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Sarcoma de Kaposi clásico diseminado en 
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R E S U M E N

El sarcoma de Kaposi (SK) es un tumor angioproliferativo raro, solitario o mul-

tifocal, que típicamente involucra la piel o las mucosas. Hay cuatro tipos am-

pliamente reconocidos de sarcoma de Kaposi que son histológicamente indis-

tinguibles, pero difieren en su epidemiología y pronóstico. La etiología se asocia 

con la infección causada por el virus herpes humano tipo 8, el cual provoca 

cambios en las células epiteliales, las mismas que son sometidas a reprogra-

mación y diferenciación anormal.

 

El SK clásico se produce en hombres más que en mujeres (2.5:1), generalmente 

de edad avanzada, sin inmunosupresión. Las lesiones se caracterizan por má-

culas, pápulas, placas y nódulos violáceos, rojo-azulados o marrones, que son 

propensos al sangrado y ulceración; en más del 85% de los casos se suelen lo-

calizar en miembros inferiores.

Presentamos el caso clínico inusual de una paciente de sexo femenino de 82 

años, sin antecedentes patológicos de importancia, quien no refiere ningún 

hábito tóxico, que consulta porque desde hace dos años presenta múltiples 

parches, pápulas, nódulos y tumoraciones eritematovioláceos, estas últimas 

agrupadas entre sí, dando una apariencia papilomatosa, que iniciaron en el 

dorso de los pies y en poco tiempo se diseminaron al resto de los miembros in-

feriores, abdomen, tórax, cuello y miembros superiores.

Este reporte de caso confirma que la enfermedad no depende únicamente de la 

infección activa por el virus del herpes humano 8, sino también de otras con-

diciones del paciente, aun no bien identificadas. Creemos que el mismo será de 

utilidad para la comunidad médica para conocer que existen ciertos casos de 

sarcoma de Kaposi clásico que se presentan como tumoraciones papilomatosas 

en pacientes sin antecedentes patológicos.
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I N T R O D U C C I Ó N

El sarcoma de Kaposi (SK) es un tumor angioproli-

ferativo raro, solitario o multifocal, que típicamente 

involucra la piel o las mucosas.1 Hay cuatro tipos am-

pliamente reconocidos de sarcoma de Kaposi que son 

histológicamente indistinguibles, pero difieren en su 

epidemiología y pronóstico. Estos son: el SK clásico o 

crónico, endémico o africano, iatrogénico o asociado a 

inmunosupresión y epidémico o asociado a SIDA.2
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Fig. 1. Patches, plaques and violaceous no-
dules on thorax and arms.

Fig. 2. Patches, plaques and violaceous no-
dules on arms and hands.

Fig. 3. Papillomatous tumors and nodules on 
the feet.

El sarcoma de Kaposi (KS) fue reportado por primera vez 

en 1872 por Moritz Kaposi, médico y dermatólogo. Des-

cribió varios casos de un sarcoma de piel pigmentado 

multifocal en hombres europeos de edad avanzada, 

todos los cuales murieron dentro de los 2 años.3

En los últimos años se ha reconocido un nuevo sub-

grupo de pacientes: hombres que tienen sexo con 

hombres (MSM, por sus siglas en inglés) quienes por 

lo general son jóvenes, VIH negativos y no tienen una 

inmunodeficiencia identificable. Esta quinta variante 

se denomina no epidémico, y se parece al clásico en 

presentación y pronóstico.4

La etiología se asocia con la infección por el virus herpes 

humano tipo 8 (HHV-8), el cual provoca cambios en 

las células epiteliales, las mismas que son sometidas a 

reprogramación y diferenciación anormal.5

El SK clásico se produce en hombres más que en mu-

jeres (2.5:1), generalmente de edad avanzada, sin in-

munosupresión aparente.6 Las lesiones se caracterizan 

por máculas, pápulas, placas y nódulos violáceos, ro-

jo-azulados o marrones, que son propensos al sangrado 

y ulceración; en más del 85% de los casos se suelen lo-

calizar en miembros inferiores y en el 68% de los casos 

éstas se limitan únicamente a esa región corporal. Otras 

localizaciones menos comunes son los miembros supe-

riores, el tórax y abdomen, el aparato gastrointestinal, 

los ganglios linfáticos y muy rara vez las mucosas.7 El 

diagnóstico definitivo requiere una biopsia que revele 

las características angioproliferativas: proliferación 

aberrante de vasos sanguíneos, células epiteliales en 

forma de huso, extravasación de eritrocitos e infil-

trado inflamatorio.8 La inmunohistoquímica confirma 

el diagnóstico por detección del antígeno nuclear del 

HHV-8 dentro de las células fusiformes.9

El SK clásico tiene un curso crónico, con tratamiento la 

mitad de los casos tiende a la curación, un veinte por 

ciento se estabiliza, un porcentaje menor tiende a la re-

currencia y a la progresión, sin embargo, por sí solo no 

se ha reportado que produzca mortalidad considerable.7,10

Un gran porcentaje de pacientes con SK clásico res-

ponden parcial o satisfactoriamente a terapia, que in-

cluye radioterapia, escisión quirúrgica, terapia láser, 

quimioterapia, inmunoterapia, entre otros.11

C A S O  C L Í N I C O 
 

Presentamos el caso clínico de una paciente de sexo fe-

menino de 82 años, sin antecedentes patológicos de im-

portancia, quien no refiere ningún hábito tóxico, que 

consulta porque desde hace 2 años presenta múltiples 

parches, pápulas, nódulos y tumoraciones eritemato-

violáceos, estas últimas agrupadas entre sí, dando una 

apariencia papilomatosa, que iniciaron en el dorso de 

los pies y en poco tiempo se diseminaron al resto de los 

miembros inferiores, abdomen, tórax, cuello y miembros 

superiores, asintomáticos al inicio, pero desde hace unos 

3 meses presenta dolor en la planta de los pies, sobre 

todo con la bipedestación. (Figs. 1, 2, 3, 4).
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Hace un año y medio aproximadamente se realizó una 

biopsia en otro centro asistencial, la cual reportó un 

hemangioma capilar y no recibió tratamiento.

Se solicitó una biopsia, la cual fue compatible con 

sarcoma de Kaposi (Fig. 5). Se realizó también una in-

munohistoquímica, la cual resultó notablemente po-

sitiva para herpes virus 8 (Fig. 6). Además, entre los 

exámenes de laboratorio se evidenció por dos oca-

siones las pruebas para VIH negativas. Con estos an-

tecedentes se indicó a la paciente que acuda al servicio 

de oncología de la Sociedad de Lucha contra el Cáncer 

(SOLCA), para que reciba el tratamiento adecuado.

D I S C U S I Ó N

Por epidemiología nuestra paciente se encuentra 

dentro de la variante de SK clásico, ya que se trata de 

una adulta mayor, VIH negativo; pero se comporta 

como una presentación atípica, ya que la mayoría de 

las veces las lesiones se presentan únicamente en 

miembros inferiores y muy rara vez alcanza el tórax y 

abdomen como en este caso.1,10 

A partir de la década de los noventas se empezó a 

pensar que esta patología tenía un origen infeccioso 

independiente del VIH y fue en 1994 que se dio a co-

nocer el resultado de una investigación científica que 

condujo al descubrimiento del herpes virus humano 

tipo 8, como causante de la enfermedad.3,13 

Ahora se sabe que una combinación de infección por 

el virus e inmunidad del huésped deteriorada causa 

SK pero, aunque las variantes relacionada al SIDA y 

el iatrogénico están claramente asociadas con una in-

munodepresión bien definida; la función inmune de-

teriorada en la variante clásica se cree que se relaciona 

más con la ‘inmunosenescencia’; es decir, un sistema 

inmunitario envejecido.14 Además de SK, el herpes 

virus tipo 8 causa dos trastornos linfoproliferativos: 

el linfoma de efusión primaria (LEP)  y enfermedad de 

Castleman multicéntrica (ECM).15 

El diagnóstico patológico a menudo se puede hacer con 

hematoxilina y eosina sola para evaluar las caracterís-

ticas básicas que suelen estar presentes, en diversos 

grados, en todos los casos de la enfermedad. E incluyen 

la proliferación vascular en la dermis (con la formación 

de espacios en forma de hendidura que no están cu-

biertos por endotelio), un mayor número de vasos sin 

un revestimiento de células endoteliales, la presencia de 

sangre extravasada que resulta en la formación de gló-

bulos hialinos y acumulación de hemosiderina. La pro-

liferación de células fusiformes también es una caracte-

rística típica de SK. Estas se caracterizan por citoplasma 

y núcleos alargados y que a veces contienen inclusiones 

de hemosiderina, aunque las células fusiformes se ven 

generalmente en láminas o fascículos, pueden ser difí-

ciles de distinguir en las lesiones tempranas.16  

Últimamente ha cobrado importancia el papel de la 

inmunohistoquímica en el diagnóstico de SK, las le-

siones de SK tienen una composición celular hetero-

génea. La inmunohistoquímica de las células, usando 

anticuerpos contra marcadores endoteliales vasculares 

como CD34 reveló que tienen una naturaleza vascular, 

y la detección posterior de marcadores endoteliales 

linfáticos en las células del huso, como podoplanina 

y receptor del factor de crecimiento del endotelio vas-

cular 3 (VEGF, por sus siglas en inglés), sugirió que SK 

Fig. 4. Multiple nodules at the bottom 
of the feet. 

Fig. 5. Dermal vessel proliferation, spindle 
vessels, extravasation.

Fig. 6. Nuclear powder in HHV-8 infected 
cells.
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tiene un origen de células endoteliales linfáticas.17,18 La 

mayoría de las pruebas inmunohistoquímicas y la ex-

presión génica y los datos experimentales sugieren ac-

tualmente que las células fusiformes son células en-

doteliales linfáticas y/o endoteliales que se someten 

a una reprogramación después de la infección por 

HHV-8 para producir células con un inmunofenotipo 

combinado aberrante.19,20 Además de los linfocitos y las 

células plasmáticas, los histiocitos abundan en las le-

siones de SK, y estos pueden identificarse con inmu-

nohistoquímica y han ayudado a la comprensión de la 

composición celular de esta patología y más en el diag-

nóstico diferencial en casos raros y complicados.21,22

Las tinciones inmunohistoquímicas para antígenos del 

herpes virus tipo 8 son muy útiles para diagnosticar 

SK. Específicamente, los anticuerpos que reconocen a 

la proteína nuclear asociada a la latencia  (LANA, por 

sus siglas en inglés), se pueden usar de rutina para 

confirmar un diagnóstico de SK en casos difíciles, y ac-

tualmente estos se usan rutinariamente. La proporción 

de células infectadas es variable, desde 10% a más de 

90% de la población total de células en las áreas le-

sionales, se considera positiva cuando se observa un 

patrón nuclear punteado, lo que evita que se confunda 

con hemosmosina citoplasmática o melanina cuando 

se usa un cromógeno marrón.3,8,19 

Hoy en día, se cree que el diagnóstico de SK no solo re-

quiere histología e inmunohistoquímica, sino también 

detección del HHV-8 utilizando técnicas de biología 

molecular, ya que la detección y medición de anti-

cuerpos, realizadas en muestras de sangre y otros 

fluidos biológicos pueden delinear aún más el estado 

virológico (latente vs activo).8

El diagnóstico diferencial de SK es amplio, es posible 

que las lesiones cutáneas en etapa inicial necesiten di-

ferenciarse del hemangioma hemosiderótico dirigido, 

el histiocitoma fibroso y el granuloma anular. Las le-

siones que pueden confundirse potencialmente con el 

SK nodular incluyen angiomatosis bacilar, hemangioma 

de células fusiformes y hemangioendotelioma kaposi-

forme, tumores fibrohistiocíticos, variantes atípicas de 

histiocitoma fibroso,  y dermatofibrosarcoma protu-

berans, melanoma de células fusiformes y otras neo-

plasias mesenquimatosas de células fusiformes (leio-

miosarcoma cutáneo).  Las formas avanzadas y más 

agresivas de SK deben diferenciarse del angiosarcoma.23

Por otra parte, podríamos plantear como diagnóstico 

diferencial a los otros trastornos causados por el herpes 

virus 8, en primer lugar, el linfoma de efusión primaria, 

que es un linfoma de células B que afecta más común-

mente las cavidades peritoneal, pleural y pericárdica,24 

aunque también puede presentarse como lesiones só-

lidas que se forman fuera de las cavidades corporales, 

pero es muy raro.25 Se observa con mayor frecuencia en 

hombres jóvenes que son VIH positivos o padecen de 

SIDA. Se han descrito casos no relacionados con el VIH 

en muy pocas ocasiones, pero estos pacientes son casi 

todos padecen inmunodeficiencia de otro origen. Los 

síntomas dependen de la cavidad corporal afectada y 

están causados por la acumulación de líquido con con-

tenido de células malignas.26 Además de infectarse con 

HHV-8, las células tumorales se coinfectan frecuente-

mente con el virus de Epstein-Barr. A pesar de ser de 

origen de células B, las células tumorales con frecuencia 

no expresan inmunoglobulina y otros antígenos de cé-

lulas B, pero expresan antígenos de células plasmáticas. 

El LEP suele ser extremadamente agresivo y presenta 

diseminación a lugares distantes, las infecciones opor-

tunistas y las complicaciones relacionadas con el VIH 

son a menudo fatales. En los casos poco frecuentes 

VIH-negativos el resultado puede ser mejor.3,26 

En cambio, la enfermedad de Castleman multicéntrica 

(ECM) es un trastorno linfoproliferativo que se pre-

senta con linfadenopatía generalizada y síntomas sis-

témicos. Se cree que estos síntomas son causados   por la 

producción excesiva de citocinas inflamatorias, sobre 

todo la IL-6.27 La mayoría de los casos de ECM ocurren 

en pacientes con infección por HHV-8 y VIH; menos 

de la mitad de los casos de ECM se observan en per-

sonas con infección por herpes virus que no tienen 

infección por VIH. Hay características patológicas es-

pecíficas en los ganglios linfáticos, y se pueden iden-

tificar células infectadas por HHV-8, que tienen mor-

fología plasmoblástica y expresan cadenas ligeras de 

inmunoglobulina.28  Los pacientes con infección por 

P. Cabrera et. al
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VIH diagnosticada con ECM asociado con infección por 

herpes virus deben ser tratados con rituximab, un an-

ticuerpo monoclonal, que es el estándar de oro, pero se 

debe agregar quimioterapia (etopósido o antraciclina) 

si hay insuficiencia orgánica potencialmente mortal.29

El SK clásico tiene un curso crónico, con tratamiento la 

enfermedad suele comportarse de la siguiente manera: 

la mitad de los casos tiende a la curación, un veinte por 

ciento se estabiliza, un porcentaje menor tiende a la re-

currencia y a la progresión, sin embargo, por sí solo no 

se ha reportado que produzca mortalidad considerable.7

Entonces un gran porcentaje de pacientes con SK 

clásico responden parcial o satisfactoriamente a te-

rapia, que incluye radioterapia, escisión quirúrgica, 

quimioterapia, terapia láser, retinoides tópicos, imi-

quimod tópico, timolol tópico, inmunoterapia, entre 

otros.11 Sin embargo, en algunos casos de aparente re-

misión se ha reportado la recurrencia de SK, ya que la 

latencia del virus asociada a un fenómeno de Koebner 

ha provocado una reactivación viral, con lesiones tanto 

cutáneas como en mucosas, por lo que es recomen-

dable un seguimiento a largo plazo del paciente.12 

A diferencia de el sarcoma de Kaposi no clásico y no 

VIH (endémico, iatrogénico, no endémico), la reso-

lución espontánea del SK clásico, como tal, no se ha 

reportado hasta el momento, lo cual concuerda con 

otros estudios en los que se afirma que la fisiopato-

logía del sarcoma de Kaposi no sólo requiere la in-

fección activa por el HHV-8, sino también factores 

ambientales, dentro de los cuales el estado inmuno-

lógico parece ser el más importante.30 

C O N C L U S I Ó N 

Presentamos un caso inusual de sarcoma de Kaposi 

clásico, en una mujer sin antecedentes patológicos de 

importancia, con afectación cutánea diseminada, esta 

presentación clínica no ha sido reportada ampliamente 

en la literatura revisada a nuestro alcance. 

Aunque nuestra paciente no presenta una inmunode-

ficiencia identificable y por varias ocasiones ha negado 

la ingesta o aplicación tópica de inmunosupresores, su 

cuadro es compatible tanto histológica como inmuno-

histiquimicamente con sarcoma de Kaposi clásico di-

seminado, lo cual nos podría dejar la duda respecto a 

si la paciente tuvo la participación de una inmunosu-

presión no relatada en el interrogatorio. 

Este reporte de caso confirma que la enfermedad no de-

pende únicamente de la infección activa del virus del 

HHV-8, sino también de otras condiciones del paciente, 

aun no bien identificadas. Consideramos que este caso 

será de utilidad para la comunidad médica para conocer 

que existen ciertos casos de sarcoma de Kaposi clásico 

que se presenta como tumoraciones agrupadas y dise-

minadas en pacientes inmunocompetentes
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A B S T R A C T

Kaposi’s sarcoma (SK) is a rare, solitary or multifocal angioproliferative tumor, 

which typically involves the skin or mucosal surfaces. There are four widely 

recognized types of Kaposi’s sarcoma that are histologically indistinguishable 

but differ in their epidemiology and prognosis. The etiology is associated with 

infection of the human herpes virus type 8, which causes changes in endothelial 

cells, which are subjected to reprogramming and abnormal differentiation.

 

Classical SK occurs in men rather than women (2.5:1), generally elderly, without 

immunosuppression. Lesions are characterized by macules, papules, plaques 

and violaceous, red-bluish or brown nodules, which are prone to bleeding and 

ulceration; in more than 85% of cases, they are usually located on lower limbs.

The unusual clinical case of an 82-year-old female patient is presented. The pa-

tient has no significant pathological history and does not report any toxic habits. 

Her consult is due to multiple patches, papules, nodules and erythematoviolous 

tumors which she has been presenting for 2 years; the tumors, grouped and of 

papillomatous appearance, began on the dorsum of the feet and in a short time 

spread to the rest of the lower limbs, abdomen, thorax, neck and upper limbs.

This case report confirms that the disease does not depend only on the active in-

fection by the human herpes virus 8, but also on other conditions of the patient, 

even if not well identified. It is believed that it will be useful for the medical 

community to know that there are specific cases of classic Kaposi’s sarcoma 

that present as papillomatous tumors in patients without a pathological history.
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I N T R O D U C T I O N

Kaposi sarcoma (KS) is a rare, solitary or multifocal 

angioproliferative tumor, that typically involves skin 

or mucosal surfaces.1 There are four widely recognized 

types of Kaposi sarcoma that are histologically indis-

tinguishable but differ in their epidemiology and prog-

nosis. These include classic or chronic KS, endemic or 

African, iatrogenic or immunosuppression-related 

and epidemic or AIDS-associated.2 

Kaposi sarcoma (KS) was initially described in 1872 by 

Moritz Kaposi, physician and dermatologist. He des-

cribed various cases involving a multifocal pigmented 

cutaneous sarcoma in elderly European men, all of 

which died within 2 years.3

In the last few years, a new subgroup of patients has 

been recognized: men who have sex with men (MSM); 
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Fig. 1. Patches, plaques and violaceous nodules on 
thorax and arms.

Fig. 2. Patches, plaques and violaceous nodules on 
arms and hands.

Fig. 3. Papillomatous tumors and nodules on the feet.

they are generally young, HIV-seronegative and have 

no identifiable immunodeficiency. This fifth variant, 

termed nonepidemic, resembles to classic KS in pre-

sentation and prognosis.4

Etiology is associated with the human herpes virus 8 

(HHV-8) infection, which alters endothelial cells, which 

undergo reprogramming and abnormal differentiation.5

Classic KS is seen in more men than women (2.5:1), ge-

nerally older, without apparent immunosuppression.6 

Lesions are characterized by macules, papules, plaques 

and violaceous, red-bluish or brown nodules, which are 

prone to bleeding and ulceration; in more than 85% of 

cases, these are usually located on lower limbs; and in 

68% of cases, these are exclusively located on that area. 

Other less common areas include upper limbs, thorax 

and abdomen, gastrointestinal tract, lymph nodes and 

mucosal surfaces on rare occasions.7 

 

Biopsy that reveals characteristic angioproliferative 

features is required for definitive diagnosis. These are 

aberrant proliferation of blood vessels, spindle-shaped 

tumor cells, extravasated erythrocytes, and inflam-

matory infiltrates.8 Immunohistochemical staining of 

biopsy specimens confirms diagnosis by detection of 

HHV-8 latent nuclear antigen within spindle cells.9

Classic KS manifests a chronic course. Half of the cases 

can be cured with treatment, twenty percent of the 

cases stabilize, a lower percentage is at risk for re-

currence and progression. Nonetheless, the disease on 

its own has not resulted in mortality.7,10 

A great percentage of classic KS patients show a partial 

or satisfactory response to therapy, including radio-

therapy, surgical escision, laser therapy, chemo-

therapy, immunotherapy, among others.11

C A S E  R E P O R T 

The clinical case of an 82-year-old female patient is 

presented. The patient has no significant patholo-

gical history and does not report any toxic habits. Her 

consult is due to multiple patches, papules, nodules and 

erythematoviolous tumors which she has been pre-

senting for 2 years; the tumors, grouped and of pa-

pillomatous appearance, began on the dorsum of the 

feet and in a short time spread to the rest of the lower 

limbs, abdomen, thorax, neck and upper limbs. These 

were asymptomatic at first. However, 3 months ago, 

the patient started complaining of pain at the bottom 

of the feet, particularly while standing. (Figs. 1, 2, 3, 4). 

Approximately, a year and a half ago, a biopsy was per-

formed at another health center, which confirmed ca-

pillary hemangioma. The patient received no treatment. 
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D I S C U S S I O N

For epidemiologic features, our patient classifies for 

the variant of classic KS, as she is elderly and HIV-ne-

gative; but has an atypical presentation, as most of the 

time, lesions appear on lower limbs, rarely reaching 

the thorax and abdomen, as in this case.1,10

Since the nineties, the infectious origin of this pa-

thology was believed to be independent from that of 

HIV. In 1994, the results of a scientific research, that 

lead to the discovery of HHV-8 as the cause of the di-

sease, were discovered.3,13

Nowadays, it is known that KS is caused by a combi-

nation of virus infection and deterioration of the host 

immune system. However, and although AIDS and ia-

trogenic-related variants are clearly associated with 

a well-defined immunodepression, the deterioration 

of the immune system function within the classic va-

riant is thought to be related to ‘immunosenescence’; 

which refers to an aged immune system.14 Apart from 

KS, HHV-8 causes two linfoproliferative disorders: 

Primary Effusion Lymphoma (PEL) and Multicentric 

Castleman Disease (MCD).15 

Pathologic diagnosis is often made with hematoxylin 

and eosin staining in order to evaluate the basic fea-

tures present, in varying degrees, within all the cases 

of the disease. These include vascular proliferation 

in the dermis (with cleft-like spaces without endo-

thelium covering), a greater number of vessels without 

endothelial cell coating, the presence of extravasated 

blood that results in the formation of hyaline globules 

and hemosiderin accumulation. Spindle cell prolife-

ration is also a distinctive feature of KS. Spindle cells 

are characterized by elongated nuclei and cytoplasm 

and containing hemosiderin inclusions on certain oc-

casions. Although spindle cells are generally identified 

in sheets or fascicles, they may be difficult to distin-

guish in early lesions.16 

Lately, immunohistochemistry has played an im-

portant role in KS diagnosis. KS lesions have an he-

terogenous cellular composition. Cellular immunohis-

Fig. 4. Multiple nodules at the bottom of the feet. 

Fig. 5. Dermal vessel proliferation, spindle vessels, extravasation.

Fig. 6. Nuclear powder in HHV-8 infected cells.

A biopsy was performed. It was compatible with Kaposi 

sarcoma (Fig. 5). An immunohistochemical staining of 

biopsy was also performed. This resulted positive for 

herpes virus 8 (Fig.6). Furthermore, laboratory exams 

confirmed a negative result for HIV on two occasions. 

Such history deemed necessary for the patient to visit 

the oncology department at “Sociedad de Lucha Contra 

el Cáncer (SOLCA)” to receive adequate treatment. 

P. Cabrera et. al
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tochemistry, which makes use of antibodies against 

vascular endothelial markers, such as the CD34, re-

vealed a vascular nature, and the subsequent detection 

of lymphatic endothelial markers in the spindle cells, 

such as podoplanin and vascular endothelial growth 

factor receptor 3 (VEGF), suggested that KS has a lym-

phatic endothelial cell origin.17,18 The majority of im-

munochemical tests and gene expression and experi-

mental data nowadays suggest that spindle cells are 

lymphatic endothelial cells and/or endothelial cells 

that undergo reprogramming after HHV-8 infection to 

produce cells with an aberrant combined immunophe-

notype.19,20 In addition to lymphocytes and plasma cells, 

histiocytes are abundant in KS lesions, which may be 

identified with immunohistochemistry; they have also 

contributed to our understanding of the cellular com-

position of this pathology and in the differential diag-

nosis of KS in rare and complicated cases.21,22

Immunochemical stains for HHV-8 antigens are very 

helpful to diagnose KS. Specifically, antibodies that re-

cognize the latency-associated nuclear antigen (LANA) 

can be used in routine to confirm a KS diagnosis in di-

fficult cases. These are routinely used nowadays. The 

proportion of infected cells is variable, ranging from 

<10% to >90% of the total cell population in lesional 

areas. LANA is considered positive when a punctate 

nuclear pattern is observed, which prevents it from 

being mistaken by cytoplasmic hemosiderin or me-

lanin when a brown chromogen is used.3,8,19

Nowadays, it is thought that a KS diagnosis does not only 

require histology and immunohistochemistry, but also 

HHV-8 detection, using molecular biology techniques, 

as the antibody measuring and detection that are per-

formed in blood samples and other biologic fluids may 

mark the virologic state even further (latent vs active).8 

KS differential diagnosis is wide. Consequently, it is 

possible that early stage cutaneous lesions need to be 

differentiated from the targetoid hemosiderotic he-

mangioma, fibrous histiocytoma and annular gra-

nuloma. Lesions, that one could potentially mistake 

for nodular KS, include bacillary angiomatosis, spindle 

cell hemangioma and kaposiform hemangioendothe-

lioma, fibrohistiocytic tumors, fibrous histiocytoma 

atypical variants, and dermatofibrosarcoma pro-

tuberans, spindle cell melanoma and other spindle 

cell mesenchymal neoplasms (cutaneous leiomyo-

sarcoma). More advanced and aggressive variants of 

KS should be differentiated from angiosarcoma.23 

On the other hand, one could establish as differential 

diagnosis other HHV-8 disorders. First, primary 

effusion lymphoma, which is a B cell lymphoma 

affecting most commonly the peritoneal, pleural and 

pericardial cavities.24 Although it can rarely appear as 

solid lesions that are outside body cavities.25 It is seen 

most frequently in young men with AIDS or HIV po-

sitive. On rare occasions, there have been cases with no 

relation to HIV, but most of these patients suffer from 

other type of immunodeficiency. Symptoms depend on 

the affected body cavity and are caused by the accu-

mulation of liquid with malignant cell content.26 In ad-

dition to being infected by HHV-8, tumor cells are fre-

quently coinfected by the Epstein-Barr virus. Tumor 

cells, although they originate from B cells, do not 

frequently express immunoglobulin and other B cell 

antigens, but they do express plasmatic cell antigens. 

PEL tends to be extremely aggressive and presents 

dissemination in remote locations. Opportunist infec-

tions and HIV-related complication tend to be fatal. In 

rare HIV-negative cases, results may be better.3,26 

In contrast, Multicentric Castleman Disease (MCD) is a 

lymphoproliferative disorder with generalized lympha-

denopathy and systemic symptoms. It is believed that 

these symptoms are caused by excessive production of 

inflammatory cytokines, specially IL-6.27 Most of MCD 

cases occur in patients with HHV-8 and HIV infection; 

less than half of MCD cases occur in people with HHV-8 

but no HIV infection. There are distinctive pathologic 

features in lymph nodes, and HHV-8 infected cells can 

be identified; these have plasmablastic morphology 

and express immunoglobulin light chains.28 HIV pa-

tients diagnosed with HHV-associated MCD are to be 

treated with rituximab, a monoclonal antibody and gold 

standard. Chemotherapy (etoposide or anthracycline) 

must be included in the treatment if there is organic 

insufficiency with potentially lethal consequences.29

P. Cabrera et. al
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Classic KS manifests a chronic course. If treated, the 

disease undergoes the following pattern: half of the 

cases can be cured with treatment, twenty percent of 

the cases stabilize, a lower percentage is at risk for re-

currence and progression. Nonetheless, the disease on 

its own has not resulted in mortality.7

Consequently, a great percentage of classic KS patients 

show a partial or satisfactory response to therapy, in-

cluding radiotherapy, surgical escision, chemotherapy, 

laser therapy, topic retinoids, topical imiquimod, 

topical timolol, immunotherapy, among others.11 

However, some cases of apparent remission have evi-

denced KS recurrence, as the virus latency, associated 

with Koebner phenomenon, has caused viral reac-

tivation, with both mucosal and cutaneous lesions. A 

long-term follow-up of the patient is recommended.12 

In contrast to non-classic and non-HIV Kaposi 

sarcoma (endemic, iatrogenic, non-endemic), classic 

KS’ spontaneous resolution, as it is, has not been re-

ported. This is consistent with other studies, which 

state that KS’ physiopathology is not only caused by 

an HHV-8 active infection, but also by environmental 

factors, among which the immunological state seems 

to be the most important.30 

C O N C L U S I O N 
 

An unusual case of classic KS is presented. The patient 

is a woman with no significant pathological history. 

She does present disseminated cutaneous invol-

vement. This clinical presentation has not been widely 

reported in the literature reviewed within reach.

Although the patient does not present any identi-

fiable immunodeficiency and has denied, on several 

occasions, immunosuppressant topical application or 

intake, her clinical picture is compatible, both histo-

logically and immunohistochemically, with dissemi-

nated classic KS, which could raise doubts in relation 

to the patient’s involvement with any immunosu-

ppressant that was not revealed in the questioning. 

This case report confirms that the disease does not 

only depend on the active infection by HHV-8, but 

also on other conditions of the patient, which may not 

be fully identified. It is believed that this case will be 

useful for the medical community in order to know 

that there are specific cases of classic Kaposi sarcoma 

that present as disseminated and grouped tumors in 

immunocompetent patients.
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