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Pacientem byl 56lety muZz bez pozoruhodnosti v rodinné
anamnéze. Pfed nékolika roky pacient podstoupil odstra-
néni polypu na hlasivce, nepravideln€ navstévoval lékaie
i pro vertebrogenni algicky syndrom. Pacient se citil cel-
kové zdrav, zadné 1éky trvale neuzival. Pfed 6 roky se u néj
poprvé objevilo na vnitini ploSe levého stehna lividni loZis-
ko, které se postupné zvétSovalo. LoZisko nikdy nesvédilo,
nebolelo, spontdnné nekrvacelo. Pacient proto vyhledal
Iékate na jiném pracovisti, kde byla provedena i probatorni
biopsie, podle dostupné dokumentace se zavérem chronic-
ké dermatitidy, pfesny histologicky popis ale nebyl
k dispozici. Pro asymptomaticky charakter projevii nebyla

zahdjena Zadna celkova ani lokdln{ terapie. V poslednim
roce pred vySetfenim si pacient povSiml, Ze se objevila
nova loZiska na trupu, hlavé a na koncetinach. Pfi objek-
tivnim vySetfeni byla v uvedenych mistech pfitomna ost-
fe ohrani¢end, ovélnd loZiska do velikosti 2 cm, kterd byla
lehce infiltrovand, misty az makulopapul6zni, ¢ervenofia-
lové barvy, star$i 1éze byly tmavéji pigmentované, nez 1éze
pozdéji vzniklé. Palpa¢né byla loZiska nebolestiva, hladké-
ho povrchu bez zndmek deskvamace. Pracovné byla stano-
vena diagndza koZniho lymfomu, byla provedena proba-
torni biopsie a histologické vySetieni papul6zniho projevu
na pazi (obr. 1, 3, 4) a z loziska na lytku (obr. 2, 5, 6).

Obr. 1. Obr. 2.

Obr. 3.

Obr. 5.

Obr. 6.

Cesko-slovenska dermatologie

315



HISTOLOGICKY NALEZ

DISKUSE

V probatorni biopsii z pravé paZze byla epidermis beze
zmén, horni korium bylo prostoupeno vietenitymi stfedné
velkymi butikami misty v mitdze (obr. 3, 4), které prostu-
povaly vazivo, misty vytvéiely aZ noduldrni struktury,
mezi sebou svirajici sloupce erytrocytll, misty vykazujici
prfitomnost drobnych eozinofilnich, PAS-pozitivnich glo-
buli (obr. 4), v ptilehlém koriu byly v obou biopsiich patr-
né perivaskuldrni mononuklearni infiltraty s pfimési plaz-
mocytll a erytrocytdrnich extravazati (obr. 6).
V infiltratech v koriu pievazuji T-lymfoidni buriky CD3+,
CD8+, CD5+, CD7+, mensi pocet tvoii B-lymfoidni buii-
ky CD20+.

V biopsii z levého lytka byla epidermis nepravidelné
akantotickd s hyperpigmentaci bazélni vrstvy, vazivo hor-
niho aZ stfedniho koria vykazovalo zhrub&lé kolagenni
snopce, fibrotizaci a bylo prostoupeno Stérbinovitymi cév-
nimi prostory misty rizné vinutymi usporddanymi pfevaz-
né paralelné s povrchem (obr. 5, 6). Tyto prostory byly
lemovany jednou fadou misty prominujicich endotelii (obr.
6). Intersticidln€ ve vazivu byly jednotlivé pfitomny vie-
tenité buriky misty s nepravidelnymi strukturami jader
a prominujicimi jadérky, misty v mitéze. Tyto endotelové
buiiky byly pozitivni pii prikazu CD31, CD34, FVIII
a FLI-1. Priikaz prolifera¢niho markeru MIB1 byl pozitiv-
ni asi ve 20 % zminénych bungk.

ZAVER

Kaposiho sarkom

V prvém vzorku ndlez svédcil pro incipientni nodulér-
ni formu Kaposiho sarkomu, ve druhém vzorku podporo-
valy diagn6zu jeho makul6zni formy.

Pacient byl na zdklad€ histologického vySetieni piijat
k hospitalizaci, bylo napldnovano celkové onkologické
vySetfeni v¢etné CT bficha a hrudniku, sonografického
vySetieni axil, tfisel a krku a dale bylo naplanovano zaha-
jeni imunoterapie. Na zobrazovacich metodach nebyly
v Zadné lokalizaci zastiZzeny orgdnové zmény, nebylo pro-
kdzéano ani postiZzeni lymfatickych uzlin. Laboratorni tes-
ty byly kromé lehkého zvySeni absolutniho i relativniho
mnoZstvi monocytdl norméalni. Pacient podstoupil se sou-
hlasem i sérologickd vySetfeni na HIV a HHV-8
s negativnimi vysledky. Za hospitalizace byla zahéjena
imunoterapie interferonem o, nejprve jeden mésic 9 mili-
onl jednotek Skrat tydné, pozdéji 9 miliond 3krat tydné.
Tuto 1é¢bu pacient sniSel bez tézkosti. Zahy doslo
k pozvolnému tmavnuti a oplosténi jednotlivych 1¢ézi.

Kaposiho sarkom je maligni nador vychézejici
z krevnich cév, ktery byva casto spojen s koZnimi
a slizni¢nimi projevy, postiZenim lymfatickych uzlin
a vnitinich orgdnti. Méné Casto byvaji postiZeny naptiklad
svaly, nervy, oko. Pro své relativné pfiznivé biologické
chovani patii mezi takzvané ,low grade* sarkomy. Prvni
uceleny popis tohoto typu nddoru publikoval v jiZ roce
1872 uhersky dermatolog Moritz Kaposi (Kohn), podle
jeho popisu nador vstoupil do literatury jako sarcoma idio-
pathicum multiplex haemorhagicum (v plivodnim ¢lanku
widiopathisches multiples Pigmentsarkom der Haut ). Tato
klasickd varianta postihuje zejména starSi muZe pochaze-
jici z vychodni Evropy ¢i Stfedomoii, byla zndma vazba na
etnickou pfislusnost (nékteré skupiny Zidovského obyva-
telsta). V poloving€ dvacatého stoleti byl zaznamenén vel-
ky vyskyt Kaposiho sarkomu v oblastech subsaharské
Afriky. Tato endemickd forma postihovala kromé star§ich
muzi i déti. Pozdéji s rozvojem transplantacni mediciny
ve spojitosti s dlouhodobou imunosupresivni terapii byl
popsén vyskyt tak zvaného iatrogenniho Kaposiho sar-
komu. Posledni znam4 varianta, epidemicka, je spojena se
Sifenim infekce virem HIV a rozvojem syndromu ziskané-
ho imunodeficitu (AIDS).

Recentné byl Kaposiho sarkom zafazen mezi skupinu
humannich nadort, v jejich etiopatogenezi sehrava dilezi-
tou roli infekce. V 80. letech bylo poukdzéno na dramatic-
ky narast incidence tohoto sarkomu u HIV-pozitivnich
pacientll a pozdé&ji (1994) i na pfitomnost virovych parti-
kuli v butikich riiznych variant nadoru. Tyto virové parti-
kule byly pozdéji urceny jako novy typ 7y herpetického viru
blizce ptibuzného viru Epsteina-Barrové, dnes oznacova-
ného jako tzv. HHV-8 (Human Herpetic Virus 8, dfive
rovnéZ KSHV — Kaposi — sarcoma associated herpetic
virus). Tento dikaz definitivné potvrdil pfedchozi hypoté-
zy o infek¢nim plivodu nddoru a star$i sporadicka pozoro-
vani. Sérologicky byla zaznamendna pozitivita protilatek
proti HHV-8 u vice nez 90 % pacientii s Kaposiho sarko-
mem. HHV-8 je povaZzovan za nezbytnou, ne vSak posta-
Cujici, podminku rozvoje Kaposiho sarkomu. Pfenos toho-
to typu herpetické infekce je vyznamné, ne vSak zcela
vyluéné, vazan na sexudlni aktivitu. Velké mnoZstvi viri-
ont je pritomno ve slinach.

V klasické formé se Kaposiho sarkom vyskytuje pfe-
vazné u star§ich muzi v 6. deceniu. Pfevaha muzi nad
Zenami je udavana 3—15: 1. Nejcastéji byvaji postizeny
distdlni partie dolnich koncetin, kde je moZné zastihnout
rizové, namodralé, ¢i lividn€ zbarvené makuly. Dochézi
k postupnému zvétSovani poctu a plochy 1€zi, nékteré sply-
vaji za vzniku vyraznéjSich noduld, ¢asto modravych ¢i
hnédych. Projevy mohou byt v po¢itku unilaterdlni, ale
s postupem doby maji tendenci k diseminaci i na dalSi ¢as-
ti téla. Vzniku vlastni manifestni 1éze mze predchédzet
edemat6zni prosdknuti v daném misté. Orginové
a slizni¢ni postiZeni je pfitomno jen u 10 % pacient, pro-
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grese onemocnéni je velmi pomald, proto je tento subtyp
povaZovén za indolentni onemocnéni, pfimo na nasledky
onemocnéni zmird jen mélo pacientd.

Endemicky (seu Africky) Kaposiho sarkom se vysky-
tuje v nékolika variantich a postihuje i détské pacienty.
Pozoruhodny je jeho vysoky vyskyt v oblastech zvySené
incidence i Burkittova lymfomu. Jeho chovani je agresiv-
néjsi neZ u klasické varianty, doba nastupu onemocnéni je
o 1 az 2 dekady ¢asnéjsi, pomér postiZeni podle pohlavi je
podobny jako u klasické formy. Lymfadenopatickd forma
s jen fidkymi koZnimi projevy miva pfekvapivé masivni
orgdnové postiZeni, které vede k ¢asné smrti prepubertal-
nich pacientt. U téchto détskych pacientl je pomér posti-
Zeni obou pohlavi téméf identicky.

Iatrogenni subtyp Kaposiho sarkomu postihuje paci-
enty zejména po organové transplantaci, ¢i s chorobami,
pfi kterych je poddvana dlouhodoba imunosupresivni tera-
pie. Prvni projevy se mohou manifestovat i nékolik let po
transplantaci. Etnickym sloZenim a zastoupenim obou
pohlavi kopiruje klasickou variantu, pribéh do jisté miry
z4visi na razanci poddvané imunosupresivni terapie. Bio-
logické chovani nddoru miiZe byt i vyrazné agresivni.

Epidemicky Kaposiho sarkom je nej¢astéjsi maligni-
tou u HIV pozitivnich pacientil. Dfive byl podle n€¢kterych
statistik pritomen napiiklad u 20-40 % homosexudlnich
muzt s AIDS, jeho prevalence nyni klesa, coz je spojova-
no s podavanim HAART (higly active anti-retroviral the-
rapy). Ocenlovan je zejména vliv ,,protedzovych inhibito-
ra“ v ramci 1é¢by AIDS, mechanismus efektu této 1écby
ale neni zcela jasny. Regrese loZisek Kaposiho sarkomu
pri této 1é¢bé muzZe byt dana aktivitou podavaného 1éku,
ale sekundarné maze byt zndmkou restaurace imunitniho
systému pacienta pfi sniZeni virové ndloZze HIV v dusledku
1é¢by. Na rozdil od klasické varianty miZe byt u HIV-pozi-
tivnich jako prvni postiZen oblicej, nos, vi¢ka a tvafe. Na
trupu mohou 1éze sledovat linie $t€pnosti kiiZze. PostiZeni
lymfatickych uzlin a traviciho astroji je velmi béZné. Prv-
ni projev muZe byt u 10—15 % pacientl pfitomen na sliz-
nici dutiny Ustni, zndma je i primomanifestace genitalni.
Biologické chovani nadoru a prognéza u tohoto subtypu
sleduje pribéh zdkladniho onemocnéni. U genera-
lizovaného Kaposiho sarkomu bez terapie nepfeziva 3
roky prakticky Zadny pacient, pfi uZiti HAART se pribéh
stava vice indolentnim.

Byl navrZen i stagingovy systém, 1. stadium predstavu-
je lokalizovany indolentni tumor, II. stadium piedstavuje
lokalng agresivni tumor, III. stadium predstavuje disemi-
novanou chorobu a IV. stadium je generalizace. Kazdé sta-
dium muZe byt dile uréeno jesté pritomnosti ¢i absenci
celkovych priznakil (horecka, ztrita t€lesné hmotnosti o 10
a vice %). Za prognostické faktory se povazuje rozsah
postiZeni, pritomnost celkovych pfiznakli a oportunni
infekce (1).

Molekuldrné biologicky (PCR, polymerdzov fetézcova
reakce, nebo in situ hybridizace) je moZno zjistit u vy-
sokého procenta vzorkli nddorové tkané piitomnost
HHV-8, v nékterych studiich byl vyskyt zaznamenén az ve

100 % a vztah mezi touto infekci a Kaposiho sarkomem je
povazovén za kauzdlni. Sérologie HHV-8 byva pozitivni
u vysokého procenta pacientli, problémem nékterych
komer¢né& dostupnych diagnostickych kiti je niZ$i senziti-
vita, specificita je ale velmi vysoka. Séropozitivita HHV-
8 muZe byt dlouhodobé asymptomatickd a v populaci je
jeji prevalence nizkd, v nékterych oblastech (Stfedomofri,
zdpadni Afrika) je ale promofenost pfekvapivé vysoka
(extrémem je Cote d’Ivoire, PobfeZi slonoviny, kde dosa-
huje podle nékterych studii az 100 %), 1ze sledovat gradi-
ent vzrustajici smérem k rovniku.

S infekci HHV-8 byvaji spojovany i nékteré dalsi cho-
roby. Sledovan je tento vztah ke Castelmannové chorobé
a jeji multicentrické varianté, ddle pak k nékterym typtim
lymfomi (primary effusion lymphoma, PEL) (3).

Histologicky nejcastéji 1éze prochézeji vyvojem sledu-
jicim klinicky postupny pfechod od makuléznich projevii
pfes indurovand loZiska az k nodularnim formam.
V poditcich je moZno zastihnout riizné se proplétajici vie-
tenité nidorové buiiky, jednotlivé anebo ve svazcich, a az
sifovité se vétvici $térbinovité cévni prostory ve stromatu
bohatém na kolagenni a elastickd vldkna. Nadorové buii-
ky mohou vykazovat i vyrazné jaderné atypie. B€Zna byva
erytrocytirni extravazace, misty sloupcovité uspofddnych
erytrocytll mezi nidorovymi buitkami, mohou byt pfitom-
ny extra- i intraceluldrni hyalinni eozinofilni téliska (tzv.
PAS-pozitivni globule) z fragmentl rozpadlych erytrocy-
th (CastéjSi u nodularni formy) a pocetné siderofagy
a zejména v CasnéjSich 1ézich mononuklearni infiltraty.
U klasického Kaposiho sarkomu miZe nadorova tkan
nabyvat bud angiomat6zni histoarchitektoniku s pocet-
nymi Sterbinovitymi cévami nahodile distribuovanymi
v dermis, vzacné dosahujicimi azZ do podkoZniho tuku,
jejichZ endotélie nevykazuji vyrazngjsi atypie, nebo naby-
v sarkomatoidni strukturu s malym zastoupenim cévnich
struktur, pocetnymi vfetenitymi atypickymi butikami,
vyraznymi erytrocytdrnimi extravazaty a hemoside-
rinovymi depozity. Jsou samoziejm& znamy i léze
s pfechodnou histoarchitektonikou, u jednoho pacienta
mohou byt pfitomny i léze s odliSnymi histologickymi
rysy, coZ opét jen poukazuje na zminény postupny vyvoj
1ézi. U endemického a epidemického Kaposiho sarkomu
jsou popsdny i nékteré odlisné histologické varianty véet-
né vyrazné anaplastickych agresivnich forem. Histologic-
ka diagnostika inicidlnich 1ézi miZe byt velmi obtiZna,
v biopsii miiZe totiZ dominovat obraz jen nepocetnych Stér-
binovych cévnich lumin, misty s do nich prominujicimi
normalnimi cévami, a lymfocytarni a plazmocytarni infilt-
rat. Histochemicky je cenny prikaz faktoru VIII, ktery je
pozitivni v endotelové vystelce cévnich prostor stejné jako
u vietenitych atypickych bunék, coZ obdobné jako poziti-
vita markeru CD34 naznacuje jejich pavod.

Diferencidlné diagnosticky je nutné zvazovat nejriznéj-
§i cévni tumory vcetné béZného pyogenniho granulomu.
Na bércich miiZe byt zvazovéna i stasis dermatitida. Pro
silnou pigmentaci nékterych loZisek je nutno zvaZovat
i névoceluldrni névy a maligni melanom. Nutné je patrat
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i po bakteridlnich chorobéch typu verruca peruana, ¢i baci-
larni angiomatdza.

Terapie Kaposiho sarkomu je obtiZzna a jednozna¢né je
nutné na prvnim mist€ zdiraznit roli prevence infekce
HHV-8 a HIV. Mezi znamé 1é¢ebné modality je fazen
dlouhodobé zejména interferon o (4). Lokdlné miZe byt
k 1é¢b€ pouzivan alitretinoin. Klasicka virostatika uZivana
k 1é¢bé jinych herpetickych infekci (napf. ganciklovir)
mohou mit pfiznivy efekt, jind (napf. aciklovir) pritbéh
choroby neovlivni. Chemoterapie musi byt poddvana
uvazlive, jeji imunosupresivni u€inek je potencidlnim rizi-
kem, podavéan byva daunorubicin, doxorubicin, paklita-
xel ¢i vinblastin (2).
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