
VOL. xxt  
.- .- 

Angi~sarcomatasls de Kaposi 
Presenticlán de un caso 

JAIME PALOU 

Departamento de Angiología. Obta Sindical del m 1 8  de Juliols. Barcelona IEspafia) 

ha angiosarcornatasls de Kaposi es una enfermedad de observacldn rara, 
que predomina en el sexo masculino y que suele aparecer hacia la segunda 
rnítad de la vida. 

Las lesiones caracteristicas de esta afección ecthn constituidas por nódulos 
pigrnentados, de capilares dilatados. proliferación Rbroblástica, celulas inflama- 
toñias y depósitos de hemociderina. En general las lesiones aparecen primero 
en la piel de las extremidades. Desde l a s  manos o los pies, los nbdulos indu- 
rados se extienden por los miembros pudiendo alcanzar el tronco. Del mismo 
modo, en fase posterior quedan invadidas las extructuras profundas. Por ultimo, 
los nódulos confluyen y se ulceran. 

Una de las características más tipicas del angiosarcoma de Kaposi es la 
gran tendencia a las hemorragias recidivantes, por lo comun muy intensas. 

Se ha consideredo la estasis Iinfhtica como causa importante en la genesis 
del angiosarcomu (Martorell]. Parece ser constante la afectación del ganglio 
satdite. 

En general la muerte se produce en los primeras diez años despues de diag- 
nosticada la afeccidn. La necropsia hz demostrado la existeiicia de lesiones vis- 
cerales, aunque casi siempre son detectables clinicamente. La causa mas habi- 
tual de muerte es la caquexia y tas hemorragias cutáneas y viscerales. 

Se ha discutido el carficter carcomatoso de ecia enfermedad. Como mani- 
fiesta Gay Prieto, la regreción de muchas lesiones, ia falta de atipia y malignidad 
y el que los focos no se formen por metástasis sino por igual mecanismo que 
la lesibn inicial, depone en contre del concepto de sarcoma. Asi, este tipo de 
lesiones ha sido interpretado por Faure corno una angiomatosis que excita la 
proliferacibn de elementos mesenquimatosos q u ~  conservan su propiedad an- 
cjiablastica. 

En resumen, como caracteristicas más importantes de esta afección pode- 



mos señalar las siguientes: a] m~lt i ip l ic idsd de las lesiones, b l  disposTción si- 
métrica acra, c) tendencia hemorrágica seguida de pigmentncirjii, d l  edema, 
e) r e g r e s i ~ n  espontánea temporal, y f ]  posible desarrollo de lesiones vfscera- 
les generalizadas. 

El tratamiento se basa en la administración de arsknico inorgánico en forma 
de licor de Fowler o de arsenisro sódico. Resulta muy GtFl la roentgenoterapfa. 
En los periodos iniciales puede practicarse una amplia resección tegumentaria 

seguida de injerto libre de piel, 
Vamos a presentar a continuación un 

caso de angiosarcomatosis de Kaposi ob- 
servado recientemente por nosotros. 

R. M., mujer de 75 anos de edad. Con+ 
culta por primera vez .el 19-V-67. Antece- 
dentes familiares sin interés. Tuvo 6 hijos 
y 3 ~ b o r t o s .  Manifiesta haber disfrutado 
siempre de buena salud. Resaltamos esto 
último por los comentarios que haremos 
más adelante. 

Pos meses antes de su ingreso y sin 
previo antecedente traurnático. aparicibn de 
una úlcera en la pierna derecha, acornpafia- 
da de edema. En seguida la úlcera r n o s t r ~  
dos caracteristicas fundamentales: tenden- 
cia al crecimiento y tendencia a las hemo- 
rragias. 

En otro Servicio cancultado por la pa- 
ciente se hizo el diagnostico de úlcera va- 
ricosa y tratada en este sentido no propor- 

FTG. 1 r\np~o<~ircrim.i dc ~ . i p o \ i .  cionó beneficio alguno. 
cn lorrnn dc utccr.1 crienru > pro- Conjuntamente con el  progresivo cre- 
Iifcrnnlr c l~ ic  oc11p.i ~ ~ i s i  tod:i 1.1 
c.tr3 Inlcr[>:l de 1.1 pinhrti:i dcrccli I 

cimiento y torpídez de Fa ulcera, las herno- 
I tidti;nciiin dr 10s ~clido-, pcriiilcc- rragias se hacen persistentes y reiterativas, 
r c i i i i c  Ed?m.i dc tud.1 1.1 crtrcmi- 

cind. 
en especial cada vez que se intenta proce- 
der a la cura de la lesibn. Ilegando a con- 
dicionar una anemia. 

Exploracion: Ulcera exlensa y proliferante en pierna derecha [fig. 11, que 
ocupa casl toda su cara interna. lnduracibn de los tejidos periulcerosos. 

No existen signos de o c l u s i ~ n  arferial, de varices o de insuficiencia venosa 
profunda. Edema de toda la extremidad. Al descubrir la Úlcera se provoca inten- 
sa heniorragia por t res o cuarro plintos. Estado febril. 

Se recamiends i n q r e ~ a  en clínica para biopsia y posterior terapéutica. 
Radiografía d~ ~x l rem idad  inferlor derccha. normal. 
Hemograma a su ingrese en clinica: Hernatíes, 3.040.000; Teucocitos, 8.700; 

linfocitos, 25; monocitos. 10; aeutrófilos en banda, 1 ; neutrofilos segrnentados, 



63; eosinafilos, 1 :  V. S. G.: 1 hora. 105:  2.' hora, 127. Azotemia, 0,54 g.; glice- 
rnia, 0,90 g. 

Biopsia [Dr. Ripoll): Proliferación de elementos de nucleo redonda muy 
hlpercromático con escaso protoplacma que identifi~arnos como linfoblaslos que 
infiltran difusamente la totalidad del frsgmcntn (fig. 2). Se acompañan de un es- 
troma conectivo muy vascular. Aunque el cuadro histológico es predominante- 
mente Iinfosarcornatoso, es probable que oricjariamante se tratara de una angio- 
sarcomatosis de Kaposi. 

Dado el pésimo estado de la paciente y la imposibilidad de cicatrización 
de sus lesiones. se decide la amput~c ión de la extremidad ii nivel del tercio in- 
ferior del rnucEo, l o  que se practica el  22-VI-67. 

Curso postoperatorio sin inciden- 
les. Alta el S-Vlt-G7. 

Practicando hemograma de con- 
t ro l  el SO-Vll-67, se comprueba la nor- 
ma l i zac i~n  del mismo, asi como el des- 
censo de la V. S. G que pasa a ser de 
?2 mm. a la i." hora y de 30 rnrn. a la 
2." hora. 

El estado general de la paciente 
es satisfactorio, l o  mismo que la he- 
rida operatoria. 

El 21-X-67 nos comunican que la 
paciente ha fallecido. Los familiares 
manifiestan que poco después del í11- 
t imo control postoperatorio la paciente 
volvio a empeorar. Apareció una esto- 
matitis con ulceraciones en la mucosa 
lingual y de[ suelo de la boca y se 
observb edema del abdomen y del 
miembro inferior restante. At parecer 
la causa de la muerte fue un cuadro de 
urernia. 

El caso presentado nos suscita los 
siguientes comentarios: 

l. Esta enfermedad tiene gran 
tendencia en aparecer en personas de 
magnífico estado general, como el 
caso de nuestra paciente. 

i , r r j  1. I u.inii.ii tii*iiiIii~ico ,: diiir,,iirr,\ .iumt.1t- 

1r3c ( A  y Bi  dl.1 c.icci dc  a n c i i ~ \ , ~ i - s r i ~ r i . i ~ c ~ ~ i c  tli. 
K:iposi rluc pri,sciil.im@i. Auii~liic cl cuadro c i  
i l i  predomini 0 IinEo~arcom:iiiic~i, es proh:ihl~> 
iliic orngin:iri.inicnrc sc ir,rt.ir.i dc una .ii~cio- 

~ : i  rcrim:ktosis dc K:iposi. 

2. El aspecto de las lesiones es tipico. Se trata de lesiones que si  bien al 
principia, por la piamentacibn, aspecto nodwlar, edema y presencia de ulceras, 
puede inducir a error como el cometido en otro Servicio donde se etiquetb de 
ulcera varicosa. la evolucién de la enfermedad demuestra qtle se trata de uloe- 
raciones distintas a las observadas corrisnternentz en la práctica angiol6gica. 
No son úlceras isquémicas, venosas o neurotrwficas. El diagnósiico diferencial 



puede ser, en ocasiones, dificil frente a úlceras varicosas ma!ignizadas. De todos 
modos la malignizackbn de este ultimo tipo l e  úlceras es muy poco frecuente. 
Las lesiones de la angiosarcorna2oclis de Kaposi tienen una persrinaliaad particw- 
lar que les confiere su aspecto rnonstru~so y su enorme capacidad hernorrágica. 

J. Esta tendencia a las hemorragias es muy importante en ei diagnbstico. 
En el caso presentado por nosotros las curas debian hacerse con t ~ a a  clase de 
precauciones para evitarlas. 

4. La presencia de edema es siempre importante, prabablemcnte debido 
más a la estasis linfgtica que a la venosa. Se trata por lo tanto de un Iinfedema 
y no de un flebederna. 

5. En nuestro caso las lesiones no fueron simétricas sino que se localiza- 
ron exclusivamente en la pierna derecha. La existencia de lesiones viscerales no 
pudo detectarse porque por desgracia no pudimos practicar la necropsia. 

6. Parece ser que en los enfermos de esta a fe~c i on  que se hallan en l a  
fase terminal es frecuente !a aparicibn de ulceracianes en la mucosa bucal y 
lingual. Foley lo describe en su libro ~Peripheral Vascular Diseases. y nosotros 
pudimos comprobarlo en nuestro caso. 

RESUMEN 

Se presenta un casa de Angiosarcomatosis de Kaposi. Con este motivo se 
hacen una serie de consideraciones sobre esta enfermedad y se resumen su: 
caracteristicas principales: rnultip!icidad de las lesiones, disposicior! simétrica 
acra, tendencia a las hemorragias, edema, regresión espontánea transitoria y 
posible desarrollo de Lesiones viscerales generalizadas. 

[ENGLISH TEXT] 

KAPOSI'S ANGIOSARCOMATOSIS 
A case prescntation 

Kaposi's angiosarcomatosis is a rare disease, with predominante in males 
over f i f ty years of age. The characteristic lesions are prgmented nodulec of di- 
rated capillaries, fibroblastic preliferatlon, inflammaiory cells. and haemosiderin 
storage. In general, the lesions appear first of al1 in the skin of the Iiinbs. From 
the hands or the feet, the indurated nodules extend to the liinhs and mriy reach 
the trunk. In a posterior stage the deep structures are invaded. Finally, the nodu- 
les become confluent and ulcerated. 

One of the most typical characteristics of Kaposi's angiosarcorna is the ten- 
dency to very severe recurren? haemorrhages. Lyniphatic stacis has been con- 
sidered an important factor in ;he etiology of angiosarcorna (Martorelll. The sa- 
tellite lymphatic node is always involved. 

In general death occurs between the first 10 years of the diagnosis of the 
process. The necropsy has demonstrated the existente of visceral lesions, which 
in most cases are not detected clinically. The most cornmon causa of death is  
cachexia, and cutaneous and visceral haemorrhages. Not everybody agrees on 



the sarcomatous nature of the process. To Gay Prieta there are many añguments 
against the concept of sarcoma: The absence of atypical cel ls aiid rnalignlty, the 
spontaneous healing of many lesions, and the fact t h a i  the foccí are no1 foarned 
by methastases but for the same rnechanism as the initial lesion. Faure has the 
theory that the process is an angiomatosis which excites the proliferation of 
mesenchymatous elementc w i th  anyioblastic properties. 

In summary, the moct impovtant characteristics of the disease are: 11 Mul- 
t ipl icity of the lesions. 21 Dista!, syrnrnetrical disposition. 3) Waemorrhagic ten- 
dency followed by pigmentation. 41 Edema. 5) Spontaneous temporal remitence. 
61 Development of generalized visceral lesions. 

The treatment is based in the administration of inorganic arsenic compounds. 
X-Ray therapy may be ernployed, and sometimes successfully. In the inítial stages 
an extense segrnentary r e ~ e c t i o n  may be performed folEowed by a skiii graft. 

We wil l  now present a case of Kaposi's diseace which we have observed 
recentl y. 

CASE PRESENTED 

This 75-year-old white fernale wss first seen in the Oiit-Patient Department 
the 79-May-7967. She mentioned she had always been in good health. Twe months 
before, an ulcer appear~d in  the riqht ley?. without sny antecedent of traumatism. 
This was assaciated to edema. The ulcer shawed two particularifies: Tendency 
to rapid grawth. Tendency to haernorrhages. In other Per iph~ra l  Yascular Disea- 
ses Department it was diagnosed as a varicose ulcer. The treatment suggested 
did no l  improve the condition. 

Together w i th  the progressive growing and torpidity of the ulcer, Ihe hae- 
rnorrhages were recurrent and persistent. They, very particularly, occured whene- 
ver the cwre of the lesion was inteiited. These situation gave raise to an anemia. 

Physical Examination. E x t e n s ~ ,  proliferanting ulcer in the right leg [fig. 1) 
which occupies al1 the interna1 aspeci of the leg. Induration of the peri-ulcerous 
tissues. No signs prpsent of arteria1 accliision, vat.irose vains, ar deep venous 
insufficiency. Edema of al1 the extrarnity. Whcnever the bandage rs removed 
a severe haemorihage is provocated throogh several pointc. Fever. Admission 
o f  the paticnt is  a d v i c ~ d  for the practice of a biopsy and posterior therapeutic. 
X-Ray pictures of the inferior right lo~ver  Iimb appear to be normal. Blood count 
on admission: Red Cells: 3.040 000. Leucocytes: 8,300. Lymphocit-S: 25. Mono- 
cytes: 10. Neutrophiles: 64. Eosínophiles: 1. Sedirnentat i~n rate. 1 st. hour: 105 rnm. 

Second hour: 127 mrn BUN: 0,54 g. BS: 0'90 g. 

Biopsy (Dr. Ripolll : Prof i f~rat ion of cells of round nuc!eus, very hyperchre- 
matic wirh scarce pñotrsplasm whlch are identified as lyhrnphoblasts which diffu- 
sely infiltrate the totalnty of the phragment [fig. 2 ) .  They are accompanied by a 
very vascular connective tissue. The hystologic picture is  predorninantly lyrnpho- 
sarcomatous, but i t  was oritjinally a Kaposi's aripiosarcomatosis. 

Due t o  the very poor condition of the patient and the irnpossibiiiiy of healing 
of her lesions, we decided the amputation of tha l imb a t  the leve1 o f  the inferior 
th i rd of the thigh This is  done the 22-June-1967. Post-operative cource without 
incidents. Discharged the S-July-1967. 




