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CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 19
afios que consulta por primera vez hace
6 meses, de 60 dias de evolucion de do-
lor y masa a nivel anal, valorado de for-
ma extrainstitucional por cirugia general
y con diagnéstico de hemorroides ex-
ternas es llevado a cirugia realizando una
hemorroidectomia externa, con el repor-
te de patologia se hace diagndstico de
Sarcoma de Kaposi.

Posteriormente con este diagnosti-
co es remitido a infectologia donde soli-
citan una prueba de Elisa y Westernblot
confirmatoria que reportan positivas para
infeccion por virus de inmunodeficiencia
(HIV) ademas un recuento de linfocitos
CD4 de 47 y carga viral de 400.000
copias.

Durante el proceso el paciente pre-
senta lesiones dérmicas faciales tipo
papula y puastula e hiperplasia gingival
progresiva interpretada como gingivitis
severa, valorado por odontologia quienes
realizan una biopsia de encia la cual re-
porta Sarcoma de Kaposi, ademas pre-
senta disnea progresiva.

Se realiza TAC de traquea que evi-
dencia engrosamiento de las paredes de
la laringe y trdquea superior con obstruc-
cion de la via aérea sin compromiso de
la traquea distal.

- A N :
Péapulas y pustulas a nivel facial, hiperplasia gingival marcada con areas de necrosis
y abundante secrecion purulenta

TAC Cortes axiales:

TC de cuello. Corte axial. Engrosamiento nodular, concéntrico de la pared traqueal
con disminucion de la luz.

TC de cuello. Reconstruccion coronal. Nodularidad de las cuerdas vocales y de la
traquea subglética, Con disminucion de la luz laringea y traqueal.
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El paciente presenta incremento pro-
gresivo de la disneay estridor laringeo
por lo que se solicita una fibrobroncos-
copia inicial realizada en julio del pre-
sente afio que muestra infiltracion de
la glotis con lesiones sugestivas de
Sarcoma de Kaposi y lesiones
traqueales nodulares desde la subglotis
hasta la carina compatibles con metés-
tasis de Sarcoma de Kaposi, no se rea-
liza biopsia de las lesiones por alta
probabilidad de sangrado, es necesa-
rio suspender el procedimiento por in-
tolerancia del paciente. Es citado
nuevamente para una fibrobroncosco-
pia bajo sedacion la cual se realiza en
agosto evidenciando progresion de la
enfermedad laringo-traqueal, requirien-
do la suspensién del mismo por dis-
neasevera.

Es hospitalizado para manejo sinto-
matico del compromiso respiratorio y se
remite a oncologia para quimioterapia.

SARCOMA DE KAPOSI

El Sarcoma de Kaposi fue descrito
por primera vez por Motriz Kaposi en
1872, se define como un tumor
mesenquimatoso de bajo grado que
envuelve los vasos sanguineos y
linfaticos afectando de forma inicial la
piel causando una enfermedad disemi-
nad a en una variedad de érganos(1).
Actualmente son reconocidas cuatro
variantes de la enfermedad con mani-
festaciones clinicas diferentes:

1. Sarcoma de Kaposi clasico (esporadico o medite-
rraneo).

2. Sarcoma de Kaposi endémico (Africano).

3. Sarcoma de Kaposi iatrogénico (relacionado con
trasplante de 6rgano).

4. Sarcoma de Kaposi relacionado con SIDA (epidé-
mico).

El sarcoma de Kaposi era un tumor raro antes de
1980 pero se ha considerado epidémico desde el des-
cubrimiento de la infeccién por HIV.

Etiologiay transmisién

En el Sarcoma de Kaposi asociado con SIDAy en el
iatrogénico se ha descrito una clara asociacion con es-

TC de cuello. Reconstruccién sagital. Disminucion de la luz traqueal en sentido
antero-posterior.

Fibrobroncoscopia. Infiltracion de las cuerdas vocales de predominio izquierdo,
lesiones nodulares sobre la superficie traqueal hasta el tercio distal sin compromiso
de carina compatibles con metéstasis de Sarcoma de Kaposi.

tados de inmunosupresién, inmunoestimulacion o
disregulacion inmune, este Ultimo relacionado con la
patogénesis del Sarcoma de Kaposi clasico. El gatillo
etiologico no ha sido claramente identificado pero se
describe una intima relacion con el herpes virus tipo 8
(herpes virus asociado a sarcoma de Kaposi).

No hay evidencia definitiva de la relacion de la
inmunodeficiencia con el Sarcoma de Kaposi endémico.

La transmision del herpes virus tipo 8 no es comple-
tamente clara, pero se conoce que existe una ruta de
transmisién importante con el contacto entre adultos
homosexuales en Norte América, madre-hijo, hijo-hijo
en casos pediatricos en Africa y sur de Europa, también
la transmision del herpes virus tipo 8 puede ocurrir con
el trasplante de 6rgano del donante al receptor.
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Variantes del Sarcoma de Kaposi

Sarcoma de Kaposi Clasico (esporadico)

Afecta con mayor frecuencia a individuos de origen
mediterraneo y del oriente de Europa entre los 50 y 80
afios con una relacion hombre-mujer de 10-15:1(2). Dos
forma clinicas de la enfermedad son reconocidas. La
comun o tipo cutaneo asintoméatica con evidencia de
parches rojos, purpuras, placas o lesiones nodulares que
se desarrollan por 10 a 15 afios con compromiso de las
extremidades inferiores.

Sila enfermedad no se trata el tumor puede ulcerar-
se y desarrollar éstasis venoso y linfedema. La segunda
forma de la enfermedad se presenta con un curso fulmi-
nante con un desarrollo rapido de lesiones viscerales y
mucocutaneas(3), compromete estructuras viscerales
como el tracto gastrointestinal, nédulos linfaticos, higa-
do, pulmadn, rifiones y bazo(3).

Sarcoma de Kaposi Endémico (Africano)

La forma endémica es una neoplasia relativamente
comun que afecta de manera primaria a hombres de Afri-
ca oriental y central en la cuarta década de la vida con
una relacion hombre-mujer 13-17:1(1).

Cuatro diferentes tipos clinicos han sido reconoci-
dos: nodular benigno, localizado agresivo con mas del
50%, florido diseminado, linfatico pediatrico(3).

Sarcoma de Kaposi latrogénico (relacionado
con drgano trasplantado)

El desarrollo de neoplasias es una complicacién bien
conocida del trasplante de 6rgano sélido que se harela-
cionado con inmunosupresion inducida por medicamen-
tos cronicos(1,4). Han sido reportadas diversas
incidencias de sarcoma de Kaposi iatrogénico. Se des-
cribe un estudio de 8724 enfermedades malignas de
novo en pacientes receptores de 6rgano con una preva-
lencia de 5.7% con una media de desarrollo de 21 me-
ses(5). Aproximadamente el 60% de los pacientes
desarrollan sarcoma de Kaposi no visceral confinado a
la piel, conjuntiva o mucosa orofaringea y compromiso
visceral en un 40% con afeccion del tracto
gastrointestinal, pulmonar y nédulos linfaticos.

El diagndstico diferencial en el compromiso pulmonar
incluye el linfoma, neumonia por pneumocystis jiroveci
e infecciones micoéticas o por micobacterias.

Sarcoma de Kaposi epidémico (Relacionado
con SIDA)

En 1989 el 40% de todos los pacientes reportados
con SIDA en Estados Unidos presentaban Sarcoma de
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Kaposi relacionado con SIDA(6), menos frecuente ha
sido reportado en pacientes drogadictos, hemofilicos y
mujeres(7-9) la mayor prevalencia del Sarcoma de Kaposi
relacionado con SIDA se ha identificado en hombres ho-
mosexuales asociado a la mayor prevalencia de infec-
cién por HHVS.

Esta infeccion es un factor de riesgo independiente
para el Sarcoma de Kaposi secundario a la transmision
sexual del virus. Se describen numerosos estudios eva-
luando otros cofactores como los nitratos inhalados, otros
tipos de coinfeccion (parasitos intestinales, hepatitis B,
citomegalovirus) y la contaminacion fecal-oral sin mos-
trar asociacion consistente de estos cofactores con el
desarrollo de la enfermedad(4).

El Sarcoma de Kaposi asociado a SIDA usualmente
se desarrolla con recuento de leucocitos CD4 menor a
150/mm3 (10). El pronéstico es mejor en pacientes ho-
mosexuales blancos y peor en pacientes mujeres ne-
gras drogadictas.

Los factores que predicen una menor sobrevida son
enfermedad oportunista previa o coexistente, presencia
de sintomas sistémicos (fiebre de origen desconocido
por mas de 2 semanas, pérdida de peso de mas del
10%, diarrea inexplicada y sudoracién nocturna) y un
recuento absoluto de CD4 menor de 100/mm3 (11-12).

En la serie de autopsias de Niedty Schinella (13) las
aéreas afectadas de forma mas frecuente fueron los
ganglios linfaticos (72%), pulmén (51%), tracto
gastrointestinal (48%), higado (34%), bazo (27%) y tracto
respiratorio (20%).

El compromiso de cabeza y cuello es una de las
manifestaciones mas frecuentes de la enfermedad, el
compromiso cutaneo (cara, craneo y piel del cuello) esta
presente en el 66% de los casos (14-15); formas mucosas
(intraoral, laringea, faringea y menos frecuente nasal) se
observan en el 56%, otras localizaciones menos frecuen-
tes son la conjuntiva, glandulas lacrimales, glandula
parétida y la lengua.

Las lesiones de Sarcoma en la via aérea superior
son un hallazgo relativamente comun en los pacientes
con SIDA avanzado pero de forma ocasional comprome-
ten la via aérea causando su obstruccion (16-17).

El primer reporte del Sarcoma de Kaposi a nivel
laringeo fue realizado por Reynolds en 1965 (18) que
describié un caso de la enfermedad en un paciente no
HIV que requirié una traqueostomia urgencia por obs-
truccion de la via aérea. Greenberg en 1985 fue el pri-
mero en reportar un caso de obstruccién de la via aérea
superior secundaria a Sarcoma de Kaposi relacionado
con SIDA (16).
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Mochloulis identificé 17 pacientes con Sarcoma
laringeo con sintomas de obstruccion de la via aérea
superior encontrando un compromiso supraglético en el
65%, glético 47% y subglotico 18%(19).

Este mismo autor reporté un incremento en la morbi-
mortalidad asociada a la biopsia simple de las lesiones
laringo-traqueales o al manejo de la via aérea con
traqueostomia de urgencia para pacientes con obstruc-
cién sintoméatica severa por hemorragia no controlada
(19).

Laincidencia de Sarcoma de Kaposi como signo ini-
cial del SIDA ha disminuido desde aproximadamente un
50% al inicio de los 80 hasta un 14% al comienzo de los
90(20-22). La explicacion para este disminucion se ex-
plica por la existencia de otros grupos de riesgo (adic-
tos a drogas), cambios en los criterios de clasificacion
del SIDA o cambios en los comportamientos sexuales
de la poblacién homosexual, pero la causa mas impor-
tante para este descenso de la presentacion ha sido sin
lugar a dudas la introduccién de la terapia antirretroviral
altamente activa (23).

En este sentido dado que el Sarcoma de Kaposi epi-
démico suele tener una distribucion multifocal en el
momento del diagnéstico, se debe considerar como
mejor opcion terapéutica un tratamiento sistémico. Y
dentro del tratamiento sistémico se pueden establecer
diferentes alternativas.

El uso de la terapia antirretroviral altamente activa
en estos pacientes no solo ha producido en una estabi-
lizacion de las lesiones existentes o un enlentecimiento
en el crecimiento y progresion de la enfermedad(24),
sino que consigue una disminucién notable de las le-
siones existentes(25). Algunos estudios correlacionan
esta respuesta clinica con la disminucién en plasma
del nmero de carga viral, un aumento de los niveles de
linfocitos CD4+ y una distincion de los anticuerpos HHV-
8(26). Otros mas recientes postulan que la respuesta
inmune podria contribuir a la disminucién de la presen-
tacion de Sarcoma de Kaposi epidémico durante la ad-
ministracion de la terapia antirretroviral altamente activa,
pero es improbable que justifique de forma completa la
rapida y frecuente resolucién del Sarcoma de Kaposi
epidémico cuando se inicia la terapia antirretroviral al-
tamente activa (27).

El tratamiento con interferon ha sido utilizado du-
rante muchos afios en el tratamiento del Sarcoma de
Kaposi epidémico mostrando como resultado una tasa
de respuesta objetiva de 40% en los pacientes (28-
29). En los primeros ensayos clinicos, el interferén
tenia una accion antiviral, antiproliferativa, asi como
inmunomoduladora (30). Las respuesta clinica al

interferdn alfa (es un inhibidor in vitro del HIV y tam-
bién tiene actividad antiangiogénica) cuando se utili-
zaba como agente Unico estaba condicionada por el
estado inmune del paciente. Asi, pacientes con cifras
de CD4 > 400/uL era mas probable que respondieran
gue aquellos con valores de CD4 < 150/ml (31). El
interferdn recombinante alfa-2ay el interferon alfa-2b
fueron los primeros agentes aprobados para el trata-
miento, la respuesta al interferdn es lenta y su efecto
maximo se observa después de 6 meses 0 mas. Pro-
bablemente el interferdn no se deba usar en el trata-
miento de pacientes con enfermedad sintomatica de
evolucién rapida.

El tratamiento con quimioterapia sistémica se debe
aplicar a aquellos pacientes con enfermedad sintomatica
y que no puedan ser tratados con interferén alfa. No obs-
tante dado el estado inmunitario de estos pacientes se
deben considerar protocolos de quimioterapia con dis-
minucién de la dosis habitual para evitar morbilidad.
Dentro de los esquemas de quimioterapia sistémica se
debe considerar como recomendado el formado por una
asociacion de adriamicina, bleomicinay vincristina (32).
Mé&s recientemente la utilizacién de antraciclinas
liposomales (33) en estudios con asignacion al azar,
comparandolas al esquema de ABV, han demostrado
gue su eficacia es la misma pero con menor toxicidad.
Las respuestas a estos tratamientos sistémicos son fre-
cuentemente parciales y temporales y la tolerancia es
variable particularmente si se considera la toxicidad
hematoldgica. Otras alternativas serian, cuando existen
resistencia a los agentes liposomales el empleo de
paclitaxel o VP-16(34). El empleo de quimioterapiay la
terapia antirretroviral altamente activa puede hacer que
la administracion de QT se pueda hacer de manera
discontinua.

En ocasiones los pacientes no requieren tratamien-
tos sistémicos, sino locales.

La opcion de reseccion quirtrgica de la lesion es muy
rara. Otras alternativas son la crioterapia (con nitrégeno
liquido), inyecciones intralesionales de vinblastina, o de
la hormona gonadotropina coridnica humana o mas re-
cientemente aplicaciones topicas de gel de alitretinoina
(acido 9-cis-retinoico).

Laradioterapia es efectiva como terapia local, consi-
guiendo una respuesta adecuada en el 90% de los ca-
sos tratados. Las lesiones en la mucosa de la cavidad
oral son mas frecuentes en el Sarcoma de Kaposi epi-
démico, 51% segun Lozada (35). En general la radiote-
rapia ofrece un efecto paliativo en muchos casos, no
obstante, se deben tener en cuenta las toxicidades que
puede ocasionar. El mayor problema que presentan es-
tos pacientes cuando son sometidos a RT es la toxici-

29



Revista Colombiana de Neumologia

Volumen 20 Ndmero 1 - 2008

dad aguda en forma de mucositis(36), que habla de la
existencia de reacciones agudas severas en pacientes
que recibieron una dosis superior a 16 Gy y que estas
disminuyeron, en cuanto a su severidad, al bajar las dosis

al
par

4 Gy. Por tanto una dosis de 15 Gy seria suficiente
a producir una disminucién del tumor y conseguir una

buena paliacion de los sintomas sin gran toxicidad (36).
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