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Bőrgyógyászati és Venerologiai Szemle 48. 97—102. 1972.

Szegedi Orvostudományi Egyetem, Bőr- és Nemikórtani Klinika 
(igazgató : Prof. Simon Miklós dr. egyetemi tanár) közleménye

Kaposi-sarcoma és ellenanyaghiány
HÚSZ SAN DÓK dr., BERKŐ GYÖRGYI, DOBOZY ATTILA dr. és 

S C H NEIDE R I M R E (lr.

Több közleményből ismeretes, hogy a Kaposi-sarcoma gyakran társul a reti- 
culoendotheliális rendszer malignus betegségeivel [3, 7, 8, 11, 12, 14, 15, 16], 
carcinomával [7, 11] és más sarcomákkal [11, 13], és az is, hogy az utóbbi kór­
képekhez gyakran kapcsolódik az immunrendszer károsodása is [8]. Újabban 
több olyan közleménnyel találkoztunk, amelyekben arról olvashattunk, hogy 
a Kaposi-sarcoma myeloma multiplexhez [4,5, 10, 11, 16, 17, 21], Waldenström- 
macroglobulinaemiához [1, 21], paraproteinaemiához [10, 17, 20, 21], dyspro- 
teinaemiához [2, 4, 8, 13, 14, 17], illetve Burkitt-lvmphomához [18] csatla­
kozott.

Három esetünket közöljük, ahol kettőnél IgG paraproteint, egynél pedig IgM 
hiánnyal járó igen alacsony gammaglobulin értéket találtunk, tehát mind a 
három esetben ellenanvaghiány-syndromát észleltünk.

Eseteink ismertetése
1. K. A. 76 éves, nyugdíjas férfi, 1952-ben mindkét kezén és lábán lassan növekvő 

csomókkal jelentkezett klinikánkon. A fenti idő óta több alkalommal feküdt intézetünk­
ben. Betegsége keletkezésére vonatkozóan nem tud pontos felvilágosítást adni. Az előbbi 
bőrjelenségek mellett 1965-ben a szájpad jobboldalán mintegy forintosnyi lapos tumort 
észlelt. Status praesens: az arcon, nyakon, törzsön, főleg a végtagok területén, elsősorban 
a kézfejen és lábháton számos borsónyi, babnyi, kerek, élesszélű, a bőr szintjéből laposan 
vagy félgömb alakban kiemelkedő, részben egymással összefolyó, sötétkék színű, sima 
illetve egyenetlen felszínű, puha tapintatú csomók láthatók. A kemény és lágy szájpad 
jobb oldalán kb. forintosnyi, laposan kiemelkedő, élesszélű, kékesvörös színű, puha ta­
pintatú tumor figyelhető meg (1. ábra a., b.). Laboratóriumi leletek: vvt. süllyedés: 
6 — 30 — 60 mm/óra. Vizelet: fs: 1010, albumin: túrós csapadék, üledék: 5 — 6 fvs,

.»'
7. ábra. A) Mindkét kézhát és ujjak feszítő felszínén számos lencsényi-babnyi, kékes színű 
puha csomók. B) A kemény szájpad j. oldalán forintosnyi, laposan kiemelkedő, kékes-vörös

színű puha tumor
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amorph törmelék. Vérkép: anaemiás. Abs. thrombocyta szám: 100 000. Wa R.: nega­
tív, vérnyomás: 250/120 Hgmm. Qualitativ vérkép, májfunctiós próbák: kóros eltérés 
nélkül. Clearance: 20 ml/perc, RN.: 91 mg%. Fehérje-fractiók: kifejezett gammaglo­
bulin szaporulat és ,,M” gradiens. Immuneleetrophoresis: IgG typusú paraprotein (2. 
ábra). Mellkasátvilágítás: emphysema pulmonum. Irrigoscopia, gyomor rtg.: lényeges 
kóros eltérés nélkül. Alapbetegségre utaló eltérés nem észlelhető. Szövettan (excisio a 
jobb comb lateralis felszínéről): sarcoma Kaposi typusos képe. Berlini kék reactióval 
vastartalmú pigmentek és bevérzések láthatók (3. ábra). Szemészet : sclerotikus fundus, 
néhány vérzéses és degeneratiós folt. Belgyógyászat: cardiális decompensatio, hyper­
tonia. Nagy valószínűséggel az alapbetegséggel összefüggő vese-laesió. Kórlefolyás: a 
beteget több alkalommal kezeltük klinikánkon, és a bőrfelszínen levő gócokra szükség 
szerint 3 — 5000 r Dermopan therapiát adtunk. A lágyszájpad gócára 2 X5000 r Chaoul 
besugárzást kapott. 1967-ben egy hónapos Endoxan kúrában részesítettük. Ennek el­
lenére állapota fokozatosan romlott, és 1967-ben uraemiás, pneumoniás tünetek mellett 
meghalt. Autopsia: sarcoma idiopathicum multiplex, haemorrhagiae cutis, subepi- 
cardialis cordis, pulmonum, ventriculi, intestinorum, hepatis, glandularum suprarena- 
lium et lymphonodorum mediastinalium et cervicalium. Arteriosclerosis universalis. 
Hypertrophia dilatativa ventriculorum cordis. Tracheobronchitis catarrhalis acuta. 
Oedema pulmonum. Szövettan: a legkülönbözőbb szövet féleségekben észlelt daganat- 
csomók a Kaposi-sarcoma kevert typusának felelnek meg, helyenként angiomatózus 
másutt pedig fibroblastikus részletek dominálásával. A vesékben kiterjedten az arté­
riák és arteriolák falában hyalinisatio észlelhető. A glomerulusok nagy része is hyalino- 
san elfajult. Az interstitium fibrotikus. Epicrisis: a boncolás alapján halálos alapbán- 
talom a genei’alizált Kaposi-sarcoma és veseelégtelenség volt (Tószegi A. dr., Kórbonc­
tani Intézet, Szeged, Igazgató: Prof. Ormos J. dr.).

2. G. I.-né 79 éves nőbetegnek 1966 őszén kezdődött betegsége a bal láb talpi felszí­
nén vérhólyagokkal, melyek felfakadtak, ezek helyén kékes színű csomók keletkeztek, 
melyek lassan növekedtek. Előző betegségei: tüdőgyulladás, vesetályog, epehólyag-, 
petefészekgyulladás. Édesanyja carcinomában halt meg. Status praesens: a bal láb 
talpi felszínének mediális részén egy 10 filléresnyi és egy lencsényi körülírt, éleshatárú,

2. ábra. Fenn: controll serum; lenn: beteg serum. A nyilak ( 11 / az IgG typusúparaproteint 
mutatják anti-human lóserummal (HUMAN, Budapest)

3. ábra. Számos sejtoszlást mutató, angiomatózus jellegű daganatszövet. H. E. festés, 300 X
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a bőr szintjéből félgömb alakban kiemelkedő, szürkéskékes-livid színű, közepesen tö­
mött tapintató tumorok láthatók. A sarok területén néhány hasonló tumor figyelhető 
meg. Laboratóriumi vizsgálati leletek: vvt. süllyedés: 15 — 58 — 85 — 95 mm/óra. Vér­
kép: anaemiás. Wa R.: negatív. Vérnyomás: 160/90 Hgmm. Vizelet, májfunctiós pró­
bák, véreukor: kóros eltérés nélkül. Clearance: 39 — 56 — 42 ml/pere, RN.: 37 mg%. 
Fehérje-fractiók: albumin: 50,2%
alfa,-globulin: 9,6% — 0,63 gr%, betarglobulin: 16,7%
7,2% — 0,48 gr%, gamma-globulin: 12,0% 0,79 gr%. Immunelectrophoresis: IgGt 
typusú paraprotein (4. ábra). Mellkasátvilágítás, gyomorröntgen, irrigoscopia: lénye­
ges kóros eltérés nélkül, az alapbetegségre utaló eltérés nem észlelhető. Szövettan (ex- 
cisio a bal talp medialis oldaláról): a metszet közepének egy részét kocsányos alapon 
ülő daganatszövet foglalja el, mely nagyrészt fibroblastokat tartalmaz és köztük számos 
újonnan képződött capillaris-lumen látható endothel sejtekkel. A daganatos sejtek szá­
mos atypusos magoszlást tartalmaznak. A tumorszöveten belül kiterjedt bevérzések 
foglalnak helyet. A szöveti kép alapján malignus kötőszöveti eredetű tumorról van szó, 
s tekintetbe véve a klinikai képet, elsősorban Kaposi-sarcomára gondolhatunk. Kórle­
folyás: a beteget 1966 óta több alkalommal kezeltük. A gócokra 5 — 5000 r Dermopan 
rtg kezelést kapott. A beteg 1969 januárjában és áprilisában erysipelassal, 1971 augusz­
tusában pedig talpi abscessussal feküdt klinikánkon. Alapbetegsóge a röntgentherapia 
óta pi’ogressiót nem mutat.

3. Sz. L. 71 éves férfi 1969 márciusában enyhén fájdalmas kiütést vett észre a bal 
. tenyerén, mely azóta lassan növekedett. 1970 elején csomós jellegű daganatok jelentkez­
tek a bal könyökén és a herezacskóján. Az utóbbi időben néhány kg-ot fogyott. Előző 
betegsége: typhus abdominalis. 2 éve vannak szívpanaszai. Status praesens: a bal te-

3,31 gr%, alfarglobulin: 4,2% — 0,28 gr%, 
1,1 gr%, beta2-globulin:

4. ábra. Fenn: controU serum; lenn: beteg serum. Jól látható az IgO typusú paraprotein ( \ ) 
spec, anti-human IgO-vel (HUMAN, Budapest)

5. ábra. A scrotumon lencsényi-borsónyi, egymással részben összefolyt, sötétvörös-barnás
színű csomók
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nyél' területén néhány kölesnyi, borsónyi, bőrből kiemelkedő, bőrszínű, helyenként 
halványkék színű hólyag van. A bal könyök feszítő felszínén női tenyérnyi kiterjedés­
ben barnás-fekete színű, körülírt, helyenként félgömbszerűen kiemelkedő tumorok van­
nak. A bal alkar duzzadtabb az ellenoldalinál. Mindkét tenyerén Dupuytren-contrac- 
tura van. A scrotumon főleg a jobb oldalon borsónyi hasonló csomók láthatók (5. ábra), 
Laboratóriumi vizsgálati leletek: vvt. süllyedés: 3 mm/óra. Vérkép: anaemiás. Wa. R.: 
negatív, vérnyomás: 150/80 Hgmm. Vizelet, májfunctiós próbák, vércukor, széklet 
Weber: eltérés nélkül. Serum összfehérje: 5,1 gr%. Fehérje-fractiók: albumin 70,2% —

3,9 gr%, alfarglobulin: 2,9% — 0,14 gr %, alfa2- 
globulin: 7,5% — 0,38 gr%, beta,-globulin: 
4,3% — 0,21 gr%, beta2-globulin: 1,3%
0,06 gr%, gamma-globulin: 7,7% 
Immunelectrophoresis: IgM hiányzik, IgG, IgA 
csökkent (6. a, b ábra). Mellkasátvilágítás, gyo­
morröntgen, irrigoscopia: organikus eltérés nél­
kül. Szövettan (excisio a jobb könyök területé-

0,39 gr%.

*

- A>
6. ábra. A) A tárgylemezeken felül: a normal serum megfelelő hígításai (1, 1/2, 1/1). 
A tárgylemezeken álul a beteg serum megfelelő hígításai. A nyíl ff Ja normál serumban 
meglevő IgM-re mutat, amely a beteg serumban hiányzik. (Anti-human lóserum. HUMAN. 
Budapest). B) A beteg serum agar electrophoresise és alatta jól látható ( \ ) spec, anti- 
human IgM-mel (HUMAN, Budapest) az IgM hiány a beteg serumban a normal controllal 

szemben. (Fenn: controll, lenn : beteg serum)

7. ábra. Angiomatózus jellegű Kaposi-sarcomára jellemző szöveti kép.H. E. festés, 300 X
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ről): lobsejtes beszűrődést tartalmazó, angiomatosus jellegű, tumoros elváltozás, mely 
a sarcoma haemorrhagicum multiplex idiopathicum szöveti képének felel meg (7. ábra). 
Kórlefolyás: a beteg helyileg 1000—1000 r Dermopan röntgenkezelést kapott a gócok­
ra, belsőleg pedig Leukerán therápiát kezdtünk el, mely mellett gócai megkisebbedtek. 
A beteg otthonában észlelésünk után fél évvel cardiális decompensatio következtében 
meghalt . Boncolás nem történt.

Megbeszélés

Master és mtsai [9] 1970-ben nagyszámú Kaposi-sarcomás betegen (60 eset) 
vizsgálták a humoralis és celhiláris immunmechanismust. Azt találták, hogy 
csak az ún. malignus esetekben áll fenn egy bizonyos fokú celluláris immun-gyen­
geség. (Dinitrochlorbenzol sensibilizálhatóság lecsökken.) A Immorális védekező­
készségben, melyet radiális immundiffusióval és E. coli Vi-antigénnel történt 
sensibilizálás után termelt keringő antitest meghatározással vizsgáltak, elté­
rést nem észleltek.

Klinikánkon 1966 óta 4 Kaposi-sarcomás beteget észleltünk. Ezek közül a 
fent közölt három esetben Immorális immundefectust találtunk. (Két esetben 
IgG paraproteint, egy esetben pedig IgM hiányt és igen kifejezett hypogamma- 
globulinaemiát.) A paraproteines esetekben secunder ellenanyaghiány-synd- 
romáról van szó [6]. Az első esetben a gyakori légúti infectió, a chronikus pyelo­
nephritis és a pneumonia talán ennek a következménye lehetett, és ugyancsak 
ennek a következményei a második esetben észlelt recidiváló bacteriális infec- 
tiók (erysipelas, talpi abscessus, pneumonia, stb.). A harmadik esetben sem 
anamnestikusan, sem észlelésünk ideje alatt ezekre utaló tüneteket nem talál­
tunk, jóllehet ezek jelentkezése ennél lett volna leginkább várható az igen 
alacsony gamma-globulin szint miatt.

Az a tény, hogy négy esetünkből három esetben immunglobulin rendellenes-' 
séget találtunk, arra hívja fel a figyelmünket, hogy Kaposi-sarcomás betegek­
nél vizsgálni kell a serum-fehérje képet, és el kell végezni az immunelectro- 
phoretikus vizsgálatot. Master és mtsai [9] talán azért nem találtak Immorális 
immundefectust nagyszámú beteganyagukban, mert csak radiális immundif- 
fusiós vizsgálatot végeztek, mely módszer a közel normoproteinaemiás para- 
proteinre nem ad felvilágosítást.

Ismert, hogy a paraprotein jelenléte nem jár feltétlenül együtt plasmocyto- 
mával. Klinikánkon is több esetben találtunk malignus tumorok mellett para­
proteint plasmocvtoma nélkül is, s nagy valószínűséggel állíthatjuk, hogy saját 
Kaposi eseteinkben is hasonló állapottal találkozunk.

Siegel és mtsai [18] közöltek olyan esetet, ahol Kaposi-sarcoma és agamma- 
globulinaemia együtt fordultak elő. Esetükben az immunosuppressiv kezelés 
során alakult ki a fenti állapot. A szerzők ennek ellenére felvetik az agamma- 
globulinaemia esetleges pathogenetikus szerepét a Kaposi-sarcoma kialakulá­
sában. Mazzaferri és Fenn [10] részletes összefoglalást adnak az 1968-ig közölt 
paraproteinnel szövődött Kaposi-sarcomás esetekről, és a kiértékelt esetek alap­
ján ők is valószínűsítik a paraprotein pathogenetikai szerepét.

Véleményünk szerint eseteinkben a paraprotein secunder módon alakult ki 
a betegség folyamán. Az IgM hiány azonban lehet congenitális defectus is, 
ezért ennek lehet a betegség kialakulásában pathogenetikai szerepe. Korábban 
Smith [19] hívta fel a figyelmet az IgM jelentőségére a különböző rosszindulatú 
megbetegedésekben.

Tekintettel arra, hogy a különböző cvtostatikus, immunsuppressiv vagy 
teleröntgen [9] kezelések jelentősen csökkentik a szervezet védekezőkészségét, 
véleményünk szerint a primer vagy secunder ellenanyaghiánv-svndromával 
járó Kaposi-sarcomás esetekben megfontolás tárgyát kell, hogy képezze ezek
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therapiás alkalmazása, és csak abban az esetben javasoltak, ha a betegség bel- 
szervi localisatiói is megtalálhatók, vagy ha a Dermopan röntgenkezelés már 
nem vezetett eredményhez.

összefoglalás
A szerzők három Kaposi-sarcoma esetüket ismertetik, közülük kettőnél 

IgG paraproteint, egynél pedig igen alacsony gamma-globulin értéket és IgM 
hiányt találtak. Discussióban kitérnek a paraprotein és az agammaglobulin- 
aemia esetleges pathogenetikai szerepére a Kaposi-sarcoma létrejöttében.
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LU. X y c, H. B e p k o, A. H o 0 o 3 h, Id. Ill h e ii g e p : CapKOMa Kanoum u iie- 
docmamoK e anmumenax

ABTopw oniicbiBaiOT Tpn c/iVMaa capKOMbi Kanomu, HaöJuogaBuiHxcH hmh. Y äbvx Oojib- 
Hbix ohh Hainan napanpoTeim IgO, y oflHoro — HH3Koe cogep>KaHHe raMMa-rao6vanHa u 
OTCyTCTBHe IgM. B oOcywaeumi aBTopw ocTanaBanBaiOTca na bosmokhvio naTOreHeTime- 
CKyio po.ib napanpoTeHHa ii araMMaraoCyaHHeMHH b gene B03HHKH0BeHna capKOMbi Ka- 
nouiH.

Húsz, S. — B e r k o, Gy. - Dobozy, A. — Schneide r, I.: Kaposi-sar­
coma and antibody deficiency

Three cases with Kaposi-sarcoma are reported by the authors, in two of them IgG 
paraproteine and in one very low gammaglobuline value and IgM-deficiency have been 
detected. In the discussion part the eventual pathogenetic role of paraproteine and 
gammaglobulinaemy is mentioned in the development of Kaposi-sarcoma.

S. Hus -/., Gy. Berkó, A. D o b o /, y und I. Schneider: Kaposi—Sar­
kom und Antikor per mangel

Drei Fälle von Kaposi—Sarkom werden beschrieben, unter diesen war in zwei Fällen 
IgG Paraprotein zu finden und im dritten ein sehr niedriger Gammaglöbulinwert sowie 
IgM-Mangel. Die eventuelle pathogenetische Rolle des Paraproteins und der Agamma­
globulinämie im Zustandekommen des Kaposi — Sarkoms wird erörtert.
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