Sarcoma de Kaposi da laringe - Caso clinico

Laryngeal Kaposi’s sarcoma - Case report
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RESUMO

O sarcoma de Kaposi (SK) é a neoplasia mais frequente nos
doentes com o Sindrome de Imunodeficiéncia Adquirida
(SIDA). O envolvimento da cabega e pescogo é frequente,
no entanto o atingimento laringeo com dispneia é raro. Os
autores apresentam um caso clinico ilustrativo desta patologia
como manifestagdo inicial de SIDA.

Doente de 37 anos, sem antecedentes patoldgicos relevantes,
com queixas de dispneia alta, disfonia e disfagia com 2 meses
de evolugdo. Apresentava formagdo vegetante supragloética,
tendo sido realizada bidpsia e traqueotomia. Os exames
complementares confirmaram o diagndstico de SK no contexto
de infeccdo pelo virus da imunodeficiéncia humana (VIH).
Iniciou quimioterapia, profilaxia das infeccGes oportunistas e
terapéutica antiretrovirica, observando-se regressdao completa
das lesdes e descanulagdo ao final do 42 ciclo de tratamento.
Esta entidade, rara como manifestagdo inicial de SIDA, deve ser
considerada no diagndstico diferencial das massas laringeas.
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ABSTRACT

Kaposi’s sarcoma (KS), is the most common malignancy
observed in the patient with acquired immune deficiency
syndrome (AIDS). Head and neck involvement is not unusual.
However laryngeal involvement with dyspnoea is rare. The
authors present a clinical case that illustrates this pathology
as the first manifestation of AIDS.

A 37 year-old male, with no prior pathology, with history of
hoarseness, dysphagia and dyspnoea within 2 months. He
presented with a supraglottic neoformation, and a biopsy of
the lesion and a tracheotomy were performed. Complementary
exams confirmed the diagnosis of laryngeal KS associated to
human immunodeficiency virus (HIV) infection. He started
chemotherapy, opportunistic infection prophylaxis and anti-
retroviral therapy. There was total regression of the lesions
and he was decanulated after the 4t cyle of chemotherapy.
This entity, rare as the initial manifestation of AIDS, must be
considered in the differential diagnosis of laryngeal mass.
Keywords: Kaposi sarcoma, larynx, HIV, AIDS.

INTRODUCAO

O sarcoma de Kaposi (SK) € um tumor vascular indolente
associado ao virus herpes humano tipo 8.

A patogénese ndo estd bem definida envolvendo uma
interaccdo complexa entre factores de crescimento
angiogénicos e citocinas***. Na infec¢do por VIH, a sua
presenca é definidora de SIDA® Foi descrito em 1872 pelo
dermatologista hungaro, Moritz Kaposi, que caracterizou
o tumor como lesGes violaceas maculares cutaneas com
bordos irregulares com predileccdo pelas extremidades
inferiores, mais frequentes em idosos do mediterraneo
e homens judeus.®® Apresenta, no entanto, uma grande
variancia dependendo do subtipo epidemioldgico:
classico, africano endémico, iatrogénico e epidémico
associado a SIDA. 36 Em 1989, cerca de 40% dos homens
homossexuais com SIDA desenvolviam SK. Destes,
2/3 apresentavam lesdes de SK na cabeca e pescogo e
20% tinham envolvimento respiratdrio. Desde 1996, a
incidéncia de SK associada a SIDA tem vindo a diminuir
em parte devido a terapéutica antiretrovirica.® No
entanto, a incidéncia de SK em individuos homossexuais
que estdo infectados com VIH é de cerca de 15-20%, 3%
em heterossexuais que usam drogas injectaveis, 3% em
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mulheres e criangas, 3% em receptores de transfusdes e
1% em hemofilicos.*®

As lesdes sao muitas vezes multifocais podendo afectar
qualquer parte do corpo. Embora a regido da cabeca e
pescoco esteja frequentemente envolvida pelo SK, o
envolvimento laringeo é pouco comum.® A apresentacdo
do SK da laringe com obstrucdo das vias aéreas é rara,
com apenas alguns casos descritos.® Ainda mais raro é
ser a manifestagdo inicial de SIDA.*

CASO CLiNICO

Doente do sexo masculino, 37 anos, fumador (20UMA),
sem antecedentes patoldgicos relevantes, que recorre a
consulta de Otorrinolaringologia por disfonia, disfagia e
dispneia alta com 2 meses de evolugdo. A laringoscopia
indirecta verificou-se a presenca de uma lesdo vegetante,
de bordos irregulares, fridvel, supragldtica que ocupava
a regido direita com edema perilesional. Realizou-se
nasofibrolaringoscopia para documentar a lesdo (figura 1).
Foi solicitada Tomografia Computorizada (TC) cervico-
facial e programada bidpsia. A TC evidenciou um processo
expansivo a nivel da hipofaringe direita com extensdo ao
seio piriforme homolateral e prega ari-epigldtica direita
com extensao inferior a hemilaringe (figura 2).

FIGURA 1
Nasofibrolaringoscopia: Lesdo vegetante supraglotica direita.

FIGURA 2
TC cervico-facial- processo expansivo na hipofaringe direita

A bidpsia revelou um epitélio com alteracoes degenerativas
superficiais de balonizagdo e necrose, discreta
papilomatose e congestdo intensa da lamina prdpria,
portanto sem aspectos neopldsicos ou de processo
granulomatoso. Entretanto recorre ao servico de
urgéncia por agravamento da dispneia com necessidade
de traqueotomia, sob anestesia geral, por iminente
obstrugdo das vias aéreas. Nessa altura foi repetida a
bidpsia (mais alargada). O estudo seroldgico evidenciou
infeccdo por VIH e o estudo anatomo-patoldgico foi
compativel com SK (figura 3). A contagem de linfocitos T
CD4+ era de 3,7células /mm?3 e carga viral VIH-1: 189.244
copias/ml. Durante o internamento verifica-se a presenca
de lesOes cutdneas toraco-abdominais esquerdas (figura
4) e nos membros inferiores, compativeis com SK cutdneo
e a presenca de candidiase oral.

FIGURA 3

Estudo histoldgico por microscopia éptica: Neoplasia
fusocelular vascular. H10-18022x200 Hematoxilina-eosina
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FIGURA 4
LesBes cutaneas toracicas violaceas com um padrdo de
distribuicdo linear tipico.
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O doente foi orientado para o Servico de Infecciologia
onde iniciou tratamento com doxorrubicina lipossdmica
e terapéutica antiretrovirica, tendo sido descanulado
com sucesso ao fim do 42 ciclo de tratamento (figura 5).

FIGURA 5
Nasofibrolaringoscopia: Laringe apds o 42 ciclo de
quimioterapia

DISCUSSAO

O SK da cabeca e pescogo esta bem descrito na literatura,
sendo o palato e as gengivas locais de envolvimento
frequente.® Contudo o SK que resulta em obstrucdo
das vias aéreas é raro.> Mochoulis et al conduziu um
estudo retrospectivo, identificando 17 doentes com
SK laringeo, verificando que a regido supra glética é a
mais afectada.*®*® Como qualquer patologia laringea
manifesta-se por disfonia, disfagia ou dispneia podendo
causar obstrucdo completa. Assim, o SK devera entrar no
diagnostico diferencial das lesdes laringeas.

Embora o SK seja reportado em todos os grupos de risco
para infeccdo VIH verifica-se uma predominancia nos
homossexuais ou bissexuais do sexo masculino.*

O SK é muitas vezes assintomatico e pode ocorrer em
qualquer estadio da infec¢do VIH, mas a mortalidade esta
aumentada quando ha envolvimento visceral e pulmonar.
Consideram-se também factores de mau prognéstico, o
tamanho do tumor, a contagem de linfécitos CD4+ inferior
a 200células/mm?3 e histéria de infec¢des oportunistas.®
O diagnostico do SK laringeo é realizado por laringoscopia
e bidpsia sendo necessario manter um alto indice de
suspei¢do, nomeadamente em doentes sem aparentes
factores de risco para infecgao por VIH. Histologicamente
é caracterizado pela presenca de células fusiformes com
uma orientacdo aleatdria, eritrécitos extravasados e a
presenca de finas fendas vasculares numa rede reticular
de fibras de colagénio.®

Nos casos semelhantes ao por nds descrito, pode ser
necessaria uma intervencdo urgente pelo risco de
obstrucdo da via aérea. Especula-se que a cricotirotomia
deverd ser preferida dado o risco de hemorragia
associado a traqueotomia, muito embora ndo exista
grande experiéncia com a primeira.®>® Grenberg
et al e Roy et al reportaram casos de pacientes com
SIDA e Kaposi laringeo cuja traqueotomia resultou em
hemorragia ndo controlada, paragem cardiorespiratéria
e morte.® Relativamente a bidpsia, ha autores que ndo
a recomendam pelo risco de hemorragia associado.b A
necessidade de realizagdo de procedimentos invasivos
estd associada a uma maior morbilidade e mortalidade.?
No entanto, no caso clinico relatado ndo houve qualquer
tipo de intercorréncia hemorragica.

As opc¢Oes terapéuticas sdo variadas incluindo: irradiacdo
local, quimioterapia intralesional ou ablagdo laser e
terapéutica sistémica, particularmente se a doenga
estiver disseminada ou for rapidamente progressiva.*
A terapéutica local é geralmente usada para como
tratamento paliativo da dor e para obter melhoria
funcional.*®

Por outro lado, nestes doentes é fundamental o
tratamento do VIH propriamente dito. No final
dos anos 90 foram introduzidas duas novas classes
de antiretroviricos, os analogos dos inibidores da
transcriptase reversa ndo nucleosideos e os inibidores
da protease, que melhoraram significativamente a
eficacia deste tipo de terapéutica.’® A combinagdo de
3 ou mais agentes antiretroviricos de pelo menos duas
classes diferentes ficaram conhecidos como tratamento
antiretroviral (TARV). Esta combinacdo leva a uma rdpida
diminuicdo plasmatica da carga viral de RNA VIH e um
aumento da contagem de linfocitos CD4+. Estd também
associada a supressdo da replicagdo do VIH, redugao das
infeccdes oportunistas, da mortalidade, das neoplasias
associadas a SIDA e do SK laringeo epidémico. *®
Durante a era pré TARV a radioterapia tinha um papel bem
definido no tratamento do SK cutdneo e lesdes dolorosas
dos pés, genitais, cavidade oral e conjuntiva. No entanto
é agora menos utilizada como 12linha, tornando-se de
292 ou 32 linha depois da quimioterapia.! Cdrmen Ares e
Abdelkarim S Allal apresentam um caso de SK laringeo
com boa resposta a radioterapia, considerando a mesma
uma boa alternativa com elevado sucesso. Os agentes
utilizados para quimioterapia incluem a vincristina,
vinblastina, doxorrubicina lipossémica, daunorubicina
lipossémica, paclitaxel e interferdo alfa.*?

A injeccdo intralesional de vinblastina foi usada
inicialmente em 1968 por Klein, sendo um método valido
para o tratamento de lesdes pequenas a moderadas da
orofaringe e laringe. Outras formas de tratamento local
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incluem a injec¢do de interferao alfa, aplicagdo tépica de
retindides sintéticos e terapéutica fotodindmica.*

Os doentes com SIDA tém uma sobrevida limitada.
O subtipo de SK associado a mesma é a forma mais
agressiva, sendo que habitualmente os doentes morrem
em 15 a 24 meses.?

Dada a agressividade deste tumor é necessario investir
em novas armas terapéuticas, de forma a garantir o
aumento da taxa de sobrevida destes doentes.

CONCLUSAO

O sarcoma de Kaposi pode ocorrer em individuos
saudaveis ou imunodeprimidos e o seu aparecimento
em locais atipicos é dificil de diagnosticar, requerendo
um alto indice de suspeicdo. Portanto é necessdrio
considera-lo no diagndstico diferencial de massas
laringeas. Apesar do risco associado a procedimentos
invasivos como a traqueotomia e a bidpsia, estas sdao de
considerar na evidéncia de obstrugdo da via aérea e na
necessidade de um diagndstico, como ilustrado no caso
clinico apresentado.
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