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RESUMO

Os autores revéem os aspectos epidemioldgicos e clinicos de 45 doentes com sarcoma de
Kaposi. Esta neoplasia foi a mais frequente doenga oncoldgica diagnosticada em 552 doentes
com SIDA observados num Servigo de Doengas Infecciosas num periodo de 12 anos. Em 30
(67%) doentes constituiu a manifesta¢do inaugural da sindrome. Atingiu predominantemente o
sexo masculino e homossexuais, sendo a localizagdo cutineo-mucosa a forma de apresentag@o
mais habitual. O atingimento visceral foi diagnosticado em 13 (29%) doentes. Na maioria dos
casos, o sarcoma de Kaposi surgiu em doentes com doengas oportunistas, concomitantes ou
prévias, acompanhou-se de manifestagdes sistémicas e de grave imunodepressdo, aspectos indi-
cadores de prognéstico desfavordvel. Faleceram 35 doentes, conquanto sé em cinco o sarcoma
de Kaposi tenha sido responsdvel pela morte. Nos restantes, as infecgdes oportunistas foram a
principal causa do 6bito. Os avangos da terapéutica anti-retrovirica poderdo contribuir para um
melhor prognéstico da doenga, reduzindo a importante morbilidade que apresenta esta neoplasia
nos doentes com SIDA.

SUMMARY
AIDS - associated Kaposi sarcoma

Kaposi’s sarcoma is the most common neoplasm in AIDS patients. In a 12-year period, 45
(8%) cases were diagnosed in 552 patients with AIDS. Epidemiological and clinical aspects are
reviewed. The disease occurred predominantly in males and homosexuals. In 30 (67%) patients
it was the first manifestation of AIDS. Skin and/or oral disease was the most frequent manifes
tation observed in our patients; 13 (29%) had visceral involvement. Previous or concommitant
opportunistic diseases, systemic illness and severe immunosupression were present in the
majority of the patients. Opportunistic infections were the cause of death in 30 patients; in five
others, Kaposi’s sarcoma was responsible for death. Advances in antiretroviral therapy were of
benefit for patients submitted to chemotherapy and may contribute to a reduction in morbidity
with this neoplasm.

INTRODUCAO

O sarcoma de Kaposi e a pneumonia por Preumocystis
carinii constituiram as primeiras doengas oportunistas
que alertaram para a ocorréncia da sindrome de imuno-
deficiéncia adquirida (SIDA), descrita pela primeira vez
em 1981 nos Estados Unidos da América do Norte!.

Este tumor é uma neoplasia vascular que atinge prefe-
rencialmente a pele e as mucosas, podendo, por vezes,
infiltrar vdrios 6rgdos. A sua descri¢do data de 1872 e
deve-se a Moriz Kaposi, médico de nacionalidade hin-
gara, que denominou essa entidade de hemangiosarcoma
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pigmentado multifocal idiopdtico. Nessa altura ndo des-
pertou grande interesse, dada a sua ocorréncia esporddi-
ca. Esta forma da doenga, também chamada cléssica, era
rara e de fei¢do benigna, atingindo sobretudo o adulto do
sexo masculino com mais de 40 anos e de descendéncia
mediterranica ou judaica?.

Entretanto, outras formas da doenga foram encon-
tradas. Entre 1950-60 foram descritas as formas
endémicas, mais agressivas, predominantes em paises
da Africa equatorial e atingindo uma populagdo mais
jovem, em 1970 as formas iatrogénicas ou pds-trans-
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plantes, observadas em doentes com imunodepressdo
secunddria a transplantacdo ou tratamento imunossu-
pressor, e na década de 80 o sarcoma de Kaposi asso-
ciado a SIDA. A agressividade desta forma, com fre-
quente invasdo ganglionar e visceral. particularmente,
do aparelho digestivo. pulmaio. figado, bago e rins. e a
desfiguragiio que pode originar. sdo caracteristicas que
a distinguem das outras formas de sarcoma de Kaposi e.
concomitantemente, contribuem para a elevada morbi-
lidade e mortalidade de algumas das apresentagoes
desta neoplasia2.

Apesar da sua incidéncia ter diminuido nos anos
imediatos a eclosio da pandemia da SIDA, ndo
deixa de ser relevante a sua importincia. Assim, 0s
autores fazem a revisdo epidemiolédgica e clinica
dos casos de sarcoma de Kaposi diagnosticados
num Servigo de Doengas Infecciosas num perfodo
de 12 anos.

DOENTES, MATERIAL E METODOS

Foram revistos os dados demogréficos e os aspectos
epidemioldgicos, clinicos e terapéuticos de 45 doentes
com sarcoma de Kaposi observados entre 1985 e 1997.

O modo de contdgio foi pesquisado por inquérito
ao doente, avaliando o comportamento sexual, toxi-
codependéncia ou transfusdo de sangue ou dos seus
derivados e, neste caso, investigado esse risco de
transmissdo por identificacdo da dddiva de sangue e
do dador, de maneira a provar a contaminagdo san-
guinea.

O diagnéstico do sarcoma baseou-se em critérios clini-
cos ou em estudo histolégico de tecidos colhidos por
bibpsia, e o da infecg¢do pelo VIH na pesquisa de anti-
corpos especificos por ELISA, confirmados por
Western-blot ou técnica similar.

A SIDA foi definida pela ocorréncia de doengas
oportunistas ou de outras entidades clinicas, de acordo
com os critérios estabelecidos pela Organizagdo Mundial
de Saide (OMS).

O estadiamento da neoplasia foi baseado no sistema
classificativo TIS, considerando-se as caracteristicas
anatémicas das lesbes (T), estado imunolégico (I) e
doenga sistémica concomitante ou prévia (S) (Quadro I).
O prognéstico foi avaliado em baixo e alto risco, de acor-
do com critérios clinicos, imunoldgicos e terapéuticos
(Quadro II).

O estudo da imunidade celular compreendeu a realiza-
¢do de testes cutineos de hipersensibilidade retardada
(Multiteste IMC) e contagem de linfécitos T CD4+ por
citometria de fluxo.
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Quadro I - Sistema classificativo TIS

T: tumor primério

Tl Lesdes confinadas a pele efou
génglios linfaticos e/ou doenga
minima da cavidade oral

T2 Lesdes extensas da cavidade

oral e/ou gastrointestinal ou de
outras visceras

I: sistema imunoldgico

10
11

T CD4/mmc = 200
T CD4/mmc < 200
S: doenga sistémica
SO Auséncia de infeccdo opor-
tunista ou outra manifestacdo
relacionada com a infecgéo pelo
VIH; auséncia de sintomas B*

Ocorréncia de infecgdo opor-
tunista ou outra manifestagdo
relacionada com a infecglo pelo
VIH; presenca de sintomas B

Ocorréncia de infec¢des opor-
tunistas ou outras manifestagdes
relacionadas com a infec¢o pelo
VIH: com ou sem sintomas B

Sl

S2

* febre, sudagio nocturna. emagrecimento superior a 10% do peso corporal

Quadro Il - Avaliagcdo do progndstico do sarcoma de
Kaposi

Baixo risco Alto risco

Doenga limitada Doenga extensa

Auséncia de infecgdo Infeccdo oportunista prévia

oportunista prévia

Auséncia de sintomas B

Auséncia de edema

Linfécitos T CD4/mmc > 200
Lesoes de SK < 25

Lento desenvolvimento das
lesdes de SK: < 10/més

Sem atingimento pulmonar
Tolerancia a zidovudina
Antigénio p24 < 35pg/ml

Sintomas B

Edema da face ou das
extremidades

Linfécitos T CD4/mmc < 200
Lesoes de SK > 25

Répido desenvolvimento das
lesdes de SK: >10/més

Atingimento pulmonar
Intolerancia a zidovudina
Antigénio p24 > 35pg/ml

O estudo virolégico foi baseado no teor sanguineo de
ARN VIH-1, determinado por biotecnologia molecular -
Polymerase Chain Reaction (PCR).

A resposta terapéutica foi apoiada nos critérios do
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ACTG, sendo considerados quatro tipos de resposta:
completa, parcial. doenga progressiva e estdvel (Quadro

1n.

Quadro Il - Critérios de resposta terapéutica

Tipo de resposta Caracteristicas

Completa auséncia de lesdo residual
detectdvel

Parcial diminui¢do de 50% no nimero
de lesdes

achatamento completo de 50%
das lesoes nodulares

reducdo de 50% na drea das
lesdes

sem novas lesdes ou atingimen-
to visceral e sem aparecimento
ou agravamento de edema per-
ilesional

nova localizagdo ou agrava-
mento de lesdes viscerais
novas lesdes mucocutineas em
namero superior a 10

aumento de 25% no nimero das
lesdes

alteragdo de mdcula para nédu-
lo em mais de 25% das lesdes
qualquer resposta ndo incluida
nos critérios dos grupos anteriores

Doenca progressiva

Doenca estivel

RESULTADOS

Num perfodo de 12 anos foram observados 1445
doentes com infec¢do pelo VIH, dos quais 552 com
SIDA. O diagnéstico de sarcoma de Kaposi foi estabele-
cido em 45 (3%) casos.

A distribui¢do da neoplasia por ano de diagnostico re-
velou a ocorréncia de sete (15%) casos no primeiro quin-
quénio do estudo, 22 (49%) no segundo e 16 (36%) entre
1995 e 1997 (Quadro 1V).

Quadro IV - Sarcoma de Kaposi por anos de diagndstico

Anos Doentes com SK
_ __n 0%
1985-1989 7 15
1990-1994 22 49
1995-1997 16 36
Total 45 100
Os doentes tinham idades entre 14-62 anos

(X: 35,34£9,7), sendo 41 (91%) do sexo masculino e qua-
tro (9%) do sexo feminino. O tipo de virus foi o VIH-1
em 40 (89%) doentes e o VIH-2 em cinco (11%).

O risco apurado foi a homo-bissexualidade em 19
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(42%) casos, seguindo-se a heterossexualidade em 12
(27%) e a toxicodependéncia em 10 (22%); a transfusdo
de sangue foi o modo de transmissdo do virus em trés
doentes, ndo tendo sido identificado risco de contdgio em
um (Quadro V).

Quadro V- Risco de contdgio da infecgdo pelo VIH

Risco . n %
Homo-bissexualidade 19 42
Heterossexualidade 12 27
Toxicodependéncia 10 22
Transfusdo de sangue 3 7
Desconhecido 1 2
Total 45 100

A forma de apresentagdo clinica foi cutneo-mucosa
(oral e/ou conjuntival) em 27 (60%) doentes, tendo nove
(20%) destes atingimento visceral: cinco pulmonar, dois
gastrico, um esofdgico e um outro laringeo; 12 (27%)
doentes tinham comprometimento cutineo. dois (4%)
pulmonar e géstrico concomitante, um gdstrico, um he-
pético, um ganglionar € um da mucosa oral (Quadro VI).

Quadro VI - Formas de apresentagdo clinica

Forma de apresentacfo clinica n %
Cutaneo-mucosa 27 60
Com atingimento pulmonar 5
Com atingimento géstrico 2
Com atingimento esofdgico 1
Com atingimento laringeo |
Cuténea 12 27
Pulmonar e gdstrica 2 5
Gdstrica 1 2
Hepitica 1 2
Ganglionar 1 2
Oral 1 2
Total 45 100

O sarcoma de Kaposi foi a manifestagdo diagndstica
de SIDA em 30 (67%) doentes, tendo nos restantes 15
(33%) surgido apds estabelecida a sindrome. Nestes
casos, o diagnéstico definidor foi a tuberculose e a can-
didiase esofdgica em cinco cada, e a pneumonia por P.
carinii, a toxoplasmose cerebral, a meningite criptocéci-
ca, a leucoencefalopatia multifocal progressiva e a sin-
drome de emaciagio em um cada.

Em 35 (78%) doentes havia histéria de candidiase oral
ou de outra doenca oportunista ou de sintomas B - febre,
sudacdo nocturna, emagrecimento e diarreia crénica.

Todos os doentes estavam anérgicos e a média dos lin-
focitos T CD4+ em 44 dos doentes foi de 81,7/mmc (X:7-
337; 81,7£80,1); quatro doentes tinham linfécitos T
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CD4+ > 200/mmc (X:204-337;, 286,7+57,6). Em 14
doentes a viremia no momento do diagndstico do tumor
variou entre 518 e 1.320.836 cépias/ml (X: 283.955 =
376.745).

Catorze (31%) doentes ndo fizeram tratamento especi-
fico da neoplasia: 11 tinham formas cutdneo-mucosas
que no momento do diagnéstico ndo foram considerados
elegiveis para terapéutica e em trés, com doenca cutinea,
ganglionar e hepdtica em um cada, o diagndstico foi
baseado no estudo necrépsico em dois e no terceiro esta-
belecido por estudo histolégico hepitico trés dias antes
da ocorréncia da morte, conquanto o resultado tivesse
sido conhecido posteriormente. Nestes trés doentes as
causas dos 6bitos foram linfoma primdrio do sistema
nervoso central, tuberculose e leucoencefalopatia multi-
focal progressiva. Nos restantes 11 doentes com sarcoma
de Kaposi muco-cutineo, a doenga manteve-se estivel
em dez por um periodo que variou entre trés dias e 36
meses (X:8,9+11,1 meses). Destes, oito faleceram por
intercorréncia infecciosa oportunista trés dias a 36 meses
(X :8,0+12,4 meses) apdés o diagndstico da neoplasia,
continuando dois em observagdo médica 12 e 13 meses
ap6s o seu diagnéstico; no outro doente, houve pro-
gressdo da doenga, com ocorréncia da morte dois meses
mais tarde, devida a linfoma primério do sistema ner-
voso central.

O tratamento do sarcoma de Kaposi foi instituido a 31
(69%) doentes, sendo o esquema terapéutico inicial o
interferdo o-2b em 13 (42%), a daunorubicina lipos-
sémica em 12 (39%) e a vincristina e vinblastina de
modo alternado em seis (19%).

Em 14 (45%) doentes houve progressdo da doenga,
condicionando mudanga da quimioterapia em nove.
Todos faleceram entre um e 36 meses (X:13,7x12,7
meses) apés o diagndstico da neoplasia, tendo a morte
surgido em consequéncia de infecgdio oportunista em
sete, da evolugio do préprio sarcoma em cinco, de cir-
rose hepdtica em um, ndo tendo a causa do 6bito sido
determinada num outro, em virtude de ter abandonado o
seguimento médico. Nove (64%) destes 14 doentes ti-
nham atingimento visceral, laringeo, pulmonar e/ou
gdstrico.

Em dez (32%) doentes houve estabilizacdo da
doenga por um periodo de seguimento que variou en-
tre um e 50 meses (X:22,1+16,2 meses); em dois des-
tes a neoplasia manteve-se estivel apés um perfodo ini-
cial de progressdo, revertida com a mudanga do tra-
tamento citostdtico. Desses dez doentes, oito faleceram
por infec¢do oportunista um a 50 meses (X:23,9+16,9
meses) apés o seu diagnéstico; um continua em
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observac¢do médica ao fim de 26 meses € num outro
¢ desconhecida a evolugdo a partir do quarto més,
por entretanto ter abandonado a consulta.

Em sete (23%) doentes houve regressdo do sarcoma
de Kaposi. Cinco tinham formas cutineas ou muco-
cutineas, tendo dois também atingimento visceral, pul-
monar e géstrico respectivamente. O tempo de segui-
mento variou entre 12 e 39 meses (X:22,3+10,7 meses).
Todos, excepto um que faleceu por micobacteriose dis-
seminada, foram submetidos a terapéutica com
daunorubicina lipossémica e tratamento anti-retrovirico
que incluiu a associa¢fio de um inibidor da protease
com dois inibidores nucleosideos da transcriptase
reversa.

Faleceram 35 (78%) doentes, incluindo os trés em
que o diagnéstico foi feito por estudo necrépsico e
por exame histolégico de fragmento de tecido he-
pético. A morte surgiu apds um seguimento que va-
riou entre trés dias ¢ 50 meses (X=15,3+15,0 meses).
Nove (20%) doentes continuam em tratamento entre
12 € 35 meses (X=18,1+8,5 meses) e um (2%) aban-
donou a consulta ap6s quatro meses de seguimento
médico.

DISCUSSAO

O sarcoma de Kaposi € a neoplasia mais frequente
nos doentes com SIDA, em particular, nos homos-
sexuais masculinos, conforme também foi verificado
na nossa casuistica em que 19 (42%) dos doentes ti-
nham esse comportamento sexual. Contudo, embora
mais raramente, ocorre ainda em toxicodependentes e
em outros doentes que contrairam a infecg¢éo pelo VIH
por outros meios de contdgio, consoante por nés tam-
bém verificado, pois 12 (27%) doentes eram heteros-
sexuais, 10 (22%) toxicémanos e trés (7%) tinham
sido contaminados através de transfusdes de
sangue3-4,

Como se referiu esta neoplasia foi uma das primeiras
manifestacdes que permitiram a descricio da SIDA,
surgindo nos primérdios da epidemia em cerca de 40-
45% dos doentes!:5. No entanto, a sua evolugdo sofreu
importantes modificacdes ao longo do curso da epi-
demia, com uma diminui¢#o franca do niimero de novos
casos nos primeiros anos € uma estabilizagdo nos anos
mais recentes, variando a prevaléncia actual entre 10-
12%%.7. No nosso estudo, apesar do aumento relativo do
ndmero de casos, ndo houve relacfo proporcional com
com a evolugio da epidemia da SIDA. De facto, obser-
vou-se uma diminui¢@o da sua incidéncia, passando de
10% no primeiro quinquénio para 6% no triénio 1995-97
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(Quadro VII). No entanto, essa redugfo ndo foi estatisti-
camente significativa (x2:0.432).

Quadro VII - Casos de sarcoma de Kaposi observados
no Servigo de Doengas Infecciosas (1985-1997)

Casos de SIDA (n) Com SK  Sem SK
1985-1989 72 7 10% 65 90%

1990-1994 233 22 9% 211 91%
1995-1997 247 16 6% 231 94%
Total 552 45 8% 507 92%

Estudos recentes atribuem a etiologia do sarcoma de
Kaposi a um novo virus da familia Herpesviridae, denomi-
nado Herpes humano tipo 8. De facto, a identificagio nos
trés tipos de sarcoma de Kaposi de sequéncias de ADN do
virus Herpes e o aparecimento de anticorpos especificos sdo
indicios que permitem supor ser a doenga provocada por
esse agente$-!15. A infecgio das células endoteliais vascu-
lares pelo virus Herpes humano tipo 8 parece ser a respon-
sdvel pela patogenia da doenca. A replicagio do virus nes-
sas células determina uma proliferacio celular, de modo
directo ou através de mediadores, como citocinas!8:19,

Em contraste com a forma endémica do sarcoma de
Kaposi, o tumor tem nos doentes com infecgdo pelo VIH

maior agressividade e evolugdo imprevisivel34.

Esta doenga neoplasica atinge predominantemente os
jovens e o sexo masculino, de acordo com a distribuig¢@o
etdria e sexual da SIDA. De facto, a maioria dos nossos
doentes — 29 (64%) - tinha idade compreendida entre 19-
39 anos (30,2+4,5) e 41 (91%) eram do sexo masculino
(M/F=10/1).

Embora a maior parte das descri¢cdes de sarcoma de
Kaposi esteja associada ao VIH-1, mencione-se também
a sua ocorréncia em doentes infectados pelo VIH-2, con-
soante observamos na nossa casuistica, pois cinco (11%)
doentes tinham infec¢do por esse virus.

O sarcoma de Kaposi, os linfomas ndo hodgkinianos € o
carcinoma invasivo do colo do ttero sdo as tinicas doengas
oncolégicas definidoras da SIDA. Habitualmente, ndo sao
as manifestacGes inaugurais, sendo mais comum surgirem
apds estabelecida a sindrome. No nosso estudo, o sarcoma
de Kaposi foi registado em 45 (8%) doentes de um total de
552 com SIDA, sendo em 30 (67%) a primeira manifes-
tagdo. Nos restantes 15 (33%) doentes haviam j4 sido diag-
nosticadas outras doengas oportunistas definidoras: tuber-
culose e candidiase esofdgica em cinco cada, e pneumocis-
tose, toxoplasmose cerebral, criptococose mem’ngea; leu-
coencefalopatia multifocal progressiva e sindrome de ema-
ciagfo em um cada. No Quadro VIII mostram-se as doengas

Quadro VIII - Doenga oportunista diagnéstica de SIDA - casos observados no Servigo de Doengas Infecciosas

Doenca oportunista
Tuberculose
Pneumocistose
Candidiase esofdgica
Toxoplasmose cerebral
Criptococose meningea
Sindrome de emaciagdo
Doenga citomegdlica
Micobateriose por Mycobacterium avium complexo
Leucoencefalopatia multifocal progressiva
Encefalopatia pelo VIH

Sepsis por Salmonella spp.

Criptosporidiose crénica

Pneumonia bacteriana recorrente

Isosporidiose crénica

Histoplasmose cerebral

Sarcoma de Kaposi

Linfoma ndo hodgkiniano

Carcinoma invasivo do colo do ttero

Total

Doentes sem SK Doentes com SK

n=507 n=45

n° %  n° 9%
224 44 5 11
77 15 1 -
54 11 5 11
39 8 1 -
30 6 1 -
20 4 1 -
13 3 - -
10 2 - -
8 2 1 -
7 1 - -
7 1 - -
6 1 - -
3 - -
2 1 - -
1 - -
- - 30 67
6 1 - -
1 - - -
507 100 45 100
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oportunistas diagnésticas de SIDA em doentes com € sem
sarcoma de Kaposi, verificando-se ser entre nds a tuberculose
a infecgdio oportunista mais comum em ambos 0 grupos.

A apresentagdo clinica do sarcoma de Kaposi difere
consoante a localiza¢do, sendo os locais mais atingidos a
pele, a mucosa da cavidade oral e da conjuntiva, o apare-
lho gastrointestinal, o tracto respiratério e os génglios
linfaticos, mais raramente o cérebro.

As lesdes apresentam-se sob a forma de méculas,
nédulos ou placas duras e de cor vermelha ou violdcea
(Figuras I e 2), conquanto em individuos de tez escura

Fig. 2 - Sarcoma de Kaposi: lesdo tinica no cavalo popliteo

possam ser hiperpigmentadas. Ndo s3o dolorosas e nao
desaparecem com a vitro-pressio, sendo as suas dimen-
sdes variadas, habitualmente entre 0,5-2 cm. A sua dis-
tribui¢iio é simétrica, localizando-se de preferéncia no
nariz, pénis, cabega € pescogo.

Inicialmente, podem verificar-se pequenas lesdes ma-
culares, nio salientes, simulando equimoses. Em fases
avancadas as lesdes tornam-se confluentes, constituindo
extensas massas tumorais que se distribuem por toda a
superficie corporal, particularmente face e extremidades
inferiores. De facto, a doenga tende a progredir com o
decorrer do tempo, formando-se novas lesdes que se tor-
nam mais exuberantes e que podem atingir extensas
reas, causando entdo dor e incapacidade funcional. A
obstrucdo linfatica que origina é causa de edema, por
vezes intenso, com predominio nos membros inferiores e
face. Assim, pode ser causa de desfiguragdo importante,
com as consequéncias psicossociais inerentes a uma
patologia ja de si estigmatizante.

O aspecto macroscépico dessas lesdes € muito sugesti-
vo e, embora ndo especifico, é critério de diagndstico,
caso a observagio seja feita por médico com experiéncia.
Contudo, dada a similitude com outras doengas cutineas,
sobretudo a angiomatose bacilar, deve recorrer-se, sem-
pre que possivel, & biopsia cutdnea para estudo histologi-
co e confirmagdo do diagndstico.

As caracteristicas histolégicas mais relevantes sao cons-
titufdas por células fusiformes, fendas vasculares irregu-
lares, rede de fibras reticulares e de colagénio, infiltragdo
de macréfagos, linfdcitos, plasmdcitos, estravazamento de
glébulos rubros e depésitos de hemossiderina.

O atingimento das mucosas oral e conjuntival €, de
igual modo, frequente. Na cavidade bucal (Figura 3) as
lesdes podem ter localizagdo diversa, formando tumores
que podem causar obstrugio oro-faringea, dificultando a
alimentagfio e a respiragdo. A sua evolugdo também ndo

Fig. 3 - Sarcoma de Kaposi na abébada palatina
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€ previsivel, podendo a doen¢a manter-se estdvel por
vdrios meses ou, de modo subito, progredir rapidamente.
A invasio do globo ocular, quando a doenga tem loca-
lizagdo conjuntival, reveste particular gravidade, dado o
compromisso visual que pode acarretar.

No nosso estudo as formas cutdneas e/ou mucosas,
sem evidéncia clinica de compromisso visceral, foram
observadas em 3] (69%) doentes, exibindo em alguns
deles caracteristicas deformantes e incapacitantes.
Excepto em quatro doentes, cujos linfécitos T CD4+
variaram entre 204 e 337/mmc (X:286,7+57,6), todos os
restantes 27 tinham imunidade gravemente comprometi-
da (linfécitos T CD4+ <200/mmc). Em 23 doentes havia
doenga oportunista prévia ou simultinea e/ou apresen-
tavam manifestacGes sistémicas.

O comprometimento visceral pode afectar qualquer
6rgdo. sendo o aparelho digestivo o mais frequente
atingido, mencionando-se ser registado em 40% dos
doentes com lesdes cutdneas2%, Habitualmente ndo tem
traduc@o clinica, conquanto possa provocar obstrucdo,
perfuracio e hemorragia2!. Por esse facto, poderd passar
despercebido e ndo ser diagnosticado, dada necessidade
de recorrer a métodos invasivos para estabelecer o seu
diagnéstico. circunstancia que poderd explicar o baixo
niimero de casos com localizagio digestiva observados
na nossa casuistica, pois em apenas seis (13%) dos nos-
sos doentes foi diagnosticada essa focalizagdo. Todos
tinham grave imunodepressio. traduzida por linfécitos T
CD4+ entre 10-121 (X:44,8+39,1). Também a sua ocor-
réncia foi observada em doentes com infec¢Ges opor-
tunistas e acompanhada de sintomas B.

O pulmdo € também um alvo da doenga, revestindo
maior gravidade e causa de elevada mortalidade.
Geralmente, tem tradugio clinica, sendo a tosse, o bron-
co-espasmo € a dispneia as manifesta¢cGes mais usuais,
conforme observamos na nossa casuistica em que sete
(16%) doentes tinham atingimento deste 6rgdo. O sarco-
ma de Kaposi pulmonar ocorre em fases avangadas de
depressdo imunolégica, habitualmente quando os linfé-
citos T CD4+ sdo inferiores a 200/mmc, como verifi-
camos nos nossos sete doentes que, além de estarem
anérgicos, tinham linfécitos T CD4+/mmc entre 10-121
(79,0£43,9). O atingimento cutdnec e/ou mucoso con-
comitante € frequente, com lesdes em niimero superior a
50, aspecto também observado em cinco (71%) dos nos-
sos doentes22,

O diagndstico com outras doengas oportunistas do pul-
mao nio € fécil, sendo necessédrio o recurso a exames
invasivos, incluindo biopsia pulmonar, para seu esclare-
cimento. No entanto, a presenca de lesdes endobron-
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quicas de coloragdo violdcea € tipica e considerada de
valor diagnéstico se houver atingimento de outros
locais?2.

O padréo radiolégico reticulo-nodular é o mais tipico.
Contudo, estdo também referidos infiltrado intersticial
idéntico ao da pneumocistose, derrame pleural e
adenopatias hilares22-25,

O cintilograma pulmonar pelo gélio € itil no esclare-
cimento do sarcoma de Kaposi do pulm&o, por ndo haver
captagdo de gdlio pelas células tumorais?3,

A evolugdo da doenga é rdpida e progressiva, com uma
sobrevida média entre dois e seis meses, ocorrendo a
morte por insuficiéncia respiratéria22.23.25,

Na maioria dos casos, o sarcoma de Kaposi ndo é
causa de morte, sendo as infec¢Ges oportunistas as
responsdveis pela mortalidade da doenga; no entanto,
apresenta importante morbilidade, sobretudo em fases
avangadas da doenca. E contudo, previsivel poder vir a
ser uma importante causa de morte nesses doentes, aten-
dendo a melhoria dos cuidados médicos e a sua maior
sobrevida.

A avaliac@o da doenga deve apoiar-se no exame clini-
co, seleccionando-se 3-5 lesGes para comparagdo, € em
estudos radioldgico pulmonar, hematolégico, metabéli-
co, hepdtico e renal, contagem de linfécitos T CD4+ e
carga virica. Outros estudos serdo condicionados pelas
queixas do doente ou pelos dados objectivos do exame
fisico.

Nos doentes infectados pelo VIH € pois fundamental a
observagdo cuidada da pele e da mucosa oral, no sentido
de se estabelecer o diagndstico com precocidade, ideal-
mente por biopsia das lesdes.

A Comissdo Oncoldgica do AIDS Clinical Trials
Group (ACTG), sob o patrocinio do National Institute of
Allergy and Infectious Disease (NIAID), desenvolveu
critérios de avaliagdo da doenga, estadiamento clinico e
resposta ao tratamento que sdo propostos para protocolos
terapéuticos, de modo a poder ter-se uma nogdo da efic4-
cia dos diferentes esquemas terapéuticos26 (Quadro I11).

O registo das caracteristicas das lesdes, nomeadamente
dimensdes, coloragio, saliéncia das lesdes e existéncia
de edema, nido deve ser descurado, assim como o atingi-
mento visceral, edema e dreas atingidas.

A terapéutica visa controlar o atingimento visceral € o
edema e, em circunstincias particulares, tem também
uma finalidade estética. Deve fazer-se um planeamento
adequado do tratamento, pois a progressdo do tumor e a
sobrevida estdo sobretudo dependentes da deficiéncia
imunolégica?’.28,

A institui¢@o do tratamento vai depender do curso da
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doenga, se se trata de doenga localizada e estdvel ou
lentamente progressiva ou de doenga extensa € progres-
siva. Na primeira situag@o o tratamento local e a vigilan-
cia clinica sdo suficientes, enquanto no segundo caso
pode justificar-se a radioterapia ou a terapéutica com alfa
interferdo ou com citostdticos, em monoterapia ou em
combinagao.

O tratamento local tem objectivo estético, eliminando
as lesdes desfigurantes, causadoras de desconforto indi-
vidual e social.

A radioterapia, em dose tnica ou fraccionada, € eficaz
no tratamento de lesdes da face, lesdes dolorosas das
regides plantares e do palato, e na redugdo do edema lin-
fatico provocado pelo tumor, conforme tivemos oportu-
nidade de verificar em quatro doentes submetidos a este
tratamento, apesar de algumas dificuldades na sua
aceitacdo, relacionadas com complicagdes locais ou
receio de mais agravar a imunidade, situagGes estas que
ndo sio impeditivas da realizagio desta terapéutica®®.

A aplicagdo topica de nitrogénio liquido ou crioterapia
e a vinblastina intralesional, na dose de 0,2 mg/ml,
podem ser aconselhadas no tratamento de lesdes de
pequenas dimensdes. Estas formas de tratamento sao efi-
cazes, de facil aplicagdo, indcuas e de baixo custo,
podendo ser usadas em regime ambulatdrio. Apenas,
refira-se a dor que pode surgir com a aplicagdo de vin-
blastina30.31,

A excisdo cirdrgica é outra alternativa de facil exe-
cucdo e indcua, mas com resultados clinicos transitorios,
dado ndo ser possivel a excisdo completa da lesdo na
maioria dos casos. Estd limitada a exérese de lesdes
plantares, pregas cutineas, dreas de flexdo-extensédo €
conjuntivas. A dificuldade de cicatrizagdo e a infecgdo
secunddria sdo complicagBes associadas a esta técnica.

A quimioterapia pode ser usada em regime de
monoterapia ou com associago de farmacos32-34.

O alfa-interferdo tem acgfo antivirica e antiproliferati-
va, podendo ser utilizado no tratamento do sarcoma de
Kaposi se a doenga estiver limitada e ainda existir fungdo
imunoldgica conservada, avaliada em contagens de lin-
fécitos T CD4+ entre 200-500/mmc33. As doses mais efi-
cazes situam-se entre 30-36 MU/dia, administradas por
via SC. A toxicidade sistémica, hematolégica e hepdtica
é um Gbice ao seu uso. Doses de 5 MU/dia, em associa-
¢do com anti-retroviricos, sdo melhor toleradas e com
efeito antitumoral e antivirico36. Treze dos nossos
doentes foram submetidos a este tratamento, conquanto
nenhum tolerasse as doses elevadas aconselhadas. Em
sete houve estabilizacio da doenga por um periodo que
variou entre 1-50 meses (25,6+17,5) e num outro verifi-
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cou-se regressio das lesdes, ndo se tendo observado
recrudescéncia durante os 39 meses de seguimento médico.

A vinblastina foi um dos primeiros fdrmacos a ser uti-
lizado no tratamento do sarcoma de Kaposi. A dose ini-
cial de 4 mg serd aumentada semanalmente, de modo a
manter-se uma contagem de leucdcitos superior a
2500/mmc. A dose média habitual é de 6 mg, sendo a
toxicidade hematolégica o principal efeito adverso37.

Outras alternativas sfio a vincristina, o etoposideo, a
doxorubicina, a bleomicina e o paclitaxel (taxol). Os
resultados dos diferentes estudos sdo sobreponiveis, com
respostas terapéuticas variando entre 20-30%32:33, A sua
selecgdo é baseada num contexto individual, de acordo
com a situacdo clinica e a toxicidade dos diferentes far-
macos.

A monoterapia com as formulagdes lipossomicas de
daunorubicina, 40 mg/m2 ou de doxorubicina, 20
mg/m2, cada duas a trés semanas, sd0 opgdes terapéuti-
cas eficazes e com muito menor toxicidade, permitindo
outros tratamentos, sobretudo o recurso aos anti-retro-
viricos, hoje considerados fundamentais no tratamento
do doente com infecgio pelo VIH. De facto, a toxicidade
da quimioterapia, idéntica ou potenciada por esses far-
macos, impede o seu uso e, portanto, O dominio da
doenga indutora da imunodeficiéncia, circunstancia tor-
nada possivel com o uso destas novas apresentagoes. A
resposta terapéutica conseguida com esta medicagdo
situa-se entre 30-95%32.33_ Assim, foi usada daunorubi-
cina lipossémica em 12 doentes, tendo-se verificado re-
gressdo das lesGes em seis, com auséncia de progressdao
da doenga por um perfodo que variou entre 12-35 meses
(19,5+8,5). Saliente-se que todos eles foram submetidos
a tratamento anti-retrovirico intensivo, incluindo dois
inibidores da transcriptase reversa e um inibidor da pro-
tease.

O tratamento combinado com qualquer um dos agentes
usados em monoterapia pode ser utilizado em esquemas
de vérias associagdes. A eficdcia é sobreponivel, deven-
do adaptar-se a estratégia de acordo com as particulari-
dades do doente e da doenga. A sua finalidade tem por
objectivo melhorar a eficdcia, reduzindo a toxicidade.
No Quadro IX mostram-se as vdrias possibilidades de
tratamento do sarcoma de Kaposi.

No nosso estudo seis doentes foram tratados com a
associagiio de vincristina e vinblastina com periodici-
dade semanal alternada; em trés a doenga manteve-se
estdvel entre 4-26 meses e nos restantes trés houve pro-
gressdo da doenga que motivou a prescri¢do de outra
terapéutica.

A associa¢do de qualquer destes esquemas de trata-
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Quadro IX - Tratamento do sarcoma de Kaposi

Tratamento local
Monoterapia

Radioterapia

Nitrogénio liquido (crioterapia)
Vinblastina intra-lesional
Cirurgia

Doxorubicina: 20 mg/m?2
Paclitaxel (taxol): 100-135 mg/ m2/1V

Combinada

Vincristina 2,0 mg + Vinblastina 0.1 mg/kg
Vincristina 2,0 mg + Bleomicina 15 U/ m?
Vincristina 2,0 mg + Bleomicina 10 U/ m? +

Interferdo*: 30-36 MU/SC
Vinblastina: 0,1 mg/kg/IV
Vincristina: 2,0 mg/IV
Doxorubicina: 20 mg/m/IV
Etoposideo: 150 mg/ m2/IV

Bleomicina: 10-15 U/ m%/IV
Daunorubicina: 40 mg/m?

Quimioterapia sistémica
Administracao

Diédria

Semanal

Semanal

Semanal

3 dias cada 3-4 semanas
Cada 2 semanas

Cada 2-3 semanas

Cada 2-3 semanas

Cada 2 semanas

Alternado cada semana
Cada 2 semanas
Cada 2 semanas

Doxorubicina: 15 mg/m?2

* em associagio com anti-retrovicos

mento com anti-retroviricos é hoje prética corrente, de
modo a tentar reduzir-se a replicagdo virica e a retardar a
disfuncdo imunoldgica. O recurso aos factores de cresci-
mento hematopoiético deve ser utilizado, de modo a con-
trolar a toxicidade hematolégica da quimioterapia, per-
mitindo o uso das doses maximas dos diferentes medica-
mentos.

Sendo ainda a neoplasia mais frequente nos doentes
com SIDA, apesar de ndo ser causa habitual de morte, o
sarcoma de Kaposi é causador de importante morbili-
dade por poder originar incapacidade funcional e desfi-
guracdo. Conquanto o seu tratamento ndo seja curativo,
tem por finalidade reduzir o edema facial e das extremi-
dades, eliminar a dor, aliviar as queixas gastrointestinais
e minimizar o risco de atingimento pulmonar, sua focali-
zagdo mais grave, objectivos que em parte podem ser
alcangados com os actuais protocolos terapéuticos.
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