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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Miesak Kaposiego jest nowotworem angioproliferacyj-
nym wystepujacym w czterech odmianach klinicznych. Posta¢ klasyczna
wystepuje gtéwnie u starszych mezczyzn pochodzenia zydowskiego lub
zamieszkujacych kraje basenu Morza Srodziemnego, ponadto charakte-
ryzuje sie predylekcja do zajmowania koriczyn dolnych oraz fagodnym,
wieloletnim przebiegiem. Zmiany najczesciej sa ograniczone do skory,
a do zajecia narzagdow wewnetrznych dochodzi w 4-15% przypadkow.
Cel pracy. Przedstawienie i oméwienie odmiany klasycznej miesaka
Kaposiego oraz zwrocenie uwagi na mozliwosci terapeutyczne.

Opis przypadku. Przedstawiamy przypadek 77-letniego mezczyzny
pochodzenia polskiego z licznymi ograniczonymi do skéry czerwono-
-purpurowymi guzkami i blaszkami w przebiegu miesaka Kaposiego.
Badania w kierunku zakazenia HIV oraz wywiad dotyczacy leczenia
immunosupresyjnego byly negatywne.

Whioski. Posta¢ klasyczna miesaka Kaposiego charakteryzuje sie la-
godnym przebiegiem, dlatego zwraca sie uwage na rozwazna kwa-
lifikacje pacjentéw do leczenia systemowego. Przy wyborze opcji te-
rapeutycznej nalezy kierowa¢ sie stopniem zaawansowania, zajeciem
narzadéw wewnetrznych, powiktaniami choroby, wiekiem pacjenta
oraz obecnoscig schorzen towarzyszacych.

ABSTRACT

Introduction. Kaposi's sarcoma is an angioproliferative neoplasm of
four distinct clinical forms. The classical variant is mainly seen in ma-
les of Jewish or Mediterranean origin. Skin lesions are predominantly
located on the lower limbs. The disease is characterized by a slow and
indolent course. In most patients the lesions are limited to skin, and
internal involvement is observed in 4-15% of cases.

Objective. To present and discuss the classical variant of Kaposi's sar-
coma and highlight therapeutic options.

Case report. A 77-year-old man of Polish origin, with negative history
of immunosuppressive therapy, presented with multiple disseminated
red-to-purple nodules and plaques. Histopathological examination con-
firmed the diagnosis of Kaposi's sarcoma. HIV screening was negative.

Conclusions. As classical Kaposi's sarcoma is characterized by an in-
dolent course, systemic chemotherapy is not always required. Staging,
internal involvement, complications, patient’s age and concomitant di-
seases should be taken into consideration when choosing the best the-
rapeutic option.
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WPROWADZENIE

Miesak Kaposiego (ang. Kaposi’s sarcoma - KS) jest
nowotworem angioproliferacyjnym wywodzgacym
sie z komorek srodbtonka, opisanym po raz pierwszy
przez Moritza Kaposiego w 1872 roku [1]. W pi§mien-
nictwie istnieje podzial na 4 warianty choroby [2]:

- klasyczny - wystepuje u 0s6b immunokompetent-
nych,

- endemiczny - pojawia sie gléwnie w populacji
dzieciecej w Afryce,

- jatrogenny - zwiazany z leczeniem immunosupre-
syjnym (np. po przeszczepach narzadowych),

- zwigzany z zakazeniem HIV.

Odmiana klasyczna wystepuje gtéwnie u star-
szych mezczyzn zamieszkujacych Europe Wschod-
nia, rejony basenu Morza Srédziemnnego lub u 0s6b
pochodzenia zydowskiego [2]. Klinicznie obserwu-
je sie liczne czerwono-purpurowe grudki, guzki,
blaszki, majace tendencje do zajmowania koriczyn

Rycina. |. Na tutowiu i konczynach gornych obecne rozsiane, do-
brze odgraniczone czerwono-purpurowe grudki i blaszki

Figure [. Disseminated, well-demarcated, purple-red papules and
plaques on the back and upper extremities
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dolnych. Odmiana ta charakteryzuje sie powolnym,
wieloletnim przebiegiem, a zmiany sa najczesciej
ograniczone do skoéry [2]. Do zajecia narzadéw we-
wnetrznych (watroby, $ledziony, weztéw chion-
nych, przewodu pokarmowego) dochodzi w 4-15%
przypadkéw [3].

CEL PRACY

Przedstawiamy przypadek klasycznej postaci
miesaka Kaposiego u pacjenta pochodzenia polskie-
go w celu zwrécenia uwagi na obraz kliniczny tej
odmiany i rokowanie oraz oméwienia mozliwosci
terapeutycznych.

OPIS PRZYPADKU

Mezczyzna 77-letni, pochodzenia polskiego, nie-
palacy papieroséw zostal przyjety do Kliniki Der-
matologii w celu diagnostyki i leczenia rozsianych
zmian skérnych typu czerwono-purpurowych gru-
dek i guzkow, bez cech rozpadu. Pierwsze zmiany
skorne pojawily sie okoto 15 lat przed hospitalizacja
na tutowiu i poczatkowo nie powodowaly zadnych
dolegliwosci subiektywnych, takich jak $wiad, bo-
lesnos¢, pieczenie. W ciagu ostatniego roku zaczely
pojawiac sie liczne nowe zmiany, gléwnie na kon-
czynach dolnych w okolicy podudzia i grzbietéw
stop, gdzie mialy tendencje do zlewania sie. Zmia-
nom na koniczynach towarzyszyt szybko narastajacy
ciastowaty obrzek, bardziej nasilony po stronie pra-
wej. Ponadto przy przyjeciu obserwowano rozsiane
czerwono-purpurowe guzki i blaszki, dobrze od-
graniczone od otoczenia, zlokalizowane na tutlowiu,
przedramionach i ramionach (ryc. 1-3). Pacjent prze-
byt udar niedokrwienny mézdzku i mézgu w 1986
roku, zakrzepice zyly centralnej siatkéwki oka lewe-
go w latach 80. ubieglego wieku oraz zabieg wszcze-
pienia stymulatora serca z powodu zespotu chorej
zatoki. Zaprzeczal jednak stosowaniu w przeszlosci
leczenia immunosupresyjnego, w tym glikokortyko-
steroidoterapii. Powodem zgtoszenia sie do lekarza
bylo ograniczenie poruszania i dolegliwosci bolowe
zwigzane z narastajgcym obrzekiem limfatycznym
koniczyn dolnych.

W podstawowych badaniach laboratoryjnych
stwierdzono eozynofilie, zwiekszone stezenie mocz-
nika i kreatyniny oraz D-dimeréw. Ze wzgledu na
podejrzenie miesaka Kaposiego na podstawie obrazu
Klinicznego zmian pobrano pojedynczy guzek z przed-
ramienia do badania histopatologicznego z immunofe-
notypowaniem. Pomiedzy naczyniami krwiono$nymi
stwierdzono charakterystyczne dla miesaka Kapo-
siego komorki wrzecionowate - CD31 (+), CD34 (+).
Wykryto réwniez ludzkiego wirusa opryszczki typu 8
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Rycina 2. Zlewne czerwono-brazowe guzki i blaszki zlokalizowa-
ne na konczynach dolnych, z towarzyszacym obrzekiem limfatycz-
nym, bardziej nasilonym po stronie prawe;j

Figure 2. Confluent brownish-red nodules and plaques on the lower
legs with concomitant lymphatic edema more pronounced on the ri-
ght side

- HHV-8 (+). Stwierdzono ekspresje antygenu prolife-
racyjnego Ki67 w 10% jader komérkowych. W bada-
niu serologicznym wykryto obecnoéé¢ krazacych prze-
ciwciat skierowanych przeciwko HHV-8. Dwukrotnie,
z oddzielnych prébek krwi, wykonywano badanie
przesiewowew kierunku zakazenia HIV metoda ELISA
i otrzymano wyniki ujemne. W celu oceny zaawanso-
wania choroby wykonano badanie radiologiczne klat-
ki piersiowej (cienie plamiste odpowiadajace zmianom
pozapalnym) oraz badanie ultrasonograficzne jamy
brzusznej i wezléw chlonnych obwodowych (bez nie-
prawidiowosci). W badaniu ultrasonograficznym zy?
koriczyn dolnych nie stwierdzono cech niewydolno-
§ci ukladu powierzchownego i glebokiego. W trakcie
hospitalizacji wykonano krioterapie cieklym azotem
pojedynczych zmian oraz konsultowano pacjenta on-
kologicznie. Ze wzgledu na szybka progresje zmian
skornych w ostatnim roku oraz obecnoé¢ nasilonego
obrzeku limfatycznego utrudniajacego poruszanie sie
wstepnie zakwalfikowano chorego do leczenia pegy-
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Rycina 3. Czerwono-purpurowe guzki i blaszki na prawym ra-
mieniu

Figure 3. Purple red nodules and plaques on the right arm

lowana liposomalna doksorubicyna w rejonowej po-
radni onkologiczne;j.

OMOWIENIE

Klasyczna odmiana KS jest rzadkim wariantem
choroby, rozwijajacym sie u oséb immunokompe-
tentnych, HIV-ujemnych, z negatywnym wywiadem
w kierunku stosowania leczenia immunosupresyj-
nego. Odmiana ta przewaza u mezczyzn, przy czym
proporcje mezczyzn do kobiet podawane w pis-
miennictwie mieszcza si¢ w granicach od 15 : 1 do
3 : 1. Rozpoznanie ustala sie gléwnie w 5.-8. deka-
dzie zycia [4]. Klasyczna odmiana wystepuje u os6b
pochodzenia zydowskiego, zamieszkujacych Europe
Wschodnig lub kraje basenu Morza Srédziemnego,
natomiast rzadko jest spotykana w Europie Pétnoc-
nej i Stanach Zjednoczonych. W Europie najwyzsze
wspolczynniki zapadalnosci na odmiane klasyczng
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notuje sie na Sycylii i Sardynii, a najnizsze - w Anglii,
Walii i Danii [5]. Przedstawiony pacjent zaprzeczat po-
chodzeniu zydowskiemu lub rédziemnomorskiemu.

W Polsce brakuje wiarygodnych danych staty-
stycznych oceniajacych czestos¢ wystepowania od-
miany klasycznej KS. Wedlug Krajowego Rejestru
Nowotworéw KS w Polsce stanowi 0,02% zacho-
rowan na nowotwory zlodliwe u mezczyzn i 0,01%
u kobiet. W 2010 roku zgloszono 13 przypadkow KS
u mezczyzn, gdzie szczyt zachorowan przypadal
na trzecig dekade zycia, i 9 przypadkéw u kobiet
(szczyt zachorowan na przelomie czwartej i piatej
dekady zycia). Przezycia 5-letnie wynosza 70,9% dla
mezczyzn i52,9% dla kobiet. We wspomnianym reje-
strze nie r6znicowano jednak poszczegélnych typow
KS, dlatego prawdopodobnie dane te dotycza glow-
nie postaci zwigzanych z zakazeniem HIV.

Wiekszos¢ (90%) przypadkéw odmiany klasycz-
nej dotyczy dystalnych odcinkéw koriczyn dolnych,
natomiast obrzek limfatyczny moze by¢ obecny az
u 42% pacjentow [6]. Odmiana klasyczna charaktery-
zuje sie dobrym rokowaniem z rzadkim zajeciem na-
rzadéw wewnetrznych. W badaniu epidemiologicz-
nym w Maroko zajecie innych narzadéw poza skorg
stwierdzono w 16% przypadkow, z czego najczesciej
byty to wezly chionne, a nastepnie ptuca i przewod
pokarmowy [6].

Pierwsze wykwity maja na ogol postaé czerwo-
nych lub purpurowych plam i grudek. Zmiany moga
powoli sie powiekszaé, tworzac guzki i blaszki,
z tendencja do rozpadu i tworzenia owrzodzeni. Do
rzadkosci nalezy wystepowanie wykwitéw peche-
rzowych lub zmian brodawkujacych. Dane z pis-
miennictwa wskazuja na bardziej agresywny prze-
bieg odmiany klasycznej w przypadku nietypowej
lokalizacji zmian skérnych obejmujacej uszy, nos,
powieki, narzady plciowe i spojowki [7]. Czas od po-
jawienia sie pierwszych zmian skérnych do ustalenia
rozpoznania wynosi érednio 1 rok, ale moze siegac
nawet 20 lat, co wynika z pdZnego zglaszania sie
pacjentéw po pomoc lekarska i potwierdza fagodny
przebieg choroby [2].

Za czynnik etiologiczny KS uznaje sie ludzki wirus
opryszczki typu 8 (ang. human herpes virus 8 - HHV-8).
Obecnos¢ wirusa mozna wykry¢ we wszystkich od-
mianach KS - klasycznej, endemicznej, jatrogennej
i zwiagzanej z zakazeniem HIV [8]. HHV-8 stwierdza
sie rowniez bezposrednio w charakterystycznych dla
KS komoérkach wrzecionowatych [8, 9], dlatego tez
w literaturze anglojezycznej wirus ten jest powszech-
nie okre$lany mianem wirusa opryszczki zwiazane-
go z miesakiem Kaposiego (ang. Kaposi's sarcoma-
-associated herpesvirus - KSHV). Zakazenie HHV-8
wystepuje dos¢ powszechnie, a KS rozwija sie jedy-
nie u 0,01-0,03% zakazonych oséb po 50. roku zycia
[9]. Wciaz nie zidentyfikowano czynnikéw promu-
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jacych rozwéj KS u pacjentéw zakazonych HHV-8.
Prawdopodobnie u 0s6b o niezidentyfikowanej jesz-
cze podatnosci genetycznej do rozwoju nowotworu
moga sie przyczyni¢ czynniki endokrynologiczne
i prozapalne [10]. Do rzadkosci nalezy wystepowa-
nie odmiany klasycznej u kobiet w wieku przed-
menopauzalnym, dlatego wielu autoréw sugeruje
ochronny wplyw zeniskich hormonéw plciowych na
rozw6j KS u 0séb zakazonych HHV-8. W kilku bada-
niach epidemiologicznych stwierdzono, Ze palenie
papieroséw zmniejsza ryzyko wystgpienia miesaka
u 0s6b zakazonych HHV-8 [8, 11].

W obrazie histopatologicznym charakterystyczne
sa proliferacja komorek wrzecionowatych, komérek
§rodbtonka, obecnoé¢ wynaczynionych erytrocytow,
makrofagow obtadowanych zlogami hemosydery-
ny oraz typowego dla wczesnych stadiéw choroby
miernie nasilonego nacieku zapalnego [12]. Opisa-
no réwniez nietypowe obrazy histopatologiczne KS
- anaplastyczny, mikroguzkowy i przypominaja-
cy naczyniaka limfatycznego lub jamistego [13]. Ze
wzgledu na réznorodnosé form klinicznych i histo-
patologicznych réznicowanie z wieloma fagodnymi
i ztosliwymi guzami naczyniowymi oraz nowotwo-
rami tkanek miekkich moze by¢ trudne. Wielu auto-
réw podkresla znaczenie wykrycia HHV-8 w biopta-
tach [2, 9, 14].

W pi$miennictwie znane sa réwniez doniesienia
o0 czestszym wystepowaniu innych pierwotnych no-
wotworéw zlosliwych, zaréwno guzéw litych, jak
i rozrostéw limfoproliferacyjnych u pacjentéw z od-
miang klasyczng KS. Czestos¢é wystepowania drugie-
go nowotworu zlodliwego szacuje sie na 9% - najcze-
Sciej jest to rak ptuca, rak gruczotu krokowego lub
rak jelita grubego [15].

Klasyczna odmiana KS charakteryzuje sie dobrym
rokowaniem i rzadko prowadzi do zgonu. Gléwny-
mi przyczynami zgonéw pacjentéw z ta odmiang sa:
choroby sercowo-naczyniowe, powiklania stosowa-
nej chemioterapii lub inne towarzyszgce nowotwory
zlosliwe. Smiertelnoéé zwigzana z zajeciem narza-
déw wewnetrznych w odmianie klasycznej szacuje
sie na 1,6-10,7% [2, 3].

Poniewaz choroba wystepuje przewaznie u ludzi
w podesztym wieku, prawdziwym wyzwaniem wy-
daje sie¢ odpowiednia kwalifikacja pacjentéw do po-
tencjalnie agresywnego i toksycznego leczenia che-
mioterapeutycznego.

Nie ma obecnie powszechnie przyjetej klasyfika-
qji stopnia zaawansowania odmiany klasycznej KS.
W 2003 roku Brambilla i wsp. [16] zaproponowali
4-stopniowy system oceny zaawansowania, oparty
na ocenie morfologii zmian skérnych, lokalizacji,
obecnosci powiklan i zajecia narzadéw wewnetrz-
nych. Celem tej nowej klasyfikacji ma by¢ utatwienie
kwalifikacji pacjentéw do chemioterapii. Stadium I
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obejmuje zmiany plamisto-guzkowe, zlokalizowane
na konczynach dolnych o powolnym, niezlodliwym
przebiegu. W stadium II (naciekowym) obserwu-
je sie miejscowo zlodliwe zmiany skérne w postaci
blaszek, réwniez ograniczone do koriczyn dolnych.
W stadium III obecne sg blaszki i guzki o wyraz-
nie naczyniowym charakterze, mogace szerzy¢ sie
poza koriczyny dolne, zmiany wykazuja miejscowq
ztosliwosé. Stadium IV charakteryzuje sie wystepo-
waniem zmian skérnych nie tylko na kornczynach
dolnych, lecz takze na tulowiu i glowie, a przebieg
choroby jest agresywny, szybki, z zajeciem narzadéw
wewnetrznych. Autorzy wspomnianej klasyfikacji
[16] do powiklari choroby zaliczaja: obrzek limfa-
tyczny, krwawienie, dolegliwosci bélowe, zaburze-
nia funkcjonowania (np. ograniczenie poruszania)
i obecnos¢ owrzodzenia. Powiklania te wystepuja za-
zwyczaj w stadium III-1V, obrzek limfatyczny moze
by¢ obecny juz w stadium II, rzadko w stadium I
[16, 17]. Systemowa chemioterapie nalezy rozwazac
u pacjentéw w stadium III i IV, a takze w stadium
II o szybkim przebiegu z obecnoscia powiklan.
W stadium I i II o powolnym przebiegu nalezy sie
ograniczy¢ do miejscowych metod terapeutycznych
[17]. Metoda z wyboru w postaciach rozsianych z za-
jeciem narzadéw wewnetrznych jest pegylowana
liposomalna doksorubicyna, a do alternatywnych
metod zalicza sie: etopozyd, winblastyne, bleomycy-
ne, interferon a2b i taksany. W stadium I i II nale-
zy rozwazaé przede wszystkim leczenie miejscowe
- wyciecie chirurgiczne zmian, krioterapie, radio-
terapie, doogniskowe iniekcje winkrystyny. Nowe
strategie terapeutyczne uwzgledniaja réwniez sto-
sowanie preparatow o dzialaniu immunomodulu-
jacym i antyangiogennnym - 5% imikwimodu lub
talidomidu [17].

Trzeba pamietad, ze leczenie odmiany klasycz-
nej KS istotnie rézni sie od postepowania w znacz-
nie czestszej postaci zwigzanej z zakazeniem HIV.
W przypadku tagodnego lub umiarkowanego KS
(ograniczonego do skoéry i/lub weztéw chionnych,
bez zajecia narzadéw wewnetrznych i uposledze-
nia funkcjonowania) u pacjenta HIV-pozytywnego
nalezy jak najszybciej wlaczy¢ leczenie antyretro-
wirusowe. Jezeli mimo stosowania terapii antyre-
trowirusowej dochodzi do progresji KS, wskazane
jest dolaczenie chemioterapii. W przypadku ciezkiej
postaci KS (przebiegajacej z zajeciem narzadéw we-
wnetrznych, zwlaszcza ptuc i przewodu pokarmo-
wego lub w przypadku obecnosci nasilonych zmian
w jamie ustnej uniemozliwiajacych zucie i potyka-
nie, lub bolesnego obrzeku narzadéw piciowych lub
koniczyn dolnych powinno sie jak najszybciej rozpo-
czaé skojarzone leczenie antyretrowirusowe z che-
mioterapia [18].
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WNIOSKI

Klasyczna odmiana KS jest rzadko spotykana
w populacji polskiej. Choroba charakteryzuje sie
tagodnym przebiegiem, dlatego zwraca sie uwage
na rozwazng kwalifikacje do agresywnego leczenia,
ktére moze zwiekszy¢ Smiertelnosé. Przy wyborze
opdji terapeutycznej powinniémy kierowac sie stop-
niem zaawansowania, zajeciem narzadéw wewnetrz-
nych, powiklaniami choroby, wiekiem pacjenta oraz
obecnosciag schorzen towarzyszacych.
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