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Introduceién

Desde que Kaposi en 1872 describiera por primera vez esta enfermedad
como un Sarcoma Pigmentario Multiple Idiopéatico, publicaciones sucesivas, sobre
todo de los tltimos 30 afos, han aportado gran nimero de datos clinicos y te-
rapéuticos que han dado lugar a un mejor conocimiento de su patogenia y evo-
lucién.

Se trata, pues, de una tumoraciéon de baja incidencia (0'05-4 %) de todas
las tumoraciones neoplédsicas y de muy irregular distribucion geografica. Afecta
con mayor frecuencia al sexo masculino (4:1), adoptando en la gran mayoria
de los casos una localizacion dérmica, siendo mucho mas rara la forma visceral.
Una combinacion de ambas se presenta en cerca del 20 % de los enfermos
(Balthazar y Richman, 1977) (2). También se ha visto, en alrededor del 22 %
de los casos, junto al Sarcoma de Kaposi enfermedades malignas de otro tipo,
siendo las mas frecuentes, linfosarcomas, leucemias linfoides y adenocarcino-
mas del tracto gastrointestinal.

Si bien las distintas formas de presentacién y su evolucién estan perfec-
tamente descritas, su diagnéstico puede ofrecer dificultades, sobre todo en
Europa Occidental, donde la enfermedad es extremadamente rara (O’Connell,
1977) (29). En nuestro pais, concretamente, el nimero de observaciones publi-
cadas es también escaso (Gay Prieto, 1962; Palou, 1962; Martorell, 1965) (14, 27,
30). Por ello con la aportacion de dos casos propios pretendemos exponer las
peculiaridades clinicas y de tratamiento de esta enfermedad.

Casos clinicos

Primer caso: J. M. M., varén de 91 afios de edad. Sin antecedentes patolégi-
cos de interés. Desde hace 12 afos observa una inflamacion y manchas viola-
ceas en el tobillo izquierdo. Desde hace 2 afos, hay un aumento progresivo de
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la inflamacién, apareciendo en este tiempo en el borde interno del mismo pie
dos ulceras facilmente sangrantes (fig. 1).

En la exploracién clinica encontramos un edema generalizado del miembro
inferior izquierdo (2 cm. a nivel maleolar, 1'3 cm. subpatelar). Hay nédulos
vasculares en el pie, pierna y tercio inferior del muslo. Estas lesiones confluyen
en algunas zonas formando placas extensas que ocupan la cara dorsal de la
pierna y tercio inferior del muslo, asentando sobre una piel elefantidsica. A nivel
de planta y dorso del pie, asi como en la regién del tobillo, existe una formacion
hiperqueratésica sobre nédulos hemorrdgicos. No hay adenopatias, hepato o
esplenomegalia.

Los daios de laboratorio reve-
lan una Hb. de 12'4 %; Hematocri-
to de 36'3 %; Formula leucocitaria:
65 neutrdfilos, 5 eosindfilos, 2 ba-
sofilos, 23 linfocitos, 5 monocitos;
proteinas totales: 6'6 gr. %; albu-
minas: 47'1 %; globulinas alfa 1:
5'5 %; alfa 2: 13'1 %; beta: 14'8 %;
gamma: 19'5 %.

Radiografias de térax y abdo-
men, normales.

La biopsia cutanea, tomada de
un nodulo hemorragico, demuestra
a nivel de la dermis reticular cana-
les sanguineos revestidos de en-
dotelio; el tejido entre los espacios
sanguineos esta constituido por sé-
lulas de tipo fibroblastico con nu-
cleos hipercromaticos, pero sin ati-
pias llamativas. Entre las fibras fi-
broblasticas existen focos de infil-
tracion linfocitaria predominante-
mente perivascular. Se observan
también pequenos focos hemorra-
gicos y pigmentos férricos (fig. 2).

Establecido el diagndstico de
angiosarcoma de Kaposi se inicia el tratamiento mediante telecobaltoterapia,
administrando un total de 3.600 rads. en 35 sesiones a todo el miembro inferior
izquierdo.

Terminado el tratamiento, permanece unicamente un aumento de la circun-
ferencia maleolar de 0'3 cm. con respecto al derecho. No hay nédulos palpables.
Seis meses después no se aprecian alteraciones que puedan hacer pensar en una
recidiva (fig. 3).

Segundo caso: L. O. G., mujer de 22 afos de edad. Sin antecedentes pato-
légicos de interés. Desde hace un afo observa una induracién en el dorso del
pie derecho. Simultdneamente aparecen manchas petequiales en esa regién y
posteriormente una ligera inflamacion. No refiere dolor.

Fig. 1. Aspecto inicial de las lesiones.
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A la exploracién clinica presenta nédulos duros e indoloros localizados en
el dorso del pie derecho alteraciones petequiales en la misma region, asi como
un ligero edema, que no deja fovea, en todo el pie, pero de mayor intensidad a
nivel del asiento de la lesion. No hay adenopatias ni hepatomegalia. El bazo no
es palpable.

Los datos de laboratorio asi como las radiografias del térax y abdomen son
completamente normales.

Se practica biopsia cutdnea a nivel de la induracién nodular, encontrandose
a nivel epidérmico tinicamente una discreta hiperqueratosis. A nivel de la dermis
superior se aprecian numerosas luces vasculares, unas dilatadas y otras de
neoformacién, con células endoteliales turgentes. A las imagenes vasculares ro-
dean acumulos celulares caracteri-
zados por proliferacion de elemen-
tos, fusiformes. La proliferacién ce-
lular respeta una fina banda de der-
mis en la parte mas superficial. El
cuadro se completa con un infiltra-
do difuso compuesto por linfocitos,
glébulos rojos extravasados y de-
positos de hemosiderina; existien-
do, ademds, una riqueza pigmen-
taria.

Se establece el diagndstico de
angioreticuloendoteliosis e inicia el
tratamiento mediante telecobalto-
terapia con una dosis total de 4.100
rads. en campo extenso en 45 se-
siones. Seis meses después de fi-
nalizado el tratamiento, no hay ede-
ma ni se aprecian nédulos.

Discusion clinica
y de tratamiento

El sarcoma de Kaposi es una en-
fermedad neoplasica del sistema
vascular, con miltiples focos de
origen, de asiento mas frecuente
en las extremidades inferiores. Aparece en forma de manchas violdceas o de
nédulos dérmicos duros asociados a un edema, de mas o menos pronta aparicién,
que dificulta la motilidad. En su crecimiento progresivo puede afectar misculos
y huesos, o combinarse con otras lesiones de asiento visceral (Davies y Lothe,
1962; Ehrenfield, 1970 (9, 13). Las lesiones viscerales pueden darse sin que
existan lesiones dérmicas. No obstante, la presentacién de éstas es la forma
més frecuente y caracteristica, siendo por ello por lo que se creyé en un prin-
cipio, y dada su escasa observacion, se tratara de una rara afeccién dermatolé-
gica. Posteriores descripciones han demostrado que en el continente africano
su incidencia es mucho mayor, favoreciendo un conocimiento més profundo de

Fig. 2. Estudio anatomopatolégico (explica-
cacién en el texto).
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esta enfermedad, de su evolucion y de su tratamiento (Choisser y Ramsey, 1939;
Aegerter y Peale, 1942; Dayan y Lewis, 1967; Gordon, 1967; Hardy y cols., 1976)
(8, 1, 10, 16, 17).

Su incidencia en las distintas areas geogréficas es muy diferente (tabla 1).
Asi, mientras Schreiber y cols, 1973, observaron en Chicago durante el periodo
1946-1960 sélo 8 casos (0'05 %) de sarcoma de Kaposi de un total de 13.700 neo-
plasias, en el Instituto de Investigacion Médica de Sudéafrica fueron 66 (0'44 %)
de 15.000 neoplasias, referidas a los afos 1949-1953; Ilegando este porcentaje a
alcanzar el 4 %, en este mismo intervalo, en Tanzania (Bluefard, 1957; Brasfield
y O'Brien, 1957; Brownstein y col., 1973) (3, 4, 5). Aunque se ha observado en
ambos sexos, los varones se encuen-
tran mas afectados en relacion de
4-10:1, seguln las estadisticas, siendo
un dato a destacar que las mujeres en
estadios incipientes raramente presen-
tan dolor (Ecklund y Valaitis, 1962;
Holecek y Harwood, 1978) (12, 19).
La incidencia en unas regiones mas
que en otras no prueba que exista una
mayor predisposicion de un grupo ét-
nico determinado respecto a otros a
adquirir la enfermedad.

La forma de presentacion clinica
méas frecuente es la dérmica, determi-
o , TS nada por la aparicion de manchas re-

Fig. 3. Aspecto tras el tratamiento. dondeadas u ovales, constituidas por

nédulos pigmentados, dilataciones ca-
pilares, proliferacion fibroblastica, células de tipo inflamatorio y depésitos de he-
mosiderina (MacLean, 1974) (24).

Su coloracién azulada o violdcea se debe a una combinacién de vasodilata-
cion y hemosiderosis. Pueden desaparecer unas y aparecer otras o confluir entre
si hasta alcanzar varios cms., siendo una de sus caracteristicas mas importantes
la tendencia a producir hemorragias (Mann, 1974) (25). A veces, junto a los né-
dulos se forman placas hiperqueratésicas de localizacion superficial y tendencia
a la ulceracion que, cubiertas por un tejido de granulacién, las hace confundir
con el granuloma piégeno. Esta forma combinada de placas y nodulos tiene un
sustrato microscépico tipico, que corresponde al tipo mixto celular de O'Connell.
En él se encuentran madejas de células en huso entrelazadas y canales vascu-
lares. Estos canales vasculares se encuentran formados por arteriolas neoforma-
das o capilares dilatados, por lo que se distingue rapidamente la naturaleza
vascular del tumor. En la mayoria de los enfermos predomina esta forma mixta
de presentacion. No tan frecuente es un segundo tipo donde el predominio es
de los elementos celulares fusiformes con un componente vascular mucho menos
marcado. También, y aunque atin mucho menos frecuente, podemos encontrar una
tumoracion caracterizada por un gran pleomorfismo nuclear, a veces incluso con
células gigantes, dando la impresion como si se tratara de un hemangio-endotelio-
sarcoma. Las mitosis son escasas y el diagndstico definitivo se consigue vi-
sualizando &reas tipicas de presentacion con predominio de tejido tipo mixto.
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TABLA |
INCIDENCIA GEOGRAFICA

SARCOMA DE KAPOSI

Pais Autor % de todos los
canceres
GHANA EDINGTON, 1956 0'8
NIGERIA MAC-LEAN, 1963 2'4
E.E.U.U. ROTHMAN, 1962 0'05
CONGO COOK, 1962 12'0
UGANDA DAVIES, 1962 3'0
UGANDA TAYLOR y col., 1971 9'0
RHODESIA GORDON, 1967 3'3
SUDAFRICA OQETTLE, 1962 2'8
TANZANIA SLAVIN y col., 1969 4'0

MALAWI O'CONNELL y col., 1977 42

Como ya se ha dicho, la forma mas comin de presentacién es la cutdnea, no
obstante en cerca del 20 % de los casos refieren lesiones en las visceras.
Estas, a su vez, pueden darse sin que haya lesion cutanea e igualmente puede
aparecer de forma primitiva afectando los nddulos linfaticos.

En el pulmén se desarrolla de forma perivascular y en el higado a lo largo
de la vena porta. También han sido descritos casos de sarcoma de Kaposi pri-
mario del corazén y cerebro (Nesbitt y cols., 1943; Rwomushana y cols., 1975;
Levison y Semple, 1976) (28, 31, 23).

Cuando el asiento primario es en los nédulos linfaticos el tumor parece de-
sarrollarse en el centro de éstos, expandiéndose desde alli hacia la periferia. Por
el contrario, cuando se trata de un nddulo linfatico regional afectado a partir de
una lesién primaria cutdnea, la infiltracion es en principio subcapsular, de forma
analoga a como ocurre en las metéstasis linfaticas por carcinomas.

Tratamiento: En la enfermedad de Kaposi se han empleado tanto métodos
quirdrgicos como quimioterdpicos y las radiaciones. Los dos primeros estan
practicamente hoy en dia descartados, quedando su indicacién limitada a casos
muy especiales y mas bien de excepcion.

La radioterapia es por tanto el método de eleccién, el mas empleado y con
resultados a corto y medio plazo méas favorables. Fue introducida en 1928 por
Highman, quien observando la radiosensibilidad de estos tumores, su presenta-
cion predominantemente multiple, localizada y superficial, sugirié este método
de tratamiento.

Apoyado en los estudios de Jolles y Mitchel, 1947 que demostraron que la
dosis requerida para producir una reaccion en la piel es inversamente propor-
cional a la raiz cubica de la relacién entre el volumen de la zona a tratar y su
superficie, Cohen, 1962, establecié una curva dosis-tiempo, demostrando que en
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un 85 % de los casos las dosis efectivas oscilaban entre una dosis unica de
1.000 rads y 2.500 rads. en series durante cuatro semanas, dependiendo de la
amplitud del campo. Demostrando, también, que la tolerancia de las extremida-
des con relacion al tronco es de 1'7 veces menor, postulando por tanto que la
dosis para la irradiacion de las extremidades se podria reducir en alrededor del
40 % Necrosis por las radiaciones sélo fueron observadas cuando la longitud del
campo era superior a 20 cm.

Holecek, 1978 (19), por su parte considera estas dosis como muy elevadas.
De acuerdo con sus resultados, cree haber demostrado que dosis Unicas de
600-800 rads. son suficientes y tan efectivas como dosis mas altas utilizadas de
forma fraccionada. Ha utilizado estas dosis de forma local, para aquellos enfer-
mos que presentaron una lesién Unica y sin edema, empleando campos més ex-
tensos, cuando son mas difusas o se instaura una recidiva después del tratamien-
to local. También, en formas infiltrativas y difusas ha irradiado todo el cuerpo
en dos sesiones: una primera de 800 rads. para la mitad inferior y, una segunda,
en general 6 semanas después, para la mitad superior. Esta menor dosis la
justifica tratando de evitar lesiones pulmonares (neumonitis), que complicarian
la evolucién. Todos los autores estan de acuerdo en que la respuesta curativa
de la enfermedad depende del tiempo de evolucion y de las enfermedades acom-
panantes, vasculopatias, neoplasias, etc.

En cuanto al tratamiento quirtrgico, 'las extirpaciones y amputaciones utili-
zadas antiguamente sé6lo son de valor histérico. En la actualidad, en lesiones muy
limitadas, parece haberse obtenido buen resultado con la criocirugia (Mann, 1974)
(25). Cuando las lesiones son de un cm. de diametro o menos, bajo anestesia
local se aplica una dosis tnica de nitrégeno liquido a una temperatura de —160°;
la dlcera resultante cura en el plazo de 3 semanas, dejando como resto una zona
de hiperpigmentacion. Goldman, 1965 (15), dice haber obtenido resultados bas-
tante aceptables con el empleo de los rayos Laser.

Por dltimo, la quimioterapia se utilizé en un principio cuando no se tenia
experiencia con la radioterapia y, en la actualidad, en formas resistentes a ésta
o bien por diseminaciéon del proceso o imposibilidad técnica de someter al en-
fermo al tratamiento de elecciéon. Han sido empleados el arsénico (Mariani, 1909)
(26), neoarsenamina (Dorffel, 1932) (11), mostazas nitrogenadas via intra-
arterial (Cook, 1962) (6). Este, con dosis de 0'4 mg/kg., obtuvo en el 15 % de
los casos una remisién completa del proceso. Mds modernamente (Vogel y cols.,
1975) (33) se han obtenido remisiones del 60 % en tumoraciones histolégica-
mente clasificadas como de tipo mixto, mientras que en las formas de tipo mo-
nocelular sélo del 30 % y completamente nulas en las formas anaplédsicas. Con
todo, los resultados a corto y medio plazo hacen aparecer a la radioterapia como
el método mas ventajoso en el tratamiento del sarcoma de Kaposi. Los resulta-
dos a largo plazo no se dejaran esperar, a la vista de las series de enfermos
tratados segln los diferentes métodos por los autores antes citados.

RESUMEN

El sarcoma de Kaposi es una enfermedad rara y de muy escasa incidencia
en nuestro pais. Debe ser sospechada siempre que se trate de un enfermo de
edad avanzada, aparezcan alteraciones violdceas y nédulos en las extremidades
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inferiores y sean indoloros en la mujer. La enfermedad es de curso crénico y el
tratamiento radioterdpico con dosis de 600-1.000 rads. linicas o repetidas, seglin
la extension de la lesién, han dado a medio plazo resultados muy satisfactorios.
Los resultados a largo plazo necesitan de posteriores revisiones y estudio. Se
aportan dos casos propios de localizacién y presentacion tipica, con buenos re-
sultados inmediatos dado el corto periodo postirradiacion.

SUMMARY

Two cases of Sarcoma of Kaposi are presented. Clinical and therapeutical
considerations are performed. Good results of radiotherapia are underlined.
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