A renalis osteodystrophia diagnosztikajara és kezelésére

Az Egészségiigyi Minisztérium szakmai protokollja
Szeméremtestrak

Keészitette: 4 Sziilészeti és Nogyogyaszati Szakmai Kollégium
A Sugarterdpias és Onkologiai Szakmai Kollégiummal egyeztetve

1. Alapveto megfontolasok

1. Definicio

A vulvacarcinoma a szeméremtest malignus daganata. Az 6sszes rosszindulati néi nemiszervi
tumor 4-6 %-aban fordul eld. Az esetek felében a nagyajkakon, 20-25 %-ban a kisajkakon, a
tobbi esetben a clitorison vagy a gaton keletkezik. Néha multifokélisan jelentkezik. Regionalis
nyirokcsomoknak a femoralis és inguindlis lymphoglanduldk szdmitanak. A rosszindulati
vulva tumorok koziil gyakorisagi sorrendben a masodik helyet a melanoma malignum foglalja
el, jollehet, nem sorolhat6 szoros értelemben a szeméremtestrakok koz¢.

2. Etiolégia

Fiatalabb korban a legjelentdsebb koroki tényezd a human papilloma virus (HPV) altal
generalt vulvaris intraepithelidlis neoplasia (VIN). A HPV fert6zottség aranya 70-75 %-os,
gyakran cervicalis intraepithelialis neoplasiaval (CIN) tarsul.

Az 1iddsebb koruaknal a HPV-fertézottség legtobbszor hidnyzik, a daganat altalaban
leukoplakia ¢és/vagy lichen sclerosus et atrophicus (kraurosis) talajan alakul ki.

Hajlamosit6 tényezOk az obesitas, hypertonia, cukorbetegség, dohanyzas, alkohol, tobb
sexualis partner.

3. Praeblastomak
dysplasia (vulvaris intraepithelialis neoplasia: VIN)
Bowen-kor (a bor in situ neoplasmaja)

4. Szovettani tipus

e laphamrak (90-95%)

e basalsejtes rak

e adenocarcinoma

e Bartholini mirigy daganata
e Paget-rak

¢ melanoma malignum

5. A daganat terjedése

A daganat horizontalisan, exophyticusan vagy endophyticusan novekedhet, gyakori a
kifekélyesedés. Raterjedhet a htigycsdnyilasra, a hiivelyre, a gaton keresztiil az anusra, a
végbélre, a medencecsontra. A vulva bdséges nyirokérhaldzata révén a daganat lymphogen
uton viszonylag mar koran attevédik az inguinalis és a femorélis nyirokcsomokba. Iliacalis
attét mar tavoli metastasisnak mindsiil.

6. Stadiumbeosztas
A Nemzetk6zi Ndorvos Tarsasag (FIGO) 1995-ben mddositott ajanlasa szerint



Stadium TNM A daganat kiterjedés

L.

T1NoMy A daganat nagysaga a 2 cm-t nem haladja meg, nyirokcsomo
attét nincs

/A A stromainvazié mértéke 1 mm-nél kisebb

I/B A stromainvazié mértéke 1 mm-nél nagyobb

II. T2NoMy A daganat nagysaga a 2 cm-t meghaladja

I1. T3NoMy A daganat raterjed a hugycsore, a hiivelyre vagy az anusra ¢s/
T13N1My vagy egyoldali regiondlis nyirokcsomoattétot okozott

IV/A T13N2My A daganat raterjed a holyag nyalkahartyéjara, a hugycsé felsé
T4No2My szakaszara, a medencecsontra, a végbélnyalkahartyara, és/vagy

kétoldali regionalis attéteket okozott

IV/B T1.4NooM; A daganat tavoli attéte(ke)t okozott

7. Tiinetek

e pruritus

e szemolcs”

o kifekélyesedés

e valadékozés

o vérzés

e nyirokcsomo6-megnagyobbodas

I1. Diagndzis

1. Anamnézis
A korelézmény felvétele soran célszerti kitérni az alabbiakra:

e o o o o

nemi ¢€let, partnerek szama
hypertonia

cukorbetegség

dohanyzas
alkoholfogasztas
familiaris eléfordulas
hygienes viszonyok
HPV-fertdzottség

. Gyanus elvaltozas esetén

fizikalis vizsgalat

kolposzkopos vizsgalat

kontakt cytologiai vizsgalat

aspiracios cytologiai vizsgalat

szOvettani mintavétel (excisio vagy kisméretii daganat teljes eltdvolitasa révén)

. Szovettanilag igazolt daganat esetén

a stddium pontos meghatarozasa céljabol:

képalkoto vizsgalatok (kismedencei és hasi UH/CT/MRI/PET)
mellkasrontgen-vizsgalat

csontscintigraphias-vizsgalat (sziikség esetén)
cysto-rectoszkopos vizsgalat



4. Javasolt laboratoriumi vizsgalatok

o vérkép, siillyedés

e vese- és majfunctios vizsgalatok

e vércukorszint-meghatarozas

e vércsoport-meghatarozas

e tumormarker vizsgalatok (SCC, TPA, TA-4, CEA)
e HPV-tipizalas

111. Kezelés

A vulvardkok kezelése els6sorban mutéti. A mitét radikalitisa a daganat kiterjedésétol, a
beteg ¢letkoratol és altalanos allapotatol fligg.

Ajanlas
Korai vulvardknal, a mitéti kezelés valdsziniileg hatékonyabb a primér sugarkezelésnél a
kitjulds megeldzésére.

Evidencia szint: C

1. Miitét

Célszerli a sentinel, vagy Orszem nyirokcsomo feltérképezése. Ez a daganathoz legkdzelebb
esO glandula, amely szeméremtestrak esetén leggyakrabban a Cloquet, vagy Rosenmiiller
nyirokcsomd. Ennek az eltdvolitasa és szovettani leletének az értékelése hatdrozza meg a
minimalis, de még sziikséges radikalitast. Amennyiben az drszem nyirokcsomé mar érintett,
akkor regionalis attétekkel szamolni kell és a regionalis nyirokcsomok eltavolitasa is javasolt.
Szbba johetd miitéti megoldasok:

- radikalis vulvectomia

- radikalis vulvectomia + inguinofemoralis lymphadenectomia

- radikalis vulvectomia + inguinofemoralis lymphadenectomia +pelvicus lymphadenectomia

- lokalis kimetszés 1 cm-es biztonsagi zonaval (fiatal korban kiskiterjedésti tumoroknal)

- partialis vulvectomia (fiatal korban)

- exenteratio

Szeméremtestrakokban az optimalis miitéti eljards meghatarozasa ¢és annak kivitelezése nagy
tapasztalatot és gyakorlatot igényel, ezért ellatdsuk — a relative kevés esetszamot is
figyelembe véve — vulva carcinomak kezelésére specializalodott centrumokban javasolt.

2. Sugarkezelés

a) Praeoperativ
Ultrafesziiltségli fotonbesugarzas 46 Gy gocdozis/2Gy frakcidodozis lokoregionalis
célteriiletre tumormegkisebbités céljabol

b Postoperativ
Ultrafesziiltségli fotonbesugarzas 50 Gy gocdozis/2Gy frakciodozis lokoregionalis
célteriiletre, majd 10 Gy lokalis elektron ,,boost”, ill. clitoris és/vagy analis csatorna
iranyaban pozitiv resectios vonal esetétn HDR AL (after loading) interstitialis
brachytherapia is 10-12 Gy, vagy 3x5 Gy

c) Primér (definitiv)
Technikaja ¢és dozisai megfelelnek a postoperativ forméanal emlitettel, HDR AL
interstitialis brachytherapia a daganatos infiltracio fiiggvényében a clitoris ill. az analis
csatorna biztositasa céljabol

d) Palliativ



Alacsonyabb dozissal a beteg allapotatol és a daganat statusatol fliggden alkalmazhato
kiils6 sugarkezelés és/vagy brachytherapia

Ajanlas
A lagyéki nyirokcsomdk eltavolitdsa hatékonyabb lehet a korai szeméremtestrakok
recidivainak a prevencidjaban, mint az inguinalis régiok sugarkezelése

Evidencia szint: C

3. Elektro- vagy lézerexcisio ill.-koagulacio
elsdsorban inoperabilis daganatok palliativ kezelésére primér sebészi zaras nélkiil

4. Kemoterapia
A szeméremtestrakos betegeken a cytostaticus kezelés kis hatékonysagu. Foként eldrehaladott
vagy recidivald esetekben u.n. ,,salvage”- terdpiaként johet szoba.

BVP: Bleomycin (15 mg/mz) — Vincristin (1 mg/mz) — Cisplatin (50 mg/mz) kezelés 4
hetenként, vagy
Mitomycin (10 mg/m?) — 5-Fluorouracil (1000 mg/m® 4 napon at) kombinacié 4 hetenként

5. Gyogyulast befolyasolo tényezok, korjoslat
e daganat nagysaga

e daganat vastagsaga

e invazid mélysége

e szovettani tipus

o differencialtsag foka

e ¢r-, nyirokérbetorés

regionalis nyirokcsomo-érintettség

A szeméremtestrakos betegek korjoslata rossz. I-II. stddiumban az 5 éves tulélés 70 %,
eldrehaladott stddiumban 35 % alatt van.

IV. Rehabilitacio

V. Gondozas

A kezelt szeméremtestrakos betegeket rendszeres ellendrzés alatt kell tartani. A kezelés
befejezése utdn két éven at 2-3 havonként, majd 5 évig félévenként, 5 év utan évenként. A
kontroll vizsgalat soran fizikalis vizsgalatot, szlikség esetén kolposzkdpos, cytoldgiai
vizsgalatot, ha kitjulds gyantija meril fel akkor képalkotd vizsgalato(ka)t, tumormarker-
meghatarozast kell végezni.

VI. Irodalomjegyzék

Primary groin irradiation vs. primary groin surgery for early vulvar cancer

Groin surgery may be more effective than groin irradiation in the prevention of groin

recurrence in early vulvar cancer. (Level of evidence: C)

1. van der Velden J, Ansink A. Primary groin irradiation vs primary groin surgery for early
vulvar cancer. Cochrane Database Syst Rev. 2004;(2):CD002224.


http://www.terveysportti.fi/pls/ebmg/ltk.NaytaArtikkeli?p_artikkeli=inf04223

Classification of the level of evidence

Code

A

B

C

D

Level Definition
Strong research-based Multiple relevant, high-quality scientific studies with
evidence homogenic results
Moderate research-based At least one relevant, high-quality study or multiple
evidence adequate studies

Limited research-based
evidence

At least one adequate scientific study

No research-based evidence Expert panel evaluation of other information

Author: Toimitus
Article ID: inf04223 © 2005 Duodecim Medical Publications Ltd

A bizonyitékok szintjének meghatarozasa

Kod

A

B

Szint

Kutatasok altal alaposan
alatdmasztott bizonyiték

Kutatasok altal kdzepes mértékben
alatdmasztott bizonyiték

Kutatasok altal korlatozott
mértékben alatdmasztott
bizonyiték

Nem tudoményos eredményeken
alapul6 bizonyiték

Definicio
A targyhoz tartozo, tobb, j6 mindségli tudomanyos
tanulmany, egységes eredményekkel

A targyhoz tartozo, legalabb egy, j6 mindségli vagy
tobb, megfeleld mindségli tudomanyos tanulmany

A targyhoz tartozo, legalabb egy, megfeleld
mindségli tudomanyos tanulmany

Szakértd bizottsag kovetkeztetése egyéb
informaciok alapjan

A szakmai protokoll érvényessége: 2008. december 31.
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