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Un cas rare de sarcome de Kaposi

Eléphantiasis des membres
inférieurs et lésions ostéolytiques
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Contexte

Malgré I'amélioration des traitements antirétroviraux,
I'incidence des nouveaux cas de SIDA en Suisse est rela-
tivement stable avec environ 100 cas par année [1]. Les
maladies associées au SIDA sont nombreuses et parfois
de présentations inhabituelles. Nous rapportons ici un
cas rare de sarcome de Kaposi (SK) cutané avec élé-
phantiasis (lymphoedéme volumineux, chronique et
dur) des membres inférieurs et métastatique au niveau
osseux. Ce cas illustre les difficultés parfois rencon-
trées dans la démarche diagnostique dans un cas de
lymphcedeme des membres inférieurs. Chez les per-
sonnes avec un phototype de classe élevée selon Fitzpa-
trick, les 1ésions de sarcomes de Kaposi peuvent passer
inapergues. De plus, lors de SIDA, le diagnostic diffé-
rentiel des lésions osseuses est large et nécessite sou-
vent une confirmation histologique.

Rapport de cas

Anamneése

Un homme de 31 ans, originaire de '’Afrique sub-saha-
rienne et requérant d’asile, consulte le service des Ur-
gences de 'HOpital de Saint-Loup. Récemment arrivé
en Suisse, il se présente pour un bilan de santé d’entrée
sur le territoire avec comme plainte principale des
cedemes douloureux des membres inférieurs qui pro-
gressent depuis 6 mois pour atteindre la région pel-
vienne. Le patient n'a pas d’antécédent notable. Il n’a
pas constaté d’état fébrile.

Statut

Le patient pese 67 kg pour 190 cm. Les parametres vi-
taux sont dans la norme. Des cedémes des membres in-
férieurs apparus aux pieds remontent jusqu’au pelvis
et incluent les organes génitaux externes. Ces cedemes
symétriques ne prennent pas le godet et la peau semble
tres infiltrée (fig. 1).

La région inguinale est difficilement palpable, la peau
étant cartonnée. La couleur sombre de la peau rend son
examen plus difficile. Néanmoins, elle parait homo-
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géne et il n'existe pas de lésion circonscrite. Il n'y a pas
d’adénopathie palpable. La mobilité articulaire des
membres inférieurs est limitée au niveau des genoux
(flexion de 45°). Le patient se mobilise difficilement en
raison des cedémes mais il n'y a pas d’atteinte neurolo-
gique. Aucune douleur du squelette axial n’est men-
tionnée par le patient a la percussion du rachis. Le reste
del'examen clinique n’est pas contributif.

Résultats

Une bicytopénie avec une anémie normocytaire a
99 g/l et une leucopénie a 4,0 G/I est visible a la for-
mule sanguine. La répartition leucocytaire indique
une lymphopénie a 0,6 G/1 et des neutrophiles a 3,1 G/1.
IIn'y a pas d’élévation des transaminases ni de choles-
tase. La créatinine est dans la norme et la protéine C-
réactive (CRP) n’est pas élevée (6,7 mg/l). Face a une si-
tuation clinique peu claire chez un patient originaire
d’'une région a forte prévalence d’'infection par le virus
de 'immunodéficience humaine (VIH), I'Afrique sub-
saharienne, la sérologie VIH effectuée est positive avec
un taux de CD4 a 130 cellules/mm? (11,7%).

La sérologie pour les filaires est négative. L'ultrasono-
graphie inguinale ne montre pas d’adénopathie. Un CT-
scan thoraco-abdominal, a la recherche d'une com-
pression lymphatique rétropéritonéale, suggére une
infiltration rétropéritonéale, mais n'est pas confirmée
par 'IRM abdominale. Ces examens mettent en évi-

s

Figure 1: Face interne de la cuisse gauche cedémateuse.
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Figure 2: IRM abdominale, coupe axial, montrant des lésions
ostéolytiques dans le corps vertébral (fleche).

dence, en revanche, des 1ésions ostéolytiques des corps
vertébraux et des ailes iliaques (fig. 2).

Diagnostic

Dans le diagnostic différentiel d’'une infection VIH
avancée, d'un lymphoedéme des membres inférieurs
d’origine indéterminée, d'une bicytopénie et de lésions
lytiques asymptomatiques du squelette axial, nous
évoquons, un cancer solide métastatique, un myélome
multiple, un lymphome ou une infection opportuniste
disséminée telle qu'une tuberculose, une mycobacté-
rie atypique, une infection fongique (histoplasmose)
ou une bartonellose. L'atteinte hématologique fait éga-
lement évoquer une leishmaniose viscérale bien qu'il
n'y ait pas d'organomégalie (tab. 1).

Aucune tumeur primaire n’est visible au CT-scan tho-
raco-abdominal. Un myélome multiple est peu pro-
bable chez ce patient en 'absence de gammapathie mo-
noclonale a I'immunofixation des protéines sériques.
Une tuberculose pulmonaire est raisonnablement
exclue en I'absence d’infiltrat pulmonaire suggestif et
les PCR pour Mycobacterium tuberculosis complex sur
deux expectorations induites sont négatives. Les hé-
mocultures pour mycobactéries resteront stériles. Les
sérologies Histoplasma et Bartonella ainsi que la PCR
sanguine pour Leishmania sont négatives. Finalement,
des biopsies vertébrales osseuses sont effectuées. Ces
dernieéres, effectuées en bordure de la lésion, re-
trouvent a 'histologie une moelle osseuse trilinéaire
sans signe de malignité compatible avec l'infection
VIH. La PCR pour Mycobacterium tuberculosis complex
et la PCR panfongique effectuées sur la moelle osseuse
sont négatives.

Concernant I'éléphantiasis, un SK associé a HHV-8 est
évoqué et la virémie HHV-8 s’éleve a 2600 copies/ml.
La biopsie cutanée (face interne de la cuisse droite) con-
firme ce diagnostic (angioprolifération importante et
marquage HHV-8 positif). Avant d’initier une chimio-
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Tableau 1: Diagnostic différentiel d’'un lymphoedéme bilatéral
secondaire (non exhaustif).

Néoplasie

Infectieux (tuberculose, histoplasmose, bartonellose)

Lymphangite récurrente

Filariose

Chirurgie

Radiothérapie

Insuffisance d’organe (cardiaque, hépatique ou syndrome
néphrotique)

thérapie, une troisieme biopsie est effectuée afin de
caractériser formellement les lésions lytiques osseuses
et notamment d’écarter une infection opportuniste ou
un lymphome. Lexamen anatomopathologique mon-
tre cette fois une infiltration par un tissu au sein du-
quel on note une angioprolifération a cellules fusifor-
mes exprimant HHV-8, compatible avec un SK. Le bilan
d’extension est complété par un PET-CT qui montre des
captations cutanées de la face interne de la cuisse droite
et une infiltration diffuse de la graisse sous-cutanée de
la région pelvienne et des membres inférieurs. Ce pati-
ent présente donc un syndrome d'immunodéficience
acquise compliqué par un SK cutané métastatique au
niveau osseux (squelette axial).

Traitement et évolution

Aucune autre infection sexuellement transmissible
n'est mise en évidence. Apres analyse de résistance gé-
notypique aux antirétroviraux et en'absence de l‘allele
HLA B5701 (allele associée a un risque d’hypersensibilité
de type IV en cas de traitement par abacavir), un traite-
ment antirétroviral d’abacavir, lamivudine et doluté-
gravir est débuté ainsi qu'une prophylaxie du Pneumo-
cystis par co-trimoxazole. Une chimiothérapie de
doxorubicine liposomale aux 3 semaines est instaurée.
Lévolution clinique a 6 mois est favorable avec une di-
minution de l'infiltration cutanée des membres inféri-
eurs et une diminution de la virémie HHV-8 (400 co-
pies/ml).

Discussion

Le SK est une tumeur d’origine mésenchymateuse, au
sein de laquelle on retrouve une importante angiopro-
lifération. Cette condition est associée a une infection
par HHV-8 et intéresse un ou plusieurs organes, en
particulier la peau, la muqueuse buccale, le tractus gas-
tro-intestinal, le foie, la rate, les poumons et les lym-
phatiques (ganglions et vaisseaux). L'atteinte cutanée
est caractérisée par un aspect en plaques violacées. Plu-
sieurs modes de transmission du virus semblent exis-
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Tableau 2: Classification des sarcomes de Kaposi.

Forme dite classique

Hommes agés d’origine Méditerranée ou Europe de I'Est

Atteinte cutanée

Forme associée a I'immuno-

suppression

Associée a une greffe et/ou un traitement immunosup-
presseur

Ressemblance clinique avec la forme épidémique

Manifestation viscérale d’'emblée possible

Forme endémique africaine

Forme agressive

Se complique parfois d'une atteinte ganglionnaire ou
osseuse

Forme épidémique

Ressemblance clinique avec la forme associée a I'immu-
nosuppression

Cas associés au VIH

Manifestation viscérale d’'emblée possible
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ter comme le contage par la salive ou par voie sexuelle
[2, 3]. La primo infection est le plus souvent asympto-
matique mais peut se manifester par une fievre et une
éruption cutanée [4]. Les formes cliniques du SK sont
réparties en quatre grandes catégories [2] (tab. 2). Dans
sa forme dite classique, le SK atteint typiquement la
peau d’hommes agés d’origine méditerranéenne ou
d’Europe de I'Est. Les 1ésions cutanées apparaissent sur
les extrémités des membres et progressent lentement
sur des années. Le SK endémique africain, souvent plus
agressif se complique parfois d'une atteinte ganglion-
naire ou osseuse. Le SK associé a une immunosuppres-
sion (transplanté d’organe, traitement immunosup-
presseur) et finalement, le SK associé au VIH (forme
épidémique) complétent le tableau. Ces deux formes se
ressemblent néanmoins dans leur expression clinique,
et peuvent d’emblée se manifester par une dissémina-
tion viscérale.

L'essentiel pour la pratique

e Le sarcome de Kaposi fait partie du diagnostic différentiel d’un lymph-

cedeme surtout en cas d’infection VIH ou d’'immunosuppression.

e Chez les personnes de classe phototypique V ou VI selon Fitzpatrick, le

sarcome de Kaposi cutané peut passer inapergu.

e En cas de SIDA, le diagnostic différentiel de Iésions ostéolytiques est

large et une biopsie osseuse devrait faire partie des examens complé-

mentaires.
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Le lymphoedéme est une forme clinique rare du SK et
peut étre observé dans les SK endémiques africains ou
dans les cas associé au VIH [5, 6]. Le lymphoedeme 1ié au
SK touche généralement les membres inférieurs, les
organes génitaux et la région périorbitaire. Il peut pré-
céder ou suivre l'apparition des lésions cutanéomu-
queuses. L'absence de 1ésion typique du SK rend le dia-
gnostic étiologique du lymphoedeme plus difficile en
particulier en 'absence d’adénopathies.

Latteinte viscérale du SK est classiquement associée
soit a la forme endémique africaine soit a I'immuno-
suppression (VIH ou chez les transplantés d’'organe).
Latteinte osseuse est rare. En effet, dans une revue de
la littérature, seuls 66 cas étaient décrits [7]. L'atteinte
osseuse est en général par continuité dans les formes
classique ou endémique africaine. Une dissémination
métastatique est en revanche possible dans les formes
liées a une immunosuppression [8].
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