que la piel circundante, con un
tinte azulado, en personas de piel oscura. A medida que las
lesiones envejecen o involucionan adquieren un color parduz-
co. Las lesiones comienzan como papulas pequefias y pueden
progresar a placas ndédul os o tumores; pueden alcanzar 10 cm.
de diametro o mésy varian desde una a ciento, en un paciente
determinado.

Los tumoresy nédul os pueden estar cubiertos por piel nor-
mal, atréfica o pueden ulcerarse, algunos tienen una superficie
verrucosa o fungosa. Las lesiones son mas frecuentes en las
extremidades inferioresy se extienden centripetamente de for-
ma lenta

7

Las lesiones pueden arder, picar o doler, en las localizadas
en miembros inferiores el dolor puede limitar la deambula
cion. El edema es frecuente, especialmente en las piernas y
puede ser suficientemente severo para limitar la marcha. Pue-
den producirse hemorragias espontaneas o secundarias a trau-
matismos.

Puede estar afectado cualquier érgano interno. La enfer-
medad puede ser exclusivamente viscera sin lesiones cutane-
as. Puede producirse la muerte por enfermedad generalizada
con caquexia, hemorragias o ateracion de la funcion de los
Organos vitales por €l crecimiento tumoral.

FORMA ENDEMICA (AFRICANA)

En 1963 Lothe (2) describié un cinturon endémico en
Africatropical, que incluye a Kenia, Tanzaniay Zaire, donde
la enfermedad es sorprendentemente frecuente, constituyendo
hasta el 9% de todos |os tumores malignos, con un pico en la
primera década de la vida, no se observan casos en la segunda
década, y luego aumenta de forma constante durante toda la
vida adulta

Los casos endémicos de sarcoma de Kaposi se presentan
con una diversidad morfolégica de lesiones, que pueden ser
subclasificadas en cuatro tipos principales: nodulares, flori-
das, infiltrativas y linfadenopaticas. Esta clasificacion morfo-
|6gica ha servido para identificar clinicamente grupos distin-
tos con cuadros histoldgicos, historia natural y respuesta a
tratamiento diferentes.

El tipo nodular es el mas comin 'y puede coexistir con otros
tumores mas agresivos, es indolente, de respuesta variable a
tratamiento y puede ceder espontaneamente. La variedad flori-
da habitualmente es de crecimiento répido, ulcerada, con
infeccién secundaria, y hemorrégica; estos tumores pueden
extenderse profundamente en la dermisy afectar al hueso, res-
ponden draméticamente a la quimioterapia. El tipo infiltrativo
habitualmente esta limitado alamano o a piey se caracteriza
por un tumor profundamente invasor, fibrético, indurado, con
un edema carnoso que no deja fovea; con mucha frecuencia se
produce invasion y destruccion del hueso subyacente, estas
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lesiones son duraderas y responden lentamente, si o hacen, a
la quimioterapia. El tipo linfadenopético es més frecuente en
nifios y adultos jovenes y puede ser confundido clinicamente
con un linfoma, pueden producirse o no nédulos cutaneos, l1os
ganglios linféticos afectados crecen rapidamente y hasta hace
poco tiempo esta forma de sarcoma de Kaposi era de mal pro-
nostico; el uso agresivo de quimioterapia puede producir
regresion rapida con algunos sobrevivientes alargo plazo.

FORMA EPIDEMICA (ASOCIADA AL SIDA)

La epidemia de SIDA, que a mediados de 1983 com-
prendié mas de 1.500 casos, originalmente fue anunciada
por un elevado nimero de casos de sarcoma de Kaposi y
neumonia por Pneumocystis carinii en varones homosexua-
les. La asociacion de sarcoma de Kaposi y SIDA se baso en
lainmunodeficienciafuncional severa, similar alasituacion
observada en receptores inmunosuprimidos de aloinjertos.
Las caracteristicas clinicas y la evolucion de la enfermedad
en pacientes con SIDA, difiere de las formas endémica y
clasica (3).

El sarcoma de Kaposi en pacientes inmunosuprimidos
comienza como una macula rojiza con palidez perilesional.
En una semana la mécula cambia a color parpura o pardo y
desaparece el halo pdlido. Los tumores son pequefios, desde
apenas unos milimetros a un centimetro, son redondeados,
estan ligeramente elevados y crecen lentamente en semanas o
meses. En raras ocasiones se produce un tumor cutaneo Unico,
frecuentemente en la planta del pie, o en la cabeza y regién
cervical, pero la mayoria de los pacientes se presentan con
multiples lesiones ampliamente distribuidas por €l organismo;
ocasionamente algunos pacientes desarrollan una distribu-
cion simétrica en espeo.

Aproximadamente € 10% de | os pacientes presentan afec-
tacion ganglionar periférica como una manifestacion del sar-
coma de Kaposi; en estos casos e tumor es de localizacién
subcapsular o trabecular. Un 50% de los pacientes desarrolla
lesiones en la boca 0 en €l aparato gastrointestinal, son de
localizacion submucosa y de color rojo purplreo. En pacien-
tes fallecidos con enfermedad cuténea avanzada, el sarcoma
de Kapos se encuentra virtualmente en todos los érganos,
excepto el cerebro.

La historia natural de la enfermedad no tratada en pacien-
tes con SIDA es variable. Una minoria que se presenta con
una o dos lesiones cutaneas se mantiene estable durante algu-
nos afos. Habitualmente |as |esiones crecen lentamente y apa-
recen nuevos tumores en un lapso de semanas a meses

ETIOPATOGENIA

Desde hace mas de veinte afios se ha pensado que algun
virus estabaimplicado en la patogenia del sarcoma de Kaposi,
y que este virus podria ser transmitido por via sexual (4). Son
numerosos |os agentes infecciosos a los que se ha intentado
atribuir un papel en e desencadenamiento de las lesiones de
sarcoma de Kaposi: citomegalovirus (5), virus del papiloma
humano tipo 16 (6), virus herpes humano tipo 6 (7), Myco-
plasma penetrans (8) y virus BK (9). En 1994 Chang y cols.
descubrieron la presencia de ADN de un nuevo tipo de virus
herpes (VHH-8) en muestras cuténeas de sarcoma de Kaposi,

a partir de ese momento se ha descrito la presencia de dicho
virus en todas las formas de Kaposi (11-22), tanto clasicas
como endémicas, virus que parece ser condicion necesaria,
pero no suficiente para el desarrollo de la enfermedad, necesi-
tando una seroconversién, que parece inducida por el déficit
inmunitario que provoca la infeccién por e HIV (22-24)
mecanismo que también se produce en las formas iatrogénicas
de sarcoma de Kaposi debido alos tratamientos inmunosupre-
sores en enfermos trasplantados, remitiendo las lesiones al
suspender |os tratamientos inmunosupresosres y en los enfer-
mos de SIDA a mejorar su inmunidad con las tratamiento
antiretrovirales (28,29). Este virus produciria unainterleugina
similar a la interleugina 6 humana, que induce crecimiento
endotelia vascular (30,31).

Por otro lado existen estudios (24,26) que vinculan €
desarrollo de lesiones de angiosarcoma de Kaposi no solo al
déficit inmunitario, sino que plantean una colaboracion del
HHV-8 con el virus de la inmunodeficiencia humana, siendo
este un colaborador necesario, através de su proteina Tat para
el desarrollo de las lesiones de Kaposi. Un tema distinto seria
€l método de transmision del HHV -8, que la mayoria de auto-
res (32-34) plantean por viade transmisién sexual, fundamen-
talmente practi cas homosexual es entre varones, no encontran-
dose particulas virales en poblaciones heterosexual es, aunque
en algunos estudios se ha demostrado transmisién vertical
madre-hijo.

TRATAMIENTO

Aparte de los clasicos tratamientos mediante cirugia,
radioterapia 0 quimioterapia, la importante incidencia de
angiosarcoma de Kapos en enfermos de SIDA, cuya situa
cion no es en muchos de los casos la mas adecuada para
soportar tratamientos agresivos, con efectos secundarios
importantes, ha provocado la busgqueda de diferentes trata-
mientos para este proceso

La propia terapia antiretrovira (HAART) (28,29), d
mejorar la situacién inmune de los enfermos de SIDA con la
disminucién de carga viral en estos pacientes, parece mejo-
rar, incluso con remisiones parciales las lesiones de sarcoma
de Kaposi que presentan estos enfermos. también se ha usado
€l interferén afa, tanto por via sistémica (35) como en inyec-
ciones locales (36), quimioterapia con doxorubicin y dauno-
rubicin (25,37,38). Latalidomida ha sido usada en €l intento
de bloguear la actividad de sustancias angiogenicas como
bFGF, VEGF e IL-6. Derivados del &cido retinoico por via
oral (35) y topica en forma de gel de ditretinoina (39), tera-
pia fotodinamica con Photofrin (40), aplicacion tépica de 1
afa, 25, dihidroxivitamina D (41), laserterapia, crioterapia,
quelantes del hierro (42,43) y la posibilidad de que la gona-
dotropina corionica humana pueda usarse por sus efectos en
lamicrocirculacién, describiéndose en la orina de las mujeres
embarazadas proteinas con actividad antineoplasica, que
podrian explicar la baja incidencia de este proceso entre €l
sexo femenino (44,45).
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