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Uvod

Kaposiho sarkém (KS) je spoOsobeny infekciou
virusom nazyvanym herpesvirus spojeny s Kaposiho
sarkomom (KSHV), zndmy aj ako ludsky herpesvirus
8 (HHV8). KSHV je v rovnakej rodine ako virus Epstein-
Barrovej (EBV), virus, ktory spdsobuje infekénu
mononukle6zu a je spojeny s niekolkymi typmi
humdnnych malignit. V KS su bunky, ktoré vystielaju
krvné a lymfatické cievy (endotelové bunky). Tieto
bunky sa m6Zu infikovat KSHV. Virus vnéasa do buniek
gény, ktoré moZu spdsobit, Ze bunky neriadene
proliferuju a prezivaju dlhSie, ako je naprogramovana
norma v nenddorovom tkanive. Tie isté gény moZu
sposobit, Ze endotelové bunky dediferencuju k nado-
rovej neoangiogenéze a mozu tieZ zvysit produkciu
enzymov v okolitom mikroenvironmente, ktoré spo-
sobuju zapalu podobnu reakciu tkaniva. Tieto typy
zmien ich nakoniec méZu premenit na maligne bunky.
Infekcia KSHV je ovela beZznejSia ako KS. VacSina ludi
infikovanych tymto virusom nedostane KS a mnohi
nikdy nevykazuju Ziadne priznaky tejto infekcie. Na
vyvolanie KS je potrebnd infekcia KSHYV, ale vo vac¢Sine
pripadov samotnd infekcia KSHV nevedie ku KS.
Vacsina ludi, u ktorych sa vyvinie KS, ma KSHV a tiezZ
ma oslabeny imunitny systém v dosledku infekcie HIV,
transplantdcie orgdnov, veku alebo na zdklade inych
faktorov. Pocet Iudi infikovanych KSHV sa na roznych
miestach na svete 1i§i. V Spojenych Statoch Studie
zistili, Ze menej ako 10 % ludi je infikovanych KSHV.
Infekcia je beZnejSia u ludi infikovanych HIV ako
u beZnej populécie v Spojenych Statoch. Infekcia KSHV
je tieZ beZnejSia u muzov, ktori maju sex s muzmi ako
u muzov, ktori maju sex iba so Zenami. V niektorych
oblastiach Afriky az 80 % populdcie vykazuje priznaky
infekcie KSHV. Zd4 sa, Ze v tychto oblastiach sa virus
$iri z matky na dieta. KSHV sa nachadza aj v slinéch,
sperme a vo vagindlnej tekutine. HHVS8 typ virusu je
obalend dvojvlaknova DNA. Virus HHVS8 patri teda do
rodiny DNA virusov, Herpesviridae. Ochorenia spojené
s infekciami virusom HHVS8 zahfniaju najméa KS, dalej
aj primarny efuzny lymfém (PEL) a multicentricku
Castlemanovu chorobu (MCD).

Definicia
KS je vaskuldrny novotvar sposobeny ludskym

herpesvirusom 8 (HHV8). Ma tendenciu byt indolentny,
ale moZe byt lokalne agresivny.

Nevyhnutné diagnostické ¢rty

* Ide o maligny vaskuldrny tumor intermedidrneho
spravania.

* Vo vSetkych forméch a pripadoch je etiologic-
kym agens Iudsky herpesvirus 8 (HHVS).

* Histologické znaky su podobné pre vsetky zname
klinické varianty KS.

« Strbinové vaskuldrne priestory tvorené vreteno-
vitymi endotelovymi bunkami s minimdlnou az
strednou atypiou su histopatologicky najtypickejSou
Crtou.

« Castéjekrvdacanie, ukladanie hemosiderinu a plazma-
tické bunky, dopiiiaju histopatologicky obraz.

MKCH kéd

ICD-0: 9140/3
ICD-10: C46

Epidemiolégia zavisi od klinického variantu KS, ktory
mad zndme 4 podtypy:

* Klasicky/sporadicky (stredomorsky) — stredny az
star$ivek; M > Z. Etnické skupiny z regiénov s vysokou
prevalenciou HHV8 (Stredny vychod, vychodna
Eurdpa a Stredozemné more) suvystavené zvySenému
riziku.

Endemicky (africky) — dospeli muZi a deti oboch
pohlavi. Nesuvisi s HIV. NajbeZnejSie sa vyskytuje
v subsaharskej Afrike.

Iatrogénny (posttransplantaény) - M > Z; pacienti
> 50 rokov; pacienti po transplantacii solidneho
organu. Riziko koreluje s droviiou imunosupresie,
preto je riziko vySSie pri multiorgdnovych trans-
plantaciach a pri vd¢Som nesulade HLA.

Epidemicky (suvisiaci s HIV/AIDS) — pacienti infi-
kovani HIV. Riziko sa zvySuje s klesajucim poctom
buniek CD4 a =zniZuje sa pri vCasnom pouZziti
kombinovanej antiretrovirusovej terapie (cART).
KS u muzov, ktori maju sex s muzmi (MSM) bez HIV
infekcie je velmi zriedkavy. MSM bez HIV infekcie,
ktori nie su imunokompromitovani, maju priaznivu
prognoézu.

Lokalizacia

KoZa je najcastejSou lokalizdciou. Visceralne
postihnutie sa vyskytuje v lymfatickych uzlindch,
plucach, v gastrointestindlnom systéme a inych
organoch; respira¢né postihnutie moze byt fatalne.

Casopis je indexovany v Bibliographia medica Slovaca a zaradeny do citaénej databazy CiBaMed. 21



LIECBA DERMATOVENEROLOGICKYCH OCHORENI{

Podla podtypu:

Klasické/sporadické (stredomorské) — zvycajne
niekolko 1ézii obmedzenych na dolné koncatiny.
Postihnutie vnutornych orgédnov a sliznic je menej
Casté.

Endemické (africké) - vyvinie sa viscerdlne
postihnutie vratane lymfatickych uzlin. Postihnutie
koze u deti nie je typické. U dospelych sa objavia kozné
1ézie podobné klasickému KS, mdzZe byt niekedy lokalne
agresivny. U dospelych sa mo6Zu prejavit lymfedémom
dolnych koncatin. U niektorych dospelych pacientov sa
mozZe vyskytnut aj viscerdlne postihnutie.

Iatrogénne (suvisiace s transplantaciou) — typicky
postihuje dolné koncatiny. Relativne Casté je slizni¢né
a viscerdlne postihnutie. Etiopatogenéza suvisi
s HIV/AIDS. KoZné 1ézie sa vyskytuju na koncatindach,
trupe a tvari; lézie moéZu byt lokalizované alebo
diseminované. Slizni¢né a viscerdlne 1ézie su beznejsie
upacientovsnizkym po¢tom CD4 a s vysokou virusovou
zatazou.

Epidemické - KS u muZov, ktori majd sex s muzmi
(MSM) bez HIV infekcie. Mdalo koznych 1ézii na
akomkolvek mieste; viscerdlne a slizni¢né postihnutie
je zriedkavé.

Patofyziologicka poznamka: endotelové bunky
infikované HHV8 podliehaju zmenenej lymfatickej
diferenciécii a produkuju cytokiny, ¢im vytvaraju
priaznivé prostredie pre neoangiogenézu.

Klinické znaky

Progresivne sa zvac¢Sujuce ¢ervené aZ fialové kozné
1ézie.

Stadium flakov — cervené alebo fialové makuly
alebo Skvrny.

Stadium loZisk — zhrubnuté ¢ervené, fialové alebo
hnedé loziska.

Stadium ndadoru - tvorba tumorov, kozné lézie
moézu byt bolestivé s pridruZzenym lymfedémom
a so sekunddrnou infekciou. Opisané Stddia moZu
vykazovat vSetky klinické podtypy Kaposiho sarkému,
ale aj viacero roznych $tddii mézZe byt pritomnych
sucasne u jedného pacienta.

Klinicky priebeh podtypov Kaposiho sarkému

Klasicky/sporadicky (stredomorsky) je zvycajne
indolentny, zriedkavo agresivny a diseminovany.

Endemicky (africky) je zvyCajne indolentny az lo-
kalne invazivny u dospelych. ObcCasna je aj rychla
progresia s viscerdlnym ochorenim u dospelych. Tato
forma je agresivna u deti.

Iatrogénny (suvisiaci s transplantdciou) moZe
ustupit upravou imuno-supresie. MéZe mat agresivne
spravanie.

Epidemicky (suvisiaci s HIV/AIDS) byva indolentny
alebo agresivny, ale moZe ustupit pri ucinnej liecbe
HIV.

Kaposiho sark6m u muzov, ktori majd sex s muzmi
(MSM) bez infekcie HIV, je zvyc¢ajne indolentny, hoci
bolo popisané aj diseminované ochorenie.

Diagnostika je relevantnd vySetrenim bioptickej
vzorky s laboratérne, imunohistochemicky dokdzanou
pozitivitou HHV8, LANA1 (latency associated nuclear
antigen). Leziondlne bunky tieZ exprimuju ERG, CD34,
CD31, factor VIII, D2-40.

Histologicky obraz KS

Stadium flakov - typické su dilatované cievne
kandly infiltrujuce dermdalny kolagén. Cievne Strbiny
nadoru obklopuju a zachytdvaju nativne cievy
(klasicky, ale nezvyc€ajny znak). V skorych 1ézidch moze
byt tato ¢rta minimadlna.

Stadium loZiska - rozsiahlejSie, stlaCené, Strbinovité
cievne kandly infiltrujuce hlb$iu dermu. Infiltrativna
proliferdcia vretenovitych endotelovych buniek (mézu
pripominat fibroblasty). Velmi charakteristické su
vretenovité bunky infiltrujuce a deStruujuce ekrinné
Struktury.

Nédorové (noduldrne) Stddium - diskrétne loZiska
zloZzené z pretinajucich sa zvdzkov rovnomernych
vretenovitych buniek. Vretenovité bunky zasahuju
krvou vyplnené priestory a to vzhladu Strbinovitych
priestorov(pozdiznyrez),aleboretiformnychpriestorov
(prierez). Dalej je mozné vidiet intracytoplazmatické
hyalinové globuly.

VSetky $tddid obsahuju mitdzy, ale pleomorfizmus
buniek 1ézie je zvycajne minimdalny. Zriedkavo zle
diferencované pripady mézu mat loziskd vyrazného
pleomorfizmu. V takych pripadoch je délezité potvrdit
diagnézu pomocou HHV8 imunohistochemicky, aby
sa vylucil angiosarkém, ktory je HHVS8 negativny.
Extravazované erytrocyty a depozity hemosiderinu su
beZzné. Vo vacsine pripadov su pritomné plazmocyty.
RozliSenie Stddia KS sa v bioptickom naleze nevyZaduje.

Pozitivna IHCH exprimacia buniek KS

HHV8 (LANA1) nukledrna pozitivita cca 100 %
pripadov. MoZe ist iba o fokdlnu pozitivitu, najma
vo vcasnych Stadidch. Typicky ide o Specificku
granuldarnu nukledrnu pozitivitu.

Dalsie pozitivne markery: CD34, CD31, D2-40,
FLI-1. V casti pripadov modZe chybat expresia CD31.
(Hyalinne globuly su PAS+, na pouzitie diastdzy
rezistentné).

Negativna IHCH exprimacia

SMA, dezmin, cytokeratiny, S100, MelanA/MART-1,
HMBA45.

Diferencialna diagnostika

Angiosarkém - typické su infiltrativne vaskuldrne
kanaliky, zvycajne s vyraznou nukledrnou atypiou.
HHV8 je negativny. NajcastejSie je lokalizovany
na hlave/krku. Vyskytuje sa u starSich pacientov
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a v predtym oZiarenych miestach (najcastejsie prsia).
Viscerdlne 1ézie maju nepriaznivejSiu prognézu.

Zavaznd vaskuldrna stdza (akroangiodermatiti-
da)-komponent fibroblastickych vretenovitych buniek
prevlada nad endotelidlnym komponentom. Negativna
je reakcia pri pouziti vaskuldrnych markerov. HHV8 je
negativny.

Hobnail® hemangiém (hemosideroticky heman-
giém) - pritomné Strbinovité vaskuldrne kandly, ale
Ziadna proliferdcia vretenovitych buniek. HHVS
negativny.

Obr. 1 + Kaposiho sarkém koZe s nepravidelnymi
cievnymi priestormi a s vretenobunkovou populdciou
nadorovych buniek (HE; obj. 10x)

Obr. 3 « Difuzna pozitivita CD34 v KS (CD34 Ag;
obj. 20x)

Hemangiéom z vretenovitych buniek — vretenovité
endotelové bunky so Strbinovitymi kandlikmi, ale

ma aj epiteloidné bunky. V niektorych pripadoch ma
vzhlad bifdzicky: epitelioidnd zéna a zoéna dilatovanych
kavernéznych ciev. ZvyCajne chybaju plazmatické
bunky a krvdacanie.

HHV8 negativny Kaposiformny hemangioendo-
telibom - jedine¢ny S$pirdlovity a noduldrny obraz
vretenovitych endotelovych buniek. Krvacanie a plaz-
matické bunky vidime menej casto. Zvycajne sa
vyskytuje u malych deti alebo dojciat. Je HHVS8
negativny a GLUT1 pozitivny.
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Obr. 2 * Nukledrna pozitivita FLI-1 v KS (FLI-1 Ag;
obj. 40x)

b s " b Y . i T 3

Obr. 4 « D6kaz nukledrnej pozitivity HHV8 v KS (HHV8
Ag; obj. 40x)

(VSetky obrdzky su z vlastného diagnostikovaného materidlu autorky)
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Poznamka

Moritz Kohn (Kaposi) sa narodil 23. oktébra 1837 v meste Kaposvar v Uhorsku. Podla rodného mesta
si neskdér zmenil priezvisko na Kaposi. Ako lekdr — dermatolég zacal pracovat vo Viedenskej nemocnici
ako asistent dalSieho vynikajuceho dermatoldga Ferdinanda, rytiera von Hebru. Neskor si vzal Hebrovu
dcéru Martu za manzZelku. Kaposiho meno je eponymom pre cievny nador (Kaposiho sarkém). Bol autorom
a spoluautorom viacerych ucebnic a monografii dermatoveneroldgie. Jeho vyskumny zdujem sa tykal r6znych
chorobnych jednotiek, napr. xeroderma pigmentosum, lupus erythematosus, a dal$ich. Svojou pracou prispel
k povesti Viedne ako vyznamného dermatologického centra. Presadzoval ideu porozumenia koZnych chordb
v suvislostiach s celym organizmom. Zomrel vo Viedni 6. marca 1902.
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