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Streszczenie

W pracy przedstawiono przypadek 24-letniego chorego z rzadkq postaciq migsaka Ka-
posiego. W badaniu przedmiotowym stwierdzono powigkszenie weztow chtonnych szyi. Roz-
poznanie koricowe ustalono na podstawie otwartej biopsji wezta chtonnego szyi. Przeprowa-
dzona dalsza diagnostyka laboratoryjna wykazata dodatni wynik badania w kierunku wirusa
HHV-8 oraz pozytywny wynik badania w kierunku HIV. Na podstawie przeglgdu pismiennic-
twa omowiono etiologig, postacie kliniczne, diagnostyke oraz metody leczenia tego schorzenia.

Stowa kluczowe: migsak Kaposiego, limfadenopatia szyjna.

Abstract

A case of 24-year-old patient with a rare Kaposi’s sarcoma was presented. Physical exam-
ination revealed enlarged neck lymph nodes. Final diagnosis was conducted in open biopsy of
the neck. Further laboratory diagnostics showed a positive test of HHV-8 as well as positive
result for HIV. Based on the review of the literature an etiological agent and clinical forms
of disease was described. Furthermore a diagnostic procedure and treatment was discussed.
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Wprowadzenie

Migsak Kaposiego jest nowotworem o niskim wspot-
czynniku ztosliwosci, charakteryzujacym si¢ zaburzenia-
mi proliferacji naczyniowej w obrebie komérek wrze-
cionowatych z wyktadnikami neoangiogenezy, zapalenia
i miejscowych zmian obrzgkowych [1, 2]. Migsak Kapo-
siego klasyfikowany jest jako nowotwor o cechach po-
Srednich bez typowych cech ztosliwosci [3]. Obecnosé
miesaka wigze si¢ przewaznie z infekcjq ludzkim wiru-
sem typu Herpes-8 (HHV-8) oraz zaburzeniem odpor-
nosci, najczgsciej w przebiegu infekcji HIV.

Przedstawiamy przypadek 24-letniego chorego,
u ktérego rzadka postaé weztowa migsaka Kaposiego
rozpoznano na podstawie biopsji otwartej wezta chtonne-
go szyi. Przeprowadzona dalsza diagnostyka laboratoryj-
na wykazata dodatni wynik badania w kierunku wirusa
HHV-8 oraz pozytywny wynik badania w kierunku HIV.

Opis przypadku
Chory, lat 24, zostatl przyjety do Kliniki Otolaryn-
gologii i Onkologii Laryngologicznej Uniwersytetu
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Medycznego w Poznaniu z powodu limfadenopatii
szyjnej. Od ok. 2 lat chory obserwowat powigkszenie
weztéw chionnych szyi w okolicy podzuchwowej, ktére
wigzal z okresowo nawracajacymi infekcjami gérnych
drég oddechowych. Przed ok. 2 miesigcami pacjent za-
uwazyl guzek na szyi w okolicy karkowej po stronie
prawej i z tego powodu zgtosit si¢ do lekarza. Prze-
prowadzona ambulatoryjnie diagnostyka w kierunku
choréb odzwierzegcych (toksoplazmoza, toksokaroza,
borelioza) i wirusowych (cytomegalia, mononukleoza)
nie umozliwita rozpoznania etiologii limfadenopatii,
dlatego tez chory zostatl skierowany do Kliniki w celu
diagnostycznego pobrania wezta chtonnego do badania
histopatologicznego. W ciggu ostatniego roku pacjent
zaobserwowatl znaczaca redukcje masy ciata — ok. 20 kg,
ktérg taczyt z intensywnym treningiem fizycznym (si-
townia, bieganie).

W dniu przyjecia do Kliniki chory byt w stanie
ogblnym dobrym, bez istotnych dolegliwosci. W ba-
daniu przedmiotowym laryngologicznym stwierdzono
asymetrycznie powigkszone (prawy wiekszy) migdatki
podniebienne z retencjg tresci ropnej w migzszu oraz



wydatnie przerosni¢ty migdalek jezykowy. W badaniu
palpacyjnym szyi obustronnie wyczuwalne byty po-
wigkszone, niebolesne wezty chionne w okolicy podzu-
chwowej oraz powigkszony wezet karkowy po stronie
prawej. Dzieki badaniu ultrasonograficznego uktadu
chionnego szyi stwierdzono obustronnie obecnos¢ licz-
nych powigkszonych weztéw chlonnych, zlokalizowa-
nych gtéwnie wzdluz zyty szyjnej wewnetrznej (region
[-1V), w migzszu Slinianek przyusznych oraz w okolicy
karkowej po stronie prawej. Opisywane wezty chtonne,
najwieksze w okolicy podzuchwowej — do 3,2 cm dtu-
gosci, wykazywaly typowe sonograficznie cechy wezta
odczynowego. Wyniki badan laboratoryjnych chorego
(morfologia krwi z rozmazem, odczyn Biernackiego,
biatko C-reaktywne, uklad krzepniecia, proby watrobo-
we) nie wykazywaly odchyleri od normy. 17 pazdzier-
nika 2012 r. w znieczuleniu ogélnym dotchawiczym
1 miejscowym infiltracyjnym z cigcia poziomego na szyi
po stronie prawej (region II) wypreparowano i usunie-
to w catosci dwa owalne wezty chtonne o wymiarach
4,0cm x 2,0cmi 1,3 cm x 0,7 cm, na przekroju lite,
barwy szarobiatej, ktére przestano do badania histopa-
tologicznego. Okres pooperacyjny przebiegal bez powi-
ktari i chory w 4. dobie od zabiegu w stanie ogélnym
i miejscowym dobrym zostal wypisany ze szpitala. Po
kolejnych 3 dniach, mimo stosowania doustnej anty-
biotykoterapii, u pacjenta wystapita gorgczka (do 38°C)
oraz tkliwosé i bolesnos¢ szyi w okolicy operowane;.
W warunkach ambulatoryjnych kilkakrotnie w ciggu
tygodnia poszerzano ran¢ pooperacyjna, z ktérej wydo-
bywala si¢ obfita tres¢ posokowato-ropna. W tym czasie
uzyskano wstepny wynik badania histopatologicznego
usunig¢tych weztéw chtonnych (Neoplasma malignum.
W obregbie utkania weztow chtonnych obecnosc ogni-
ska nowotworu ztosliwego, wrzecionowatokomorkowe-
go. Badania immunohistochemiczne w toku), a po ok.
14 dniach wynik ostateczny: Obraz mikroskopowy
w oparciu o wyniki badarn immunohistochemicznych
odpowiada rozpoznaniu — sarcoma Kaposi. Badanie
immunohistochemiczne — reakcja w komorkach no-
wotworowych — CD31(+); wimentyna (+); CD117(-),
CKAEI(-), CD3(-), CD20(-), HMB45(-), SMA(-), de-
smina (—), S100(-), Ki67(+) do 40% jgder. ZAP Poznari
nr badania H6939/2013.

Uwzgledniajac potencjalng etiologi¢ schorzenia,
u chorego przeprowadzono ambulatoryjnie dalszg dia-
gnostyke laboratoryjna, ktéra wykazata dodatni wynik
badania w kierunku wirusa HHV-8 oraz pozytywny wy-
nik badania w kierunku HIV. Obecnie pacjent podda-
wany jest intensywnemu leczeniu antyretrowirusowemu
(ARV).

Dyskusja
Nazwa miesaka Kaposiego pochodzi od zmiany
skérnej opisanej przez wegierskiego dermatologa Mo-

ritza Kaposiego, ktéry jako pierwszy w 1872 r. okreslit

zlosliwy charakter tego schorzenia [4]. Lokalizacja mig-

saka Kaposiego w obrebie glowy i szyi zwykle wigze si¢

z AIDS [2], z wyraZznym zmniejszeniem zapadalnosci

w krajach Europy oraz USA, natomiast w krajach Afry-

ki z blisko 20-krotnym wzrostem zachorowalnosci [5].

Wirus HHV-8 stwierdza si¢ u 49—100% chorych na
migsaka Kaposiego [1, 2]. Obecnos¢ wirusa zalezy od
lokalizacji geograficznej oraz behawioralnych czyn-
nikéw ryzyka. Na obszarach endemicznych (Afryka)
stopienl zakazenia wirusem wynosi 22-48%. Zakazenie
HHV-8 przenoszone jest drogg plciowgq i czgsciej wy-
stepuje w zwigzkach homoseksualnych niz heterosek-
sualnych, zwlaszcza u 0séb z dodatnim wynikiem HIV,
u ktérych obecnos¢ wirusa stwierdzono w 18-90%.
Ostatnie badania wskazujg na rol¢ Sliny 1 obecnego
w niej wirusa typu ludzkiego (Herpes typ 8) jako Zrédia
zakazenia [6, 7].

Ze wzgledu na rézng etiologi¢ i wystepowanie mig-
sak Kaposiego obejmuje cztery gtéwne postaci:

* posta¢ klasyczna (CSK) wystepujaca u ludzi star-
szych, gtéwnie me¢zczyzn [8], w postaci wolno ro-
snacej, czesto nietypowej zmiany o charakterze za-
czerwienienia, purpurowych wykwitéw lub guzkéw
skérnych. Czgstym powiktaniem w tej postaci moze
by¢ ucisk naczyn koriczyn dolnych spowodowany
obrzgkiem tkanki limfatycznej. W zaawansowanej po-
staci choroby rozlegte zmiany skérne mogg powodo-
wac uog6lnione powigkszenie weziéw chtonnych [9];

* posta¢ afrykanska jest odmiang bardziej agresywng
od klasycznej. Charakteryzuje si¢ uogélnionym po-
wickszeniem weziéw chlonnych, zwlaszcza w obrgbie
jamy brzusznej, z bardzo ztym rokowaniem i brakiem
przezywalnosci 3-letniej;

 posta¢ epidemiczna obserwowana od lat 80. ubiegle-
go wieku, wspétwystepuje z AIDS. Cechuje si¢ zmia-
nami wieloogniskowymi obejmujgcymi skére, jame
ustng, narzady wewngtrzne jamy brzusznej z towarzy-
szacym uogdlnionym powiekszeniem weztéw chton-
nych. Odmiana migsaka towarzyszaca AIDS czesto
charakteryzuje si¢ powigkszeniem we¢ztow chlonnych
bez cech klinicznych obecnosci migsaka, dlatego t¢
postaé nalezy réznicowac z chioniakiem [1];

* posta¢ immunosupresyjna wigze si¢ z przeszczepem
narzadéw, gtéwnie nerek, i pojawia si¢ w krétkim
czasie po wdrozeniu immunosupresji [10, 11]. Po-
wstaje w wyniku infekcji zakazonego aloprzeszczepu
wirusem HHV-8 [12] badZ wtdérnej aktywnosci miej-
scowej utajonego wirusa [13].

Ostatnio dodatkowo wyodrgbniono nowy typ migsa-
ka wystepujacy u mezezyzn o sktonnosciach homoseksu-
alnych (MSM) z ujemnym wynikiem testu na HIV [14].

Zmiany o charakterze mi¢saka Kaposiego moga
przybiera¢ rézne formy w zaleznosci od wielkosci
oraz lokalizacji pierwotnej. W postaci skornej migsak
Kaposiego wystgpuje w formie pojedynczych wykwi-
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tow, przebarwien lub guzkéw, nierzadko osiagajacych
znaczne rozmiary [15]. Zmiany w jamie ustnej opisy-
wane sg najczesciej jako wykwity (wczesna postac)
lub guzki (posta¢ zaawansowana). Dodatkowo moga
pojawic si¢ zmiany we¢zlowe, nacieki egzofityczne
z cechami teleangiektazji, jak réwniez nacieki keloido-
we jamiste lub naczyniolimfatyczne [16]. W obrgbie
jamy ustnej migsak Kaposiego zwykle obejmuje pod-
niebienie twarde, dzigsta z wyktadnikami naciekania
wyrostkéw zgbodotowych, co w konsekwencji prowa-
dzi do rozchwiania zebéw [17]. Innymi lokalizacjami
miesaka sg jezyk, btona sluzowa policzkéw, wargi oraz
Slinianka przyuszna. Bardzo rzadko proces chorobowy
zlokalizowany jest w obrebie weztow chtonnych szyi,
czesciej obejmuje wezty chlonne wewnatrz duzych gru-
czoléw slinowych, zwlaszcza w obrebie $linianki przy-
usznej. Limfadenopatia szyjna wigze si¢ najczgsciej
z wczesniejszg infekcjg HIV, podczas gdy u 59% cho-
rych ze zmianami w obrebie jamy ustnej o charakterze
mig¢saka Kaposiego stwierdza si¢ wspotwystepowanie

zaburzeri odpornosciowych w przebiegu objawowego
AIDS [18].

Istnieje wiele systeméw klasyfikacji migsaka Kapo-
siego. Kriegel i wsp. [19] opracowali 4-stopniowa oceng
wielkosci guza wspotwystepujacego z AIDS oraz postaé
epidemiczng niezwigzang z infekcjg HIV. Mitsuyasu
i wsp. [20] zaproponowali klasyfikacje¢ tylko dla cho-
rych z AIDS (tab. 1.). W 1988 r. cztonkowie Oncology
Committee of the AIDS Clinical Trials Group (ACTG)
stworzyli klasyfikacje uwzgledniajacg lokalizacje pier-
wotng guza, poziom CD4, wspétwystepowanie i stopief
nasilenia objawdéw infekcji HIV (tab. 2.). Dodatkowo
wlaczyli wspétwystepujace powiklania oraz podzial pa-
cjentéw na grupy ,,dobrego” i ,,zlego” rokowania [21].

Rozpoznanie choroby ustala si¢ na podstawie ba-
dania przedmiotowego (obecnos¢ zmian narzagdowych
oraz w zakresie uktadu chtonnego), badania histopatolo-
gicznego wraz z oceng immunohistochemiczng wycin-
ka z guza lub we¢zta chtonnego (oznaczenie przeciwciat
specyficznych dla markeréw mezenchymalnych, prze-

Tabela 1. Klasyfikacja migsaka Kaposiego wg Mitsuyasu [20] zmodyfikowana przez Schwartza [8]

Stadium  Opis

I posta¢ weztowa z maksymalnie 15 zmianami skérnymi lub zajecie jednej okolicy anatomicznej, lub powigkszenie kilku

weziow chtonnych trzewnych

I posta¢ agresywna miejscowo z naciekami skérnymi
I uogdlniona limfadenopatia ze zmianami skérnymi lub bez zmian skérnych, bez zajgcia narzgdéw wewngtrznych
v postac rozsiana z zajgciem narzagdéw wewnetrznych

Tabela 2. Klasyfikacja migsaka Kaposiego wg ACTG (Oncology Committee of the AIDS Clinical Trials Group)

Guz (T) Zaawansowanie miejscowe

TO (lepsze rokowanie)

zmiany ograniczone do skdry i/lub weztéw chtonnych

zmiany w jamie ustnej ograniczone do podniebienia
niewielkie zmiany w jamie ustnej, raczej ptaskie niz wypukte

T1 (gorsze rokowanie)
obrzek w okolicy zmiany

zmiany rozsiane; obecnos¢ nastgpujacych cech klinicznych:

zaawansowane zmiany w jamie ustnej — wypukte lub umiejscowione poza podniebieniem

Uklad immunologiczny Poziom CD4

10 (lepsze rokowanie) > 100-200/ul

I1 (gorsze rokowanie) < 100-200/pl

Stan ogélny pacjenta Kryteria dodatkowe

SO (Iepsze rokowanie)

spetnienie wszystkich ponizszych kryteriow:
nie stwierdza si¢ choréb dodatkowych

nie stwierdza si¢ zakazen oportunistycznych
nie wystepuja: goraczka, nocne poty, utrata masy ciata (> 10%), biegunka > 2 tygodni
w skali sprawnosci wg Karnofsky’ego > 70

S1 (gorsze rokowanie)
zakazenia oportunistyczne

choroba dodatkowa i spetnienie 1 lub wigcej z ponizszych kryteriéw:

goraczka i/lub nocne poty, i/lub utrata masy ciata (> 10%), i/lub biegunka > 2 tygodni
w skali sprawnosci wg Karnofsky’ego < 70

inna choroba zalezna od HIV
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ciwciatl przeciwko biatkom obecnym w srédbtonku —
CD31, PECAM-1, CD 34, czynnika von Willebrandta)
[1, 22]. Inne metody diagnostyczne obejmujg okreslenie
poziomu przeciwciat LANA-1, zwigzanych ze srodbton-
kiem oraz proliferujgcymi komérkami wrzecionowaty-
mi [22, 23]. W diagnostyce migsaka mozna wykorzystaé
réwniez testy na obecnos¢ zapalnych cytokin i biatek:
IL (1B, 6), TNF-a, IFN-y, vIL-6 [24].

Leczenie wdrazane jest w zaleznosci od typu migsa-
ka, stopnia zaawansowania choroby oraz stanu uktadu
odpornosciowego [8, 11]. Ogdlnie w przebiegu immuno-
supresji farmakologicznej zaleca si¢ zmniejszenie dawki
preparatow badz przerwanie kuracji [8, 11]. W posta-
ci klasycznej w stadium I lub II choroby z powolnym
przebiegiem zaleca si¢ obserwacje, leczenie chirurgicz-
ne lub radioterapi¢. U chorych w stadium II zaawan-
sowania ze znaczng progresja choroby oraz w stadium
[T i IV zaleca si¢ chemioterapi¢ [25, 26]. W stanach ze
wspottowarzyszacym AIDS stosuje si¢ leki przeciw re-
trowirusom [27] — proteazowe inhibitory oraz inhibitory
nienukleozydowe odwréconej transkryptazy [28]. Inne
nowoczesne formy terapii obejmujg leczenie preparata-
mi gancyklowir, cidofowir, foskarnet, ktore ograniczaja
ryzyko wystapienia i progresji migsaka [29] oraz terapi¢
celowang obejmujacg onkogenez¢ migsaka (vVGPCR)
oraz hamowanie replikacji wirusa HHV-8 [30, 31].
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