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SARCOMA DE KAPOSI

Em Doente com Leucemia Mielomonocitica Cronica

Nuno MENEZES, Ana MOREIRA, Gioconda MOTA, David TENTE, Olinda LIMA,
Pureza PINTO, Olga GONCALVES, Armando BAPTISTA

RESUMO

Apresenta-se o caso de um doente com leucemia mielomonocitica cronica diagnosticada
ha cerca de dois anos, actualmente medicado com hidroxiureia e eritropoietina, enviado a
nossa consulta por maculas, papulas e placas de cor vinosa localizadas aos membros
inferiores. Algumas das lesdes eram hiperqueratéticas.

O diagnostico de sarcoma de Kaposi foi histologicamente confirmado. O estudo analitico
nao detectou qualquer imunodeficiéncia associada. A morte do doente impediu a institui-
¢do de qualquer tratamento.

KAPOSI’S SARCOMA
Arising in a Patient with Chronic Myelomonocytic Leukaemia

We present the case of a 84 year-old man from north Portugal with chronic myelomonocytic
leukaemia (diagnosed 2 years ago), treated with erythropoietin and hydroxyurea. The pa-
tient was referred to our department due to brown macules, papules and patches with a
smooth surface and whitish scaling, located in the lower limbs that had appeared two
months ago. The diagnosis of Kaposi’s sarcoma was histologically confirmed. He was
HIV-1/HIV-2 negative and had no analytic detectable immussupression. The patient died
a short time after the diagnosis before we could start treatment.
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INTRODUCAO

O sarcoma de Kaposi ¢ uma neoplasia de natureza vas-
cular cuja origem ainda ¢é controversa (vascular ou linfati-
ca), a qual pode ser dividida em quatro sub-tipos: classi-
co, endémico, iatrogénico e associado com a infec¢do pelo
virus VIH!.

Nos tltimos 10 anos tem-se verificado um niimero cres-
cente de publicagdes a relatar a associacdo desta entidade
com neoplasias hematolégicas®**. A imunosupressio indu-
zida por estas neoplasias tem sido apontada como o factor
etiologico mais importante, podendo no entanto especu-
lar-se também qual o papel a atribuir aos farmacos usados
no tratamento destas doencas?™4.

CASO CLINICO

Apresenta-se um doente de 84 anos, sexo masculino,
caucasiano, natural e residente em Vila Nova de Gaia, com
antecedentes de leucemia mielomonocitica cronica diag-
nosticada ha cerca de dois anos (figura 1).

Fig. 1- Esfregaco de sangue periférico onde se observa a
presenga de células mielomonociticas atipicas e a presenga de
neutréfilos pseudo-Pelger

Actualmente em tratamento com hidroxiureia e eritro-
poietina, tendo ja sido previamente tratado com transfu-
soes de globulos rubros e corticoides orais. O esquema
terapéutico instituido permitiu a melhoria da anemia e
trombocitopenia, verificadas na altura do diagnostico.

O doente ndo apresentava antecedentes pessoais,
patologicos e familiares relevantes.

Foi referenciado para a nossa consulta por apareci-
mento de maculas, papulas e placas de cor vinosa, algu-
mas hiperqueratéticas e de configuragao bizarra, localiza-
das sobretudo nas pernas ¢ pés, com dois meses de evo-
lugdo (figuras 2,3).
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Fig. 2 — maculo-papulares mal delimitadas, de cor vinosa
algumas lesées com estrias esbranquicadas na superficie
localizadas ao joelho esquerdo

Fig. 3 — Lesdes maculo-papulares mal delimitadas, de cor
vinosa algumas com estrias esbranquigadas na superficie e
outras com dreas de hiperqueratose localizadas ao pé esquerdo
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Realizaram-se biopsias cutaneas incisionais em lesdes
do pé e joelho esquerdo, tendo o estudo anatomopatoldgico
revelando a presenca de infiltragdo difusa de células
fusiformes envolvendo toda a espessura da derme, delimi-
tando novos espacos vasculares preenchidos por eritrocitos.
As células eram CD34+, CD 31- e, na coloragdo com o tricromio
de Mallory, podiam observar-se pequenos globulos
eosinofilicos no seio dos novos espagos vasculares, altera-
¢oes compativeis com sarcoma de Kaposi (figuras 4,5).

Fig. 4 — Infiltra¢do de células fusiformes delimitando novos
espagos vasculares, preenchidos por eritrocitos

SEADAERINRES ) ()
Fig. 5 — Marcagdo positiva para CD 34

No estudo laboratorial efectuado verificou-se ausén-
cia de qualquer imunodeficiéncia e negatividade para o
virus VIH1 e 2.

O doente faleceu logo apds o diagndstico de sarcoma
de Kaposi, por complicacdes relacionadas com a doenga
subjacente.

DISCUSSAO
Esta entidade, descrita pela primeira vez por Moritz

Kaposi em 1872, ¢ frequente em homens idosos de ascen-
déncia Mediterranica, Judaica ou da Europa de Leste. Ca-

racteriza-se por manchas angiomatosas violaceas e por
vezes por nodulos de limites bem marcados, indolores,
com progressdo lenta em extensao e em espessura atin-
gindo quase invariavelmente os membros inferiores. Pode
haver generalizagdo a todo o tegumento sem no entanto
acarretar alteragdes do estado geral. Desde 1980 a inci-
déncia deste tumor tem vindo a aumentar, sobretudo devi-
do ao flagelo do HIV. Em mil novecentos e noventa ¢ qua-
tro marca a data em que se demonstrou a presenca do
HHV-8 (virus herpes humano 8) em todas as lesdes de
sarcoma de Kaposi. Futuras investigacdes determinaram
que a presenga deste virus ¢ fundamental mas nao sufici-
ente para o aparecimento deste tumor, o que veio demons-
trar a importancia de outros factores nomeadamente a pre-
sencga sincrona de imunodeficiéncia. Esta tltima evidén-
cia veio conduzir ao aparecimento do subtipo sarcoma de
Kaposi associado aos doentes transplantados sobretudo
devido a imunosupressao iatrogénica de longa duragdo a
que estes doentes estdo submetidos. O uso de corticoides
quer em entidades cutaneas, quer hematologicas ja foi asso-
ciado com o aparecimento do tumor, sendo que a sua ces-
sagdo induz normalmente regressio>-°.

Actualmente e apesar do referido acima, estdo defeni-
dos quatro sub-tipos de sarcoma de Kaposi: classico, endé-
mico, iatrogénico e epidémico ou associado com o HIV. Na
sua forma classica este tumor apresenta-se de forma indo-
lente 0 que ocasionalmente permite o aparecimento de
outras neoplasias, o que levanta a duvida: trata-se apenas
de mera coincidéncia ou ha etiopatogenia comum?’ Ao
longo dos anos uma possivel associacao entre sarcoma
de Kaposi e doengas linfoproliferativas em doentes HIV
negativos tem sido defendida por varios autores que apre-
sentaram um total de 45 casos desta associa¢do num total
de 811 doentes com Kaposi’. No intuito de estabelecer
uma relagdo entre estas entidades Fossatti et al, realizaram
um estudo retrospectivo dos doentes observados em Mi-
120 durante 20 anos com sarcoma de Kaposi ¢ s6 em seis
verificaram a presen¢a de doenca linfoproliferativa asso-
ciada: dois doentes com linfoma de Hodgkin, um com
linfoma ndo Hodgkin, um com linfoma de células T, um
com leucemia promielocitica aguda e um com leucemia lin-
focitica de células B, tendo concluido que ndo existe as-
sociacdo significativa entre estas entidades. Os autores
defendem que a idade e a imunosupressdo relacionada
com o tratamento s30 as principais responsaveis pela ocor-
réncia de lesdes de sarcoma de Kaposi ap6s doenga linfo-
proliferativa’.

Este caso enquadra-se nas situagdes descritas, em que
primeiro se manifestou uma doenca linfoproliferativa
(leucemia mielomonocitica cronica) com subsequente apa-
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recimento do sarcoma de Kaposi. A associag@o entre este
sarcoma e esta forma de leucemia ndo tinha sido descrita
até a data.

Esta associagdo devera ser atribuida, na nossa opi-
nido, primeiro a idade do doente e depois a imunodefi-
ciéncia induzida pelo tratamento, permitindo assim, a pro-
liferagao do HHV-8 a partir dos locais em que ele se encon-
trasse latente. Este caso, tal como os similares descritos
na literatura, pode ser classificado em dois dos subtipos
tradicionais do sarcoma de Kaposi, o classico e o iatro-
génico, no primeiro dada a idade do doente e apresenta-
¢do clinica das lesdes e no segundo pela medicagdo que o
doente estava a tomar para a sua doenga de base. Perma-
nece por explicar o papel da imunodeficiéncia inerente a
propria doenga hematologica na promogéo do aparecimen-
to do sarcoma de Kaposi.
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