Az Egészségiigyi Minisztérium szakmai protokollja
Hiivelyrak

Készitette: A Sziilészeti és Nogyogydszati Szakmai Kollégium
A Sugarterapias és Onkologiai Szakmai Kollégiummal egyeztetve

1. Alapveto megallapitasok

1. Definicio

A hiivelyben primér és szekunder daganatok lehetnek.

A primér hiivelyrak meglehetdsen ritka, az Gsszes rosszindulati ndi nemiszervi daganat
mindossze 2 %-a. Kritériuma: A vulva és a portio érintetlen, a carcinoma kizarolag a
hiivelybdl indul ki. Féként idésebb korban alakul ki. Leggyakrabban a hatsé hiivelyfal felsd
harmadaban keletkezik. Amennyiben a tumor a méhnyakon is jelen van, akkor cervicalis
eredetlinek; amennyiben egyidejiileg a szeméremtesten is lathatd, akkor vulvaris eredetiinek
kell tartani. A melanoma malignum ugyan nem tartozik a szoros értelemben vett hiivelyrakok
kozé, de emlitésre érdemes, hogy a rosszindulatli vagina tumorok masodik leggyakoribb
szOvettani tipusa.

A szekunder hiivelyrak mas lokalizacioju daganat (holyag, végbél, méhtest, petefészek, stb.)
kozvetlen raterjedése vagy attétele.

2. Etiolégia

Kialakuldsaban nagy valdszinliséggel koroki szerepe lehet a humén papilloma virusnak
(HPV), de pessarium irritdld6 hatdsa, vagy a kismedence mdas okbol végzett korabbi
sugarkezelése is eldidézheti. Bizonyos tipust (clear cell adenocc.) daganatok az intrauterin
¢letben elszenvedett — korabban gyakran alkalmazott - diaethyl-stilboestrol kezeléseknek lehet
a kovetkezménye.

3. Praeblastomak

A méhnyak- és szeméremtestrakokhoz hasonléan a hiivelyben is el6fordul - bar sokkal
ritkabban - a vaginalis intraepithelidlis neoplasia (VAIN), sok esetben az elézdekkel szinkron.
Nagy valdszintiséggel ebben is koroki szerepe lehet a Human Papilloma Virus (HPV)
bizonyos tipusainak. A CIN-hez hasonléan VAIN-ra is jellemzd, hogy a hamban atipusos
sejtek talalhatok, amelyek a legstlyosabb - VAIN III. - fokozatban akar a ham teljes
vastagsagat elfoglalhatjdk és tulajdonképpen in situ carcinoménak, ,,0” stddiumnak felelnek
meg. Rutin klinikai vizsgalattal nem ismerheték fel, cytoldgiai vizsgalat vagy gyanus,
legtobbszor leukoplakias teriiletek kolposzkopos vizsgalata hivhatja fel a figyelmet
praeblastomara.

4. Szovettani tipus

e laphamrak (85-90%)

® Verrucosus

e vilagos sejtes adenocarcinoma
e condylomat6zus carcinoma

e mesonephrogen carcinoma

¢ melanoma malignum
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. A daganat terjedése



A hiivelycc. mar kordn raterjedhet a kdrnyezetére, attéteket ritkabban és viszonylag késon
okoz. A hiively fels6 harmaddban kialakult daganatok a pelvicus, para-aorticus
nyirokcsomdkba metastatizalnak, az alsé harmad daganatai a vulvardkokhoz hasonldan
elsdsorban az inguinalis és femoralis régiokban, valamint az obturatoricus nyirokcsomokban
okoznak attéteket.

6. Stadiumbeosztas

Stadium A daganat kiterjedése

L. A daganat kizarolag a hiivelyfalra lokalizalodik

II. A daganat besziri a hiively koriili szoveteket, de a medencefalra nem terjed

1. A daganat raterjed a medencefalra

IV/A A daganat infiltralja a holyag és/vagy a végbél nyalkahartydjat, regionalis
nyirokcsomoattétek vannak

IV/B A daganat tulterjed a kismedencén, tavoli attéteket okoz

NO Nyirokcsomo attét nincs

N1 Egyik oldalon nyirokcsomoattét

N2 Mindkét oldalon nyirokcsomoattét

MO Téavoli nem mutathat6 ki

M1 Tavoli attét bizonyitott

7. Tunetek

o vérzés

e Dbiizos folyés

o kontakt vérzések

o sz¢kelési, vizelési panaszok (propagatio esetén)

I1. Diagndzis

1. Anamnézis

A koreldzmény felvételekor célszerti kitérni az alabbiakra is:

e sexualis élet

HPYV fert6zottség

korabbi sugarkezelés

familiaris el6fordulas

kontakt vérzés eldforduldsa

valadékozas eléforduldsa

dohanyzas, alkohol, szocidlis helyzet

anyai diaethyl-stilboestrol expositio (ma mar nincs jelentdsége)

. Klinikai stadiummeghatarozas céljara alkalmazhat6 vizsgalomodszerek
feltaras, megtekintés
cytologiai vizsgalat
kolposzkdpos vizsgalat
bimanualis vizsgalat
recto-vaginalis vizsgalat
szOvettani mintavétel (excisio vagy kisméretii daganat teljes eltavolitasaval)
cysto- rectoszkopos vizsgalat
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1.v. urographids vizsgalat
mellkasrontgen vizsgalat
aspiratios cytologiai vizsgalat (nyirokcsomd megnagyobbodas esetén

. Kiegészit6 vizsgalatok

képalkoto vizsgalatok, (UH/CT/MRI/PET)
scintigraphids vizsgalat (csontmetastasis gyanuja esetén)

izotopos renographia

4. Javasolt laboratoriumi vizsgalatok

vérkép, siillyedés

vese- ¢s majfunctios vizsgalatok

tumormarker vizsgalatok (CEA, SCC, CA-125 /mirigyrak/)
HPV-tipizalas

111. Kezelés

1. Miitét
Sebészi kezelés ritkan, foként korai stadiumban végezheto.

excisio

electrocoagulatio

1ézer-vaporisatio

az érintett hiivelyrész eltdvolitasa + radikalis méheltavolitas + pelvicus lymphadenectomia
(a hiively fels6 harmadaban kialakult daganatokban)

a hiively als6 harmadanak az eltavolitasa + radikalis vulvectomia + inguinofemoralis
lymphadenectomia(az als6 harmadban 1évé daganatok esetén)

exenteratio (recidivald vagy kiterjedt daganatok eseteiben)

2. Sugarkezelés

a)

b)

Postoperativ

Ultrafesziiltségli fotonbesugarzas mélyre huzott kismedencei-vaginalis mez6kbdl 45-50
Gy

Primer (definitiv)

Ultrafesziiltségli fotonbesugarzas mélyre huzott kismedencei-vaginalis mezékbdl 45-50
Gy doézisban + 3-5 x 5-7 Gy iiregi HDR-AL brachytherapia 5 mm szdveti mélységre
szamitva

Palliativ

Alacsonyabb dozissal, a beteg allapotatdl és a daganat statusatol fiiggden alkalmazhatd
ultrafesziiltségii fotonbesugarzas és/vagy iiregi brachytherapia

3. Kemoterapia
A cytostaticus kezelés alacsony hatékonysagu

BVP: Bleomycin (15 mg/m?) — Vincristin (1 mg/m”) — Cisplatin (50 mg/m?) kezelés

4 hetenként, vagy

FEP: 5-Fluoro-uracil (500 mg/mz) — Epirubicin (80 mg/mz) — Cisplatin (70 mg/mz)

4 hetenként

4. Korjoslat



A prognozis rossz. ElsOsorban a daganat stadiumatdl, a nyirokcsomoattétek szamatol,
szovettani tipustol és szoveti érettségtdl fiigg. Az 5 éves tulélés 40 % alatt van.

IV. Rehabilitacio

V. Gondozas

A kezelt hiivelyrdkos betegeket rendszeres ellendrzés alatt kell tartani. A kezelés befejezése
utan két éven at 2-3 havonként, majd 5 évig félévenként, 5 év utan évenként. A kontroll
vizsgalat soran bimanudlis és rectovagindlis vizsgalatot kell végezni, kiGjulds gyanuja esetén
képalkotd vizsgalato(ka)t, tumormarker-meghatarozast. A cytologiai vizsgalat értékelését a
korabbi sugéarkezelés megnehezitheti, erre a pathologus figyelmét fel kell hivni.

A szakmai protokoll érvényessége: 2008. december 31.
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