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Fatal outcome in classic Kaposi's sarcoma
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Resumo: Descrito em 1872, o sarcoma de Kaposi € neoplasia multicéntrica rara originaria de células endoteliais com
manifestacao cutianea e extracutanea. A forma classica ¢ muito mais frequente em homens idosos, com evolug¢ao pro-
longada e boa resposta a quimioterapia e radioterapia. Apresentaremos um caso de sarcoma de Kaposi classico com
comprometimento cutineo e visceral em paciente do sexo feminino com rapida evolucao fatal.

Palavras-chave: Herpesvirus humano 8; Neoplasias cutaneas; Sarcoma de Kaposi

Abstract: First described in 1872, Kaposi's sarcoma is defined as a rare multifocal tumor that originates in the
endothelial cells and presents with cutaneous and extracutaneous manifestations. The classic form is most common
in elderly men and progression is slow. This tumor responds well to chemotherapy and radiotherapy. This report
describes a classic case of Kaposi's sarcoma in a woman with skin and visceral manifestations in whom the disease

rapidly progressed to a fatal outcome.
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INTRODUCAO

O sarcoma de Kaposi (SK) é neoplasia rara
descrita por Moritz Kaposi como doencga benigna de
pessoas idosas. Atualmente, sio reconhecidas quatro
formas clinicas: cldssica, endémica da Africa,
iatrogénica e epidémica relacionada ao HIV. Apesar de
apresentarem evolucoes distintas, as diferentes
formas tém caracteristicas fenotipicas semelhantes.

O SK classico é mais comum em idosos do sexo
masculino, descendentes de judeus, europeus ou da
regiio do Mediterrineo."” Na Itlia, por exemplo, dois
estudos reforcam essa diferenca entre homens e
mulheres: Dal Maso et al. evidenciaram incidéncia de
1 homem e 0,4 mulheres para cada 100.000
habitantes/ano.*’

Caracteriza-se por ser neoplasia com evolucio
indolente cujas lesbes sio maculas violiceas na
porcao distal dos membros, que, com a evolucio,
podem adquirir caracteristicas nédulo-tumorais. A
disseminagio para 6rgaos internos pode ocorrer nas
formas mais avancadas.

Apresentaremos um caso de SK cldssico de
comportamento agressivo, com evolucao fatal em
paciente do sexo feminino, procedente do nordeste
brasileiro.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 61 anos, branca,
natural do estado de Pernambuco e residente no
estado de Sao Paulo ha mais de 30 anos. Procurou
atendimento médico, referindo aparecimento de
lesdbes no membro inferior direito ha um ano e meio.
Apresentava antecedente de hipertensao arterial.

H4 quatro meses, iniciara acompanhamento
com reumatologista, com hipétese diagndstica de
eritema nodoso, tendo feito uso de hidroxicloroquina
e prednisona 20mg didrios. Relatava aumento
progressivo das lesbes ha dois meses, com
disseminacio para perna esquerda e presenca de
secrec¢ao e odor fétido.

Ao exame fisico inicial, apresentava papulas,
nodulos e lesdes tumorais isoladas e confluentes,
formando placas infiltradas, acometendo quase todo
membro inferior direito e o ter¢o distal do membro
inferior esquerdo. apresentava edema duro em todo
membro inferior direito, exsudacao intensa e secrecao
purulenta nas lesoes do pé homolateral, além de areas
de necrose em ambos os pés (Figuras 1 e 2).
Observava-se também noédulo violiceo, com halo
purpurico na regiao toracica esquerda (Figura 3) que
a paciente referia ter surgido na ultima semana. Ao
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FIGURA 1: Lesoes de sarcoma de Kaposi nos membros inferiores:
papulas, nédulos, lesoes tumorais e placas infiltradas. Exsudagao
intensa, secrecao purulenta e dreas de necrose

longo da internacao, apresentou nova lesao
eritémato-violacea retroauricular direita. Nao
apresentava lesdes na cavidade oral, adeno, hepato
ou esplenomegalia.

Ao exame histopatolégico da lesio toracica
esquerda, observava-se que o aspecto morfolégico era
compativel com o de uma lesio em fase inicial de SK,
havendo predominio de fendas e vasos capilares
proliferados discretamente atipicos e dareas sem
atipias nucleares (Figura 4). Na histopatologia da
lesio da perna direita, observava-se morfologia
caracteristica da fase mais avangada da doenca,
contendo intensa proliferacio celular, nucleos

FIGURA 2: Detalhe das lesoes de sarcoma de Kaposi na perna direi-
ta: maltiplos nédulos e papulas eritémato-violaceos endurecidos
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FIGURA 3: Lesao recente de sarcoma de Kaposi: nédulo violaceo,
com halo purpurico na regiao toricica esquerda

fusifomes atipicos e figuras de mitose, envolvendo
vasos e fendas vasculares (Figura 5).

A broncoscopia evidenciou lesodes vinhosas
delimitadas por linhas hiperémicas, acentuadas na
traqueia proximal e média sugestivas, de sarcoma de
Kaposi.

As sorologias para HIV, hepatite B e C foram
negativas. Os exames gerais revelaram creatinina 4,1,
ureia 219, ultrassonografia renal com sinais de
nefropatia parenquimatosa e aumento bilateral da
cortical. A equipe de nefrologia estava acompanhando
o caso, com hipétese de insuficiéncia renal cronica
agudizada. Havia indicado a biépsia renal, que nao foi

-

FIGURA 4: Lesao intercostal esquerda: fendas e vasos capilares pro-
liferados discretamente atipicos e areas sem atipias nucleares (HE
100x). No detalhe, , em meio a fendas vasculares, nota-se
extravasamento de eritrocitos (HE 200x)
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FIGURA 5: Lesao da perna direita: intensa proliferacao celular,
nacleos fusifomes atipicos e figuras de mitose, envolvendo vasos e
fendas vasculares (HE 100x). No detalhe, evidenciamos a prolifer-

acao de células fusifomes, com atipias nucleares (HE 200x)

realizada. Os demais exames gerais nio demons-
traram alteragoes expressivas.

A paciente permaneceu internada somente por
dez dias e, apesar do uso de antibioticoterapia de
largo espectro durante toda a internagao, evoluiu com
infeccao cutanea grave, choque séptico e 6bito. Nao
foi possivel, portanto, realizar todo o estadiamento
clinico do tumor e iniciar tratamento quimioterapico.

DISCUSSAO

O SK é tumor endotelial multicéntrico, de baixo
grau de malignidade, considerado raro até o inicio da
epidemia de aids. A partir de 1981, sua incidéncia
aumentou consideravelmente, principalmente em
pacientes homens que fazem sexo com homens (SK
epidémico associado ao HIV). Em 1994, descobriu-se
a participacio de um virus do grupo herpes (HHV-8
ou SKHV) na etiopatogenia do SK.’ Estudos mais
recentes mostram trés fatores mais implicados na sua
etiopatogenia: a infeccao pelo HIV, a infeccao pelo
HHV-8 e o papel das citocinas."®” A partir de 1996, nos
pacientes com infec¢io pelo HIV, a introducio da
terapia antirretroviral combinada (HAART) resultou
em reducio significativa do namero de novos casos de
SK epidémico.*"

O SK endémico ocorre em toda a Africa
equatorial, particularmente a subsaariana. Acomete
criancas e adultos, com predominio no sexo
masculino, nao estando associado a imunodeficiéncia.
Suas variantes clinicas sao: nodular, florida, infiltrativa
e linfadenopatica. Nas criancas, costuma ter evolucao
fulminante.

Os pacientes em terapia imunossupressora,
principalmente, os transplantados de 6rgaos solidos,
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tém risco aumentado de desenvolver SK iatrogénico
que, segundo Tesari et al., pode chegar a ser 100 vezes
maior." Nos dois primeiros anos de tratamento com
drogas imunossupressoras, sua incidéncia é mais
observada, sendo a gravidade clinica habitualmente
proporcional ao grau de imunossupressio. Sua
caracteristica principal é a reversibilidade do quadro,
com a suspensao dos imunossupressores.

O SK classico é uma doenca rara, de evolucao
lenta e curso benigno. Acomete preferencialmente
pessoas entre 40 e 70 anos, do sexo masculino.”
Apresenta incidéncia distinta em diferentes regioes,
sendo mais frequente na Italia, Grécia, Turquia e
Israel. No caso aqui descrito, cabe ressaltar que a
paciente era procedente da regido Nordeste do Brasil,
negando ascendéncia da regidao do Mediterrineo ou
judaica.

Habitualmente, as lesOes iniciam-se como
maculas violiceas na porg¢io distal dos membros
inferiores e progridem muito lentamente (de anos a
décadas), evoluindo para ndédulos, placas e lesoes
tumorais. Por seu carater multicéntrico, novas lesoes
podem surgir em outras areas. Com a evolucao da
doenca, as lesdes tornam-se mais endurecidas,
acastanhadas e com superficie irregular, podendo
haver wulceragio e edema perilesional. O
comprometimento mucoso esta presente, em cerca de
15% dos pacientes, e o visceral é mais comum nos
linfonodos e no sistema digestorio,” mas também
pode acometer figado, pulmao e coragao entre outros
orgaos. No caso aqui descrito, as lesdbes mostraram-se
muito agressivas, sendo que, em pouco mais de um
ano, as lesdes ocuparam quase todo o membro
inferior direito, com surgimento de lesoes a distincia.
Nos dez dias em que acompanhamos a paciente,
notamos a progressao das lesdes antigas e o
aparecimento de nova lesao retroauricular. Por conta
de seu estado grave, nio conseguimos avaliar a
extensao da doenga nos 6rgaos internos, mas foram
evidenciadas lesdes pulmonares, sitio nao habitual
para doenca mais indolente.

O exame histopatolégico varia conforme o
estagio clinico das lesoes. As lesoes iniciais do SK
(miculas e placas) caracterizam-se por aumento
discreto de vasos dérmicos, com pouca atipia
endotelial, associado a deposi¢io de hemossiderina
ao redor. Esse aspecto pode ser confundido com
tecido de granulagio, o que dificulta o diagndstico
histopatolégico. Nas fases mais avancadas da doenga,
a proliferacao celular é maior numericamente e de
aspecto fusifome, com formagao de fendas vasculares
irregulares, visto que podem conter eritrocitos
extravasados integros e degenerados. A atividade
mitética é mais proeminente. Neste caso, as diferencas
histopatolégicas entre os diferentes estagios
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cronolégicos e morfologicos da doenca foram
evidenciadas.

O SK apresenta boa resposta as diversas
estratégias terapéuticas.” Para lesoes localizadas,
excisdo cirurgica, crioterapia e radioterapia podem ser
empregadas. Para lesdes cutineas maiores, multiplas
ou acometendo visceras, o tratamento sistémico esta
indicado. Dentre estes, nos casos de doenca
disseminada, a quimioterapia é utilizada para atuar
tanto nas lesdes cutaneas como nas viscerais. Existem
diversos agentes quimioterapicos ativos, com taxa de
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