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SARCOMA DE KAPOS!I Y EL SINDROME DE INMUNODEFICIENCIA ADQUIRIDO.
A PROPOSITO DE TRES CASOS

* Dr. Gregorio Hidalgo

INTRODUCCION

En 1872, Kaposi describié los primeros casos de pa-
cientes con miltiples sarcomas pigmentados de la piel;!
desde entonces se conoce que esta enfermedad representa
una neoplasia multifocal que afecta la piel y otros 6rganos.
La célula de origen no es del todo conocida; algunos inves-
tigadores consideran que se trata de una célula mesenquima-
tosa capaz de diferenciarse en fibroblastos, misculo liso y
miofibroblastos; otros creen que es de origen endotelial,
siendo ésta la teorfa mds aceptada en razén de que en las
muestras de tejido se ha podido demostrar la presencia de
antfgeno al factor VIl Histopatologicamente la enferme-
dad se caracteriza por la proliferacion de estructuras vascu-
lares y la presencia de células en huso; a veces hay un infil-
trado de células mononucleares y macrdfagos que contienen
hemosiderina (Fig. 1).
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FIG. 1. Histopatologfa del Sarcoma de Kaposi.

El Sarcoma de Kaposi es muy frecuente en Africa, don-
de se le considera endémico y representa un 10% de todas
las neoplasias; en Europa y América la prevalencia es mucho
menor (0.1 por 100,000 habitantes). Comtinmente afecta
a personas de edad avanzada y de origen judfo o mediterrd-
neo con una incidencia 3 a 10 veces mayor en los hombres
que en las mujeres.

(*) Médico egresado de la UASD. Becado en Hematologfa-
Oncologia, 2do. ano. New York Medical College. Lin-
coln Hospital, Bronx, N.Y.

La etiologia de la enfermedad es desconocida;' sin
embargo mantiene una relacién estrecha con los estados de
inmunosupresién; se conoce de su alta incidencia en los
pacientes de trasplante renal y en los que reciben terapia
con esteroides o con drogas inmunosupresoras, incluso en
algunos casos el padecimiento ha regresado cuando la inmu-
nosupresién desaparece.’

Taylor® ha hecho una clasificacién clinicopatolégica
del Sarcoma de Kaposi en 4 tipos: nodular, florido, infiltra-
tivo y sistémico o generalizado. El tipo nodular es el mds
frecuente; generalmente se presenta con nddulos o placas
cutdneas indolentes, crénicos, cuyo potencial invasivo es
muy bajo y afecta a personas mayores de 25 anos. En el
tipo florido la lesién dérmica es casi siempre exofftica, la
cual posee un exudado seroso y en la presencia de infeccién
secundaria se cubre con pus; esta lesién es localmente inva-
siva y progresa rdpidamente. En la forma infiltrativa el tu-
mor invade la dermis, el periostio y hueso subyacentes. Al
tipo sistémico o generalizado también se le ha llamado linfa-
denopdtico porque su forma de presentacion es casi siempre
con linfadenopatia mdltiple y lesiones en las superficies
mucosas pero no necesariamente con lesiones en la piel 4

La enfermedad tiene varios patrones de diseminacién ;2
el mds comin es el desarrollo local de miltiples nédulos
cutdneos y subcutdneos con o sin invasion de los linfaticos
regionales; otra via de diseminacion es a través de las mem-
branas mucosas respiratoria y gastrointestinal y por ultimo
el desarrollo de metastasis viscerales sobre todo al pulmén.

PRESENTACION DE CASOS

CASO NUMERO 1.

WD, masculino de 24 anos de edad, modelo profesio-
nal, referido a nuestra consulta para evaluacién de linfade-
nopatia generalizada de varias semanas de evolucién; los
estudios preliminares incluyendo aspirado y biopsia de
médula ésea fueron normales y el paciente se cité para una
biopsia de ganglio linfatico pero el mismo no retorng al
hospital. El paciente reaparecié 8 meses mds tarde porque
notd el desarrollo de edema generalizado de la pierna iz
quierda y de los genitales externos. Admitié historia ante-
rior de relaciones homosexuales; negé drogadiccién.

Al examen fisico se not6 linfadenopatfa generalizada
mds prominente en la region cervical donde los ganglios
alcanzaban tamafio de 4 cm. Hfgado y bazo fueron palpa-



bles a 2 cm. debajo del reborde costal correspondiente y en
la pierna izquierda se observd edema generalizado inclu-
yendo pene y escroto; la piel en el tercio superior de la
pierna izquierda presentd multiples pdpulas violdceas (Fig.
2). El resto del examen fisico fue dentro de |fmites norma-
les.
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FIG. 2. Maltiples papulas violaceas en el tercio superior de la pierna
izquierda. Caso No. 1.

Los datos de laboratorio revelaron anemia normociti~
ca normocrémica (Hemoglobina de 11-g/dL) y linfopenia;
el linfangiograma de la pierna izquierda (Fig.3) reveld
bloqueo linfitico completo. Se obtuvieron biopsias de la
piel y de un ganglio linfitico cervical las cuales revelaron
Sarcoma de Kaposi.

CASO NUMERO 2.

JP, masculino de 34 aios de edad admitido al Servicio
de Psiquiatria del hospital debido a depresion e ideas suici-
das; el paciente refirié la aparicion de lesiones hiperpigmen-
tadas en la piel, de 4 semanas de evolucién, las mismas
aumentaban en tamano y nimero rdpidamente. Habia sido
admitido anteriormente en multiples ocasiones debido a
abuso de drogas y alcohol, Hepatitis B, Herpes zoster, Pneu-
monfa, Fistula Rectal y Sangramiento Gastrointestinal
requiriendo multiples transfusiones sangurneas. Negé homo-
sexualidad.
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FIG. 3. Linfagiograma del caso No. 1 mostrando blogueo linfético
completo.

El examen ffsico revel6 un paciente caquéctico y pdli-
do con candidiasis oral. En la piel de la cara, térax, abdo-
men y brazo izquierdo se observaron numerosas lesiones
violdceas (Fig. 4 y 5). El hemograma mostré anemia micro-
cftica hipocrémica con Hemoglobina de 6.4 g/dL y linfope-
nia (630 linfocitos / mm3.). Durante la endoscopfa digesti-
va se observaron lesiones similares a las de la piel en faringe,
estomago, recto y sigmoide asi’como candidiasis en el esofa-
go. Las biopsias de la piel y de las lesiones gastrointestina-
les revelaron Sarcoma de Kaposi.

CASO NUMERO 3.

GG, estilista del cabello, homosexual, de 36 anos de
edad, quien visito el hospital debido a dreas hiperpigmenta-
das sobre la piel del tronco, cara y manos durante 5 meses.
No hubo historia anterior de drogadiccion. Al examen fisi-
co se observaron varias lesiones violdceas en la cara, manos
y parte anterior del térax (Fig. 6); el resto del examen fue
normal. Los datos de laboratorio revelaron linfopenia y la
endoscopra digestiva mostro lesiones en el eséfago.

Las biopsias de las lesiones esofdgicas y de la piel reve-
laron Sarcoma de Kaposi. '

En los tres casos se realizaron estudios de subpoblacio-
nes de linfocitos T encontrdndose inversion de la relacion
de los linfocitos inductores/supresores (T4/T8) con valores
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menores que 1.0; por ejemplo en el paciente WD del caso
nimero 1 se obtuvieron los siguientes valores: T3:77%,
T4:20.1%, T8:56.9%. Relacién T4/T8:0.37. Las pruebas
cutdneas (PPD, Candida, etc.) fueron negativas en todos los
pacientes.

FIG 4. Fotognﬂa do la piel de la pared tonco—nhdomlml en el
caso No. 2 mostrando lesiones sarcomatosas.

FIG. 6. Lesiones de la pared toracica anterior en el caso No. 3.

DISCUSION

Estos 3 casos son ejemplos de pacientes con Sarcoma
de Kaposi y el Sfndrome de Inmunodeficiencia Adquirido;
este Sfndrome se reconocié por primera vez en 1981 cuan-
do en los estados de Nueva York y California se reporté un
brote de Sarcoma de Kaposi en homosexuales® junto a la
aparicién de diversas infecciones oportunistas tales como
pneumonfa por Pneumecistis carini, toxoplasmosis del siste-
ma nervioso central, candidiasis y meningitis por cripto-
cocos; a partir de entonces la aparicién de nuevos casos ha
sido constante y en octubre de 1983 se habian reportado al
Centro para el Control de las Enfermedades Contagiosas un
total de 2,513 casos de los Estados Unidos y 16 otros pafses
de los cuales 1,048 habfan fallecido.”

Epidemiolégicamente se han identificado varios grupos
de alto riesgo a desarrollar el Sfndrome de Inmunodeficien-
cia Adqunrldo éstos incluyen homosexuales, drogadictos,
™ haitianos,® hemofflicos tratados con concentrados de factor
FIG. 5. Brazo izquierdo, caso No. Z. VIII,’ receptores de multiples transfusiones sangurneas,'®
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prisioneros,!! infantes de personas de alto riesgo'? y las
esposas o companeras sexuales de hombres ya afectados por
el sindrome.'3 :

El Sfndrome de Inmunodeficiencia Adquirido se define
como la presencia de alguna enfermedad indicativa de inmu-
nodeficiencia celular (por ejemplo Sarcoma de Kaposi en
personas menores de 60 anos, pneumonia por P. carini,
otras infecciones oportunistas) en ausencia de alguna condi-
cién subyacente responsable de tal deficiencia inmune (tras-
plante renal, terapia con inmunosupresores, neoplasias lin-
forreticulares, etc.).?

A la fecha la causa de este sindrome es desconocida;
investigadores consideran que se trata de algin agente infec-
cioso (probablemente un virus) transmitido a través de la
sangre.? Algunos autores afirman que el virus de inclusién
citomegdlica podrfa ser el agente responsable predisponente
(aunque no el etiolégico); este virus es muy prevalente en la
poblacién homosexual'® quienes lo excretan en la orina y
el semen; la exposicién repetida a dicho agente quizds con-
tribuya al desarrollo de inmunosupresion y de Sarcoma de
Kaposi en estos pacientes. Una teorfa propone que en el
contexto del S'ndrome de Inmunodeficiencia Adquirido la
respuesta inmune inapropiada permite que algin virus del
tipo DNA sea capaz de transformar las células permitiendo
la expresién de oncogenes previamente dormidos o suprimi-
dos;'S de hecho, hay datos que establecen cierta relacién
entre los virus del tipo DNA y algunas neoplasias tales como
el linfoma de Burkitt y la enfermedad de Hodgkin
(Epstein—Barr), carcinoma epidermoide de la lengua (Herpes
simple 1), carcinoma del recto (Herpes simple 11) y otros.
Los datos ms recientes'® favorecen a un retrovirus tipo C,
linfotropico, parecido a la familia de los virus de la leucemia
humana de células T, como el agente etiolégico mds proba-
ble.

Los pacientes con el Sfndrome de Inmunodeficiencia
Adquirido desarrollan diversas neoplasias e infecciones
oportunistas. Las neoplasias incluyen Sarcoma de Kaposi
(sobre todo la forma generalizada), linfomas malignos de
diversos tipos histolégicos y carcinoma epidermoide de la
lengua y cloacogénico del recto.? El espectro de las infec-
ciones oportunistas es amplio e incluye Virus (citomegalo-
virus, H. simple, H. zoster), Hongos (candidiasis, criptoco-
cosis, histoplasmosis, aspergilosis), Protozoarios (P. carini,
Toxoplasma gondi, Criptosporidium, Isospora belli), Mico-
bacterias (Tuberculosis diseminada, Micobacterias atipi-
cas) y otros (Legionela, Nocardia, etc.).

Estos pacientes -tienen un defecto de inmunidad celu-
lar cuyo hallazgo de laboratorio mds caracterfstico es linfo-
penia marcada. En sujetos normales el nimero absoluto de
linfocitos en sangre periférica varia de 1,500 a 4,000/mm3
de los cuales un 70 a 80% son linfocitos T. Mediante el uso
de anticuerpos monoclonales se puede subcategorizar el
total de los linfocitos T (T3) en inductores (T4) y supreso-
res (T8), siendo la relacién inductores/supresores mayor
que 1.0; las personas con el Sfndrome de Inmunodeficiencia
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Adquirido usualmente poseen menos de 1,000 linfocitos/
mm3 debido a la reduccién selectiva de linfocitos T que
poseen el fenotipo de inductores (OKT4 o Leu 3) con un
aumento relativo de los linfocitos T supresores (OKT8 o
Leu 2) e inversion de la relacién inductores/supresores
(T4/T8) a valores menores que 1.0; asimismo la capacidad
funcional de los linfocitos T estd alterada por lo que la ma-
yorfa de los pacientes muestran anergia a las pruebas cuti-
neas. Desde el punto de vista humoral los pacientes tienen
un nimero adecuado de linfocitos B con un aumento de
los niveles de 1gG e IgA y de complejos inmunes circulantes
(si alguna infeccién oportunista ests presente).!

En nuestros casos encontramos que todos los pacientes
presentaron evidencia de una enfermedad indicativa de
inmunodeficiencia celular (Sarcoma de Kaposi) sin que se
encontrara alguna condicion subyacente responsable de la
misma, ajustindose asf a la definicién del Sindrome de
Inmunodeficiencia Adquirido. Todos fueron del sexo mas-
culino y en cada uno encontramos algin factor de riesgo,
los casos 1y 3 fueron homosexuales y el caso nimero 2 fue
un paciente drogadicto con historia anterior de multiples
transfusiones sangufneas. Uno de ellos presenté evidencia
de infeccion oportunista (candidiasis en el eséfago). Las
pruebas cutdneas con controles fueron negativas (anergia)
en los 3 pacientes y todos presentaron linfopenia con una
marcada reduccion de los linfocitos T inductores e inversion
de la relacién inductores/supresores (T4/T8) a valores
menores que 1.0, El tipo de sarcoma presente fue el sistémi-
co, en el primer caso con lesiones en la piel y en los ganglios .
linfdticos y los casos 2 y 3 con lesiones en la piel y en el
tracto gastrointestinal; esta forma diseminada de la enfer-
medad es lo caracteristico en la presencia del Sfndrome de
Inmunodeficiencia Adquirido.

Todos los pacientes fueron iniciados en quimioterapia
sistémica; en adicion, el caso nimero 1 también recibié
radioterapia local en el drea del bloqueo linfatico.

CONCLUSION

El Sarcoma de Kaposi, una enfermedad maligna conoci-
da por décadas, ha alcanzado proporciones epidémicas du-
rante los dltimos tres afos debido al surgimiento del
Sindrome de Inmunodeficiencia Adquirido; este Gltimo se
considera que aumenta en forma exponencial cuyo nimero
de casos se duplica cada 6 meses y que de seguir esta misma
tendencia contaremos con aproximadamente 20,000 casos
para 1985.)7 La dimension alarmante de tal cifra y la alta
mortalidad de la enfermedad (alrededor de 40%) amerita su
divulgacion y estudio en el mundo entero.

Hemos ilustrado 3 casos de Sarcoma de Kaposi y del
Sfndrome de Inmunodeficiencia Adquirido revisando breve-
mente sus caracterfsticas clfnico—patoldgicas y de laborato-
rio asf como la literatura reciente, los cuales esperamos
motiven a lecturas posteriores.
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RESUMEN

El Sarcoma de Kaposi es una neoplasia conocida desde
el siglo pasado, la cual caracterfsticamente afecta a personas
de edad avanzada y a pacientes inmunosuprimidos. Durante
los Gltimos tres afos la incidencia de la enfermedad ha
aumentado vertiginosamente debido a la aparicién de un
nuevo estado de inmunosupresion llamado el Sfndrome de
Inmunodeficiencia Adquirido; este dltimo consiste en un
defecto de la inmunidad celular que predispone a los pa-
cientes al desarrollo de diversas neoplasias e infecciones
oportunistas. En el presente trabajo presentamos tres casos
de Sarcoma de Kaposi y del Sfndrome de Inmunodeficien-
cia Adquirido, ilustramos sus caracteristicas clinicas y de
laboratorio y hacemos una revision de la literatura reciente.
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