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INTRODUCCION

Ei Sarcoma de Kaposi (SK), fue descrito por primera vez en 1872, con el
nombre de “Sarcoma Idiopatico Multiple Pigmentado”, por Moritz kaposi
(Dermatélogo Austriaco).

Es una neoplasia maligna vascular multifocal, que puede afectar piel,
miembros inferiores, mucosas y visceras; se caracteriza por neoformacion
capilar y proliferacion de tejido conjuntivo perivascular; en estudios recientes

se ha descubierto que su patogénesis esta relacionado con el virus
(KSHV/HHV-8).

Se pueden describir cuatro tipos del SK: Clasico: (descrito por Kaposi),
Africano: (endemico, por sus formas cutaneas y linfadenopaticas), Asociado
al Transplante Renal y ofras inmunosupresiones: (en receptores de
aloinjertos renales), y Epidémico: (vinculado con la infeccién del Virus de la
Inmunodeficiencia Humana [VIH]).

Los pacientes con el SK epidémico (SIDA) pueden presentar lesiones
en la mucosa bucal en fases tempranas de su evolucion; por lo que es
importante que el Odontdlogo en general conozca las manifestaciones

clinicas que presenta esta lesion para poder dar un mejor diagndstico.

PAGINA 2
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SARCOMA DE KAPOSI CLASICO.

Considerada una neoplasia rara, el SK clasico generalmente se
observa en el Este de Europa y la regién del Mediterraneo, en judios e
italianos. Predomina en varones (de 50 a 80 afios de edad) en una

proporcion de aproximadamente 15: 1 (19

Clinicamente se presentan con una o mas maculas, papulas o
néduios asintomaticos de color pardo, rojo y purpura, o con lesiones
cutaneas ganglionares, localizadas en una o ambas extremidades inferiores,

especialmente afectando los tobillos y planta del pie.

Comuinmente, las lesiones sigue un curso relativamente benigno,
asintomatico durante 10 o 15 anos o mas, con agrandamiento lento, firme a
la palpacién, y aunque parecen estar vascularizadas, normalmente no

sangran en exceso cuando se cortan o traumatizan.

Pueden desarrollarse lesiones sistémicas a lo largo del tracto
gastrointestinal, en ganglios linfaticos y en otros 6rganos, (excepto S.N.C.),
estas lesiones viscerales son generalmente asintomaticas y con mayor
frecuencia se descubren solo en la autopsia, aunque en forma clinica, puede
ocurrir sangrado gastrointestinal, los reportes sobre las manifestaciones

bucales del SK clasico son escasos. &%

Hasta un tercio de los pacientes desarrolla una segunda neoplasia
maligna primaria, la mayoria de las veces linfoma no Hodgkin. (4
Presentandose en extremidades inferiores progresando luego hacia las
superiores y visceras. (Fotos 1,2,3) (19

PAGINA 4
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Foto 1 Sarcoma de Kaposi clasico.

Foto 3 Sarcoma de Kaposi clasico.

Foto 2 Sarcoma de Kaposi clasico.
en un hombre mayor de 60 afios.
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SARCOMA DE KAPOS!I AFRICANO (ENDEMICO).

En la década de los 50, el SK fue reconocido como una neoplasia
endémica relativamente comun en poblaciones nativas de Africa ecuatorial
que comprendia aproximadamente un 9% de todas las neoplasias vistas en
los paises cercanos a los Grandes Lagos, como Kenia, Zaire, Tanzania y

Uganda. (1929

El SK africano es visto como una neoplasia asintomatica idéntica a la
enfermedad clasica vista en Europa y América del Norte, que forman
lesiones exofiticas que pueden invadir el tejido subcutaneo y circundante
incluyendo el hueso subyacente, se observan en una proporcion
hombre:mujer 10:1 similar a la que se con el SK clasico visto en
Norteameérica y Europa, en general, los pacientes son significativamente mas
jovenes que los pacientes de Europa;, se presenta en forma de
linfadenopatia, principalmente en nifos antes de la pubertad, (fotos 6), en
estos casos la linfadenopatia generalizada frecuentemente se asocia con
afeccion de 6rganos viscerales. (Foto 4 y 5) 0

El pronéstico es muy pobre, con una tasa de 100% de fatalidad en 3
afios. @V

PAGINA 6




SARCOMA OF KAPOST

PATOLOGIA BUCAL / MSF

Foto 4 Sarcoma de Kaposi Africano. Foto 5 SK Africano que invade

un ganglio linfatico cervical.

Foto 6 Sarcoma de Kaposi africano en nifios.
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SARCOMA DE KAPOSI RELACIONADO CON TRATAMIENTO
DEL TRANSPLANTE DE RINON.

En 1969 se describié el primer caso de SK asociado con
inmunosupresién en un paciente de trasplante renal. Desde esa época varios
pacientes con transplantes renales y otros organos, que recibieron

prednisona y azatioprina han desarrollado SK poco después del inicio de la
terapia inmunosupresora. %

En algunos casos, las neoplasias del SK han disminuido como
resultado de la reduccion o cambios en la terapia inmunosupresora. El
manejo clinico de pacientes con trasplante renal que desarrollan SK es dificil
y requiere un equilibrio entre el riesgo de muerte por el SK generalizado vy el
riesgo del rechazo del injerto y las complicaciones de insuficiencia renai que

pueden ocurrir si se discontinua la terapia inmunosupresora.

En |la fotografia 7 se muestra un ejemplo en un hombre de 40 afios
que habia sufrido un transplante renal. El enfermo fue tratado con el farmaco
inmunosupresor Azatioprina y poco despues presentd una gingivoestomatitis
herpética, la cual fue seguida de la aparicién de un SK en la encia. (1)

Foto 7 SK en la encia por transplante de rifion.
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SARCOMA DE KAPOSI EPIDEMICO.

En 1981, se informd por primera vez de una forma diseminada de! SK
en hombres jovenes homosexuales o bisexuales como parte de una

epidemia que ahora se conoce como el Sindrome Inmunodeficiencia
Adquirida, (SIDA). ¢

La deficiencia inmunologica subyacente que caracteriza la infeccion
del VIH es un trastorno adquirido profundo de las funciones inmunes
mediadas por las células. Esta deficiencia inmunolégica predispone al

huésped a una variedad de infecciones oportunistas y neoplasias inusuales,
como SK. @2

Aproximadamente 95% de todos los casos en los Estados Unidos se
han diagnosticado en hombres homosexuales o bisexuales, y el 26% de
todos los hombres homosexuales con la infeccién del VIH padecen de SK o
eventualmente desarrollaran SK durante el curso de su infeccién. En

comparacion, menos de 3% de todos los usuarios heterosexuales de drogas
intravenosas con el VIH desarroilan SK. (1%

La proporcién de pacientes con infeccion del VIH con SK ha
disminuido en forma sostenida desde que se identifico la epidemia por
primera vez en 1981. (7

Cerca del 48% de los pacientes con VIH en 1981 presentaron SK
como diagnédstico del SIDA. Para agosto de 1987, la proporcién acumulativa
de pacientes con SIDA y el SK habia disminuido al menos un 20%, esto

debido a la terapia antiviral. (19)
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El SK epidémico se caracteriza generalmente por lesiones
muitifocales, diseminadas al inicio de la infeccion. (77 Estas lesiones pueden
afectar la piel, la mucosa bucal, ganglios linfaticos y érganos viscerales
como el tracto gastrointestinal, pulmoén, higado y bazo. La mayoria de
los pacientes con infeccién del VIH que presentan lesiones mucocutaneas
de SK se sienten saludables y generalmente estan libres de sintomas
sistémicos comparados con aquellos pacientes con la infeccion del VIH que
inicialmente desarrollan una infeccion oportunista. (Foto 9) ('®

Los sitios de enfermedad al presentarse el SK epidémico son mucho

mas variados que los que se ven en los otros tipos de esta neoplasia.

Foto 9 Sarcoma de Kaposi epidémico.
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En individuos de tez clara, es tipico que las lesiones sean violaceas,
en tanto que en las personas de tez oscura son hiperpigmentadas, pardas o
incluso negras. En vez de limitarse a un solo sitio cutaneo, como en el caso
del SK endémico y clasico, en los individuos con infeccién por VIH afecta a
cualquier superficie de la piel. Es frecuente su presencia en cabeza y el

cuello, y a menudo la aparicion de las lesiones bucales es el primer signo de
la enfermedad (Fotos 10). '@

SK enlacara.

SK en cuelio,

SK cerca de la comisura labial. SK en la parte inf. del
Qjo.

Fotos. 10 Sarcoma de Kaposi en la piel, en pacientes infectados con VIH.
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La historia natural del SK asociado a la infeccién con VIH es muy
semejante a la que se observa en receptores de aloinjerto inmunosuprimidos.
La enfermedad tiende a progresar y produce lesiones cutaneas mas grandes
y numerosas. Sin embargo, la evolucién es imprevisible. Un paciente puede
presentar relativamente pocas lesiones que se mantienen estables por algun
periodo. En ocasiones no aparecen nuevas alteraciones cutaneas por
muchos meses y luego ocurre un rapido aumento en la actividad de la
enfermedad. La presencia visceral es en extremo habitual y puede serlo casi
en cualquier sitio. En la mayoria de los enfermos, el examen endoscépico
cuidadoso revela las lesiones gastrointestinales en diversos sitios. ©7

Las lesiones cutaneas voluminosas se vuelven dolorosas y si afectan
grandes superficies cutaneas restringen el movimiento. Es frecuente la
obstruccion linfatica que puede dar lugar a edema intenso, y afecta con mas
frecuencia a las extremidades o la cara. La diseminacion visceral del SK
pocas veces se ha notificado casos de obstruccion, perforacion o hemorragia
gastrointestinal, (Foto 11). En cambio, el SK pulmonar produce tos,

broncospasmo y disnea, y no es rara la muerte a consecuencia de la
insuficiencia respiratoria. ©

Foto 11 Sarcoma de Kaposi diseminada en 6rganos internos.
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CARACTERISTICAS CLINICAS

En la cavidad bucal, las lesiones se presentan principaimente en el
paladar, encia o lengua, y pueden aparecer como maculas azuladas, y
rojizas las cuales son usualmente planas en los estadios tempranos. Estas
lesiones son normalmente asintomaticas, a menos que se infecten o se
ulceren. En los estadios mas avanzados las lesiones se pueden poner mas
oscuras, elevadas de papuilas a nédulos y ser ulcerosas. La ulceracion de las

lesiones bucales es mas coman que la de las lesiones de piel. @

En un estudio de la Universidad de California: la siguiente grafica nos
muestra la localizacién mas frecuente del SK. ('

Localizacion Total Unica Mualtiple (%)

Paladar 95 52 43
Encia 23 11 12
Orofaringe 14 13 1

Vestibular 10 3 7
Lengua 10 9 1

Aparicion Paladar Encia Oftras
Primer signo de SK 22% 23/29 10/29 12/29
En la piel simultaneamente 45% 61/61 14/61 18/61
Después del SK de piel 33% 44/44 7144 23/44
Total 100% 128/134 31/134 53/134
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De acuerdo con la localizacién mas frecuente es el paladar donde se
inicia habitualmente como una macula que posteriormente evoluciona a una
lesién de aspecto papula a nddulo mas agresivo, que puede ser la primera y
unica manifestacién de la enfermedad, y a través de ella el Odontdlogo

podria hacer un primer diagnostico presuntivo de la enfermedad, (Foto
12,13). @

Fotos. 12 Diversas formas de sarcoma del Kaposi (SK) del paladar. A) SK muy
incipiente (méacula). B) lLesiones en forma de papula del SK ligeramente mas
extensa, ptrpura o incluso un tumor de una gléndula salival menor. C) SK extenso y

en forma nédular levemente sintomaético.
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Fotos. 13 Hombre VIH-positivo, de 28 anos de edad, que acudié a la consulita por
una ligera irritacion del paladar. Por lo demas estaba asintomatico

A) Los signos de sarcoma de Kaposi muy incipientes eran apenas detectables

B) Dos meses mas tarde, las lesiones progresaron hasta las manifestaciones

caracteristicas del sarcoma de Kaposi. Las lesiones palatinas planas y de aspecto

vascular reflejaban la actividad del factor de crecimiento, que estimulaba las
proliferaciones de los endotelios linfatico y vascular y de los fibroblastos
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C) Siete meses mas tarde, las mismas lesiones en forma nédular.
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La localizacién que le sigue en frecuencia es |a encia, al comienzo las

lesiones son planas, rojas y pueden confundirse con hemangiomas,

hematomas, extravasaciéon por trombocitopenia, angiomatosis,
pigmentados (azul),

nevos
melanomas iniciales o lesiones vasculares, luego
evolucionan formando lesiones elevadas, nodulares, que pueden tomar
dimensiones considerables, (Foto 14). ¥

Foto 14 Sarcoma de Kaposi en encia.

PAGINA 18




SARCOMA DE KAPOSI PATOLOGIA BUCAL / MSF

En la siguiente fotografia 15 se aprecia afectada la lengua

en un
cuadro muy avanzado, en la foto 16 se observa el SK en la uvula. ¥

Foto 15 Sarcoma de Kaposi en lengua.

Foto 16 Sarcoma de Kaposi presente en la tivula.
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HISTOPATOLOGIA

La lesién esta formada por bandas entremezcladas y canales de
celulas endoteliales fusiformes y/o redondeadas y canales vasculares
atipicas sumergidas en fibras colagenas y reticulares. El patrén histologico
se divide en dos estadios;

» Estadio Temprano:

¢ Lesion aplanada proliferacion focal de vasos de
paredes muy delgadas que frecuentemente
muestra células endoteliales redondeadas, que
muestran cambios localizados en el corion
consistentes en la proliferacion local de vasos
en forma difusa, con morfologia irregular y
atipias escasas a nivel del endotelio. Hay
células grandes con hipercromatismo vy
agrupacion fusocelular.

Foto 17. Histologia del estadio temprano del SK.
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+» Estadio tardio:

e Las células endoteliales son fusiformes y
forman nédulos prominentes con numerosos
eritrocitos extravasados y hemosideréfagos,
muestra proliferacion de células fusiformes,

con citoplasma rosado y nidcleos elongados,
ovoides.

Los elementos neoplasicos se disponen en bandas anastomdsticas,
advirtiéndose en el espesor de estos numerosos vasos y extravasacion de

eritrocitos. En algunas lesiones, los vasos pueden estar ausentes o hallarse
en la periferia de los nodulos. ?%

Las celulas endoteliales fusiformes muestran varios grados de
pleomorfismo, lo cual no se observa en las células epiteliales. La presencia

de cuerpos eosindfilos es otro hallazgo importante de un diagnéstico, (Foto
17, 18 y 19).

Foto 17. Histologia del estadioc tardio del SK. (X25)
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Foto 18. Histologia del estadio tardio del SK. (X250)

Foto 19. Histologia del estadio tardio del SK. (X400)
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TRATAMIENTO

Los objetivos primarios del tratamiento del SK son la paliaciéon de los
sintomas y mejorar el aspecto estético del paciente, que tal vez sea la
indicaciéon mas frecuente para tratar el tratamiento y a menudo es el mas
importante. El logro de resultados estéticos satisfactorios no sélo mejora el

aspecto, sino también el prondstico giobal para el paciente en forma
significativa. ©

Las lesiones bucales ¢ faringeas dolorosas o molestas dificultan la

ingestion de alimentos o la deglucion. El sarcoma voluminoso puede dar
lugar a dificultad respiratoria.

Las opciones terapéuticas consisten en diversas modalidades locales
y sistémicas. La quimioterapia sistémica produce toxicidad subjetiva y
supresion inmunitaria y de la médula 6sea, por lo que el paciente queda mas
susceptible a varias infecciones oportunistas. ¢

TRATAMIENTO SISTEMICO

El tratamiento sistémicc es muy adecuado en el paciente con
enfermedad de progresion mas rapida o sintomaética, difusa y avanzada. Se

utilizan varios agentes antineoplasicos solos © combinados que son activos
contra el SK. ©'0

La vincristina y la vinblastina se han empleado con frecuencia en el
tratamiento sistémico de este sarcoma relacionado con el SIDA, en virtud de

que los pacientes toleran a los dos medicamentos y dado que la frecuencia
de toxicidad grave es baja.
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No obstante, cuando se administran cada semana, la vinblastina
produce mielosupresion significativa que requiere reduccion de la dosis, y la
vincristina ocasiona neuropatia periférica significativa. Las toxicidades
acumulativas de cada uno de estos medicamentos se reducen si se
administran cada uno en semanas alternas.

La etoposida (VP-18) también es un agente activo contra el SK. Sin
embargo, la presentacion frecuente de alopecia en los individuos que reciben
este medicamento lo convierten en mala opcién para los que se tratan en
forma primaria con fines estéticos.

La doxorrubicina es el agente simple mas activo en el SK relacionado
con el SIDA y es (til en el tratamiento de los pacientes con enfermedad mas
avanzada. Un estudio aleatorio reciente indicd que el régimen combinado
consistente en doxorrubicina, bleomicina y vincristina (ABV) es mas eficaz
contra el SK que la dexorrubicina, cuando se utiliza como agente unico. Este
regimen se emplea a satisfaccion en pacientes con SK avanzado y

diseminado, inclusive en los que tienen edema periférico y afeccién
pulmonar.

No es raro observar una mejoria rapida en el edema periférico o en los
sintomas respiratorios tras la administracion de esta combinacion.

El alfa-interferén es un agente interesante para emplearse en el
tratamiento del SK relacionado con el SIDA, en virtud de que posee actividad
antiproliferativa y al parecer anti-ViH.
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Cuando se utiliza como agente Unico en el tratamiento del sarcoma
relacionado con el SIDA ejerce actividad antitumoral importante.

AGENTES ANTIRRETROVIRALES

La azidotimidina es el Unico agente antirretroviral disponible en la
actualidad que tiene un beneficio demostrado en pacientes con VIH. Sin

embargo, como agente unico, no ejerce actividad anti-SK signilficativa.

El farmaco se puede administrar en forma segura junto con
radioterapia y agentes quimioterapéuticos y no mielosupresores como la

vincristina, siempre y cuando se realice una valoracién hematologica
frecuente.

TRATAMIENTO LOCAL

La radioterapia ha sido la base del tratamiento local en esta
enfermedad, no es conveniente para el enfermo con cancer diseminado, pero

es muy adecuada para el paciente con una sola zona sintomatica o varias
circunscritas.

Suelen tratarse con esta modalidad terapéutica las lesiones bucales y

faringeas. , en estos pacientes se observa una alta frecuencia de

inflamacién intensa de la mucosa. Ultimamente se emplea mas la cirugia con
laser para el tratamiento de algunas lesiones bucales.
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La quimioterapia intralesional puede emplearse con fines estéticos en
caso de lesiones cutaneas pequefas. En general, esta consiste en la
inyeccion de 0.01 mg de vinblastina en 0.1 mi de agua estéril a través de una
jeringa de tuberculina. A veces son necesarias varias sesiones. Después de
esto a menudo persiste una zona hiperpigmentada.

La crioterapia con nitrogeno liquido se ha utilizado con buenos
resultados para el tratamiento de lesiones pequenas y aisladas.
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CONCLUSIONES

Antes de la aparicion del SIDA se consideraba al SK como una
afeccidbn cronica poco comun, relativamente benigna y limitada a las
personas de edad avanzada, mayores de 60 afios, de sexo masculino, origen
judio del centro de Europa o de las margenes septentrionales del
Mediterraneo; sin embargo, actualmente esta afeccion se presenta

frecuentemente en las personas afectadas por el VIH.

El SK una neoplasia causada por el virus (KSHV/HHV-8), el cual se
encuentra de forma consistente en las lesiones y en estudios recientes, se
han encontrado en saliva, linfocitos B, semen, tejido de la prostata, material

fecal, y en ocasiones en la piel normal de las personas con SK.

Esta neoplasia vascular tiende a progresar en piel, visceras y cavidad
bucal, produciendo alteraciones por muchos meses, pero no causa la muerte

del paciente por si sola, sino por otra infeccién oportunista.
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ANGIOMA Tumefaccion o tumuracion debidas a la proliferaciéon con
dilatacibn o no de los vasos sanguineos {(hemangioma) o
linfaticos (linfangioma).

AZATIOPRINA Utilizado como agente citotdxico e inmunosupresor en los
transplantes de 6rganos y en el tratamiento de las
anemias hemoliticas autoinmunes el lupus eritematoso
sistémico, leucemia y artritis reumatoidea.

BLEOMICINA Antibiético antineoplasico obtenido del streptomyces
verticillus.

EXOFITICAS Denota un neoplasma o lesién que crece hacia fuera de
una superficie epitelial.

ETOPOSIDO Derivado semisintético de podofilotoxina, inhibidor
mitdtico usado en el tratamiento de los tumores
testiculares refractarios y en el cancer pulmonar de
células pequefias.

CRIOTERAPIA Uso del frio en el tratamiento de las enfermedades.
DOXORRUBICINA Adriamicina, antibiético antineoplasico aislado de
streptomyces usado en citogenética para producir
bandas cromosomicas tipo Q.
INMUNOSUPRESORA  Agente que induce inmunosupresion.
INTERFERON Clase de glucoproteinas pequefias que ejercen actividad
viral, por lo menos en celulares que implican la sintesis

de RNA.

LINFOMA  Cualquier proceso patolégico que afecta a uno a varios nédulos
linfaticos.
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MACULA Pequefia mancha perceptiblemente diferente de color con
respecto al tejido que rodea. Zona pequefia de coloracion
diferente de la piel que no se eleva ni se deprime con respecto
de la superficie de esta ultima.

MUCOCUTANEO Relativo a las mucosas y la piel, denota la linea de
uniéon de ambas en los orificios nasal, oral vagina y
anal.

NEOPLASIA Proceso patolégico que tiene como consecuencia la

formacién y el crecimiento de un tumor o bulto similar.
Nuevo crecimiento, tumor.

NEOFORMACION Formacion de una neoplasia. Se usa a veces para
indicar el proceso de regeneracion, o un tejido o
parte generado.

PALIACION, PALIATIVO Que mitiga; que reduce la severidad de

algo, denota el alivio de sintomas, sin curar
la enfermedad.

PAPULAS Pequenia elevacion sdlida y circunscripta de la piel que
afecta en forma predominante la epidermis o la dermis y
que depende del tipo de proceso patoldgico.

PATOGENESIS Patogenia, nosogénesis, modoc de origen 0
desarrollo de cualquier enfermedad & proceso
mérbido.

PERIVASCULAR Circunvascular, que rodea un vaso sanguineo 6
linfatico.

PIGMENTARIA Cualquier colorante, como la de los gldbulos rojos,

el pelo, el iris, etc., 0 los colorantes usados en
histologia o bacteriologia, o lo que forman las
pinturas.

PREDNILSONA Metacortandracina; de itacortisona, anélogo

deshidrogenado de la cortisona con las mismas
acciones y usos.
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QUIMIOTERAPEUTICAS Tratamiento de la enfermedad por medio de

sustancias quimicas o drogas, usualmente

se emplea para referrse a las
enfermedades neoplasicas.

RETICULOENDOTELIOSIS Proliferacion del reticuloendotelio en
cualquier 6rgano o tejido.

RETROVIRUS Cualquier virus de la familia retroviridae.
SARCOMA Neoplasia de tejido conjuntivo, en general maligna,
formada por proliferacion de células mesodérmicas.
SARCOMATOSIS Presencia de diversos tumores sarcomatosos en
diferentes partes del cuerpo.
SIDA

Sindrome de la Inmunodeficiencia Adquirida.

SISTEMICOS Relativo a un sistema, especificamente somatico, relativo

a todo el organismo por oposicion a cualquiera de sus
partes individuales.

VIH Virus de inmunodeficiencia Humana.
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