
Klinick˘ pfiípad: Diseminované lividní makulopapuly
a loÏiska 

Procházková, I.1, Krajsová, I.1., ·tork, J.1, Bûlohradská, H.1, Velenská, Z.2,  Lacina, L.1

1Dermatovenerologická klinika 1.LF UK a VFN, Praha,
pfiednosta prof. MUDr. J. ·tork, CSc.
2Ustav patologické anatomie 1. LF UK a VFN
pfiednosta prof. MUDr. C. Pov˘‰il, DrSc.

Česko-slovenská dermatologie 315

Repetitorium âes-slov Derm, 2008, 83, No. 6, p. 315–318

Pacientem byl 56let˘ muÏ bez pozoruhodností v rodinné
anamnéze. Pfied nûkolika roky pacient podstoupil odstra-
nûní polypu na hlasivce, nepravidelnû nav‰tûvoval lékafie
i pro vertebrogenní algick˘ syndrom. Pacient se cítil cel-
kovû zdráv, Ïádné léky trvale neuÏíval. Pfied 6 roky se u nûj
poprvé objevilo na vnitfiní plo‰e levého stehna lividní loÏis-
ko, které se postupnû zvût‰ovalo. LoÏisko nikdy nesvûdilo,
nebolelo, spontánnû nekrvácelo. Pacient proto vyhledal
lékafie na jiném pracovi‰ti, kde byla provedena i probatorní
biopsie, podle dostupné dokumentace se závûrem chronic-
ké dermatitidy, pfiesn˘ histologick˘ popis ale nebyl
k dispozici. Pro asymptomatick˘ charakter projevÛ nebyla

zahájena Ïádná celková ani lokální terapie. V posledním
roce pfied vy‰etfiením si pacient pov‰iml, Ïe se objevila
nová loÏiska na trupu, hlavû a na konãetinách. Pfii objek-
tivním  vy‰etfiení byla v uveden˘ch místech pfiítomná ost-
fie ohraniãená, oválná loÏiska do velikosti 2 cm, která byla
lehce infiltrovaná, místy aÏ makulopapulózní, ãervenofia-
lové barvy, star‰í léze byly tmavûji pigmentované, neÏ léze
pozdûji vzniklé. Palpaãnû byla loÏiska nebolestivá, hladké-
ho povrchu bez známek deskvamace. Pracovnû byla stano-
vena diagnóza koÏního lymfomu, byla provedena proba-
torní biopsie a histologické vy‰etfiení  papulózního projevu
na paÏi (obr. 1, 3, 4) a z loÏiska na l˘tku (obr. 2, 5, 6). 

Obr. 1. Obr. 2. Obr. 3.

Obr. 4. Obr. 5. Obr. 6.
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HISTOLOGICK  ̄NÁLEZ

V probatorní biopsii z pravé paÏe byla epidermis beze
zmûn, horní korium bylo prostoupeno vfietenit˘mi stfiednû
velk˘mi buÀkami místy v mitóze (obr. 3, 4), které prostu-
povaly vazivo, místy vytváfiely aÏ nodulární struktury,
mezi sebou svírající sloupce erytrocytÛ, místy vykazující
pfiítomnost drobn˘ch eozinofilních, PAS-pozitivních glo-
bulí (obr. 4), v pfiilehlém koriu byly v obou biopsiích patr-
né perivaskulární  mononukleární infiltráty s pfiímûsí plaz-
mocytÛ a erytrocytárních extravazátÛ (obr. 6).
V infiltrátech v koriu pfievaÏují T-lymfoidní buÀky CD3+,
CD8+, CD5+, CD7+, men‰í poãet tvofií B-lymfoidní buÀ-
ky CD20+.

V biopsii z levého l˘tka byla epidermis nepravidelnû
akantotická s hyperpigmentací bazální vrstvy, vazivo hor-
ního aÏ stfiedního koria vykazovalo zhrubûlé kolagenní
snopce, fibrotizaci a bylo prostoupeno ‰tûrbinovit˘mi cév-
ními prostory místy rÛznû vinut˘mi uspofiádan˘mi pfieváÏ-
nû paralelnû s povrchem (obr. 5, 6). Tyto prostory byly
lemovány jednou fiadou místy prominujících endotelií (obr.
6). Intersticiálnû ve vazivu byly jednotlivû pfiítomny vfie-
tenité buÀky místy s nepravideln˘mi strukturami jader
a prominujícími jadérky, místy v mitóze. Tyto endotelové
buÀky byly pozitivní pfii prÛkazu CD31, CD34, FVIII
a FLI-1. PrÛkaz proliferaãního markeru MIB1 byl pozitiv-
ní asi ve 20 % zmínûn˘ch bunûk. 

ZÁVùR

Kaposiho sarkom
V prvém vzorku nález svûdãil pro incipientní nodulár-

ní formu Kaposiho sarkomu, ve druhém vzorku podporo-
valy diagnózu jeho  makulózní formy.

Pacient byl na základû histologického vy‰etfiení pfiijat
k hospitalizaci, bylo naplánováno celkové onkologické
vy‰etfiení vãetnû CT bfiicha a hrudníku, sonografického
vy‰etfiení axil, tfiísel a krku a dále bylo naplánováno zahá-
jení imunoterapie. Na zobrazovacích metodách nebyly
v Ïádné lokalizaci zastiÏeny orgánové zmûny, nebylo pro-
kázáno ani postiÏení lymfatick˘ch uzlin. Laboratorní tes-
ty byly kromû lehkého zv˘‰ení absolutního i relativního
mnoÏství monocytÛ normální. Pacient podstoupil se sou-
hlasem i sérologická vy‰etfiení na HIV a HHV-8
s negativními v˘sledky. Za hospitalizace byla zahájena
imunoterapie interferonem α, nejprve jeden mûsíc 9 mili-
onÛ jednotek 5krát t˘dnû, pozdûji 9 milionÛ 3krát t˘dnû.
Tuto léãbu pacient sná‰el bez tûÏkostí. Záhy do‰lo
k pozvolnému tmavnutí a oplo‰tûní jednotliv˘ch lézí. 

DISKUSE

Kaposiho sarkom je maligní nádor vycházející
z krevních cév, kter˘ b˘vá ãasto spojen s koÏními
a slizniãními projevy, postiÏením lymfatick˘ch uzlin
a vnitfiních orgánÛ. Ménû ãasto b˘vají postiÏeny napfiíklad
svaly, nervy, oko. Pro své relativnû pfiíznivé biologické
chování patfií mezi takzvané „low grade“ sarkomy. První
ucelen˘ popis tohoto typu nádoru publikoval v jiÏ roce
1872 uhersk˘ dermatolog Moritz Kaposi (Kohn), podle
jeho popisu nádor vstoupil do literatury jako sarcoma idio -
pathicum multiplex haemorhagicum (v pÛvodním ãlánku
„idiopathisches multiples Pigmentsarkom der Haut“). Tato
klasická varianta postihuje zejména star‰í muÏe pocháze-
jící z v˘chodní Evropy ãi Stfiedomofií, byla známa vazba na
etnickou pfiíslu‰nost  (nûkteré skupiny Ïidovského obyva-
telsta). V polovinû dvacátého století byl zaznamenán vel-
k˘ v˘skyt Kaposiho sarkomu v oblastech subsaharské
Afriky. Tato endemická forma postihovala kromû star‰ích
muÏÛ i dûti. Pozdûji s rozvojem transplantaãní medicíny
ve spojitosti s dlouhodobou imunosupresivní terapií byl
popsán v˘skyt tak zvaného  iatrogenního  Kaposiho sar-
komu. Poslední známá varianta, epidemická, je spojena se
‰ífiením infekce virem HIV a rozvojem syndromu získané-
ho imunodeficitu (AIDS). 

Recentnû byl Kaposiho sarkom zafiazen mezi skupinu
humánních nádorÛ, v jejich etiopatogenezi sehrává dÛleÏi-
tou roli infekce. V 80. letech bylo poukázáno na dramatic-
k˘ nárÛst incidence tohoto sarkomu u HIV-pozitivních
pacientÛ a pozdûji (1994) i na pfiítomnost virov˘ch parti-
kulí v buÀkách rÛzn˘ch variant nádoru. Tyto virové parti-
kule byly pozdûji urãeny jako nov˘ typ γ herpetického viru
blízce pfiíbuzného viru Epsteina-Barrové, dnes oznaãova-
ného jako tzv.  HHV-8 (Human Herpetic Virus 8,  dfiíve
rovnûÏ KSHV – Kaposi – sarcoma associated herpetic
virus). Tento dÛkaz definitivnû potvrdil pfiedchozí hypoté-
zy o infekãním pÛvodu nádoru a star‰í sporadická pozoro-
vání. Sérologicky byla zaznamenána pozitivita protilátek
proti HHV-8 u více neÏ 90 % pacientÛ s Kaposiho sarko-
mem. HHV-8 je povaÏován za nezbytnou, ne v‰ak posta-
ãující, podmínku rozvoje Kaposiho sarkomu. Pfienos toho-
to typu herpetické infekce je v˘znamnû, ne v‰ak zcela
v˘luãnû, vázán na sexuální aktivitu. Velké mnoÏství viri-
onÛ je pfiítomno ve slinách. 

V klasické formû se Kaposiho sarkom vyskytuje pfie-
váÏnû u star‰ích muÏÛ v 6. deceniu.  Pfievaha muÏÛ nad
Ïenami je udávána 3–15: 1. Nejãastûji b˘vají postiÏeny
distální partie dolních konãetin, kde je moÏné zastihnout
rÛÏové, namodralé, ãi lividnû  zbarvené makuly. Dochází
k postupnému zvût‰ování poãtu a plochy lézí, nûkteré spl˘-
vají za vzniku v˘raznûj‰ích nodulÛ, ãasto modrav˘ch ãi
hnûd˘ch.  Projevy mohou b˘t v poãátku unilaterální, ale
s postupem doby mají tendenci k diseminaci i na dal‰í ãás-
ti tûla. Vzniku vlastní manifestní léze mÛÏe pfiedcházet
edematózní prosáknutí v daném místû. Orgánové
a slizniãní postiÏení je pfiítomno jen u 10 % pacientÛ, pro-
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grese onemocnûní je velmi pomalá, proto je tento subtyp
povaÏován za indolentní onemocnûní, pfiímo na následky
onemocnûní zmírá jen málo pacientÛ. 

Endemick˘ (seu Africk˘) Kaposiho sarkom se vysky-
tuje v nûkolika variantách a postihuje i dûtské pacienty.
Pozoruhodn˘ je jeho vysok˘ v˘skyt v oblastech zv˘‰ené
incidence i Burkittova lymfomu. Jeho chování je agresiv-
nûj‰í neÏ u klasické varianty, doba nástupu onemocnûní je
o 1 aÏ 2 dekády ãasnûj‰í, pomûr postiÏení podle pohlaví je
podobn˘ jako u klasické formy. Lymfadenopatická forma
s jen fiídk˘mi koÏními projevy mívá pfiekvapivû masivní
orgánové postiÏení, které vede k ãasné smrti prepubertál-
ních pacientÛ. U tûchto dûtsk˘ch pacientÛ je pomûr posti-
Ïení obou pohlaví témûfi identick˘.  

Iatrogenní subtyp Kaposiho sarkomu postihuje paci-
enty zejména po orgánové transplantaci, ãi s chorobami,
pfii kter˘ch je podávána dlouhodobá imunosupresivní tera-
pie. První projevy se mohou manifestovat i nûkolik let po
transplantaci. Etnick˘m sloÏením a zastoupením obou
pohlaví kopíruje klasickou variantu, prÛbûh do jisté míry
závisí na razanci podávané imunosupresivní terapie. Bio-
logické chování nádoru mÛÏe b˘t i v˘raznû agresivní. 

Epidemick˘ Kaposiho sarkom je nejãastûj‰í maligni-
tou u HIV pozitivních pacientÛ. Dfiíve byl podle nûkter˘ch
statistik pfiítomen napfiíklad u 20–40 % homosexuálních
muÏÛ s AIDS, jeho prevalence nyní klesá, coÏ je spojová-
no s podáváním HAART (higly active anti-retroviral the-
rapy). OceÀován je zejména vliv „proteázov˘ch inhibito-
rÛ“ v rámci léãby AIDS,  mechanismus efektu této léãby
ale není zcela jasn˘. Regrese loÏisek Kaposiho sarkomu
pfii této léãbû mÛÏe b˘t dána aktivitou podávaného léku,
ale sekundárnû mÛÏe b˘t známkou restaurace imunitního
systému pacienta pfii sníÏení virové náloÏe HIV v dÛsledku
léãby. Na rozdíl od klasické varianty mÛÏe b˘t u HIV-pozi-
tivních jako první postiÏen obliãej, nos, víãka a tváfie.  Na
trupu mohou léze sledovat linie ‰tûpnosti kÛÏe. PostiÏení
lymfatick˘ch uzlin a trávicího ústrojí je velmi bûÏné. Prv-
ní projev mÛÏe b˘t u 10–15 % pacientÛ pfiítomen na sliz-
nici dutiny ústní, známa je i primomanifestace genitální.
Biologické chování nádoru a prognóza u tohoto subtypu
sleduje prÛbûh základního onemocnûní. U genera -
lizovaného Kaposiho sarkomu bez terapie nepfieÏívá 3
roky prakticky Ïádn˘ pacient, pfii uÏití HAART se prÛbûh
stává více indolentním. 

Byl navrÏen i stagingov˘ systém, I. stadium pfiedstavu-
je lokalizovan˘ indolentní tumor,  II. stadium pfiedstavuje
lokálnû agresivní tumor, III. stadium pfiedstavuje disemi-
novanou chorobu a IV. stadium je generalizace. KaÏdé sta-
dium mÛÏe b˘t dále urãeno je‰tû pfiítomností ãi absencí
celkov˘ch pfiíznakÛ (horeãka, ztráta tûlesné hmotnosti o 10
a více %). Za prognostické faktory se povaÏuje rozsah
postiÏení, pfiítomnost celkov˘ch pfiíznakÛ a oportunní
infekce (1). 

Molekulárnû biologicky (PCR, polymerázová fietûzcová
reakce, nebo in situ hybridizace) je moÏno zjistit u vy -
sokého procenta vzorkÛ nádorové tkánû pfiítomnost
HHV-8, v nûkter˘ch studiích byl v˘skyt zaznamenán aÏ ve

100 % a vztah mezi touto infekcí a Kaposiho sarkomem je
povaÏován za kauzální. Sérologie HHV-8 b˘vá pozitivní
u vysokého procenta pacientÛ, problémem nûkter˘ch
komerãnû dostupn˘ch diagnostick˘ch kitÛ je niÏ‰í senziti-
vita, specificita je ale velmi vysoká. Séropozitivita HHV-
8 mÛÏe b˘t dlouhodobû asymptomatická a v populaci je
její prevalence nízká, v nûkter˘ch oblastech (Stfiedomofií,
západní Afrika) je ale promofienost pfiekvapivû vysoká
(extrémem je Côte d’Ivoire, PobfieÏí slonoviny, kde dosa-
huje podle nûkter˘ch studií aÏ 100 %), lze sledovat gradi-
ent vzrÛstající smûrem k rovníku. 

S infekcí HHV-8 b˘vají spojovány i nûkteré dal‰í cho-
roby. Sledován je tento vztah ke Castelmannovû chorobû
a její multicentrické variantû, dále pak k nûkter˘m typÛm
lymfomÛ (primary effusion lymphoma, PEL) (3). 

Histologicky nejãastûji léze procházejí v˘vojem sledu-
jícím klinick˘ postupn˘ pfiechod od makulózních projevÛ
pfies indurovaná loÏiska aÏ k nodulárním formám.
V poãátcích je moÏno zastihnout rÛznû se proplétající  vfie-
tenité nádorové buÀky, jednotlivû anebo ve  svazcích, a aÏ
síÈovitû se vûtvící  ‰tûrbinovité cévní prostory ve stromatu
bohatém na kolagenní a elastická vlákna. Nádorové buÀ-
ky mohou vykazovat i v˘razné jaderné atypie. BûÏná b˘vá
erytrocytární extravazace, místy sloupcovitû uspofiádn˘ch
erytrocytÛ mezi nádorov˘mi buÀkami, mohou b˘t pfiítom-
ny extra- i intracelulární hyalinní eozinofilní tûlíska (tzv.
PAS-pozitivní globule) z fragmentÛ rozpadl˘ch erytrocy-
tÛ (ãastûj‰í u nodulární formy) a poãetné siderofágy
a zejména v ãasnûj‰ích lézích mononukleární infiltráty.
U klasického Kaposiho sarkomu mÛÏe nádorová tkáÀ
nab˘vat buì angiomatózní histoarchitektoniku s poãet -
n˘mi ‰terbinovit˘mi cévami nahodile distribuovan˘mi
v dermis, vzácnû dosahujícími aÏ do podkoÏního tuku,
jejichÏ endotélie nevykazují v˘raznûj‰í atypie, nebo nab˘-
vá sarkomatoidní strukturu s mal˘m zastoupením cévních
struktur, poãetn˘mi vfietenit˘mi atypick˘mi buÀkami,
v˘razn˘mi erytrocytárními extravazáty a hemoside -
rinov˘mi depozity. Jsou samozfiejmû známy i léze
s pfiechodnou histoarchitektonikou, u jednoho pacienta
mohou b˘t pfiítomny i léze s odli‰n˘mi histologick˘mi
rysy, coÏ opût jen poukazuje na zmínûn˘ postupn˘ v˘voj
lézí. U endemického a epidemického Kaposiho sarkomu
jsou popsány i nûkteré odli‰né histologické varianty vãet-
nû v˘raznû anaplastick˘ch agresivních forem. Histologic-
ká diagnostika iniciálních lézí mÛÏe b˘t velmi obtíÏná,
v biopsii mÛÏe totiÏ dominovat obraz jen nepoãetn˘ch ‰tûr-
binov˘ch cévních lumin, místy s do nich prominujícími
normálními cévami, a lymfocytární a plazmocytární infilt-
rát. Histochemicky je cenn˘ prÛkaz faktoru VIII, kter˘ je
pozitivní v endotelové v˘stelce cévních prostor stejnû jako
u vfietenit˘ch atypick˘ch bunûk, coÏ obdobnû jako poziti-
vita markeru CD34 naznaãuje jejich pÛvod. 

Diferenciálnû diagnosticky je nutné zvaÏovat nejrÛznûj-
‰í cévní tumory vãetnû bûÏného pyogenního granulomu.
Na bércích mÛÏe b˘t zvaÏována i stasis dermatitida. Pro
silnou pigmentaci nûkter˘ch loÏisek je nutno zvaÏovat
i névocelulární névy a maligní melanom.  Nutné je pátrat
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i po bakteriálních chorobách typu verruca peruana, ãi baci-
lární angiomatóza. 

Terapie Kaposiho sarkomu je obtíÏná a jednoznaãnû je
nutné na prvním místû zdÛraznit roli prevence infekce
HHV-8 a HIV. Mezi známé léãebné modality je fiazen
dlouhodobû zejména interferon α (4). Lokálnû mÛÏe b˘t
k léãbû pouÏíván alitretinoin. Klasická virostatika uÏívaná
k léãbû jin˘ch herpetick˘ch infekcí (napfi. ganciklovir)
mohou mít pfiízniv˘ efekt, jiná (napfi. aciklovir) prÛbûh
choroby neovlivní. Chemoterapie musí b˘t podávána
uváÏlivû, její imunosupresivní úãinek je potenciálním rizi-
kem, podáván b˘vá daunorubicin,  doxorubicin,  paklita-
xel ãi vinblastin (2).  
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