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Sarcoma de Kaposi clasico linfangiomatoso:

a proposito de un caso

Lymphangioma-like Kaposi’s sarcoma: case report
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RESUMEN

El sarcoma de Kaposi (SK) se caracteriza por su polimorfismo clinico; las lesiones bulosas del SK han sido raramente reportadas en la literatura
americana y europea. Describimos las caracteristicas clinicas de un caso de SK linfangiomatoso. Clinicamente, el SK linfangiomatoso puede
presentarse con lesiones de multiples tipos, siendo la lesion bulosa indicativo de este patrén histologico.
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SUMMARY

Kaposi's sarcoma (KS) is characterized by its clinical polymorphism; bulla-like lesions have rarely been reported in the american and european
literature. We describe the clinical features of one case of lymphangioma-like KS. Clinically, lymphangioma-like KS can present with multiple
types of lesions, but bulla-like lesion is indicative of this histological pattern.
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INTRODUCCION

La primera descripcion del Sarcoma de Kaposi (SK) fue hecha
por Moriz Kohn (Kaposi) en 1872, en donde evidencié nodulos
de coloracion marrén-negruzco y rojo-azulados. La presentacion
clinica del SK posee un polimorfismo exquisito (maculas, papulas,
placas, parches, nodulos y tumores) que depende frecuentemen-
te de la variante clinica (clasico, epidémico, endémico o iatro-
génico) v su progresion. Sin embargo, existe una presentacion
extremadamente infrecuente del SK llamada “linfangiomatosa”
0 "bulosa” Debido a la rareza de su presentacion, no hay mucha
informacién sobre la frecuencia, presentacion clinica especifica y
progresion de la misma. Las caracteristicas clinicas fueron repor-

tadas por primera vez en 1957 por Ronchese y Kern®. Desde en-
tonces, sdlo se han publicado 29 casos en la literatura americana
y europea. A continuacion reportamos la inusual presentacion
de un paciente con SK linfangiomatoso; asimismo, revisamos la
literatura correspondiente y su relevancia en nuestro medio.

CASO CLIiNICO

Paciente varén de 73 afios de edad, natural y proceden-
te de Trujillo (La Libertad), quien acude a consulta médica con
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un tiempo de enfermedad de 12 meses debido a la aparicion
progresiva de multiples lesiones en ambas extremidades infe-
riores, asociado a dolor e hinchazon.

Al examen fisico se evidenciaron multiples lesiones nodula-
res y maculares (alrededor de 15 a 20) de color marron-violaceo y
bordes definidos en ambos miembros inferiores. A nivel de la pan-
torrilla derecha se apreciaron cuatro noédulos de aproximadamente
1.5ecm x 2cm, de color marrén-rojizo y de consistencia esponjosa
a la presion moderada. Finalmente, se evidencié edema y dolor a
la palpacion de ambas piernas. El paciente negé antecedentes de
enfermedades de transmisién sexual, consumo de alcohol, drogas
o tabaco.

Los examenes de rutina en sangre, asi como las pruebas de
funcion renal y hepatica se encontraron dentro de los limites nor-
males. La serologia para VIH fue negativa.

Se le practico una biopsia de una de las lesiones nodulares
de la pantorrilla derecha. En la histologia se observaron multiples
y grandes dilataciones vasculares de paredes delgadas, con estruc-
tura de vénulas, dando una impresién angiomatosa. Rodeando
estos vasos se observaron los tipicos vasos de formas bizarras, ca-
racteristicos de un SK (Fotografias 1y 2). El paciente fue referido
al Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas donde recibid
radioterapia y quimioterapia, evolucionando favorablemente.

Fotograffa 1. Grandes lumenes vasculares rodeados de zonas mds densas de tumor, aunque
también de aspecto vascular, dando una impresion angiomatosa (H/E; 100x).

s v
-

Fotograffa 2. El aspecto del tumor alrededor del \umen dilatado guarda las caracteristicas pro-
pias de un SK (H/E; 200x).

DISCUSION

La descripcion clinica inicial del SK linfangiomato-
so fue hecha por Ronchese y Kern en 19572, pero fueron
27 afios mas tarde que Gange y Jones® describieron las
caracteristicas histolégicas. Inicialmente, muchos auto-
res emplearon indistintamente los términos “linfangio-
matoso” y "buloso” para referirse a esta presentacion
del SK. Esto se debio a que la presentacidn clinica carac-
teristica del SK linfangiomatoso era una lesion similar
a una bula. Sin embargo, ciertos autores manifestaron
su desacuerdo con el empleo del término "buloso”, de-
bido a lo inexacto de su descripcion y porque podia ser
indicativo de una presentacion histologica especifica*®,
adoptandose la nomenclatura de “linfangiomatoso”
como la mas indicada.

El cuadro | resume los 29 casos reportados en la litera-
tura americana y europea, mas la observacion actual.
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Cuadro |. Sarcoma de Kaposi linfangiomatoso: revision cronolégica.

Referencias Sexo Edad Tiempo Lugar de biopsia  Tipo de Lesion Distribucion Comportamiento  Asociacion
Ronchese & Kern M 68 4 afios MMII Bula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
M 65 ND MMII Bula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
Gange & Wilson Jones F 82 2 afios MM Bula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
M 55 3 afios MMII Papula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
M 72 10 afios MMII Placa Generalizado Progesion lenta SK Clasico
Leibowitz et al M 34 ND MMII Bula Generalizado Agresivo SK Endémico
Recht et al F ND ND MMII ND Localizado Progesion lenta SK Clasico
Bossuyt et al M 57 1 afio MMSS | MMl Nddulos Generalizado Progesion lenta  SK Epidémico
Noel et al M 42 ND MMII Placas Localizado Progesion lenta  SK Endémico
Cossu et al M 77 8 afios MMSS Bula Localizado Progesion lenta SK Clasico
M Al 2 meses MMII Bula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
F 66 3 afios MMII Bula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
M 80 2 meses MMII Méacula Localizado Agresivo SK Clasico
M 75 5 afios MMII Papula Localizado Progesion lenta SK Clasico
M Ul 3 afios MMII Papula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
M 59 1 mes MMII Macula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
Borroni et al F 82 10 afios MMII Placa [ Bula Localizado Progesion lenta SK Clasico
Masia et al M 82 ND ND Nédulos Localizado Progesion lenta SK Clasico
Davis et al M 35 40 meses MMII | Escroto Bula Generalizado Progesion lenta  SK Epidémico
Pichardo et al M 39 2 afios MMII Papulas [ Parche Localizado Progesion lenta ND
Kalambokis et al M 84 3 meses MMII Placa [ Bula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
Ramirez et al F 83 2 afios MMII Papulas [ Bulas Localizado Progesion lenta SK Clasico
M 38 14 afios Tronco [ MMII Placas | Nodulos Generalizado Progesion lenta  SK Epidémico
F 75 ND MMSS Papulas Localizado Sin seguimiento SK Clasico
M 40 3 afios MMII Papulas [ Placas Generalizado Progesion lenta  SK Epidémico
Mohanna et al M 65 8 afios MMSS Bula Generalizado Progesion lenta SK Clasico
F 89 1 mes MM Bula Localizado Progesion lenta SK Clasico
M 61 1 afio MM Nédulos Localizado Progesion lenta SK Clasico
F 36 7 afios MMII Bula Generalizado Agresivo SK Epidémico
QObservacion actual M 73 1 afio MMII Nédulos Localizado Progesion lenta SK Clasico

M: Masculino; F: Femenino; ND: No Disponible
MMII: Miembros Inferiores; MMSS: Miembros Superiores

Podemos apreciar que la gran mayoria de los casos repor-
tados han sido en hombres (22 de 30 casos), esto puede expli-
carse por la ya conocida mayor incidencia del SK en el sexo mas-
culino'®. Clinicamente, la presentacion caracteristica e indicativa
del SK linfangiomatoso es una lesion similar a una bula (14 de
30 casos); sin embargo, pueden darse multiples presentacio-
nes clinicas que varian desde simples papulas o maculas, hasta
nddulos esponjosos o placas compresibles. Aln no se entiende
completamente el proceso de formacién de las bulas", algunos
han considerado las bulas como una variante de la lesién en pla-
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ca del SK7, mientras que otros postulan que la hemodindmica
de los miembros inferiores estaria implicada® Otra teoria postula
que los cambios en el drenaje linfatico y los factores patogénicos
del SK producirian cierto grado de alteracién en la inmunidad
celular, permitiendo la proliferacién vascular'®".

El SK linfangiomatoso ha sido descrito en pacientes
con la variedad clasica (22 de 30 casos), epidémica (cinco de
30 casos) y endémica (dos de 30 casos); evidenciandose una
marcada predileccion por la variedad clasica. La mayoria de
los casos descritos han presentado las lesiones en miembros
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inferiores (26 de 30 casos), algunos de ellos asociados a lin-
fedema e hinchazon, como fue el caso de nuestro paciente®'s.
De los 30 casos descritos, solo tres han sido asociados a un
curso agresivo de la enfermedad (uno clasico, uno endémico y
uno epidémico), los demds casos han evolucionado de manera
progresiva, como suele evolucionar la variante clasica del SK.
Los hallazgos histologicos caracteristicos del SK lin-
fangiomatoso fueron descritos por Gange y Jones como la
presencia de canales vasculares alineados que penetran la
dermis en ausencia de proliferacion de células fusiformes®.
Estos canales vasculares son dilatados y de formas bizarras,
localizandose en la parte superior de la dermis’®. La aparien-
cia microscopica del SK linfangiomatoso puede ser confun-
dida con algunas patologias vasculares debido a la presencia
de dilataciones linfangiomatosas. Sin embargo, el diagnéstico
es sencillo al evidenciar las tipicas caracteristicas histolégicas
del SK. Dentro de los diagndsticos diferenciales del SK lin-
fangiomatoso se incluyen ciertos tumores vasculares como el
linfangioendotelioma, el hemangiopericitoma, el hemangio-
endotelioma, el hemangioma y el angiosarcoma.
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