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Ankara, Tiirkiye). Kaposi’s sarcoma in childhood: a single-center experience.
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Kaposi sarcoma (KS) is a rare soft tissue tumor. The objective of this study
was to report our institutional experience with KS over a 30-year period.
From 1990 to 2024, nine children with KS were evaluated. There were 4
males, 5 females. Median age was 10 (3-16) years. Presentation symptoms
were nodules and plaques on the skin in 6 patients, and on gingiva in one.
One patient was admitted with cervical lymphadenopathy. One patient had
fever and hepatosplenomegaly in addition to multiple lymphadenopathies.
Post-transplant and classical KS were determined in four cases each, and
endemic form was determined in one. Only surgery was performed in 2
patients, post-surgery immunosuppressive therapy dose reduction, interferon
alpha and chemotherapy treatments were given to the other patients. Five-
year overall and event free survival rates were 83.5% and 35.6%. There is no
established consensus on treatment of KS in children. Although recurrence
was frequent overall survival rate was high in our series. We emphasize that
no patient died due to KS in our series. Kaposi sarcoma is a chronic but
manageable disease in children.
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OZET: Kaposi sarkomu (KS) nadir gériilen bir yumusak doku tiimériidiir. Bu
calismada 30 yillik bir siire boyunca KS ile ilgili merkezimizin deneyimini
bildirmeyi amacladik. 1990’dan 2024’ye kadar KS tanili dokuz ¢ocuk
degerlendirildi. Calismaya 4 erkek 5 kiz hasta dahil edildi. Ortanca yas 10
yil idi (3-16). Basvuru semptomlar1 hastalarin 6’sinda ciltte nodiil ve plaklar,
birinde ise diseti lezyonu idi. Bir hasta servikal lenfadenopati ile bagvurdu. Bir
hastada multipl lenfadenopatilere ek olarak ates ve hepatosplenomegali vardi.
Dort hastada post-transplant, dordiinde klasik KS ve birinde ise endemik tip
KS mevcuttu. Iki hastaya sadece cerrahi uygulandi, diger hastalara cerrahi
sonrasi immiin siipresan tedavi doz azaltimi, interferon alfa ve kemoterapi
tedavileri verildi. Bes yillik genel ve olaysiz sagkalim hizlar1 sirasiyla %83.5 ve
%35,6 idi. Cocuklarda KS tedavisi konusunda yerlesik bir fikir birligi yoktur.
Bu hastalarda niiksler sik goriilmekle birlikte genel sagkalim hizi yiiksek
bulunmustur. Serimizde hi¢bir hastanin KS nedeniyle 6liim bildirilmemistir.
Kaposi sarkomu ¢ocuklarda kronik seyirli olmakla birlikte yonetilebilen bir
hastaliktir.

Anahtar kelimeler: ¢ocukluk ¢agi, Kaposi sarkomu, yumusak doku tiimorii.

Kaposi sarkomu (KS), cocukluk ¢aginda nadir
goriilen, insan herpes viriisii (HHV)-8 ile
iliskili, bir yumusak doku tiimoriidiir.! Klinik
olarak yavas seyirli cilt lezyonlar1 goriiliir,
viseral organ ve lenf nodu tutulumu eslik
edebilir. Onkojenik viriislerden olan HHVS ve
HIV’nin KS patogenezinde iliskisi bildirilmistir.

Onkojenik viriisler, insan hiicrelerinin DNA
veya RNA’sina entegre olarak normal hiicre
fonksiyonlarini bozarak kansere neden olabilen
mikroorganizmalardir. Bu etkiyi genellikle hiicre
proliferasyonunu arttirarak veya hiicrelerin
genetic materyalini degistirerek yaparlar.?
Klinikopatolojik olarak klasik (sporadik),
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endemik (Afrika tipi), HIV ile iliskili ve
iyatrojenik (transplantasyonla iliskili) KS
olmak tizere dort alt gruba ayrilir.> Akdeniz ve
Dogu Avrupa kokenli yash erkeklerde goriilen
klasik form, alt ekstremitelerde deri lezyonlar1
ile ortaya cikar. Insidansi amerika Birlesik
devletlerinde yillik 100000 kiside 0.2’dir.3
Endemik form genellikle Afrika’daki ¢cocuklarda
goriiliir ve yaygin lenf nodu tutulumu vardir.
Endemik bdlgelerde yillik insidans 1000 kiside
6’nin izerindedir.# HIV ile iliskili form ve
iyatrojenik form immiinsiipresif hastalarda
goriiliir. Hem sporadik hem de immiinsuprese
hastalarda goriilen KS formlar1 neoplastik
hiicrelerde HHV-8 genomunun varligiyla
iliskilidir. En sik mor, mavi, kirmizi veya koyu
kahverengi, siyah makiil, papiil, plak ve nodiiler
deri lezyonlar1 ve oOzellikle alt ekstremitelerde
eslik eden lenfodem goriliir. Solit organ
transplantasyon alicilarinda normal poptilasyona
gore 200 kat artmis siklik goriiliir.5

Tedavide izole yiizeysel cilt lezyonlar1 igin
cerrahi/kriyoterapi tercih edilir, viseral ve
mukozal tutulumu olan hastalarda sistemik
tedavi diistiniilebilir.3 Sistemik tedavide
antrasiklinler, vinka alkaloidleri, bleomisin, oral
etoposid, gemsitabin, interferon alfa ve steroid
tedavisi kullanilabilir.6 HIV ve transplantasyon
iliskili formlarda altta yatan immiin yetmezligin
tedavisi ve immiinsupresan tedavi kullanan
hastalarda immiinsupresan tedavinin kesilmesi
ile lezyonlarin geriledigi bildirilmistir.” Bu
calismada boliimiimiizde 34 yillik siirede takip
edilen KS hastalarinin 6zelliklerinin sunulmasi
amaglanmigtir.

Materyal ve Metot

Hacettepe Universitesi Pediatrik Onkoloji
Bolimiine 1990 ile 2024 yillar1 arasinda
rabdomyosarkom dis1 yumusak doku sarkomu
(nRMS-STS) tanisi olan olan 386 ¢ocuk hasta
geriye doniik incelendi. Bu hastalar arasindan
KS tanili dokuz ¢ocuk (%2.3) calismaya dahil
edildi. Hastalarin yas ve cinsiyeti, tiimoriin
yerlesimi, yayginligi ve alt tipi, uygulanan
tedaviler ve sagkalim hizlar1 kaydedildi.
Literatiirde bildirildigi gibi cilt lezyonlarinin
sayisina gore 10’dan az sayida ise sinirli/hafif
KS ve 10-19 arasi lezyon varsa orta grupta
tanimlandi.8

Tanimlayic1 degerler olarak kategorik verilerde
frekans ve ylizde; stirekli verilerde aritmetik
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ortalama=standart sapma degerleri verildi.
Sagkalim analizlerinde Kaplan-Meier yontemi
kullanildi. Genel sagkalim; hastanin basvuru
zamanindan itibaren herhangi bir sebepten
dolay1 dliimiine kadar veya yasayan hastalarda
son goriildiigii tarihe kadar gegen siire olarak
belirlendi. Olaysiz sagkalim; hastanin basvuru
zamanindan itibaren tedavi basarisizligi, hastalik
niiksline kadar gecen siire, tedavi basarisizligi
veya niiks olmayan hastalarda son gorildigi
tarihe kadar gecen siire degerlendirildi. Calisma
Hacettepe Universitesi Etik Kurulu tarafindan
onayland: (Karar no: 2024/20-30).

Bulgular

Dokuz hastadan besi kiz doérdii erkek olup
ortanca yas 10 yil (3-16 yil) bulundu.
Semptomlarin baslangicindan taniya kadar
gecen ortanca siire 2 (1-6) aydi. Basvuru

semptomu dokuz hastanin altisinda ciltte ve
bir hastada dis etinde yerlesimli kirmizi ile
morumsu nodiiller ve plaklar seklindeydi.
Cilt lezyonlar iki hastada soliter, bir hastada
sinirl ve ii¢ hastada yaygindi. Lezyonlar yedi
hastada yiiz ve sagli deride, dort hastada
govde veya ekstremitede yerlesimliydi, dort
hastada ise yaygindi. Lezyonlarin boyutu
0,5-12 cm arasinda degismekteydi. Bir hasta
servikal lenfadenopati ile bagvurdu. Bir hastada
multipl lenfadenopatilere ek olarak ates ve
hepatosplenomegali vardi.

Tim hastalardan doku tanisi alindi ve
patolojik degerlendirme yapildi. dort hastada
posttransplant iyatrojenik KS goriildi. Bunlardan
ikisinde bobrek, birinde karaciger ve birinde de
kemik iligi nakli yapilmis olup nakil sonrasi
taniya kadar gegen siire ortanca 46 (18-62)
ay bulundu. Posttransplant KS’li hastalarin
ticinde mukokutan6z tutulum goriiliirken
birinde sistemik hastalik mevcuttu. Izole tek
lenf nodu tutulumu olan bir hasta endemik
form olarak degerlendirildi.

Dokuz hastanin dordiinde hastada cilt tutulumu
olan klasik KS tanist konuldu. Bunlardan birinde
izole immunoglobulin A eksikligi mevcuttu.
Bes hastada dokuda HHV-8 pozitif bulunurken,
dérdiinde HHV-8 durumu bilinmiyordu. Iki
hasta hari¢ tiimiinde HIV bakilmis olup hepsi
negatif bulunmustu.

Dokuz hastanin ikisinde (biri lenfadenopati
ile gelen endemik tipte, digeri soliter cilt



Cilt 66 * Say 1

lezyonu olan klasik tipte olmak iizere)
total cerrahi eksizyon yapildi ve sonrasinda
ek tedavi verilmedi. Posttransplant KS’li
hastalarda, immiinosiipresif ilaglarin dozlari
azaltildi. Tki hastaya siklofosfamid, iki hastaya
interferon alfa, bir hastaya steroid, bir hastaya
immiinoglobulin ve steroid, bir hastaya ise
intralezyonel bleomisin ve vinblastin tedavileri
verildi. Toplam bes hastada ortanca 9 (6-60)
ayda niiks veya progresyon goriildii. Sekiz hasta
ortanca 42 (18 ile 172 ay) ayda hayattaydi ve
bu hastalarin altis1 hastaliksizdi. Bébrek nakli
sonrasi posttransplant KS tanisi konulan bir
hasta bobrek yetmezligi nedeniyle kaybedildi.
Bes yillik genel ve olaysiz sagkalim sirasiyla
%83.5 ve %35.6 idi. Tablo I'de hasta 6zellikleri
verilmistir.

Tartisma

KS c¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen bir
timordiir, ¢alismamizda nRMS-STS tanil:
hastalarin %2.3’i KS olarak bulundu.

Macken ve arkadaslar1® Afrika’dan bildirdigi
bir ¢alismada KS’li 56 ¢ocugun 48’i HIV
iliskili, 8’i HIV negatif endemik tip KS idi
ve bu sekiz hasta jeneralize veya lokalize
lenfadenopati ile bagvurmustu. Serimizde benzer
sekilde lenfadenopati yakinmasi ile basvuran
bir hastada endemik tip KS tanisi oldugu
goriildii. Serimizdeki dorder hastada ise klasik

Tablo I. Kaposi sarkom tanili 9 hastanin &zellikleri.
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ve posttransplant KS alt tipleri goriildii. Klasik
tip KS’de alt ekstremitelerde cilt lezyonlari
tipiktir.10.11 Bizim hastalarimiz da benzer
sekilde ekstremite ve bas boyun bolgesinde
yerlesimli cilt tutulumu ile basvurmustu.
Klasik tip KS, posttransplant KS’ye gore daha
iyi prognozludur.12

Posttransplant KS solid organ nakli sonrasinda
goriilen mukokutanéz ve sistemik tutulumla
seyreden daha agresif seyirli alt tiptir. Yetiskin
alicilarin aksine, pediatrik organ naklinde KS
olduk¢a nadirdir, giiniimiizde pediatrik organ
nakillerinin yayginlasmasi ve hastalarin uzun
doénem izlemleri ile olasi komplikasyonlar
arasinda yer alan KS sikliginda artis goriilmesi
muhtemeldir.

KS ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen bir hastalik
oldugundan tedavisi konusunda fikir birligi
ve standart bir kilavuz bulunmamaktadir.
Glinimiizde tedavi segenekleri hastaligin
evresine, yayginligi ve dagilimina, klinik alt gruba
ve immiinite durumuna gore planlanir ve tedavi
secenekleri erigkin literatiirii ve kilavuzlarina
dayanmaktadir. Tedavisiz izlem, sinirli sayida
asemptomatik lezyonu olan hastalar i¢in bir
secenektir. Tek bir semptomatik lezyon varsa,
eksizyon lokal timor kontrolii saglayabilir.!3
Tim alt tipler icin radyoterapi lokal tedavi
icin bir segenektir. HIV iliskili KS’de tedaviye
antiretroviral ilaglar eklenmesi 6nerilmektedir.

Hasta

no Yas/cinsiyet ~ Klinik Tip Tedavi Son durum

1 14/erkek LAP! Endemik Cerrahi Hastaliksiz sag
Immunsupresan doz <

2 .

2 3/kiz LAP ve HSM Post-transplant azalmi, steroid, IVIG Hastaliksiz sag

3 8/erkek Cilt dokiintiisii Klasik Interferon alfa Hastaliksiz sag

4 7/erkek Mukozal nodiil Post-transplant Immunsupresan doz Hastaliksiz sag
azaltimi, steroid

5 5/erkek Cilt dokiintiisii Klasik interferon alfa Hastalikli sag

6 10/kiz Cilt dokiintiisii Klasik Cerrahi Hastaliksiz sag
Immunsupresan

7 12/kiz Cilt dokiintiisii Post-transplant doz azaltimi, Hastaliksiz sag
siklofosfamid
Immunsupresan Bobrek

8 16/kiz Cilt dokiintiisii Post-transplant dozazaltimi, steroid,  yetmezliginden
siklofosfamid eksitus

9 16/kiz Cilt dokiintiisii Klasik Intralezyoner Hastalikli sag

bleomisin, vinblastin

ILAP: lenfadenopati, 2HSM: hepatosplenomegali
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Radyoterapi ile tlimdr regresyonu bildirilmistir
ancak hastaligin multifokal dogasi, radyasyon
sahasi dis1 bolgelerden tekrarlama olasiligi
nedeniyle radyoterapi tedavisi konusunda fikir
birligi yoktur ve cocuk hastalarda kullanimi
sinirlidir.14

Klasik tip KS olan hastalar siklikla ciltte-sinirli
hastalik ile basvurur ve cerrahi total eksizyon
ilk tedavi segenegidir. Ayrica tek bdlgede
sinirl1 lenfadenopati varliginda cerrahi total
eksizyon tercih edilebilir. Biri endemik ve digeri
klasik tip olmak {iizere iki hastamizda cerrahi
rezeksiyon ile tedavi tamamlanmis ve tekrarlama
goriilmemistir. Lokalize hastalikta intralezyoner
bleomisin ve vinblastin enjeksiyonu tercih
edilebilir.!> Serimizde izole cilt tutulumlu klasik
tip KS tanili bir hastamizda cerrahi rezeksiyon
miimkiin olmamis ve intralezyoner enjeksiyon
tercih edilmisve basarili sonu¢ alinmistir.

Yaygin, ilerleyici veya semptomatik hastalig1 olan
KS hastalari i¢in genellikle sitotoksik kemoterapi
ile sistemik tedavi gereklidir. Sitotoksik tedavide
antrasiklinler, vinka alkaloidleri, bleomisin, oral
etoposid ve gemsitabin kullanilabilmektedir.10
Macken ve arkadaslari® cocuk hastalardan
olusan serisinde vinkristin, bleomisin ve
etoposit kombine tedavisi kullanilmistir. Ayrica
sistemik steroid ve interferon alfa tedavisi 1980
ve 1990’l1 yillarda sistemik tedavi secenekleri
arasinda yer almaktaydi.1® interferon alfa
2b ve talidomid immiinmodiilasyon amagl
kullanilmaktadir, talidomidin HIV iliskili KS
dist kullanimi sinirlidir.'6 Serimizde klasik tip
KS’li iki hastamizda interferon alfa tedavisi
ile basar1 saglandig1 goriildii. Posttransplant
KS’li hastalarda bu immiin siipresan tedavilerin
dozlarmin azaltimi veya degistirilmesi ile immiin
baskilanmanin azalmasi sonucu lezyonlarin
geriledigi bildirilmistir.17 Literatiirde mTOR
inhibitorlerinden sirolimusun takrolimus
ile degistirilmesinin hastalig1 gerilettigi
bildirilmistir.’> Bunun yan: sira immiin
stipresan tedavinin azaltilmasi ile organ reddi
riski olusabilecegi unutulmamalidir. Serimizdeki
posttransplant KS dort vakadan renal
transplantli bir hasta bobrek yetmezliginden
kaybedilmis, iki hastanin lezyonlar1 literature
benzer sekilde immiin supresyon azaltilinca ve
tedaviye steroid tedavisi eklenince gerilemistir.
Bir hastada ise bu tedavilere ek olarak
siklofosfamid tedavisi verilerek hastalik kontrol
edilmistir. Yaygin hastalik durumunda sistemik
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kemoterapi disinda immiin kontrol noktasi
inhibitdrlerinden pembrolizumab ve tirozin
kinaz resepdr inhibitdrii pazopanib, nivolumab,
ipilimumab ve bevacizumab ile yanit bildiren
eriskin calismalari mevcuttur, ¢ocuklarda
kullanim sinirlidir.’8-20 Cocuklarda bu ilaglarin
farkli endikasyonlarda da olsa kullanildig:
diisiiniildiigiinde, ilerleyen dénemlerde farkl
ilaglara yanitsiz cocuk hastalara alternatif tedavi
secenegi olarak tercih edilebilirler.

Heterojen bir hastalik grubu olan KS’de
prognoz; alt grup, yayginlik, altta yatan hastalik
ve immiin siipresyon olup olmamasina gore
degismekle birlikte genel olarak kotii seyirli bir
hastaliktir. Klasik tip KS, posttransplant KS’ye
gore daha iyi prognozludur.” Nadir bir hastalik
oldugundan literatiirde ¢ocuk hasta serileri
sinirlidir, ¢ocuk hastalar siklikla eriskin hasta
gruplarina dahil edilmistir, ayrica Afrika’da
HIV iligkili alt tiple ilgili ¢ocuk ¢alismalari
bulunmaktadir. Yazici ve arkadaslari?! tarafindan
bildirilen ¢ocuk ve eriskin hastalarin dahil
oldugu 91 hastalik seride 71 hastada klasik
tip KS saptanmis, hastalarin {icte birinde
tekrarlama goriilmiis ve alt1 hasta kaybedilmistir.
Macken ve arkadaslari® ¢ocuk hastalardan
olusan calismasinda 2 yillik genel ve olaysiz
sagkalim sirasiyla %59 ve %33 bildirilmistir.
Stefan ve arkadaglarinin?? c¢alismasinda sinirli
ve ileri evre hastalikta genel sagkalim sirasiyla
%60 ve %29 bildirilmistir, bu seride ayrica
tlim hastalarda HIV enfeksiyonu kanitlanmistir.
Silverstein ve arkadaslarinin23calismasinda
207 g¢ocuk hastanin %90’inda HIV pozitifligi
bildirilmistir. Bu ¢alismada yedi yillik genel
sagkalim %37 bildirilmis, 2010 y1l1 sonrasinda
genel sagkalim daha yiiksek bulunmustur
ve diisiik gelir kategorili iilkelerde KS
tanili hastalarin uzun donem takiplerinin
miimkiin oldugunu vurgulamislardir.?3 Afrika
kitasinda antiretroviral tedavi ve diger tedavi
ajanlarina/segeneklerine ulasimin kisith oldugu
unutulmamalidir ve diisiik sagkalim hizlarinda
tedaviye ulasilamamasinin etkisi goz oniinde
bulundurulmalidir. Serimizde bes yillik olaysiz
sagkalim %35.6 olmakla birlikte bes yillik
genel sagkalim hizi yiiksektir (%83.6) ve KS
nedeniyle 6lim goézlenmemistir. Az hasta
sayimiz ve ¢alismamizin retrospektif olusu
sinirlayict 6zellikleridir.
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