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RESUMEN

El angiosarcoma de Kaposi (SK) es un tumor vascular que afecta a
piel y otros érganos. Actualmente se piensa que en su génesis intervienen
factores relacionados con lainmunosupresion.

Objetivos: Reflgjar los datos correspondientes a la distribucién del
SK, proporcién de subtipos, evolucién y terapéutica empleada.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de 28 casos. Obtuvimos
los datos personales, hébitos, origen del VIH cuando el SK estaba asocia-
do aSIDA, y tratamiento realizado. Tipo de SK y localizacion, presenta-
cién cutanea, complicaciones y sintomas B. Tratamiento realizado, res-
puesta y efectos indeseables del mismo. Progresion de la enfermedad,
tiempo medio de recidiva, supervivencia media y presencia del SK al
fallecer.

Resultados: 64% epidémicos, 21% tipo clasico y 14% asociado a
trasplantes. En el 48% de los casos epidémicos, se atribuy6 el VIH a
habitos homosexuales y el 18% a ser ADVP. En todos hubo afectacion
cutanea, el 46% tuvo afectacion de mucosas, 11% adenopatias y 14%
extension visceral. El 71% recibié tratamiento: 40% quimioterapia, 35%
radioterapia y 18% crioterapia. Progresion: el 11% se estabilizd, en €l
50% hubo extension local y sistémicaen el 17%. La supervivenciamedia
fue de 4,16 + 3 afios.

Conclusiones. Hay menor incidenciade SK en |a poblacién homose-
xual. Laelevada proporcion del clésico y asociado atrasplantes apoya un
estado de inmunodepresion como factor predisponente. Hubo numerosas
complicaciones locales que se asociaron a sintomas B. La crioterapia se
utiliz6 como primera opcion en las formas localizadas y en las generali-
zadas la quimioterapia.
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ABSTRACT

Kaposi's angiosarcoma (SK) is a vascular tumour that affects skin
and other organs. Nowadays there is thought that immunosuppression is
one of the factors related with its genesis.

Objectives: Show the information corresponding to the distribution
of the K, proportion of subtypes, evolution and therapeutic used.

Material and methods: A 28 cases retrospective study. We obtained
the personal background, habits, origin of the VIH when the SK was
associated with AIDS, and treatment carry out. Type of SK and location,
coetaneous presentation, complications and B symptoms. Treatment,
response and adverse effects. Progression of the disease, average time
of relapse and survival, and presence of the K at death.

Results: 64% epidemic, 21% classic type and 14% associated with
transplants. In 48% of the epidemic cases, the VIH assumed to homose-
xual habits and 18% to being ADVP. In all there was coetaneous affecta-
tion, 46% had affectation of mucouses, 11% adenophaties and 14% vis-
ceral extension. 71% received treatment: 40% chemotherapy, 35%
radiotherapy and 18% criotherapy. Progression: 11% became stable, in
50% there was local extension and systemic in 17%. The average survi-
val was of 4,16+ 3 years.

Conclusions: SK has a minor incidence in the homosexual popula-
tion. The high proportion of classic and transplants associated affirm the
role of inmunosuppression as a predisposing factor. There were nume-
rous local complications that were associated with B symptoms. The
criotherapy was used as the first option in the located forms and in the
widespread ones was the chemotherapy.
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INTRODUCCION

En 1872 Moriz Kaposi (1) describié una neoplasia multi-
focal, con formacién de tumores cutaneos y extracutaneos de
origen vascular, a la que denomind “sarcoma pigmentado

Trabajo aceptado: 15 de enero de 2003

multiple idiopético” (2), actualmente Sarcoma de Kaposi
(SK), que afectaba principalmente a varones de edad avanza-
day ascendencia judia o mediterrénea (3). A pesar de que se
han descrito casos aislados en ciertas areas africanas, asi
como en pacientes yatrogénicamente inmunodeprimidos (4),
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el SK fue una entidad infrecuente y de escaso interés entre la
comunidad médica, hasta que en 1981, la aparicion de un ele-
vado nimero de casos de SK en varones homosexuales en la
costa oeste de EE.UU. (5,6) se asoci6 a la infeccién por
Virus de Inmunodeficiencia Humana (VIH), siendo ésta la
forma més prevalente en la actualidad.

Se han descrito cuatro tipos de SK: clasico; endémico o
africano; iatrogénico (7,8); y epidémico o asociado a SIDA.
El SK Clasico afecta fundamentalmente alapiel delos miem-
brosinferiores, aunque existen casos de afectacion sistémicao
visceral. El SK Africano o endémico presenta un amplio
espectro clinico, con diferentes manifestaciones y prondstico
segun sus distintas variedades (Tabla I). La forma de SK
iatrogénico puede cursar con afectacion exclusivamente cutéd
neay remitir espontaneamente al suspender la terapia inmu-
nosupresora, pero también ser muy agresivo con afectacion
visceral y en ocasiones sin afectacién cutanea (4,9). Por Ulti-
mo, €l SK asociado a SIDA se caracteriza por presentar una
distribucién multicéntrica'y simétrica, y localizarse en zonas
presdipuestas (boca, nariz, retroauricular, tronco, pene, pier-
nas y pies). Parece existir una clara relacion con el estado
inmunitario (menos del 15% de los pacientes con SK asociado
a SIDA tienen mas de 500 célsyfmm de CD,). Su progresion es
impredecible, aunque generalmente se correlaciona con €l
estado general del pacientey el nivel de progresién del SIDA.
El SK puede ser la primera manifestacion de SIDA en el 15%
delos casos.

A nivel cutdneo puede desarrollarse como: Maculas,
variables en formay tamarfio, de color rojo-purpdrico, locali-
zadas con mayor frecuencia en pies, paladar duro y punta
nasal; Papulasy Nodulos de 1-2 cms en cuello, tronco y extre-
midades y Placas purpdricas en zonas distales de |as extremi-
dades, con nédulos o formas hiperqueratdsicas que semejan
psoriasis superficia con fendmeno de Koébner incluido.

La afectacién extracutanea puede ser: Linfatica, acompa-
fandose de edema local; Mucocutanea, con lesiones orales

en e 45% de los casos, donde pueden aparecer tanto méculas
como pépulas y nddulos. La conjuntiva ocular suele afectarse
con frecuencia en forma de mécul as rel ativamente benignas; y
Visceral, habitualmente asintomética. Estudios post-mortem
sugieren una afectacion visceral en mas del 75% de los casos
de SK asociados a SIDA, pero en solo e 10-20% es la causa
delamuerte del paciente. Se localiza con mayor frecuenciaen
e tracto gastrointestinal y los pulmones, y puede afectar a
cualquier érgano (10).

A pesar de su diversidad clinica, estos subtipos de SK
comparten unas caracteristicas anatomopatol dgicas y fenotipi-
cas comunes que sugieren la intervencion de factores genéti-
cos, inmunol égicos, endocrinos y microbiol 6gicos en su etio-
patogenia. En el SK asociado a SIDA se han ido elaborando
diversas lineas de investigacion y tratamiento (11-16) para
tratar de identificar un probable agente externo cuya transmi-
sion determine e desarrollo del SK, siendo actualmente la
asociacién mas aceptada con dicho sarcoma la infeccion por
virus herpestipo 8.

El objetivo del presente estudio es reflgjar los datos
correspondientes a la distribucion epidemioldgica del SK en
nuestro hospital durante un periodo de 7 afios, destacando la
proporcion de cada subtipo respecto al nimero total de casos,
la evolucion de estos pacientes y la actitud terapéutica emple-
ada en cada ocasion.

MATERIAL Y METODOS

Retrospectivamente estudiamos a 44 pacientes diagnosti-
cados inicialmente de “sarcoma de Kapos” entre los afios
1995 y 2001, ambos inclusive. Fueron excluidos los casos que
no padecian la enfermedad por estar mal codificadosy los que
no tenian confirmacion anatomopatol égica. De los 28 que fue-
ron finalmente incluidos en & estudio, obtuvimos los datos
relativos a sus antecedentes personales y epidemiol bgicos,

TABLA |
CARACTERISTICAS DE LOS DISTINTOS TIPOS DE KAPOSI
Tipo Poblacion de riesgo Edad Superviviencia
Clasico Europa del Este 50-80 10-15 afios
Judios (No fallecen por SK)
Mediterraneos
Endémico Africanos de raza negra 25-40
Benigno nodular Adultos
Agresivo 5-8 afios
Florido
Asociado a VIH
2-15 2-3 afos
Adenolinfatico Nifios africanos (x=3)
latrogénico Pacientes con enfermedades No influye
(asociado a ID) autoinmunes, conectivopatias, 20-60
tratados con inmunosupresores
Receptores de trasplantes
Epidémico Homosexuales 95% 18-55 17 meses (1992)
(Asociado a VIH) Otros 5% (x=37)
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edad, sexo, habitos toxicos y sexuales. En los casos asociados
a SIDA refleggamos ademés el probable mecanismo de transmi-
sion de la infeccién por VIH, € tiempo transcurrido entre €
diagnostico de la infeccion por VIH y la aparicion del SK, la
carga viral y € nivel de linfocitos CD, a comenzar € SK.
También observamos s recibieron tratamiento antirretroviral o
profilaxis frente ainfecciones oportunistas, si padecieron éstas
u otros procesos tumorales, 0 si presentaban otras causas de
inmunodepresion. Respecto a las caracteristicas clinicas de la
enfermedad, ademas del tipo de SK y su localizacion anivel de
piel, mucosas, adenopatias o sistémicas, tuvimos en cuenta la
forma cutanea de presentacion (maculas, papulas o nédulos),
las complicaciones locales como edemas o Ulcerasy la presen-
ciao noé de sintomas B. En el apartado terapéutico se ha especi-
ficado €l tipo de tratamiento realizado, dosis, nimero de ciclos,
intervalo entre ellos, respuesta a tratamiento, los efectos
adversos locales y sistémicos del mismo y cuando los pacien-
tes abandonaron voluntariamente el tratamiento, el motivo de
dicho abandono. Por dltimo estudiamos la progresion de la
enfermedad, € tiempo medio de recidiva, la supervivencia
media de los pacientes y la presenciade SK a fallecer.

El andlisis estadistico descriptivo se realizé mediante €l cal-
culo de lamediay desviacion tipica de las variables cuantitati-
vas recogidas en el estudio por medio del programa SPSS 9.0.

RESULTADOS

La distribucion entre los distintos tipos de Sarcoma de
Kaposi de los 28 casos obtenidos fue la siguiente (Fig. 1): 18
(64,7%) asociados a VIH; 6 (21,4%) de tipo clésico, y 4
(14,3%) se asociaron atrasplantes de 6rganos (rifion, higado y
corazdn). No se encontré ninguno perteneciente a la forma
africana o endémica. La edad media fue de 55 afios, con una
desviacion estandar de 20, debida principalmente a la consi-
derable diferencia de edad entre los casos epidémicos, més
jovenes, y los de tipo clésico (edad media de 86,5 afios). La
edad de |os pacientes estudiados se asocié a una localizacion
diferente de las lesiones, con af ectacion extracutanea mas fre-
cuente en el grupo de poblacién mas joven (SK asociados a
SIDA) y exclusivamente cutdnea en la poblacion de edad
avanzada (SK clésico). Lamayoriaeran varones (23 frenteas
mujeres) (Tablall).

Entre los 18 casos de Kapos epidémicos, en 12 (42%) se
atribuy6 el origen del VIH a habitos homosexuales, en 5
(18%) aser ADVPYy en el restante no se pudo filiar €l origen

Clasico
21%

Asociados a
trasplantes
14,3%

Asociados a VIH
64,7%

Fig. 1. Subtipos de Sarcoma de Kaposi en nuestra serie.

TABLA I

CARACTERISTICAS DE LOS DISTINTOS TIPOS DE SARCOMA
DE KAPOSI EN NUESTRO ESTUDIO

Epidémico Clasico Yatrogénico
Edad media (afios) 43,05 86,5 61,5
Sexo (V/F) 17/1 3/3 3/1
Localizacion Cutaneo-mucosa Cutanea Cutaneo-

Visceral exclusivamente  Mucosa

1

5
12
I Sexual [] ADVP [ Indeterminado

Fig. 2. Origen del VIH en el Kaposi Epidémico.

(Fig. 2). El tiempo medio entre la infeccion por € VIH y €
diagnostico del sarcoma de Kaposi fue de 2,09 +3,5 afios. El
valor medio de CD, al inicio de la enfermedad fue de 154,63
célsmm’, y e delacargaviral de 32.604 copias/ul.

En los 28 pacientes hubo afectacion cutanea, existiendo
ademés lesiones en mucosas, principalmente oral, en 13
(46,4%), adenopatias presumiblemente atribuibles al sarcoma
en 3 (11%) y extension visceral —aparato digestivo y respira
torio—en 4 (14,3%) (Fig. 3).

Las lesiones adoptaron formas exclusivamente maculares
en € 8%,; Unicamente papulosas en e 36% y nodulares en €
56%.

Como complicaciones locales el 42,9% desarroll6 edemas
y el 10,7% Ulceras. El 32% de los afectados sufrid sintomas B
en principio debidos al sarcomade Kaposi (Tablalll).

Con respecto al tratamiento, € 71,4% de los pacientes
recibio tratamiento especifico frente al SK. Laterapia mas uti-
lizada fueron diferentes pautas de mono y poliquimioterapia
(39,3%), siendo la daunorrubicina el citostatico més emplea-
do. El 35,7% recibi6 radioterapia, y un 17,9% fue tratado con
crioterapialocal. Solamente en dos casos se empleg el Interfe-
ron sistémico, con mal resultado (Fig. 4). Se describen efectos
adversos secundarios al tratamiento en el 38% de los pacien-
tes, abandonando el mismo de forma voluntaria 5 de ellos.

Laevolucion de la enfermedad en nuestra serie vario des-
de la estabilizacion en el 11% de los pacientes, hasta exten-
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Fig. 3. Afectacién proporcional en las diversas localizaciones del
organismo.

TABLA 11l
PORCENTAJE DE COMPLICACIONES LOCALES Y
SISTEMICAS
Sintomas B 32%
Complicaciones Ulceras 10,7%
locales Edemas 42,9%

sion local del sarcoma en el 50% y progresion sistémica en €l
17% de los casos figura 5). El tiempo medio de recidiva fue
aproximadamente de un afio. La supervivencia media estima-
dafue de 4,16+3,15 afios, encontrandose una asociacion entre
¢l tiempo medio derecidiva, la supervivenciamediay laremi-
sién después del tratamiento (a mayor tiempo de recidiva,
mayor supervivenciay mayor probabilidad de remisién). Diez
pacientes habian fallecido al realizar €l presente estudio, aun-
gue no se llegd a establecer ningun tipo de relacion entre e
sarcoma de Kaposi y la causa del éxitus.

DISCUSION

Cuando se comenzé a estudiar |a epidemiologia del sarco-
ma de Kaposi hace 20 afios, la mayoria de las series reflgjaban
una prevalencia del 95% de SK asociado a VIH en homose-
xuales, siendo muy escasos los pacientes con SK asociado a
VIH no homosexuales (17). En nuestra serie, existe una
menor proporcién de casos de SK en la poblacion homosexual
(42% del total, 64,7% de los casos asociados a SIDA), debida
probablemente a una mayor concienciacion de dicha pobla-
cion frentea SIDA y aunamayor utilizacion de medidas pro-
tectoras ante las enfermedades de transmision sexual .

La significativa proporcion de casos de SK clésico
(21,4%) y los asociados a inmunosupresién iatrogénica

13
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B crioterapia

[] Radioterapia 10
E5 Quimioterapia 11
Pacientes que recibieron 21

tratamiento

Fig. 4. Tratamiento utilizado.

11%

50%

[ Estabilizacion [ Progresion local [ Diseminacion

Fig. 5. Evolucion del Sarcoma.

(14,3%), apoyan las teorias sobre la necesidad de un estado de
inmunodepresion para el desarrollo del SK, en relacion con la
edad avanzadayy pluripatol ogias crénicas en € primer grupo y
| os tratami entos i nmumosupresores postrasplante en el segun-
do, por lo que dada la tendencia a una mayor longevidad
media de la poblacion y a un uso cada vez mas frecuente de
terapias inmunosupresoras, No se puede menospreciar su exis-
tencia, ni asociar de formaexclusivael SK y el SIDA.
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Con respecto a la distribucién y extension de las lesiones
—afectacion cutanea, mucosas, adenopatias y visceral— desta
car que coincide con las de otras series de SK realizadas en
nuestra comunidad (18). Solamente el 8% presentaban afecta-
cion cutanea en forma de méculas, desarrollando € resto
lesiones papulosas y nbédulos. Un importante nimero de
pacientes sufrid6 complicaciones locales, con edemas y Ulce-
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