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RESUMO

Os autores apresentam um caso de massa
tumoral vulvar, em paciente soropositivo,
localizada em sua maior extensdo em regido de
monte pabico com extensao para pequeno labio
direito, medindo aproximadamente 10 cm. A
paciente foi submetida a Bidpsia da lesdo, sendo
revelado em estudo histopatolégico Sarcoma de
Kaposi. E uma doenca sistémica multifocal
maligna, que tem origem no endotélio vascular e
que tem uma evolucao clinica muito varidvel. Este
€ um caso de apresentacdo rara da doenca. Sua
patogenia, seus aspectos clinicos, bem como
seguimento terapéutico é também objeto de
discussdo no presente trabalho.
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ABSTRACT

The authors present a case of vulvar tumor mass
in HIV patient, located at its greatest extent in
the region of pubic mound extending to right lip
small, measuring about 10 cm. The patient
underwent a biopsy of the lesion, and
histopathology revealed in Kaposi’s sarcoma. It
is a multifocal malignant systemic disease that
originates in the vascular endothelium and which
has a highly variable clinical course. This is a case
presentation of a rare disease. Its pathogenesis,
clinical aspects and therapeutic follow-up is also
a subject of discussion in this paper.
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INTRODUCAO

O Sarcoma de Kaposi (SK) é uma doenga sistémica
multifocal maligna, que tem origem no endotélio vascular
e que tem uma evolucdo clinica muito distinta. A
manifestacdo mais frequente desta doenga € o
aparecimento de lesdes cutaneas, mas também pode
haver envolvimento das mucosas, sistema linfatico e
visceras, em particular do pulméo e tubo digestivo?.

SK é a malignidade mais comumente associada
ao Virus da Imunodeficiéncia Humana (HIV), ocorrendo
em 25 a 33% dos pacientes?.

Pode ser classificada em quatro formas distintas:
classico, endémico (Africa), iatrogénico (associado a
imunossupressao) e epidémico, associado a Sindrome da
Imunodeficiéncia Adquirida (SIDA)3.
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Tabela 1

Caracteristicas clinicas e epidemioldgicas das diferentes formas do Sarcoma de Kaposi®.

Quando associado a SIDA é a forma mais
agressiva, ocorrendo lesGes na pele e visceras com
progressao variavel.

Em doentes infectados com o HIV o SK é uma
doenga definidora de SIDA®.

Inimeros agentes infecciosos foram postulados
como sendo de importancia etiolégica no
desenvolvimento do SK, particularmente o
Citomegalovirus humano (CMV), HIV e o Virus Linfotropico
da Célula Humana (HTLV-1), embora pouco provavel®.

E uma neoplasia de baixo grau vascular quando
associada & infecdo pelo Herpes Virus Humano 8 (HHV-
8). Este virus também pode ser chamado de Sarcoma de
Kaposi Herpes Virus®.

Sequéncias e transcritos do HHV-8 estio presentes
no nucleo das células endoteliais e fusiformes de todas
as formas de SK e em células fusiformes circulantes em
lesbes do tipo SK. Estas células fusiformes sdo capazes
de realizar quimiotaxia e podem induzir lesdes que se
assemelham ao SK em ratos expostos, sugerindo que tais
células infectadas, podem ser responsaveis pelo
aparecimento do SK em areas adjacentes e/ou distantes®.

Embora este virus esteja presente em todos os
fluidos corporais e seja sexualmente transmissivel, SK
anogenital ndo é comum®.

Atualmente, o aumento da prevaléncia da
infeccdo pelo HIV complica todos os esforgos para
distinguir claramente a variante endémica daquela
associada ao HIV>.

Tem sido observados quadros com evolucédo
muito agressiva, conduzindo a morte, sobretudo em
doentes com infec¢do HIV com imunossupressdo grave
nao tratada. Nesses casos, a sobrevida média apos o
diagndstico tem sido um ano?.

Ao contrario do que sucede na forma classica,
em que as lesdes surgiam predominantemente nas pernas

dos homens idosos, o SK
associado ao HIV néo tem
localizacdo anatdmica
preferencial. Pode surgir em
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principalmente em paciente negros. Desta forma, para
evitar erro de diagnostico uma bidpsia deve ser
recomentada. O diagndstico final se da pela imuno-
histoquimica para HHV-8°.

As lesBes mais semelhantes que confundem o
diagnostico sao com a queratose seborréica, hemangioma
e granulomas piogénicos. A queratose seborréica
assemelha-se a fase inicial do SK. Granulomas piogénicos
e hemangioma imitam a fase nodular do SK*,

A aquisicdo desta doenca e transmissdo varia
de acordo com sexo, idade, geografia e praticas sexuais.
Existe evidéncia de transmissdo entre homossexuais,
através do sexo anal, mas ndo oroanal®.

Particularmente, a frequéncia do SK em HIV é
muito mais elevada em homossexuais ou bissexuais
masculinos, do que em pacientes hemofilicos que
receberam transfusdo sanguinea ou usuérios de drogas
injetaveis. E também mais comum em pacientes do sexo
feminino, parceiras de homens bissexuais, do que
aquelas parceiras de usuarios de drogas injetaveis®.

Apesar da elevada incidéncia de infecgdo e a sua
presenca no tracto genital masculino e feminino,
surpreendentemente poucos casos de SK anogenitais tém
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sido relatados na literatura, associados ou ndo com co-
infeccdo, em machos e fémeas®.

Segundo o autor do livro “Atlas de doenga vulvar”
em pacientes que sabem serem soropositivas as lesdes
de SK quando em vulva, que € a sua minoria, costumam
se apresentar ulceradas. Deste modo, o diagndstico seria
inicialmente realizado por exclusdo. Nesta forma de
apresentacdo, os diagndsticos diferenciais seriam com
lesBes do Treponema pallidum e doenca de Behget®.

Na literatura, SK vulvar relatado apresentou-se
clinicamente como uma massa, um papiloma, ou um
abcesso; nenhum era inicialmente suspeito de ser um SK®.

Se apenas surgir uma lesdo isolada ou existir
davidas quanto a sua etiologia deve-se efetuar bidpsia
da lesdo, de forma a assegurar um diagndéstico
histol6gico®.

Quando o SK é diagnosticado, devem ser
efetuados alguns exames no sentido de determinar o
estadio da doenca. Sdo eles: 1) Exame objetivo completo
do doente (incluindo as membranas mucosas da cavidade
oral e genital); 2) Ecografia dos ganglios; 3) Ecografia
abdominal; 4) Endoscopia digestiva alta (opcional, mas
obrigatdria sempre que ha acometimento das mucosas);
5)Colonoscopia (opcional, mas obrigatorias sempre que
ha acometimento das mucosas); 6) RX de térax; 7) Estudo
das subpopulagdes e carga viral®.

Dependendo do tamanho e localizagéo do tumor
podem ser utilizadas as seguintes terapéuticas locais:
criocirurgia, alcaléides da vinca, bleomicina, ou
interferon intralesional, radioterapia, radioterapia por
aceleradores lineares, radiacdo do cobalto (fraccionada),
retindides (acido 9-cis-retindico) e camuflagem
cosmética®.

A radioterapia auxilia na prevengéo de recidivas
locorregionais (fendmeno de Koebner), que podem ser
causadas pelo loco traumatismo no momento de incisdes
cirdrgicas. Sendo de importante utilidade em tumoracdes
de maior volume, pois antes da cirurgia pode ser realizada
de forma a atingir as células tumorais que se infiltram
pelos canais linfaticos?.

A quimioterapia pode cursar com piora do quadro
de imunodeficiéncia celular devido a hipoplasia medular
resultante desta terapéutica. SO se trata o SK associado
ao HIV com quimioterapia na presenca de sintomas como
a dor, rapida progressao do tumor e/ou envolvimento
visceral®.

Quanto a imunoterapia com interferon (IFN-4 2a,
IFN-& 2b, IFN-b) é eficaz no tratamento do paciente com
HIV e SK dependendo da situagdo imunoldgica. Em doente
com mais de 400 linfécitos CD4+/ul a taxa de remisséo é
superior a 45%!?.

Em muitos casos é possivel a estabilizagdo ou
completa remissdo dos tumores apenas pela
reconstituicdo imunitéria e diminui¢do da carga viral.
De todas as terapéuticas eficazes a HAART (highly active

antirretroviral therapy) eficiente é a escolha indicada®.

OBJETIVO

O objetivo geral deste estudo € verificar a
patogenia, 0s aspectos clinicos, bem como seguimento
terapéutico do SK associado a HIV. Para alcancar este
objetivo foi necessario estudar um caso raro da doenca,
onde a paciente foi submetida a bidpsia da leséo, sendo
revelado em estudo histopatolégico o SK.

METODOLOGIA

O trabalho procurou analisar a patogenia, 0s
aspectos clinicos, o diagnéstico e as formas terapéuticas
do SK associado ao HIV.

ApoOs estudo tedrico, partiu-se para a analise de
um caso raro da doenga onde se encontrou uma massa
tumoral vulvar, em paciente soropositivo, localizada em
sua maior extensdo em regido de monte publico com
extensdo para pequeno labio direito, medindo
aproximadamente 10 cm.

RELATO DE CASO

RSC, 30 anos, deu entrada pelo ambulatério de
patologia do trato genital inferior, do servico de
ginecologia do Hospital Escola Alvaro Alvim em agosto
de 2012, encaminhada devido a tumora¢do em vulva.

Queixava-se de dor no local da tumoracao. Paciente
revelou ser soropositiva, com diagnostico ha 2 anos, em
uso irregular de anti-retroviral, referia ter realizado
preventivo hd um més. Negava outras doencas de base.
G5 P5 A0. PN: 03, PC: 02. Com relato de ligadura tubaria,
ndo sabendo precisar a data. Negava sinusorragia e
dismenorréia.

Durante exame fisico ginecolégico foi visualizado
em monte publico tumoracdo com cerca de 10 cm, com
outras duas pequenas lesGes em pequeno labio esquerdo,
sendo realizada bidpsia (figura 1).

O resultado do anatomopatoldgico evidenciou SK
ulcerado. Tendo apresentado novas lesdes genitais e em
regido temporal esquerda, a conduta seguida foi
radioterapia.

y
P

Figura 1. Sarcoma de Kaposi
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DISCUSSAO

Esta entidade, descrita pela primeira vez por Moritz
Kaposi em 1872, é frequente em homens idosos de
ascendéncia Mediterranica, Judaica ou da Europa de Leste.
Caracteriza-se por manchas angiomatosas violaceas e
por vezes por ndédulos de limites bem marcados,
indolores, com progressdo lenta em extensdo e em
espessura atingindo quase invariavelmente os membros
inferiores. Pode haver generalizagcdo a todo o tegumento
sem, no entanto acarretar alteracGes do estado geral.
Desde 1980 a incidéncia deste tumor tem vindo a
aumentar, sobretudo devido ao flagelo do HIV'.

Em 1994 marca a data em que se demonstrou a
presenca do HHV-8 em todas as lesGes de SK. Futuras
investigacOes determinaram que a presenca deste virus é
fundamental mas néo suficiente para o aparecimento
deste tumor, o que veio demonstrar a importéncia de
outros fatores nomeadamente a presenga sincrona de
imunodeficiéncia. Esta Gltima evidéncia veio conduzir ao
aparecimento do subtipo SK associado aos doentes
transplantados, sobretudo devido a imunossupressdo
iatrogénica de longa duracdo a que estes doentes estéo
submetidos®.

O uso de corticdides quer em entidades cutaneas,
quer hematoldgicas ja foi associado com o aparecimento
do tumor, sendo que a sua cessa¢édo induz normalmente
regressao®.

Atualmente e apesar do referido acima, estdo
definidos quatro subtipos de sarcoma de Kaposi:
classico, endémico, iatrogénico e epidémico ou
associado com o HIV. Na sua forma cléssica este tumor
apresenta-se de forma indolente o que ocasionalmente
permite o aparecimento de outras neoplasias, o que
levanta a divida: trata-se apenas de mera coincidéncia
ou hé etiopatogenia comum?®¥,

No Brasil, os dados do Ministério da Saude revelam
um total de 120. 399 casos notificados de Sindrome de
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CONCLUSAO

Com novos métodos diagndésticos e melhor

tratamento, pode-se evitar a progressao do SK e suas
complicagdes. As estratégias mais bem orientadas dos
profissionais responsaveis, o uso de medidas preventivas
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incidéncia da doenca.
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apresentadas pelo SK permitird uma suspeita clinica
precoce. A bidpsia e anélises das lesGes devem ser sempre
realizadas e a doenca, incluidas nas hipoteses
diagndsticas nos casos de soropositivo.

A investigacdo do acometimento visceral e
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haver manifestacdo cutdnea. Caso diagnosticado o
envolvimento multidisciplinar permitira a otimizagéo do
processo de tratamento e a melhor escolha do tratamento
ideal para cada caso.

Uma boa relacdo entre médico e paciente é
essencial no tratamento desta doen¢a. Uma compreensao
clara dos riscos, dos custos, das possibilidades de
sucesso e das opcdes de tratamento deve-se dar a base
do didlogo aberto entre o médico e o paciente com SK.
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