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Caso clinico

Sarcoma de Kaposi iatrogénico diseminado con debut en encia
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El sarcoma de Kaposi es una neoplasia multifocal de células derivadas del endotelio linfatico
infectadas por el virus del herpes humano 8. Se describen cuatro subtipos clinicos, indistinguibles
histolégicamente, que difieren en epidemiologia y pronéstico: el clésico, el iatrogénico, el endémico
y el epidémico. La afectacién de la cavidad oral es infrecuente en el tipo iatrogénico y excepcional
como debut clinico. El diagnéstico precisa de confirmacién histolégica con inmunohistoquimica.
La afectacién oral se asocia a enfermedad diseminada, siendo la sospecha diagnéstica y la toma
de biopsia fundamental para el diagnéstico temprano y el correcto estadiaje, debido a las impor-
tantes implicaciones terapéuticas y prondsticas.

Se describe el caso clinico de un varén de 41 anos de edad valorado por una tumoracién en
encia adherida con tratamiento periodontal previo y antecedente de trasplante renal. Se realizé
biopsia escisional con diagnéstico de SK, que tras completar estudio confirmé SK diseminado
tipo iatrogénico, precisando cambio de medicacién inmunosupresora y 6 ciclos de tratamiento
quimioterapico con respuesta completa.

Disseminated iatrogenic Kaposi's sarcoma with debut in the
magxillary gingiva: a case report

ABSTRACT
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*Autor para correspondencia:

Kaposi's Sarcoma (KS) is a multifocal neoplasm of cells derived from the lymphatic endothe-
lium infected with the Human Herpes Virus 8 (HHV-8). Four clinical subtypes are described,
which are histologically indistinguishable, differ in epidemiology and prognosis: classic, iat-
rogenic, endemic and epidemic. Involvement of the oral cavity is rare in the iatrogenic type
and exceptional as a clinical debut. The diagnosis requires histological confirmation with
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immunohistochemistry. Oral involvement is associated with disseminated disease, with diag-
nostic suspicion and biopsy taking being essential for early diagnosis and correct staging,
due to the important therapeutic and prognostic implications.

The clinical case of a 41-year-old male evaluated for a tumor in the attached gingiva with pre-
vious periodontal treatment and a history of kidney transplantation is described. Excisional
biopsy was performed with a diagnosis of KS, which after completing the study confirmed
disseminated iatrogenic-type KS requiring a change in immunosuppressive medication and
6 cycles of chemotherapy treatment with complete response.

INTRODUCCION

El sarcoma de Kaposi (SK) es una enfermedad sistémica y
maligna que surge de la hiperproliferacién endotelial deriva-
da de la infeccién por el virus del herpes humano 8 (VHH-8).
La patogenia completa del SK se desconoce; en este sentido,
la infeccién por VHH-8 es esencial pero insuficiente, siendo
la inmunosupresién el factor principal para el desarrollo y la
progresién de la enfermedad.

Se distinguen cuatro subtipos clinicos: el clasico o espora-
dico, inicialmente descrito por Kaposi y de comportamiento
mas benigno; el endémico o africano, que suele afectar a una
poblacién mas joven, el epidémico o asociado al virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH), el cual es el més frecuente
a nivel mundial pero que su incidencia ha descendido gracias
a la terapia antirretroviral de gran actividad (TARGA) y, por
ultimo, el subtipo iatrogénico, que se relaciona la inmunode-
presién y que presenta un aumento en su incidencia conside-
rable en los ultimos afios'.

Estos cuatro subtipos comparten la misma afectacién
clinica en diferentes grados de severidad. Suelen presentar
lesiones mucocutdneas que evolucionan progresivamente
desde lesiones maculosas hasta nédulos. También pueden
afectarse los ganglios linfaticos y los 6érganos internos sin re-
lacién sincrénica con la afectacién cutdnea. La afectacién de
la cavidad oral es infrecuente en el SK, més aun en el subtipo
iatrogénico®?s.

CASO CLINICO

Varén de 41 afios sin reacciones alérgicas medicamento-
sas ni habitos tdxicos, con antecedentes de trasplante renal e
hipertensién arterial y en tratamiento con prednisona, tacro-
limus, acido micofendlico, carvedilol y amlodipino.

Es derivado para valoracién de una tumoracién no doloro-
sa (0/10 EVA), de 2 meses de evolucién, en encia del maxilar
tras fracaso de tratamiento periodontal previo, con clinica de
sangrado con el cepillado y sin sintomas B. A la exploraciéon
se aprecié una tumoracién exofitica hiperqueratdsica, de co-
lor rojo-violacea, de bordes bien definidos y de 1-1,5 cm de
diametro en encia adherida entre piezas 21 y 11 (Figura 1). No
ocasionaba movilidad dentaria ni se palpaban adenopatias
cérvico-faciales. La ortopantomografia (OPG) descartaba afec-
tacién 6sea y dental. En el diagnéstico diferencial se incluyé:
el granuloma piégeno, las afecciones granulomatosas, las le-
siones vasculares, el linfoma, la angiomatosis bacilar y el SK,

Figura 1. Tumoracién exofitica hiperqueratésica,
rojo-violacea, de bordes bien definidos, de 1 x 1,5 cm
en encia adherida entre piezas 21y 11.

motivo por el cual se decidié realizar exéresis de la lesién y
reconstruccién con colgajo local de encia vestibular libre.

El estudio histolégico revelé una proliferacién neoplasica
por células fusocelulares atipicas con actividad Ki67 del 60 %
y tincién intensa con CD34 y HHV-8, confirmando el diagnds-
tico de SK (Figura 2).

Tras la confirmacién se complet6 el estudio con una tomo-
grafia computarizada (TC), evidenciandose afectacién disemi-
nada pulmonar bilateral, asi como ganglionar cervical, subca-
rinal, hepatica, retroperitoneal e iliaco-inguinal (Figura 3). El

Figura 2. A: Histologia con hematoxilina y eosina:
proliferacion de células fusocelulares atipicas con actividad
proliferativa Ki67 y actividad CD34. B: tincién positiva para

HHV-8.
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Figura 3. Afectacién ganglionar supra e infradiafragmatica.

estudio serolégico descarté infeccién por VIH y presentd posi-
tividad para HHV-8, confirmando el diagnéstico de SK subtipo
iatrogénico diseminado.

Ante este diagnéstico, el tratamiento del paciente tuvo que
verse modificado, recibiendo 6 ciclos de doxorrubicina lipo-
somal pegilada (PLD) y sustituyendo la medicacién inmuno-
supresora (tacrolimus y acido micofendlico por everolimus).

Durante el seguimiento, se comprobd la correcta cicatriza-
cién de la herida intraoral con buena adaptacién del colgajo
de encia (Figura 4). Tras finalizar el tratamiento quimioterapi-
co el paciente obtuvo una respuesta completa, sin evidencia
de recidivas durante el periodo de seguimiento (12 meses).

DISCUSION

La finalidad de este articulo es dar a conocer que el SK es
una neoplasia infrecuente, que conlleva una gran dificultad
de diagnéstico y que debemos tenerla presente en determi-
nados pacientes.

En la actualidad, la TARGA ha disminuido el numero de
casos en paciente VIH, mientras que la incidencia del SK sub-
tipo iatrogénico ha aumentado en los paises desarrollados,
secundario al aumento de pacientes trasplantados. El ries-
go de SK en receptores de trasplante de 6rganos es de 50 a
500 veces mayor en comparaciéon con la poblacién general,
siendo el trasplante renal el de mayor incidencia y presen-

Figura 4. Cicatrizacién a los 14 dias tras la exéresis
quirdrgica.

tando un pico en los primeros 2 anos tras el trasplante. El
riesgo aumenta con la edad del receptor (afecta sobretodo a
varones mayores de 45 afios), con el nimero de desajustes en
el locus HLA-B y con un régimen inmunosupresor mas agre-
sivo, como sucede en nuestro caso’. La mayoria de los casos
de SK después del trasplante se desarrollan como resultado
de la reactivacién de VHH-8, tal como ocurrié con el caso del
paciente presentado®.

Las manifestaciones orales son muy infrecuentes (2 %),
sobre todo como clinica de debut. Suelen localizarse en mu-
cosa de paladar, encia y lengua®. Cuando existen lesiones no-
dulares intraorales, se considera una enfermedad avanzada
debido a la frecuente relacién sincrénica con una afectacién
sistémica de mayor/menor grado, como sucede en nuestro
paciente? La prueba de eleccién para el diagnéstico de SK es
la deteccién del virus en una muestra histolégica y, tras ello,
confirmar el diagnéstico con una serologia virica y realizar las
pruebas complementarias necesarias para valorar una posi-
ble enfermedad diseminada y su etiologia®.

Las terapias para el SK han evolucionado durante los ul-
timos anos obteniendo un gran abanico de posibilidades. Se
realiza de forma individualizada en funcién del subtipo de
SK, las caracteristicas del paciente, la gravedad y la extensién
de la enfermedad. En casos como el del paciente presentado,
que recibe tratamiento inmunosupresor, la literatura cientifi-
ca expone la necesidad de realizar una sustitucién de la te-
rapia inmunosupresora a everolimus o sirolimus. Ademds, en
pacientes con enfermedad diseminada y/o visceral, se reco-
mienda tratamiento sistémico con doxorrubicina liposomal
pegilada (PLD) o paclitaxel (PCT)*".

Actualmente, se estan desarrollando tratamientos que ac-
than especificamente contra VHH-8 y/o contra factores angio-
génicos, como la lenalidomida, el bevacizumab o la pomali-
domida, con resultados prometedores pero que alin estdn en
fases de estudio precoces.

Finalmente, destacamos la necesidad de un correcto diag-
néstico del SK. Es de vital importancia tener la sospecha de
infecciones oportunistas y sospechar el SK iatrogénico para
poder realizar un adecuado diagnéstico diferencial ante pa-
cientes con tratamiento inmunosupresor y lesiones muco-
cutdneas (incluidas las de cavidad oral) de nueva aparicién.
La biopsia de la lesién y el estudio seroldgico, junto con un
estudio de imagen complementario son esenciales para el
diagnéstico y estadificacion de la enfermedad.

RESPONSABILIDADES ETICAS

Los autores declaran que en este articulo se ha realizado
respetando las recomendaciones de la Declaracién de Helsin-
ki de 2013.
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