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Введение. Саркома Капоши (СК) — опухоль сосудистого происхождения с поражением кожных покровов, вовлече-
нием внутренних органов и лимфатических узлов.
Цель — описать развитие СК у больного первичным миелофиброзом (ПМФ), развившейся на фоне лечения пред-
низолоном.
Основные сведения. Для верификации диагноза СК у больного ПМФ были использованы: гистологическое, имму-
ногистохимическое исследования биоптатов кожи и полимеразная цепная реакция с детекцией флуоресцентного 
сигнала в режиме «реального времени» в количественном формате при тестировании биологических образцов (пе-
риферическая кровь, мазок со слизистой оболочки ротоглотки, биоптаты из очагов поражений кожи) для  определе-
нием активности вируса герпеса человека 8. Обследование позволило установить окончательный диагноз.
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Introduction. Kaposi’s sarcoma (КS) is a multi-focal malignant tumor of vascular origin with a predominant lesion of the 
skin, involving internal organs and lymph nodes. Epidemic and immunosuppressive variants of the disease are considered to 
be the most studied and common. The main reason for the development of the immunosuppressive variant is the use of im-
munosuppressive drugs in patients after transplantation of solid organs. Descriptions of the development of Kaposi’s sarcoma 
in patients with diseases of the hematopoietic system are rare.
Aim — to describe a rare combination of a malignant tumor of vascular origin (Kaposi’s sarcoma) and a chronic myeloprolif-
erative disease: primary myelofi brosis.
Main fi ndings. To verify the diagnosis of Kaposi’s sarcoma in a patient with primary myelofi brosis, the following were used: 
histological, immunohistochemical studies of skin biopsies and the polymerase chain reaction method with detection of a fl uo-
rescent signal in “real time” in biological material samples (peripheral blood, smear from the mucous membrane of the oro-
pharynx, skin biopsies from lesions) with quantitative determination of the activity of the human herpes virus 8. A comprehen-
sive examination made it possible to establish the fi nal diagnosis of multiple malignant neoplasms and recommend treatment.
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ABSTRACT

Введение
Саркома Капоши (СК) — многоочаговая злокачест-
венная опухоль сосудистого происхождения с преи-
мущественным поражением кожных покровов, вовле-
чением внутренних органов и лимфатических узлов. 
Болезнь впервые была описана в 1872 г. M. Kaposi 
и названа его именем, встречается с частотой не бо-
лее, чем 1 % от всех случаев злокачественных новоо-
бразований [1]. До открытия вируса этиология СК 
оставалась неизвестной. В 1994 г. Y. Chang и соавт. [2] 
при исследовании участков поражений кожи ВИЧ-
позитивных больных СК обнаружили фрагменты ви-
русной ДНК. Вирус получил название — ассоцииро-
ванный с СК вирус герпеса человека или вирус герпеса 
человека 8-го типа (ВГЧ-8, Human herpesvirus 8, HHV-8). 
В 2016 г. HHV-8 получил видовое название Human 

gammaherpesvirus 8, относится к семейству Herpesviridae, 
подсемейству Gammaherpesvirinae, роду Rhadinovirus [3]. 
Геном вируса представлен двухцепочечной ДНК раз-
мером 170 т. п.н., которая кодирует более 80 вирусных 
белков [3, 4]. Выделяют 6 основных подтипов HHV-8: 
А, В, С, D, E, F. Подтип А чаще выявляют при классиче-
ской СК и СПИД-ассоциированных поражениях кожи 
и внутренних органов, подтипы В и С — при лимфо-
пролиферативных заболеваниях (лимфомы, болезнь 
Кастлемана) [5, 6]. В геноме HHV-8 выделяют лити-
ческие и латентные гены, кодирующие белки, кото-
рые характеризуют соответствующие стадии развития 
инфекции. Литические гены кодируют белки, в ходе 
реактивации которых происходит активация каскада 
нижестоящих генов и стимуляция микроокружения 



| К ЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ | CASE REPORTS | 

| 2021; 66(3):  433–444 | RUSSIAN JOURNAL OF HEMATOLOGY AND TRANSFUSIOLOGY (GEMATOLOGIYA I TRANSFUSIOLOGIYA) | ГЕМАТОЛОГИЯ И ТРАНСФУЗИОЛОГИЯ |      435

для репликации вируса, усиление метаболизма нукле-
иновых кислот и модуляция клеточных функций [2]. 
Подробно изученным среди латентных белков явля-
ется ОRF73 (LANA-1, LNA или LNA-1) — латентный 
ядерный антиген. LANA-1, связываясь с белком р53, 
угнетает его транскрипционную активность, препят-
ствует апоптозу клеток, зараженных HHV-8 [7].
Изучение роли вирусных цитокинов в онкогенезе по-
зволило доказать развитие ассоциированных с HHV-8 
заболеваний: СК, мультицентрическая болезнь 
Кастлемана, первичная лимфома серозных оболочек 
[8–10]. Среди вирусных цитокинов К2 или вирусный 
интерлейкин-6 является ключевым в патогенезе СК [11, 
12]. ДНК вируса встраивается в геном эндотелиаль-
ных и эпителиальных клеток, В-лимфоцитов, моноци-
тов, кератиноцитов [13]. Активная репликация вируса 
доказана в клетках слизистой оболочки ротоглотки 
[5, 6]. Основные пути передачи HHV-8 — половой 
и трансплантационный. Доказано наличие контактно-
бытового пути передачи вируса через слюну и грудное 
молоко, что имеет большое значение при заражении 
детей в эндемичных районах [14–16]. Возможна также 
трансплацентарная передача вируса от матери к пло-
ду [5, 6]. HHV-8-инфекция распространена во всем 
мире, хотя имеются существенные различия в показа-
телях для различных человеческих популяций: от 10 % 
вне эндемичных регионов (страны Северной Европы 
и американского континента), до 70 % — в высокоэн-
демичных регионах (страны Африки и Средней Азии). 
Частота распространения классической формы СК ва-
рьирует от 0,4 до 10,5 на 1 млн мужчин и 2,7 млн жен-
щин. Наибольшая частота встречаемости СК наблю-
дается в странах центральной Африки (эндемическая 
СК) и средиземноморского бассейна (классическая 
СК) [17, 18].
Выделяют 4 основных варианта СК [19]:
1. Классическая (идиопатическая, спорадическая, 
европейская) СК — встречается чаще у пожилых 
мужчин, характеризуется бессимптомным или мало-
симптомным течением, появлением пятен на нижних 
конечностях, в дальнейшем могут появляться болез-
ненные образования в мягких тканях и увеличение 
лимфатических узлов. Прогноз — благоприятный.

2. Эндемическая (африканская) СК — развивается 
у детей и молодых людей из африканских стран, ха-
рактеризуется агрессивным течением, формировани-
ем множественных подкожных узлов и язв, пораже-
нием легких, желудочно-кишечного тракта, печени 
и селезенки. Прогноз — неблагоприятный.

3. Эпидемическая (СПИД-ассоциированная) 
СК — развивается у ВИЧ-инфицированных боль-
ных. Характеризуется быстрым течением, появлени-
ем высыпаний на коже головы (нос, ушные раковины, 
веки) и туловище, в 10–15 % случаев возможно появ-
ление элементов на твердом и мягком небе, корне язы-

ка. Очаги поражения быстро изъязвляются, что при-
водит к появлению болевого синдрома и нарушению 
функции вовлеченного органа. Прогноз — неблаго-
приятный.

4. Иммуносупрессивая (ятрогенная) СК — раз-
вивается у иммунокомпрометированных больных 
(исключение — ВИЧ-инфекция), например, у пере-
несших трансплантацию солидных органов (почка, пе-
чень) и получающих иммуносупрессивную терапию. 
Характеризуется ограниченным поражением кожных 
покровов в дебюте, с последующим изъявлением и по-
явлением болевого синдрома. Отмена иммуносупрес-
сивных препаратов приводит к регрессу новообразо-
ваний.
Новообразования при СК имеют пурпурную окра-
ску, но их цвет может варьировать от красного до фи-
олетового или бурого. Элементы могут быть плоскими 
или возвышаться над поверхностью кожных покровов, 
представлять собой безболезненные пятна, узелки, 
узлы с возможным их изъязвлением. Новообразования 
почти всегда располагаются на коже, реже — во внут-
ренних органах. Гистологическая структура опухо-
ли характеризуется множеством хаотично располо-
женных тонкостенных новообразованных сосудов 
и пучков веретенообразных клеток. Характерна ин-
фильтрация опухоли лимфоцитами и макрофагами. 
Сосудистый характер опухоли резко увеличивает 
риск кровотечений [6, 8].
Для лечения больных СК используют цитостати-
ческие, иммуносупрессивные и противовирусные 
препараты [19]. Стандартная терапия СК включает 
использование в виде монорежима или в виде различ-
ных комбинаций цитостатических препаратов (алка-
лоидов — винкристин, винбластин, антрациклиновых 
антибиотиков — адриамицин, доксорубицин, дау-
норубицин, этопозид), препаратов интерферона аль-
фа-2b, таксанов (паклитаксел или доцетаксел) и при-
водит к достижению хорошего, но не длительного 
ответа, безрецидивная выживаемость не превышает 
года [19]. В настоящее время исследуются таргетные 
препараты, влияющие на патогенетические механиз-
мы СК, на репликацию HHV-8 и блокаду сигнальных 
путей VEGF, c-Kit, m-TOR (талидомид, интерлей-
кин-12, hCG Angiogenesis inhibitors (SU5416, IM862, 
fumagillin) MMP-inhibitors (Col-3), integrin-inhibitors 
(EMP 121976)) [20]. Продолжается поиск противови-
русных препаратов в связи с неудачей применения ци-
дофовира и фоскарнета. Интерес представляют пре-
параты из группы ингибиторов гистон деацетилазы, 
способные вызывать литическую репликацию, инфи-
цированных клеток в латентной фазе [19, 20].
Наиболее изучены и описаны случаи развития им-
муносупрессивной и эпидемической СК. Основной 
причиной развития иммуносупрессивного вариан-
та является применение лекарственных препаратов 
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у реципиентов донорских солидных органов [20, 21]. 
Развитие СК у гематологических больных счита-
ется редким событием. Описаны случаи развития 
СК в результате приема иммуносупрессантов после 
трансплантации гемопоэтических стволовых клеток 
[22], у больного хроническим миелоидным лейкозом 
при проведении длительной терапии иматинибом 
[23], два случая СК после длительной терапии рук-
солитинибом по поводу первичного миелофиброза 
(ПМФ) [24, 25]. Есть сообщения о развитии иммуно-
супрессивного варианта СК у больных с сопутствую-
щей патологией (сахарный диабет, артриты) на фоне 
длительного приема кортикостероидных гормонов 
[26, 27].
Цель — описать развитие СК у больного ПМФ, раз-
вившейся на фоне лечения преднизолоном.

Клиническое наблюдение
У больного, 1947 года рождения, в 2007 г. были 
впервые выявлены гепатомегалия (увеличение пра-
вой доли печени до 180 мм), спленомегалия (селезен-
ка — 164 × 84 мм), признаки портальной гипертензии 
(увеличение диаметра воротной вены до 17 мм, селе-
зеночной — до 13 мм). С 2015 г. у больного отмечено 
появление подагрического артрита, двухростковой 
цитопении неясной этиологии, в связи с чем был обсле-
дован гематологом. В крови: лейкоциты — 2,0 × 10 9/л, 
гемоглобин — 102 г/л, эритроциты — 3,22 × 10 12/л, 
тромбоциты — 370 × 10 9/л, миелоциты — 1 %, палоч-
коядерные — 23 %, сегментоядерные — 29 %, лимфо-
циты — 34 %, моноциты — 10 %, СОЭ — 19 мм/час, 
общий белок — 68 г/л, маркеры вирусных гепатитов 
и ВИЧ — отрицательные. В миелограмме: пунктат 
костного мозга был беден клеточными элементами, 
бластные клетки — 3 %, отмечалась задержка созре-
вания гранулоцитов, плазматические клетки соста-
вили 28 %. По результатам иммунохимического ана-
лиза белков сыворотки крови и концентрированной 
мочи было выявлено уменьшение концентрации IgM 
в сыворотке крови до 56 МЕ/мл, при отсутствии мо-
ноклональной секреции в сыворотке крови и белка 
Бенс-Джонса в моче. При гастроскопии выявлены сме-
шанный рефлюкс-гастрит, дуоденит, при колоноско-
пии — долихосигма, внутренний геморрой в стадии 
обострения. На основании результатов обследования, 
проведенного по месту жительства, была заподозре-
на множественная миелома. В 2016 г. было выполнено 
обследование, включавшее в себя пункцию костного 
мозга, его цитологическое и иммунофенотипическое 
исследования. По данным миелограммы, количество 
плазматических клеток соответствовало норме, им-
мунофенотипическое исследование не выявило на-
личия аберрантных В-лимфоцитов и Т-лимфоцитов. 
Отмечалось увеличение размеров селезенки 
до 175 × 95 мм. Окончательный диагноз установлен 

не был, в связи с чем до 2017 г. больной не получал ци-
тостатическую терапию.
В октябре 2017 г. больной был направлен в ФГБУ 

«НМИЦ гематологии» для уточнения диагноза и опре-
деления дальнейшей тактики лечения. При обращении 
предъявлял жалобы на боли в поясничном отделе по-
звоночника и тазобедренных суставах, слабость и по-
вышенную утомляемость, рецидивирующий стоматит. 
При осмотре состояние было расценено как средней 
степени тяжести, кожные покровы были обычной 
окраски, чистые. Периферические лимфатические 
узлы не пальпировались. Живот был увеличен в объ-
еме за счет гепатомегалии и спленомегалии (печень 
на 5 см выступала из-под края реберной дуги, селезен-
ка — на 8 см). В анализе крови: гемоглобин — 100 г/л; 
эритроциты — 3,29 × 10 12/л; тромбоциты — 270 × 10 9/л; 
лейкоциты — 1,79 × 10 9/л, лактатдегидрогеназа 
(ЛДГ) — 865,1 Ед/л. При молекулярно-генетическом 
исследовании клеток крови была обнаружена мутация 
типа 2 (инсерция) в 9-м экзоне гена CALR. В миело-
грамме: пунктат костного мозга был умеренно-клеточ-
ный, бластные клетки составляли 3,6 %, резко сужен 
гранулоцитарный росток (8,4 %), лимфоциты — 16,8 %, 
моноциты — 2,4 %, значительно расширен эритроид-
ный росток (68,8 %), мегакариоциты — в достаточном 
количестве, плазматические клетки — 0,4 %. При стан-
дартном цитогенетическом исследовании пунктата 
костного мозга выявлен кариотип 46XY [20]. При ги-
стологическом исследовании трепанобиоптата кост-
ного мозга морфологическая картина соответствовала 
миелопролиферативному заболеванию, ПМФ, фиброз-
ная/остеосклеротическая стадия, степень фиброза ст-
ромы при гистохимическом исследовании с импрегна-
цией серебром составила более 50 %. По данным 
ультразвукового исследования (УЗИ) органов брюш-
ной полости выявлены гепатомегалия (левая доля пе-
чени — 130 × 63 мм, правая — 185 × 111 мм), спленоме-
галия (размеры селезенки — 195 × 74 мм), портальная 
гипертензия (диаметр воротной вены — 18 мм, селе-
зеночной вены — 18 мм). На основании результатов 
обследования, согласно критериям ВОЗ [28], был 
установлен диагноз Ph-негативное хроническое мие-
лопролиферативное заболевание (ХМПЗ): ПМФ, про-
межуточная — 2-я группа риска (3 балла по DIPSS) 
[29]. По данным иммунохимического исследования 
белков сыворотки крови и концентрированной мочи 
в сыворотке крови была выявлена следовая монокло-
нальная секреция А каппа, уменьшение концентрации 
иммуноглобулина М, увеличение концентрации бе-
та-2-микроглобулина до 3,96 мг/л. При низкодозовой 
компьютерной томографии (КТ) костей скелета были 
обнаружены единичные участки разрежения костной 
ткани, наиболее крупные в проекции задней верхней 
ости подвздошной кости, размерами 16,5 × 10,5 мм, 
в верхней правой лонной кости — 18 × 11 мм, в теле 
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третьего сакрального позвонка — 18 × 14 мм, солитар-
ное образование в левой половине лобной пазухи раз-
мерами 30,5 × 11 × 16 мм, мягкотканной плотности, 
а также мягкотканные компоненты в костномозговых 
каналах большеберцовых и плечевых костей. От про-
ведения биопсии мягкотканных компонентов больной 
отказался. Согласно критериям ВОЗ [28] был установ-
лен сопутствующий диагноз «моноклональная гамма-
патия неясного значения» (МГНЗ) [30].
Наличие у больного глубокой лейкопении не укла-
дывалось в типичную картину ПМФ и было расценено 
как проявление гиперспленизма, возникшего на фоне 
длительной портальной гипертензии. Отнесение боль-
ного в промежуточную 2-ю группу риска по шкале 
DIPSS [29] послужило показанием к назначению 
с февраля 2018 г. терапии ПМФ: гидроксикарбамид — 
1000 мг/сут., преднизолон — 20 мг/сут. в течение 2 мес. 
с последующей полной отменой в течение 1 мес. [31]. 
Однако больной не выполнил рекомендации по бы-
строй отмене глюкокортикостероидных гормонов 
и дальнейший прием преднизолона контролировал 
самостоятельно. Терапия глюкокортикостероидами 
осложнилась кровотечением из прямой кишки в октяб-
ре 2018 г., а в ноябре 2018 г. при фиброгастроскопии 
было выявлено кровотечение из ангиоэктазии желуд-
ка. При проведении лечения с конца 2018 г. больной 
отметил появление потливости и синюшных, плотных, 
бугристых образований на коже предплечий (рис. 1). 
По месту жительства была выполнена биопсия ново-
образования на левом предплечье. При гистологиче-
ском исследовании биоптата морфологическая кар-
тина была расценена как лейомиома. В ноябре 2018 г. 
больной прекратил прием преднизолона и отметил 
кратковременное улучшение состояния в виде умень-
шения потливости, стабилизации количества и разме-
ров образований на коже.
В 2019 г. в связи с увеличением количества кожных 
элементов на предплечьях и голенях по месту житель-
ства была выполнена биопсия новообразований кожи 

на голени и на левом предплечье (рис. 2). При гисто-
логическом исследовании, хотя опять была заподоз-
рена лейомиома, проводился дифференциальный ди-
агноз между СК и веретеноклеточной гемангиомой. 
Для уточнения причины поражения кожных покровов 
больной был повторно направлен в ФГБУ «НМИЦ 
гематологии». При обращении в ФГБУ «НМИЦ ге-
матологии» в июне 2019 г. предъявлял жалобы на пот-
ливость, стоматит, многочисленные образования 
на кожных покровах кистей, предплечий и в области 
левого коленного сустава. При осмотре кожные покро-
вы были обычной окраски, влажные, на кистях, пред-
плечьях, левой нижней конечности в области коленно-
го сустава определялись многочисленные элементы, 
синюшного цвета, выступавшие над поверхностью 
кожи с шелушением в центре. Живот был увеличен 
в объеме за счет гепатоспленомегалии (печень высту-
пала из-под края реберной дуги на 7 см, селезенка — 
на 10 см). Продолжал принимать гидроксикарбамид 
в дозе 1000 мг через день.
Было проведено рестадирование ПМФ, включавшее 
подсчет миелограммы, гистологическое и гистохими-
ческое исследования трепанобиоптата костного моз-
га, молекулярно-генетическое исследование клеток 
крови, УЗИ органов брюшной полости. При обследо-
вании не было выявлено прогрессии ПМФ. Повторно 
выполненное иммунохимическое исследование бел-
ков сыворотки крови не выявило усугубления моно-
клональной гаммапатии, при низкодозовой КТ ко-
стей скелета не обнаружили увеличения количества 
и размеров мягкотканных очагов. Для уточнения ге-
неза поражения кожи были пересмотрены гистологи-
ческие препараты биоптата новообразования от июня 
2019 г. В срезах кожи определялось интрадермальное 
узловое, четко очерченное новообразование, которое 
было представлено пролиферацией сосудов с эпите-
лиоподобной морфологией эндотелия, с участками 
веретеноклеточного строения и ветвящихся сосудов 
мышечного типа мелкого и среднего калибра с утол-

Рисунок 1. Новообразования синюшного цвета на левом предплечье
Figure 1. Cyanotic neoplasms on the left forearm

Рисунок 2. Многочисленные бугристые новообразования синюшного цвета 
на левом предплечье
Figure 2. Numerous tuberous neoplasms of cyanotic color on the left forearm
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щенной стенкой (рис. 3). Морфологическая картина 
характеризовала субстрат новообразования сосуди-
стой природы. Иммуногистохимическое исследование 
с антителами к CD34 и LANA-1 HHV-8 подтвердило 
сосудистую природу новообразования и выявило ин-
фицированность опухолевых эндотелиоцитов виру-
сом HHV-8 (рис. 4). В результате на основании им-
муногистохимического исследования биоптата кожи 
была диагностирована СК. Для определения вирус-
ной активности методом полимеразной цепной ре-

акции (ПЦР) с детекцией флуоресцентного сигнала 
в режиме «реального времени» (ПЦР-РВ) в образцах 
биологического материала выявили и количественно 
определили ДНК HHV-8 в периферической крови, 
мазках со слизистой оболочки ротоглотки и в биоп-
татах кожи из очагов поражений (из двух локусов), 
фиксированных в парафиновых блоках. Экстракцию 
ДНК выполняли с использованием набора реагентов 
«Рибо-преп». При исследовании биоптатов кожи, фик-
сированных в парафиновых блоках, проводили пред-

Рисунок 3. А — гистологическое исследование биоптата кожи. Гематоксилин и эозин. Увеличение ×50. Массивный узловой пролиферат в дерме (указан стрелкой), отме-
чается формирование множественных сосудистых пространств; Б — гистологическое исследование биоптата кожи. Гематоксилин и эозин. Увеличение ×400. На большем 
увеличении визуализируются участки веретеноклеточной и эпителиоидной морфологии опухолевых клеток, формирующих сосудистые щели
Figure 3. А — histological examination of skin biopsy. Hematoxylin and eosin. Magnification ×50. Massive nodular proliferate in the dermis (indicated by an arrow), the formation 

of multiple vascular spaces is noted; B — histological examination of skin biopsy. Hematoxylin and eosin. Magnification ×400. At a larger magnification, spindle cell and epithelioid 

morphology of tumor cells forming vascular slots are visualized

Рисунок 4. А — иммуногистохимическое исследование биоптата кожи с антителами к CD34. Увеличение ×100. Клетки пролиферата представлены эндотелиоцитами, экс-
прессируют CD34 (мембранная реакция); Б — иммуногистохимическое исследование биоптата кожи с антителами к LANA-1 HHV-8. Увеличение ×200. Выявлена ядерная 
реакция опухолевых клеток с антителами к LANA-1 HHV-8
Figure 4. А — immunohistochemical study of skin biopsy. CD34. Magnification ×100. Both spindle and epithelioid-like cells are represented by atypical endothelial cells which are 

expressing CD34 (membranous stain); B — immunohistochemical study of skin biopsy. LANA-1 HHV-8. Magnification ×200. A nuclear stain of tumor cells represents an HHV-8-

infected cells

А/A

А/A

Б/В

Б/В
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Рисунок 5. А — анализ результатов исследования образцов цельной крови, плазмы крови, мазков со слизистой оболочки 
ротоглотки, полученных методом ПЦР в реальном времени; Б — анализ результатов исследования образцов биоптатов кожи 
из очагов поражений, полученных методом ПЦР в реальном времени
Figure 5. А — analysis of the results of the study of samples of whole blood, blood plasma, smears from the mucous membrane of 

the oropharynx obtained by real-time PCR; B — analysis of the results of the study of samples of skin biopsy samples from lesions 

obtained by real-time PCR
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варительную депарафинизацию 1 М раствором NaOH. 
ПЦР-исследование выполняли согласно методике, 
разработанной в ФБУН ЦНИИЭ Роспотребнадзора, 
используя набор реагентов «АмплиСенс® HHV8-
скрин/монитор-FL». Постановку и анализ результатов 
амплификации проводили на приборе «Rotor-Gene Q» 
(Qiagen, Германия). ДНК HHV-8 была выявлена в раз-
личных концентрациях во всех типах протестирован-
ного биологического материала больного, максималь-
ная вирусная нагрузка была обнаружена в биоптатах 
кожи (табл. 1, рис. 5). Подтип HHV-8 в данной работе 
не определялся в связи с отсутствием необходимых ре-
активов.
Проведенное обследование позволило диагностиро-
вать СК у ВИЧ-негативного больного ПМФ и МГНЗ, 
развившуюся во время лечения гидроксикарбами-
дом, длительного бесконтрольного приема глюкокор-
тикостероидных гормонов. Установить вариант СК 
трудно. С одной стороны, у больного был вторичный 
иммунодефицит, обусловленный наличием двух ге-
матологических заболеваний (ПМФ и МГНЗ), по по-
воду одного из которых он получал глюкокортикосте-
роидную терапию; с другой стороны, пожилой возраст, 
мужской пол, классическая клиническая картина 
и отсутствие регресса кожных новообразований по-
сле прекращения приема преднизолона не позволили 
однозначно определить какой вариант СК, иммуносу-
прессивный или классический, был у больного в кон-
кретном случае.
В связи с наличием гепатоспленомегалии терапия 
гидроксикарбамидом была продолжена в сниженной 
дозе по 500 мг через день. Из-за пожилого возраста, 
сопутствующей патологии и лейкопении стандартная 
терапия СК была заменена на местное лечение проспи-
диновой мазью. В результате отмечена стабилизация 
размеров и количества новообразований.

Обсуждение
СК представляет собой мультифакторную опухоль 
эндотелиального происхождения [32]. В настоящее 
время доказана роль HHV-8 как этиологического 
фактора СК. HHV-8 обладает наибольшей тропно-
стью к сосудистым и лимфатическим эндотелиальным 

клеткам, а также к различным видам гемопоэтиче-
ских клеток [33]. Период от инфицирования HHV-8 
до развития СК зависит от клинического варианта 
опухоли. Иммуносупрессия ведет к манифестации 
болезни у больных, перенесших трансплантацию орга-
нов, в течение 1–2 лет, а у больных, инфицированных 
ВИЧ, — в течение 5–10 лет от момента инфицирова-
ния [33]. В представленном клиническом наблюдении 
СК развилась у больного ПМФ и МГНЗ через 10 мес. 
от начала терапии гидроксикарбамидом и глюкокор-
тикостероидами. Внезапное появление новообразова-
ний на коже послужило основанием для обследования 
на ВИЧ-инфекцию и гистологического исследования 
для установления диагноза. Изменения кожи — ха-
рактерное проявление СК [34]. Чаще всего встреча-
ются пятна, узелки, бляшки, узлы и опухоли; значи-
тельно реже наблюдаются веррукозные, буллезные 
и везикулезные элементы. Наиболее характерно по-
явление красновато-синюшных или красновато-бу-
рых (гематомоподобных) слегка возвышающихся пя-
тен величиной от чечевицы до 10-копеечной монеты. 
Относительно частым ранним проявлением СК могут 
быть узелки сферической или полусферической фор-
мы, величиной от просяного зерна до мелкой гороши-
ны. Короткое время узелки сохраняют розовый цвет, 
затем очень быстро меняют его на красновато-синюш-
ный с коричневатым оттенком. Консистенция узелков 
плотноэластическая. Узелки, как правило, распола-
гаются изолированно, но сгруппированно. В описы-
ваемом клиническом наблюдении элементы были 
представлены новообразованиями синюшного цвета, 
выступавшими над поверхностью кожи с шелушением 
в центре, с локализацией на предплечьях и голенях. 
Учитывая факт, что больной относился к группе риска 
(ПМФ, МГНЗ, иммуносупрессивная терапия), была 
заподозрена СК.
При всех вариантах СК патоморфологическая кар-
тина характеризуется хаотичным незавершенным 
ангиогенезом, пролиферацией веретенообразных кле-
ток с маркерными признаками эндотелия, иммуно-
клеточной мононуклеарной инфильтрацией. При СК 
описаны изменения, которые трудно отличать от анги-
осаркомы [35]. В описываемом случае потребовались 

Таблица 1. Результаты количественного определения ДНК HHV-8 методом ПЦР-РВ в различных типах биологического материала больного
Table 1. The results of the quantitative determination of HHV-8 DNA by PCR-RT in various types of patient biological material

Тип биологического 
материала

Type of biological 
material

Цельная кровь
Whole blood

Плазма крови
Blood plasma

Мазок 
из ротоглотки
Oropharyngeal 

swab

Биоптат кожи 
из первого локуса

Skin biopsy 
from the fi rst locus

Биоптат кожи 
из второго, локуса

Skin biopsy 
from the second locus

Единицы измерения
Units

lg копий/10 5 клеток
lg copies/10 5 cells

копий/мл
copies/ml

копий/мл
copies/ml

lg копий/10 5 клеток
lg copies/10 5 cells

lg копий/10 5 клеток
lg copies/10 5 cells

Концентрация ДНК 
HHV-8
HHV-8 DNA concentration

1,97 1,7 × 10 3 3,7 × 10 3 6,96 6, 47
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повторная биопсия, гистологическое и иммуногисто-
химическое исследования новообразований кожи. 
Выявление маркеров HHV-8 в периферической крови, 
мазках со слизистой оболочки ротоглотки и в биоп-
татах кожи из двух локусов явилось дополнительным 
критерием для установления диагноза СК.
Представленный клинический случай демонстри-
рует развитие СК у 70-летнего ВИЧ-негативного 
больного с ХМПЗ и МГНЗ на фоне вторичного им-
мунодефицита и длительной терапии преднизолоном. 
Прекращение терапии глюкокортикостероидными 
гормонами не позволило добиться обратного разви-
тия СК. Наличие гематологического заболевания, 

ПМФ, сопровождающегося двухростковой цитопе-
нией (анемия и лейкопения), гепатоспленомегали-
ей с портальной гипертензией ограничивало тера-
певтические возможности при СК. Дерматологам, 
гематологам, инфекционистам и врачам других 
специальностей следует учитывать, что СК может 
развиваться не только у HHV-8-инфицированных 
ВИЧ-позитивных больных, но и у ВИЧ-негативных 
больных с выраженным вторичным иммунодефи-
цитом, обусловленным наличием гематологических 
заболеваний, сахарного диабета, патологии сосудов, 
или у больных, длительно принимающих глюкокор-
тикостероидные гормоны.
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