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Moritz Kaposi
1872

“sarcoma idiopático pigmentado de la piel”.

SIDA
1989
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Science. 1994 Dec 16;266(5192):1865-9

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/7997879
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Sarcoma de Kaposi

• Trastorno angioproliferativo causado necesariamente por la infección del HHV-8.

• Clasificación:

Clásico

Endémico 
/Africano

Iatrogénico

SIDA/ 
Epidémico

HHV8
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Sarcoma de Kaposi

Variante Clásico SIDA/VIH Iatrogénico Endémico

Población • Cuenca Mediterránea-región 
centroeuropea

• Población Turca/Eurasia al norte 
de china

• H:M = 3:1

HSH VIH+
Niveles CD4 < 200
IRIS

• Trasplantados de órganos 
sólido

• Terapia Inmunosupresora

África ecuatorial y subsahariana

Edad >60 años
(<4-8% casos <60)

20-50años < 60 años • Adultos jóvenes
• Niños*

Incidencia • 1672 casos/año UE
• 10500 casos con dx previo en 

Europa en 2008.

Hasta un 25% previo 
era TARGA

RR: 150-200 de un tx de órgano 
sólido 

¿?
Actualmente difícil de diferenciarlo 
del epidémico

Clínica Lesiones cutáneas en EEII. 
Ocasionalmente GI y linfática

Curso crónico-indolente

Lesiones 
multifocales
Afectación mucosas
Visceral

Px variable

Cutánea
Afectacion GI riesgo sangrado+

Afectacion Visceral:
Tx hepático > corazón > renal

Px Variable

• Nodular benigna
• Localmente agresiva, 

invadiendo partes blandas y 
hueso

• Florida diseminada (cutánea y 
visceral)

• *Linfadenopática rápidamente 
progresiva con afectación 
visceral
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Sarcoma de Kaposi- Posibles nuevas “variantes epidemiológicas”

Variante No Epidémica
• SK en HSH HIV neg. 
• KS tipo clásico con edad relativamente jóvenes para clásico (40-50)
• Curso indolente
• Cutánea y mucosas
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Kaposi’s sarcoma in HIV negative men who have sex with men: 
an emerging problem

Ander Mayor-Ibarguren, Kieron
Leslie and Toby Maurer

UCSF Dermatology department

O To review the prevalence of uninfected HIV MSM patients among the 
classical KS patients seen in a tertiary referral center located in San 
Francisco in the last 5 years.

M
We reviewed the patients diagnosed with classical Kaposi’s sarcoma from 
January 1st 2010 to October 31st 2015 in a tertiary referring centre set in 
San Francisco.

R

Total KS seen 41

Classical KS
(non HIV, No 
Iatrogenic)

25

MSM <60 yo 11  (26.82%) *
(44% )**

(34.37%)***

Median Age of 
onset

50 yo (36-60)

• *: of Total KS 
• ** : of Clasiccal KS
• *** : of New KS 

diagnosis
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Kaposi’s sarcoma in HIV negative men who have sex with men: 
an emerging problem

Ander Mayor-Ibarguren, Kieron
Leslie and Toby Maurer

UCSF Dermatology department

• Idiopathic CD4 lymphopenia was ruled out in 6 out of  11 patients, though this 
underlying condition is highly unlikely in the rest of the series.

• HIV infection was strictly ruled out.

• Median age of onset was 50 years old (36-60). 

• Presentation was similar to classic KS in terms of course (more indolent), except for 
the youngest of patients who required systemic chemotherapy due to multiple 
relapsing and lymphedema.

• Type of lesions: nodules and patches. 

• Distribution  of lesions: 

Location n/N (%)

Lower extremities 5/11 (45.5%)

Foot (sole-dorsum) 4/11 (36.6%)

Upper extremities 3/11 (27.3%)

Trunk 1/11 (9%)

Mucosal 1/11 (9%)

Results
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Kaposi’s sarcoma in HIV negative men who have sex with men: 
an emerging problem

Ander Mayor-Ibarguren, Kieron
Leslie and Toby Maurer

UCSF Dermatology department

Results

• Overall Survival 100%  (6 years follow-up)

• Treatments and Response : 

Treatment n/N Response

Criotherapy 2/11 Partial.

IL Vinblastine 1/11 Failure

Radiotherapy 1/11 Failure

Lyposomal
Doxorrubicin

1/11 Complete

Retinoid 1/11 No resoponse. No
progression.

Exicsion 6/11 Complete.

Monitoring 2/11 No progression.

*  Youngest of patients. Multiple Lesions. 
Multiple relapses.  Lypmhedema. 

** Treatment of Choice for single and small lesions.

** * Refused treatment. No progression. 
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Sarcoma de Kaposi- Posibles nuevas “variantes epidemiológicas”

SK en paciente VIH+ con CV baja/indetectable y niveles CD4 altos. 

Posible relación “inmunosenescencia acelerada”:  Casos vs controles 

• > CD4  CD57+ CD28-
• > CD8  CD57+ CD28-
• Menor proporción CD4 naive y CD 8 naive
• Mayor expresión CCR5 en CD4 y CD8
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Sarcoma de Kaposi- Posibles nuevas “variantes epidemiológicas” 

• SK en ptes con linfocitopenia CD4 idiopática.
• Ptes HIV neg. 
• Escasos casos reportados en la literatura
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Sarcoma de Kaposi- Posibles nuevas “variantes epidemiológicas”
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Sarcoma de Kaposi- Epidemiología

• Estudio RARECARE 1995-2002

• Incidencia : 0’3 casos/100000 habitantes (o’8 Sur Europa).

• H: M = 3:1

• Pico incidencia (s/t H):

a) 35-39a ( se piensa q VIH+)

b) >70a

No datos VIH, Tx
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Sarcoma de Kaposi- Epidemiología

• SPV 5años 75% en ptes >65años (SK clásico)

• SPV 5 años en ptes <65 años cambia drásticamente a partir 
1997 (SK asociado SIDA)

T
A
R
G
A
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Sarcoma de Kaposi- mortalidad SK clasico

12.2% SK
21.9% otras neoplasias

65.9% otras causas.

65% Varones media edad 82años
35% Mujeres media edad 82años
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Sarcoma de Kaposi- VHH8

• VHH8 o KSHV; virus oncogénico causa necesaria para el desarrollo de enfermedades relacionadas 

(SK, PEL, Enf. Castleman)

• Se trata de un herpes virus, de la subfamilia gammavirus (VEB). 4 subtipos:

B: África. Presente en hombres modernos África.

D: Europa del Este y Asia

A and C: Europa, Norte Asia y América.

A: Variante progresiva. Mas frecuente ptes HIV + en Brasil. C HIV negativo. 

C: Variante lentamente progresiva

• Mecanismo de infección no esclarecido

Infección variable en el mundo y dentro de cada región: asociación con incidencia de los tumores relacionados

S. Li et al. Kaposi’s sarcoma-associated Herpes virus : Epidemiology and Molecular Biology. Adv Exp Med Biol. 2017;1018:91-127. 
doi: 10.1007/978-981-10-5765-6_7. 
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Intermidiate-endemic:
10-25% Mediterranean area

High-level endemic:
Uganda: 62% HIV-
negative men w/o KS3

Non-
endemic=<10% 
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Northern Italy: 7.3%

Southern Italy: 24.6%

USA: Población general <5%.

Variabilidad alta
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MSM population:

25-60% in HIV infected patients
20-30% in HIV-uninfected patients.

Variabilidad alta
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Sarcoma de Kaposi- VHH8

Fuente biológica:

Saliva Semen Mujeres Tracto digestivo

• 50 ptes HSH infectados por HHV-8 
sin SK, se detectaba en el 39% el 
virus en saliva el 35% de los días vs 
1% en región anal y genital. 

• Ptes con SK se detectó HHV-8 en 
saliva (39%) vs 12% semen.  El 
numero de copias Saliva (33000) vs 
plasma ( 300) vs  semen (40).

• 44 HSH Seattle: 61% positividad 
HHV-8 Saliva. 

• 1/3 de trabajadores sexuales en 
Kenia

• 1/4 de madres de pacientes con 
anemia perniciosa en Uganda.

• Eliminación intermitente y 
menor numero de copias 
que en saliva

• Reservorio prostático: se ha 
encontrado postitividad
HHV-8 en tejido próstata de 
ptes con SK.

Tracto Genitourinario
• Infrecuente
• Frotis cervicovaginal mujeres 

HIV: (0’33%-7%)

Leche materna
• Infrecuente
• Positividad baja en mujeres de 

Zambia y Sudáfrica

• Infrecuente
• 1.4% ptes HSH HHV-8 +
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Sarcoma de Kaposi- VHH8

Transmisión

Sexual No sexual Transfusión sanguínea Tx órgano solido

• En ptes HSH asociación entre 
positividad seroconversión y el 
numero de parejas sexuales e 
historia de ITS

• Seroprevalencia mayor entre 
mujeres y hombres que 
atienden clínicas ITS vs 
donantes de sangre

• Niños en Africa HHV-8 + 
y desarrollan SK antes 
pubertad. 

• Seropositividad mayor 
entre familiares 
cercanos en regiones 
endémicas (transmisión 
horizontal)

• Riesgo de 
seroconversión 2,8% 
en Uganda

• No evidencia en USA 
y Europa

• (transfusiones no 
leucorreducidas–
viremia inusual en 
ptes HHV-8 +)

• 220 ptes tx renales:
Aumento de 
seroconversión HHV-8 de 
6% a 18% en un año 
5 de estos 6 ptes el 
donante era HHV-8+

• Evidencia de 
transmisión KS

Saliva explicaría transmisión sexual y horizontal
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Sarcoma de Kaposi VHH8
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Sarcoma de Kaposi- VHH8

Infección
• HHV-8 amplio tropismo celular: Linf B, células 

endoteliales, macrófagos y células epiteliales.

• Glicoproteina B y K8.1 adhesión a la célula
• Glicoproteinas gH y gL criticas para invasión celular

• Se une a diversas moléculas:
• heparan sulfato 
• Integrinas
• DC-SIGN
• xCT

• Ephrin A2 R: interactua con receptor de 
andrógenos en células endoteliales. 
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Sarcoma de Kaposi- VHH8

Fase latente- fase lítica 

• Orf50: región génica que induce fase 
lítica

• Citoquinas y cofactores: oncostatina
M, factor de crecimiento hepatocito, 
IFN-gamma, vitamina D3, hipoxia

• Citoquinas inflamatorias asociadas VIH
• miRNA que reduzcan actividad NFkB
• Interacción con TLR-7 y TLR-8

S. Li et al. Kaposi’s sarcoma-associated Herpes virus : Epidemiology
and Molecular Biology. Adv Exp Med Biol. 2017;1018:91-127. doi: 
10.1007/978-981-10-5765-6_7. 
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Sarcoma de Kaposi
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Sarcoma de Kaposi- Factores de riesgo Infección 
VHH8

Factores 
de 

Riesgo
SK 

FR

VHH-8 Cepa “A” asociado a mayor carga viral y anticuerpos líticos y latentes del virus vs Cepa 
“C”

Genes inmunomoduladores Haplotipos del receptor beta IL-8 e IL-13.
Genes que codifican para STAT4 (relacionado con IFN-y)
Variantes en promotores de IL-6 e IL-4

IS (AIDS + Tx) Niveles Linfocitos T
Niveles Linfocitos T CD4
Niveles Linfocitos B
Aplicación Corticoides tópicos

Corticoides sistémicos
Inmunosenescencia. 

Activación inmune Relación con niveles de neopterina y b2-
microglobulina, CXVL-10, sIL-1RII, sIL-2RA 
y CCL-3

Asma y pacientes alérgicos (uso CT? )
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Sarcoma de Kaposi- Factore de riesgo Infección 
VHH8

Factores 
de 

Riesgo
SK 

FR

Sexo Más frecuente en varones en todas sus variantes.

Asociación con otras neoplasias • Hasta 20 veces incremento de riesgo de desarrollar neoplasias hematológicas ( Linfoma no 
hodking, linfoma hodking, leucemia)

• Israel: Linfoma hodking OR=7.5 / LNH OR= 5.3 / Leucemia cronia OR=10. (S/T en 
inmigrantes de Union Soviética y Polonia

Anemia 

Exposición a suelo volcánico / 
suelo luvisol

• Riesgo de SK 2 veces mayor en la población cerca del monte Vesubio vs alrededores
• Luvisol: tipo de suelo dentro de zona con suaves pendientes y llanuras en climas donde se 

definen notablemente estaciones secas y húmedas. Ricos en Hierro y sales de aluminio.

Exposición a ciertos atrópodos
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Sarcoma de Kaposi- Factores de riesgo Infección 
VHH8

Factores 
de 

Riesgo
SK 

FR

Tabaco Factor protector en diversos estudios. Efecto acumulativo (mayor protección 
40paq/año que 10 paq/año

Edema crónico de miembros 
inferiores

Diabetes mellitus
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Sarcoma de Kaposi- Clínica

Afectación cutánea:

• Parches, placas o nódulos (únicos o 
múltiples) eritematovioláceos

• Localizaciones típicas:
• EEII
• Mucosa oral, glande

• Puede asociar linfedema

• Dx clínico, se recomienda confirmar con bp



Pseudokaposi Angiomatosis bacilar

Rodriguez G Angiomatosis Bacilar Rev Biomed 2002

Micobacteriosis atípica

Colás Oros CE et al. Emergencias 2015;27:135

Linfangiomatosis Granuloma Piógeno Angiosarcoma

Wagner MJ Endothelial cell malignancies: new insights
from the laboratory and clinic NPJ 2017



Positividad VHH8: 
Especifico
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Sarcoma de Kaposi-Estadificación

SK clásico

• Dado el curso indolente no esta esclarecido el papel de evaluación a distancia de la enfermedad. 
Guiarse según anamnesis. 

• No estatificación ultima versión AJCC. 

• Grupo Italiano propone un sistema 2003 



Monográfico de Tumores cutáneos infrecuentes

Sarcoma de Kaposi-Estadificación

SK VIH y por extensión al asociado al IS
• Solicitar Rx Torax; si afectación broncoscopia o TC
• Solicitar sangre oculta en heces; si positivo estudio endoscópico

• Sistema de claisficación pronostica previo a la época TARGA

Requena C et al. Sarcoma de Kaposi y 
angiosarcoma cutáneo: directrices para 
el diagnóstico y tratamiento. Actas 
Dermosifiliogr. 2018 
https://doi.org/10.1016/j.ad.2018.06.013
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Sarcoma de Kaposi- Tratamiento SK clásico

Lesiones aisladas

1. Observación + Compresión elástica en caso linfedema
2. RT local  (BR 85%, RC 58%, mejoría síntomas 58%)
3. Cirugía: Lesiones acrales / molestas
4. Crioterapia
5. TIL:

1. Vinblistina 0’2mg/ml c/2sem
2. Vincristina (0,03-0,08mg)
3. IFN alfa 3-5 MUI 3 v/sem x 4-5sem

6. Tópicos:
1. Alitretinoina 0’1% gel ( Lesiones maculosas)
2. Imiquimod 5% 3 v/sem x 24 sem
3. Rapamicina tópica

7. ElectroQT
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Sarcoma de Kaposi- Tratamiento SK clásico

Enfermedad diseminada

1. Doxorrubicina pegilada liposomal (20mg/m2 cada 3 semanas):
1. De elección, salvo cardiopatía
2. RP (+ del 50% )o RC en 70% ptes mantenidas 25meses. 
3. Mantener 1-2ciclos tras alcanzar respuesta 
4. Buena tolerancia en general, escasos efectos grados 3-4.

2. Vinblastina (3mg/m2/semanal iv o 6mg/m2/2sem/iv)
1. Respuestas entre el 50-90%

3. Paclitaxel (100mg/sem iv)
4. Bleomicina (15U/sem x 3 semanas y después cada 3sem/i.m)
5. Etopósido oral (100mg/día 3-5 días en semana)
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Sarcoma de Kaposi- Tratamiento SK VIH

Enfermedad aislada
1. Iniciar TARGA +/- terapia 

local.

Enfermedad diseminada
• Iniciar TARGA + 

Doxorrubicina liposomal
• Paclitaxel

• No respuesta 3 meses
• Enf cutánea diseminada >15-25 

lesiones
• Aparición SK en SRI
• Afectación visceral

Requena C et al. Sarcoma de Kaposi y angiosarcoma cutáneo: 
directrices para el diagnóstico y tratamiento. Actas 
Dermosifiliogr. 2018 https://doi.org/10.1016/j.ad.2018.06.013
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Sarcoma de Kaposi- Tratamiento SK iatrogénico

1. Disminuir o suspender IS

La disminución de la IS puede llevar a RC del 17% en ptes tx con SK mucocutaneo y 
visceral

2- Sustituir Cspa por Sirolimus

3- Manejarlo como Kaposi asociado a VIH



Monográfico de Tumores cutáneos infrecuentes

SK- ClinicalTrials.gov

Pomalidomida (CC-4047) Derivado de la talidomida.

Lenalidomida

EphB4-HSA Proteína de fusión inhibe angiogénesis

Nivolumab e Ipilimumab

Everolimus

Selumetinib Inhibidor MEK1 y MEK2

halofuginone hydrobromide
ointment

Quinazolinona alcaloide inhibidor de Metaloproteinasas

IL-12

Nivolumab intralesional

Bevazicumab
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Angiosarcoma
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Angiosarcoma

• Representan el 1-2% de todos los sarcomas, aunque la mitad son al menos cutáneos. 
• Es una de las neoplasias cutáneas con peor px:

• Spv 5 años 10%-50%
• SEER 133 AS 1973-2007: Spv 5ª 34% vs 14% a 10a

• 3 variantes clínicas:
• Wilson Jones : Idiopáticos de cara y cuero cabelludo
• Secundarios:

• Stewart-Treves: En áreas de linfedema brazos de pacientes mastectomizadas de 
manera radical vs otras localizaciones y causas de linfedema

• Areas de piel irradiada, s/t en contexto Ca Mama
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• I angiosarcoma 0’4 casos/millón habitantes USA
• Cutaneos 35-60%.  I 0’2 casos /millón habitantes 

• Edad media dx 73años.

• Raza caucásica

• Sexo:
• H: Wilson Jones (ratio 2:1)
• M: postradioterapia

Angiosarcoma- Epidemiología



Callen et al. 2000



Monográfico de Tumores cutáneos infrecuentes

Angiosarcoma- Variantes clínicas
Wilson Jones Stewart-treves

(Postmastectomia) / Linfedema
Postradioterapia

I Variante + frecuente cAS
<0’1% de tumores mal. Ca y Cu

5% de los AS • 0,05-0,14%
• Su incidencia esta en aumento

Localización Frente y cuero cabelludo
Cabeza y cuello (62%)

Extremidades > pared torácica 
/abdominal

Pectoral > otras

Clínica Macula eritematosa➔ edema➔
placa➔ nódulos /ulceración
Carácter multicentrico

Maculas eritematosas-aspecto 
hematoma o nódulos violáceos sobre 
áreas linfedema

Maculas eritematosas-aspecto 
hematoma o nódulos violáceos 
sobre áreas radiadas

Tiempo 
crecimiento/ 
latencia

Rápido cto 1-30 años
Crecimiento rápido

5 años mama
10 años otras localizaciones
Media 23,3 años si Rt procesos 
benignos

Amplificación/sobrexpresión MYC 50-100% de los casos 
secundarios
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19%

69%

12%

N=16

Will Jones

Post RT

Primario
mama

Mediana edad: 56años (26años- 83años)
Sexo M: 14  H: 2
4 perdida seguimiento
De los 12 restantes; 11 fallecimiento. 
Tratamiento primario:

Qx.
2 linfadenectomia: 

1pte:  2/8 gglios afectos
Qt + Rt adyuvante: 1 pte

Angiosarcoma- Nuestra experiencia en los últimos 10 años
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Angiosarcoma- Patogénesis

Factores de riesgo • Linfostasis
• Radiación
• Exposición solar crónica (descrito en ptes XP)
• Inmunosupresión (HIV y trasplantados)
• Fistulas hemodiálisis o en regiones de implantes de materiales

Mutaciones Primario
• P53
• PTPRB
• PLGC1 (transductor señal TK)
• NUP160-SCL43A
• NTSR-1
• ANKRD1
• CDKN2C
• KDR

Secundario

• MYC
• KIT
• FLT4
• RET
• UNC5A
• KDR

• CTLA4
• ISLR2
• ICOS
• RAB17
• RASGRP3



Bien diferenciado Pobremente diferenciado

• Canales vasculares irregulares y dilatados
• Disecan a través de los haces de colágeno
• Canales anastomosados
• Células endoteliales escasa atipia
• Alguna con núcleo grande hipercromático con prominencia a la 

luz vascular, que a veces se agripan formando pequeñas papilas

• Estructuras vasculares irregulares
• Celulas endoteliales pleomóficas, (poligonal o fusiformes)
• Numerosas mitosis. 
• Vaculas citoplasmáticas : dx diferencial en áreas solidas con 

carcinoma, fribroxantoma atípico o melanoma
• En ocasiones infiltrado linfoide abundante

• IHQ: Pos: Factor VIII, Ulex europaeus, trombomodulina, CD34, CD31, ERG,  VEGFR-3, podoplanina, WT1
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Angiosarcoma- Estadificación

• Entre un 10-30% de los casos pueden tener enfermedad a distancia.

• Pulmón > ganglios (rara vez masas bulky)

• Se recomienda realizar TAC toraco abdominal
• Cervical : AS de Ca
• Pélvico: AS RT área abdominopelvico

• No estadio clínico especifico TNM AJCC- Adopta el genérico para sarcomas de partes blandas

• Principales fx px Wilson Jones:
• T >5cm
• Edad > o= 70ª
• Debatido el grado hx
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SPV 5 a 39,7%
Mediana 3.4 años



!

Los de Cabeza y Cuello eran los que 
con mayor frecuencia asociaban 

márgenes + microscópicos o + NOS



Bajo riesgo 0-1
Riesgo medio 2-3

Alto riesgo >3

VS

AJCC 7ed AJCC 7ed sin subestadios
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Edad >70ª
Raza negra

Tamaño tumoral (a mayor peor) : (<3 vs 3-7cm vs > 7cm
Márgenes +

Grado 3 histológico
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Angiosarcoma- Tratamiento

Tto Comentarios

Qx 3cm margen- profundidad fascia 
(musculo en ocasiones)
Considerar mapeo con bp previo a Cx. 

Edad avanzada ptes.
Dx con T > 5cm
Carácter multicentrico

Qx + Rt Parece ofrecer mejores resultados
Misma dosis que Rt monoterapia salvo 
en casos de RT postradioterapia
(menos dosis)

2 series AS Ca y Cu no metastásico
• 12 ptes: Libres enf 5 
• 72ptes: OS 68 % vs 32% 

SpvEsp 76 % vs 33%
Qt neoadyuvante o adyuvante no añade beneficio

Cirugía única opción curativa
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Angiosarcoma- Tratamiento

Tto Comentarios

RT En casos inoperables 
Neoadyuvante a cirugía
Adyuvante a cirugia

60Gy: 20 sesiones 3Gy

QT Casos paliativos 
Neoadyuvante en casos periorbitarios

Mejores resultados: Paclitaxel-Docetaxel.Doxorrubicina liposomal

Pobres resultados con Sorafenib, Sunitinib y bevacizumab. 

Betabloqueantes Pueden tener algún beneficio en régimen 
paliativo 
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Angiosarcoma- ClinicalTrials.gov

Carotixumab Ac. Anti CD105 (endoglina)

Paclitaxel + Bevacizumab

Paclitaxel+ Avelumab

Eribulina QT análogo de la hialocondrina B

Oraxol Paclitaxel oral

Propanolol

Pazopanib

Regorafenib

Trebananib

Cixutumumab + Doxorrubicina
Hydroclorhide

Anti IGF-1R

Ribociclib Inh CDK4/6
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Conclusiones

Sarcoma de Kaposi

Mejorar el registro de casos.
Mejorar estudios epidemiológicos sobre VHH-8.

Recordar la linfocitopenia CD4 idiopática y 
Cushing endógeno como causas infrecuentes.

Estandarizar guías de tratamiento local. 

Estudios que comparen eficacia de los diversos 
métodos

Angiosarcoma

Incidencia muy baja. Alta mortalidad.

Fundamental dx precoz para poder asegurar 
tratamiento qx.

Posible beneficio RT adyuvante

Necesidad de mejoras terapéuticas para casos 
avanzados.
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