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SARCOMA DE KAPOSI CLASSICO, A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

KAPOSI'S SARCOMA, CASE REPORT

'Jandir Patrocinio, Ana Rita Espirito Santo, * Jemima Patrocinio, ‘Rui Pereira, *Fernando Gomes, *Fernanda Louro
RESUMO

O Sarcoma de Kaposi (SK) é um distirbio angioproliferativo descrito como doenga benigna de pessoas idosas. Divide-
se em 4 tipos: O Classico, epidémico, endémico e iatrogénico. Os autores descrevem o caso de um homem caucasiano de
50 anos, portugués, que iniciou a sintomatologia 6 anos antes do internamento com lesoes urticariformes na perna direita
e perda ponderal de 10 kg em 6 meses. Por agravamento das lesdes e aparecimento de pirpura nos membros inferiores
recorreu ao hospital. O exame objetivo era normal a exceg¢ao de purpuras dispersas com relevo, descamativas e violaceas na
regido plantar e restante membros inferiores, membros superiores e tronco. As serologias para o HIV 1 e 2 foram negativas
a serologia viral para o Herpes virus humano 8 IGG foi positivo, PCR H8 positivo, a bipsia das lesdes com histologia foi
compativel com Sarcoma de Kaposi. Iniciou o 12 ciclo de Doxorrubicina lipossémica peguilhada e manteve seguimento em
Hospital dia de Oncologia.

Palavras-chave: Sarcoma de Kaposi; Virus herpes humano do tipo 8
ABSTRACT

Kaposi’s Sarcoma (KS) is a vascular disorders proliferative described as a benign disease of the elderly. 1t is divided into 4 types: The
Classic, epidemic, endemic and iatrogenic. The authors describe the case of a Caucasian male 50 years, Portuguese, who began the symptoms
six years before admission with wrticarial lesions in the right leg and weight loss of 10 kg in 6 months. By aggravation of injuries and purple
appearance in the lower limbs turned to the Hospital. The physical examination was normal except for scattered embossed purple, scaly and
purplish in the plantar region and rest of the lower limbs, upper limbs and trunk. Serology for HIV 1 and 2 was negative, viral serology
human herpes virus 8 IgG was positive, PCR HS positive, biopsy histology of lesions compatible with Kaposi’s sarcoma. Initiated the 1st
Doxorubicin liposomal cycle and kept following in Oncology Day hospital.
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INTRODUCAO

O Sarcoma de Kaposi (SK) é um distirbio angioprolife-
rativo descrito pela primeira vez por Moritz Kaposi em 1872
como doenca benigna de pessoas idosas.! Divide-se em 4 tipos:
Classico, associado ao Herpes virus humano 8 - HHVS8 (em
homens idosos na bacia do Mediterraneo), epidémico (associado
ao HIV/SIDA), endémico (em indigenas da Africa Subsaariana)
iatrogénico (transplantes e firmacos imunossupressores).? O
Sarcoma de Kaposi classico acomete tipicamente doentes idosos
do sexo masculino de origem do Mediterraneo e judeus do
Leste Europeu, apresentando-se como uma doenga indolente
com lesdes paranodulares na pele e raramente com envol-
vimento visceral. Habitualmente, as lesoes iniciam-se Como
maculas violaceas na por¢ao distal dos membros inferiores e
progridem muito lentamente (de anos a décadas), evoluindo
para nddulos, placas e lesdes tumorais.* O exame histopato-
légico varia conforme o estagio clinico das lesdes. As lesoes
iniciais do SK (maculas e placas) caracterizam-se por aumento
discreto de vasos dérmicos, com pouca atipia endotelial, asso-
ciado a deposi¢io de hemossiderina ao redor.* O SK apresenta

boa resposta as diversas estratégias terapéuticas como excisao
cirdrgica, crioterapia e radioterapia indicadas para as lesoes
localizadas e nas lesoes cutaneas maiores, multiplas ou com
envolvimento visceral, o tratamento sistémico estd indicado.” %7

CASO CLINICO

Os autores descrevem o caso de um doente do sexo mas-
culino, caucasiano, de 50 anos, portugués, que residia com a
esposa em Casal de Cambra. Antecedentes pessoais de Diabetes
mellitus e etanolismo esporadicamente. Negava tabagismo,
alergias, hemotransfusoes, medica¢ao nos altimos dois anos,
viagens e infecgoes recentes, relagdes sexuais de risco, habi-
tos toxicomanos e histéria familiar de neoplasias. Iniciou
a sintomatologia 6 anos antes do internamento com lesoes
urticariformes na perna direita, medicado com pomada t6pi-
ca que desconhecia, sem melhoria e sem seguimento. Trés
meses antes do internamento notou agravamento das lesoes
urticariformes, iniciou lesdes de purpuras dispersas na perna
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Figura 1: Purpuras dispersas com relevo, descamativas e violdceas, 1 a 2 cm de
didmetro nos M1

direita, descamativas e violdceas com prurido, evoluindo para
aregido plantar, perna esquerda, coxas, membros superiores
e escassas no tronco associada a perda ponderal de 10 kg
em 6 meses motivo pela qual recorreu ao hospital. Negava
febre, anorexia, mal estar geral, osteomioartralgias, disfagia
ou odinofagia, nauseas ou vomitos, alteracdo do transito
intestinal e discrasia hemorragica. Negava queixas de outros
aparelhos e sistemas.

Ao exame objectivo apresentava-se vigil, orientado, corado
e hidratado, eupnéico e acianético, apirético e anictérico, par-
puras dispersas com relevo, descamativas e violaceas, 1 a 2 cm
de diametro e prurido na regido plantar e membros inferiores
(Fig. 1) e membros superiores e tronco (Fig. 2) e tronco. Sem ade-
nomegdlias palpdveis. Restante exame objectivo sem alteragoes.

Analiticamente com hemograma, PCR, funcdo renal e
hepatica normais, serologias e cargas virais parao VIH 1 € 2
negativas, serologias virais para o Herpes virus humano 8 IgG
positivo, PCR H8 positivo, serologias autoimunes, restantes
serologias virais e bacterianas, marcadores tumorais € popu-
lagdo linfocitaria negativas, fundoscopia, o exame do cavum
e a laringoscopia sem alteragoes, endoscopia digestiva alta
e colonoscopia normais. A TC toraco-abdomino-pélvico e a
telerradiografia do térax foram normais.

O exame histolégico das lesdes foi compativel com Sarcoma
de Kaposi (Fig. 3). O exame imunohistoquimico mostrou-se
positivo para o marcador CD34 (Fig. 4). Iniciou o 19 ciclo de
Doxorrubicina lipossémica peguilhada e manteve seguimento
em Hospital dia de Oncologia.

DISCUSSAO

O SK ¢ um tumor endotelial multicéntrico com baixo
grau de malignidade, considerado raro até ao inicio da epi-
demia da SIDA. A partir de 1981, a sua incidéncia aumentou
consideravelmente sobretudo em doentes homossexuais (SK
epidémico associado ao HIV). Em 1994, descobriu-se a par-
ticipagao de um virus do grupo herpes (HHV-8 ou SKHV)
na etiopatogenia do SK.® Estudos mais recentes mostram trés
factores mais implicados na sua etiopatogenia: a infec¢ao pelo
HIV, a infec¢ao pelo HHV-8 e o papel das citoquinas.* A partir
de 1996, nos doentes com infeccao pelo HIV, a introdugao
da terapia anti-retroviral combinada (HAART) resultou na
redugdo significativa do nimero de novos casos de SK epi-
démico. O SK endémico ocorre em toda a Africa equatorial,
particularmente a subsaariana. Acomete criangas e adultos,

Figura 2: Purpuras dispersas com relevo, descamativas e violiceas nos membros
superl()res.

com predominio no sexo masculino, ndo estando associado
a imunodeficiéncia. O SK classico é uma doenga rara, de
evolugdo lenta e curso benigno. Acomete preferencialmente
pessoas entre 40 e 70 anos, do sexo masculino. Tem incidén-
cia distinta em diferentes regioes, sendo mais frequente na
Itdlia, Grécia, Turquia e Israel.” No caso descrito, o doente
apresentava inicialmente lesoes urticariformes na perna direita
que progrediram em cerca de 6 anos para lesdes purpuricas
dispersas na perna direita, com relevo, descamativas e vio-
laceas, acometendo a regido plantar, perna esquerda, coxas,
membros inferiores e tronco, o que coincide com a literatura
que descreve que habitualmente as lesdes iniciam-se como
maculas violaceas na porgdo distal dos membros inferiores e
progridem muito lentamente (de anos a décadas), podendo
evoluir para nédulos, placas e lesdes tumorais. Pelo seu caracter
multicéntrico, podem aparecer lesdes novas noutras areas.

Com a evolugao da doenca, as lesdes tornam-se mais endu-
recidas, acastanhadas e com superficie irregular, podendo
haver ulceragao e edema perilesional!, apesar do doente
descrito ndo apresentar essas ultimas manifestagoes.

Durante a evolug¢ao da doenca, raramente no inicio, as mem-
branas mucosas da boca e conjuntivas podem ser envolvidas
em cerca de 15% dos doentes.” O envolvimento visceral é mais
comum nos ganglios linfiticos e no trato gastrintestinal mas
também pode acometer figado, pulmao e coragao entre outros
6rgaos.® O doente foi submetido a exames que excluiram qual-
quer envolvimento nas mucosas oral ou conjuntival e visceral.

O exame histopatolégico varia conforme o estagio clinico
das lesoes. As lesoes iniciais do SK (maculas e placas) caracte-
rizam-se por aumento discreto de vasos dérmicos, com pouca
atipia endotelial, associado a deposi¢ao de hemossiderina
ao redor. Esse aspecto pode ser confundido com tecido de
granula¢lo, o que dificulta o diagnéstico histopatolégico.*
Nas fases mais avangadas da doenga, a proliferagao celular é
maior numericamente e de aspecto fusiforme, com formagao
de fendas vasculares irregulares, visto que podem conter
eritrdcitos extravasados integros e degenerados.**

No presente caso o exame histolégico mostrou prolife-
ragao de células fusiformes e fendas vasculares e o estudo
imunohistoquimico mostrou CD34+ positivo, marcador
das células fusiformes, que sdo células endoteliais alteradas
pelo HHVS.

O SK apresenta boa resposta as diversas estratégias tera-
péuticas.’ Para lesoes localizadas, excisdo cirtrgica, crio-
terapia e radioterapia tém indica¢do. Para lesdes cutaneas
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Figura 3: Células fusiformes e fendas vasculares, caracteristicas de infiltracao da
derme por Sarcoma de Kaposi.

maiores, multiplas ou com envolvimento visceral, o trata-
mento sistémico esta indicado. Em relagao ao tratamento
sistémico e nos casos de doenga disseminada, a quimioterapia
¢ indicada para actuar tanto nas lesdes cutineas como nas
viscerais. Existem diversos agentes quimioterapicos ativos,
com taxa de resposta de cerca de 60 a 80%, dentre eles as
antraciclinas lipossomais (doxorrubicina, daunorrubicina)
o paclitaxel a vimblastina e o etoposide.®!*7 A imunoterapia
com interferon pode ser indicada em casos selecionados.'
O doente iniciou o tratamento com Doxorrubicina lipossé-
mica peguilada (12 ciclo) uma vez que apresentava muitas e
extensas lesoes cutaneas e manteve seguimento na Consulta
de Oncologia.
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Figura 4: Exame imunohistoquimico mostra CD34+ positivo (marcador das
células fusiformes, que sao células endoteliais alteradas pelo HHV8)

CONCLUSAO

Relatou-se o caso de um doente, procedente do sul da
Europa que apresentou Sarcoma de Kaposi classico e exa-
me histolégico e imunohistoquimico compativeis, mas sem
envolvimento visceral e que teve boa resposta a terapéutica
com a Doxorrubicina lipossémica peguilada. E possivel
evitar-se a progressao do sarcoma de Kaposi e suas com-
plicagdes com recurso aos novos métodos diagndsticos e
melhor tratamento. As estratégias mais bem orientadas dos
profissionais, o uso de medidas preventivas e o diagnéstico
precoce diminuirdo cada vez mais a incidéncia da doenga
e as suas complicagdes.
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