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Tobb kozleménybdl ismeretes, hogy a Kaposi-sarcoma gyakran tarsul a reti-
culoendothelidlis rendszer malignus betegségeivel [3, 7, 8, 11, 12, 14, 15, 16],
carcinomaval [7, 11] és mds sarcomakkal [11, 13], és az is, hogy az utébbi kér-
képekhez gyakran kapesolédik az immunrendszer kdrosodasa is [8]. Ujabban
tobb olyan kozleménnyel talalkoztunk, amelyekben arrél olvashattunk, hogy
a Kaposi-sarcoma myeloma multiplexhez [4, 5, 10, 11, 16, 17, 21], Waldenstrom-
macroglobulinaemidhoz [1, 21], paraproteinaemiahoz [10, 17, 20, 21], dyspro-
teinaemidhoz [2, 4, 8, 13, 14, 17], illetve Burkitt-lymphoméhoz [18] csatla-
kozott.

Harom esetiinket kozoljiik, ahol ketténél IgG paraproteint, egynél pedig IgM
hidannyal jar6 igen alacsony gammaglobulin értéket taldltunk, tehdt mind a
harom esetben ellenanyaghidny-syndromat észleltiink.

Eseteink ismertetése

1. K. A. 76 éves, nyugdijas férfi, 1952-ben mindkét kezén és labdn lassan novekvd
ecsomokkal jelentkezett klinikdnkon. A fenti id6 éta tobb alkalommal fekiidt intézetiink-
ben. Betegsége keletkezésére vonatkozdan nem tud pontos felvildgositédst adni. Az el6bbi
bérjelenségek mellett 1965-ben a szdjpad jobboldalén mintegy forintosnyi lapos tumort
észlelt. Status praesens: az arcon, nyakon, torzson, f6leg a végtagok tertiletén, elsésorban
a kézfejen és labhdton szdmos borsényi, babnyi, kerek, élesszélii, a bér szintjébdl laposan
vagy félgdmb alakban kiemelkedd, részben egymédssal dsszefoly6, sotétkék szinfi, sima
illetve egyenetlen felszin(i, puha tapintatt csomoék lathaték. A kemény és ldgy szdjpad
jobb oldaldn kb. forintosnyi, laposan kiemelkeds, élesszélii, kékesvoros szin, puha ta-
pintata tumor figyelheté meg (1. dbra a., b.). Laboratériumi leletek: vvt. siillyedés:
6—30—60 mm/6ra. Vizelet: fs: 1010, albumin: tards csapadék, iiledék: 5—6 fvs,

1. abra. A) Mindkét k

zhat ¢s wjjak feszitd felszinén szdmos lencsényi-babnyi, kékes szini
puha csomok. B) A kemény szajpad j. oldalan forintosnyi, laposan kiemelkedd, kékes-viris
szindl puha tumor
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amorph tormelék. Vérkép: anaemids. Abs. thrombocyta szam: 100 000. Wa R.: nega-
tiv, vérnyomds: 250/120 Hgmm. Qualitativ vérkép, médjfunctids préobdk: kéros eltérés
nélkiil. Clearance: 20 ml/perc, RN.: 91 mg9%,. Fehérje-fractiok: kifejezett gammaglo-
bulin szaporulat és ,,M gradiens. Immunelectrophoresis: IgG typusu paraprotein (2.
abra). Mellkasdatvildgitds: emphysema pulmonum. Irrigoscopia, gyomor rtg.: lényeges
kéros eltérés nélkiil. Alapbetegségre utalé eltérés nem észlelhetd. Szovettan (excisio a
jobb comb lateralis felszinérdl): sarcoma Kaposi typusos képe. Berlini kék reactiéval
vastartalmu pigmentek és bevérzések lathatok (3. abra). Szemészet : sclerotikus fundus,
néhdny vérzéses és degeneratios folt. Belgydgydszat: cardidlis decompensatio, hyper-
tonia. Nagy valészin(iséggel az alapbetegséggel Osszefiiggé vese-laesio. Korlefolyis: a
beteget tobb alkalommal kezeltiik klinikankon, és a bérfelszinen levd gocokra sziikség
szerint 3—5000 r Dermopan therapiat adtunk. A lagyszdjpad gocdara 2 X 5000 r Chaoul
besugdrzast kapott. 1967-ben egy honapos Endoxan kurdban részesitettiik. Ennek el-
lenére dllapota fokozatosan romlott, és 1967-ben uraemids, pneumonids tiinetek 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. Szovettan: a legkiilonbozébb szovetféleségekben észlelt daganat-
csomdk a Kaposi-sarcoma kevert typusdnak felelnek meg, helyenként angiomatézus
méasutt pedig fibroblastikus részletek domindldsdval. A vesékben kiterjedten az arte-
ridk és arterioldk faldban hyalinisatio észlelhet6. A glomerulusok nagy része is hyalino-
san elfajult. Az interstitium fibrotikus. Epicrisis: a boncolds alapjéan haldlos alapbdn-
talom a generalizdlt Kaposi-sarcoma és veseelégtelenség volt (Tészegi A. dr., Kérbone-
tani Intézet, Szeged, Igazgat6: Prof. Ormos J. dr.).

2. G. I.-né 79 éves nébetegnek 1966 6szén kezdédott betegsége a bal lab talpi felszi-
nén vérhélyagokkal, melyek felfakadtak, ezek helyén kékes szinii csomok keletkeztek,
melyek lassan novekedtek. El6z6 betegségei: tiidégyulladés, vesetalyog, epehélyag-,
petefészekgyulladds. Edesanyja carcinomdban halt meg. Status praesens: a bal ldab
talpi felszinének medidlis részén egy 10 filléresnyi és egy lencsényi koriilirt, éleshatédra,

2. abra. Fenn: controll serum; lenn: beteg serum. A nyilak ( 41 ) az I9G typusi paraproteint
mutatjak anti-human loserummal (HUMAN, Budapest)

3. abra. Szdmos sejtoszldst mutato, angiomatézus jellegii daganatszivet. H. E. festés, 300 X
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a bor szintjébol félgomb alakban kiemelkedd, sziirkéskékes-livid szinfi, kozepesen to-
mott tapintatii tumorok lathaték. A sarok teriiletén néhdny hasonlé tumor figyelhetd
meg. Laboratériumi vizsgdlati leletek: vvt. siillyedés: 15—58—85—95 mm/6ra. Vér-
kép: anaemids. Wa R.: negativ. Vérnyomds: 160/90 Hgmm. Vizelet, mdjfunctiés pré-
bék, vércukor: koéros eltérés nélkiil. Clearance: 39—56—42 ml/perc, RN.: 37 mg9%,.
Fehérje-fractiék: albumin: 50,29 — 3,31 gr9%, alfa,-globulin: 4,29, — 0,28 gr9%,
alfa,-globulin: 9,69% — 0,63 gr9,, beta,-globulin: 16,79% — 1,1 gr%, beta,-globulin:
7,2% — 0,48 gr%, gamma-globulin: 12,09 0,79 gr9%,. Immunelectrophoresis: IgG
typusta paraprotein (4. dbra). Mellkasdtvildgitds, gyomorréntgen, irrigoscopia: lénye-
ges koros eltérés nélkiil, az alapbetegségre utald eltérés nem észlelhetd. Szovettan (ex-
cisio a bal talp medialis oldaldrol): a metszet kozepének egy részét kocsdnyos alapon
iil6 daganatszovet foglalja el, mely nagyrészt fibroblastokat tartalmaz és koztiik szémos
tjonnan képz6dott capillaris-lumen lathaté endothel sejtekkel. A daganatos sejtek szé-
mos atypusos magoszldst tartalmaznak. A tumorszoveten belul kiterjedt bevérzések
foglalnak helyet. A szoveti kép alapjan malignus kot6szoveti eredetii tumorrdl van szé,
s tekintetbe véve a klinikai képet, els6sorban Kaposi-sarcoméra gondolhatunk. Korle-
folyds: a beteget 1966 6ta tobb alkalommal kezeltiik. A gbécokra 5—5000 r Dermopan
rtg kezelést kapott. A beteg 1969 janudrjdban és dprilisdban erysipelassal, 1971 augusz-
tusdban pedig talpi abscessussal fekiidt klinikdankon. Alapbetegsége a rontgentherapia
Ota progressiot nem mutat.

3. Nz. L. 71 éves férfi 1969 mérciusdban enyhén fdjdalmas kiiitést vett észre a bal
-tenyerén, mely azéta lassan novekedett. 1970 elején csomos jelleg(i daganatok jelentkez-
tek a bal konyokén és a herezacskdjan. Az utobbi idében néhény kg-ot fogyott. El6z6
betegsége: typhus abdominalis. 2 éve vannak szivpanaszai. Status praesens: a bal te-

)

4. abra. Fenn: controll serum ; lenn: beteg serum. J 6l lathaté az IgQ typusi paraprotein (4 )
spec. anti-human 1gG-vel (HUM AN, Budapest)

5. dbra. A scrotumon lencsényi-borsonyi, egymdassal részben dsszefolyt, sitétvirds-barnds
szinti esomok
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nyér teriiletén néhdny kolesnyi, borsényi, bérbdl kiemelkedd, bérszinfi, helyenként
halvénykék szin hélyag van. A bal konyok feszitd felszinén néi tenyérnyi kiterjedés-
ben barnds-fekete szin(i, korilirt, helyenként félgombszer(ien kiemelkedd tumorok van-
nak. A bal alkar duzzadtabb az ellenoldalindl. Mindkét tenyerén Dupuytren-contrac-
tura van. A scrotumon féleg a jobb oldalon borsényi hasonlé csomdk lathatdk (5. dbra),
Laboratériumi vizsgdlati leletek: vvt. siillyedés: 3 mm/éra. Vérkép: anaemids. Wa. R.:
negativ, vérnyomads: 150/80 Hgmm. Vizelet, majfunctiés prébak, vércukor, széklet
Weber: eltérés nélkiil. Serum o6sszfehérje: 5,1 gr9%,. Fehérje-fractiok: albumin 76,29, —
3,9 gr9,, alfa,-globulin: 2,99%, — 0,14 gr %, alfa,-
globulin: 7,69% — 0,38 gr9%,, beta,-globulin:
4,39 — 0,21 gr9%, beta,-globulin: 1,3% —
0,06 gr9%,, gamma-globulin: 7,79% — 0,39 gr%.
Immunelectrophoresis: IgM hidanyzik, IgG, IgA
csokkent (6. a, b dbra). Mellkasdtvildgitas, gyo-
morrdéntgen, irrigoscopia: organikus eltérés nél-
kiil. Szovettan (excisio a jobb konyok teriileté-

_4) B) Q

6. abra. A) A targylemezeken feliil : « normal serum megfeleld higitasar (1, 1/2, 1/4).

A targylemezeken alul a beteg serum megfeleld higitasai. A nyil (+ ) a normdl serumban

meglevd IgM-re mutat, amely a beteg serumban hianyzik. ( Anti-hwman loserum. HUMAN .

Budapest). B) A beteg serum agar electrophoresise és alatta jol lathato (4 ) spec. anti-

human IgM-mel (HUMAN, Budapest) az LgM hidany a beteg serumban a normal controllal
szemben. (Fenn: controll, lenn : beteg serum)
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7. abra. Angiomatézus jellegli Kaposi-sarcomdra jellemz6 szoveti kép. H. K. festés, 300X
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rdl) : lobsejtes beszlir6dést tartalmazo, angiomatosus jelleg(i, twinoros elviltozés, mely
a sarcoma haemorrhagicum multiplex idiopathicum széveti képének felel meg (7. dbra).
Koérlefolyds: a beteg helyileg 1000—1000 r Dermopan réntgenkezelést kapott a gocok-
ra, belséleg pedig Leukerdn therdpidt kezdtiink el, mely mellett gécai megkisebbedtek.
A beteg otthondban észlelésiink utén fél évvel cardidlis decompensatio kévetkeztében -
meghalt. Boneolds nem tortént.

Megbeszélés

Master és mtsai [9] 1970-ben nagyszami Kaposi-sarcomés betegen (60 eset)
vizsgaltdk a humoralis és cellularis immunmechanismust. Azt taldltak, hogy
csak az un. malignus esetekben &ll fenn egy bizonyos fokd celluldris immun-gyen-
geség. (Dinitrochlorbenzol sensibilizalhatdsig lecsokken.) A humordlis védekez6-
készségben, melyet radidlis immundiffusiéval és E. coli Vi-antigénnel tortént
sensibilizdlds utdn termelt keringé antitest meghatdrozassal vizsgaltak, elté-
rést nem észleltek.

Klinikdnkon 1966 6ta 4 Kaposi-sarcomds beteget észleltiink. Ezek koziil a
fent kozolt harom esetben humordlis immundefectust taldltunk. (Két esetben
IgG paraproteint, egy esethen pedig IgM hidnyt és igen kifejezett hypogamma-
globulinaemiat.) A paraproteines esetekben secunder ellenanyaghidny-synd-
romardl van szé [6]. Az els§ esetben a gyakori légati infectid, a chronikus pyelo-
nephritis és a pneumonia talin ennek a kovetkezménye lehetett, és ugyvancsak
ennek a kovetkezményei a masodik esetben észlelt recidival6 bacterialis infec-
tiok (erysipelas, talpi abscessus, pneumonia, sth.). A harmadik esetben sem
anamnestikusan, sem észlelésiink ideje alatt ezekre utald tiineteket nem taldl-
tunk, jéllehet ezek jelentkezése ennél lett volna leginkabb varhaté az igen
alacsony gamma-globulin szint miatt.

Az a tény, hogy négy esetiinkbél harom esetben immunglobulin rendellenes-
séget talaltunk, arra hivja fel a figyelmiinket, hogy Kaposi-sarcomds betegek-
nél vizsgalni kell a serum-fehérje képet, és el kell végezni az immunelectro-
phoretikus vizsgalatot. Master és mtsai [9] talin azért nem taldltak humordalis
immundefectust nagyszdmu beteganyagukban, mert csak radidlis immundif-
fusids vizsgalatot végeztek, mely maédszer a kozel normoproteinaemids para-
proteinre nem ad felvildgositéast.

Ismert, hogy a paraprotein jelenléte nem jar feltétleniil egyiitt plasmocyvto-
maval. Klinikankon is tobb esetben talaltunk malignus tumorok mellett para-
proteint plasmocytoma nélkiil is, s nagy valdszintiséggel dllithatjuk, hogv sajat
Kaposi eseteinkben is hasonlé dllapottal taldlkozunk.

Siegel és mtsai [18] kozoltek olyan esetet, ahol Kaposi-sarcoma és agamma-
globulinaemia egyiitt fordultak el§. Esetilkben az immunosuppressiv kezelés
sordn alakult ki a fenti allapot. A szerzGk ennek ellenére felvetik az agamma-
globulinaemia esetleges pathogenetikus szerepét a Kaposi-sarcoma kialakulé-
sdban. Mazzaferri és Penn [10] részletes Gsszefoglalst adnak az 1968-ig kozolt
paraproteinnel sz6vidott Kaposi-sarcomas esetekrdl, és a kiértékelt esetek alap-
jan 8k is valészintisitik a paraprotein pathogenetikai szerepét.

Véleményiink szerint eseteinkben a paraprotein secunder médon alakult ki
a betegség folyaman. Az IgM hidny azonban lehet congenitélis defectus is,
ezért ennek lehet a betegség kialakuldsaban pathogenetikai szerepe. Kordbban
Smith [19] hivta fel a figvelmet az IgM jelentdségére a kiilonbozd rosszindulati
megbetegedésekben. : ’

Tekintettel arra, hogy a kiilonboz8 cytostatikus, immunsuppressiv vagy
telerontgen {9] kezelések jelent8sen csokkentik a szervezet védekezGkészségét,
véleményiink szerint a primer vagy secunder ellenanyaghidny-syndroméaval
jaré Kaposi-sarcomds esetekben megfontolds targvat kell, hogy képezze ezek
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therapids alkalmazisa, és csak abban az esetben javasoltak, ha a betegség bel-
- szervi localisatiéi is megtalalhatok vagv ha a Dermopan rontgenkezelés mar
nem vezetett eredményhez.

Osszefoglalas

A szerz6k harom Kaposi-sarcoma esetiiket ismertetik, koziiliik ketténél
IgG paraproteint, egvnél pedig igen alacsony gamma-globulin értéket és Ighl
hidnyt talaltak. Discussiéban kitérnek a paraprotein és az agammaglobulin-
aemia esetleges pathogenetikai szerepére a Kaposi-sarcoma létrejottében.
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W. Xve, O Bepko, A, ooo3u, W Ilueiigep: Caprkosa Kanouiu u ne-
00CcMamox ¢ aHmumeaax

ABTOpPH ONMHCHIBAIOT TPH CAYYas caprombl KanouH, Hafmogasluuxcst UM, Y gBvX 60/b-
HBIX OHH Hauu napanporent 1gG, v 0qHOr0 — HH3KOE cofepiKaHHe ramma-rinobyauHa u
orcyrereie IgM. B 06Cy KaeHHH aBTODBI OCTAHABJAHBAIOTCS HA BO3MOXKHYIO NMaTOreHeTHYC-
CKYI0 POAb nmapanpoTeHHa H araMmarao0yJIHHEeMHH B Aene BO3HHKHOBEHHS capKombl Ka-
MOUIH, .

Husz, 8. —Berko, Gy. —Dobozy, A.—Schneider, I.: Kaposi-sar-
coma and antibody deficiency

Three cases with Kaposi-sarcoma are reported by the authors, in two of them TgC
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. Husz, Gy. Berko, A. Dobozy und I. Schneider: Kaposi—Sur-
kom und Antzl\orpermunu;el

Drei Fille von Kaposi—Sarkom werden beschrieben, unter diesen war in zwei Fillen
IgG Paraprotein zu finden und i dritten ein schr niedri iger Gammaglobulinwert sowie
IgM-Mangel. Die eventuelle pathogenetische Rolle des Paraproteins und der Agamma-
globulindmie im Zustandekomimen des Kaposi—Sarkoms wird erdrtert.
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