a szeméremtest daganatai
vulva dystrophiái

nem valódi tumorok – de makr. képük alapján nem differenciálhatók

laphámsejt-hyperplasia

lichen simplex chronicus 
dermatitis - hosszú ideig fennálló irritatio okozza 

nagyajkak, interlabialis redő, kisajkak külső felszíne, clitoris területén
jól körülírt, kifejezett hyperkeratosis (világos) / enyhe hyperkeratosis (sötétvörös laesio)

viszketéssel jár (pruritus)

terápia: epithelium megvastagszik, keratosis, acanthosis, hám alatti szövetek megvastagosása

terápia: sztreoidos krémek

lichen scelrosus et atrophicus

korral az ösztrogén szint↓ → atrophia a vulva szöveteiben = bőr elvékonyodik, pergamenszerű

pruritus, dyspareunia (kraurosis vulvae =szeméremtest-atrophia gyakori oka)

szövettan: epithelium elvékonyodik. hyperkeratosis, dermis sejtszegény, kollagenizált, lc.infiltrált

5%-ban VIN-val szövődik
terápia: lokális ösztrogénkezelés (Ovestin, Linoladiol krém)

pruritusra lokális szteroid

kevert dystrophia (hámhyperplasia és atrophia együtt)

psoriasis

hidradenitis suppurativa (kónikusr infectio → kimetszés)
retentiós cysták a vulván
paraurethralis járatokból, faggyúmirigyekből (atheroma), Bartholin-mirigyekből indul ki
mogyoró/dió nagyságú képletek

terápia: műtéti eltávolítás in toto

Bartholin-tömlő marsupialisatioja lehetséges

vulva jóindulatú daganatai

ritkák

polypus a húgycső hámjából

mesenchymális daganatok (fibroma, lipoma, leiomyoma, lymphangioma) nagyajakból
hidradenoma a verejtékmirigyekből

terápia: műtéti eltávolítás
haemangioma (lehet endometriosis megjelenése a vulván!)

urethralis carunculák (tünetmentes / dysuria, gyakori vizelési inger)

urethraprolapsus
vulva praecancerosus elváltozásai

szövettanilag atypusos sejtek – de a subepithelialis szöveteket nem infiltrálják, BM sértetlen

vulvaris intraepithelialis neoplasia = VIN
leggyakrabban 50-60 éves nőkben (postmenopausa)

vulva hámja része a közös anogenitalis epitheliumnak – perianalis régiótól a cervixig

dysplasiái gyakran mplx előfordulásúak (VIN gyakran társul a portio-hüvely-anus dysplasiáival!)

etiológia: pontosan nem ismert – HPV szerepe biztos

tünetek: 50% tünetmentes – 50% pruritus

morfológia: jól körülírt/diffúz – sima / kiemelkedő

színe változatos - világos (hyperkeratoticus) laesio =leukoplakia / barnás – sötétvörös
szövettan: dysplasia (smagok alaki, nagyság, festődésbeli különbsége, óriás és többmagvú sejtek, sok mitosis, hámrétegek felbomlanak) akár a hám teljes szélességére kiterjedhet  ↔BM ép
ha HPV inf →koilocytosis 
	3 fokozat:

	VIN I: dysplasia a hám basalis harmadában

VIN II: dysplasia hám basalis ⅔-ában

VIN III: dysplasia hám teljes szélességében = carcinoma in situ


diagnózis:

vulva alapos megtekintése – szabad szemmel, colposcoppal

3%-os ecetsav (kiemeli a ganús elv) +1%-os toludinkék-oldatos festés (Collins-próba) →ha az ecetsav nem távolítja el a festéket = fokozott nuclearis aktivitás

kóros érrajzolat lehet

portio, hüvely részletes colposcopos vizsgálata kötelező!!!

szövettani vizsgálat →kis kiterj. laesio →excisio / nagy kiterjedésű →biopsia

terápia: 
kis kiterjedés: épben történő eltávolítás (széles alapú kimetszés)

nagy kiterjedésű laesio: teljes hám eltávolítása (mplx dysplasia) partialis/teljes vulvectomia
laser vaporisatio (csak fiatal nő csiklóra terjedő elváltozása)

vulva Paget-kórja

intraepithelialis carcinoma (esetek 20%-ában apocrin mirigyekből kiinduló adenocc-val szövődik)

70 év körüli nőkben

tünetek: pruritus, nyomásérzékenység

morfológia: viszkető, lassan növekedő, vörös laesio, felszínén fehér plaque-ok

érintheti a gát bőrét, perianalis bőrt, combok belfelszínét

hám basalis rétegében lap szerint terjed (intraepithelialis stádium évekig fennáll)

szövettan: Paget-sejt hám basalis rétegében, nagy hólyagszerű mag, vilásos cytoplasma

diagnózis: vulva bőréből vett biopsia szövettani vizsgálata

terápia: széles szegéllyel ki kell metszeni a laesiót

nagyobb laesio esetén vulvectomia

gyakran újul ki (újabb exscisio /vulvectomia ha még nem volt)

vulva rosszindulatú daganatai

esetek nagy része laphámrák 90%

ritkán: MM, adenocc, basalsejtes cc, sarcoma, met.

vulva laphámrákja = carcinoma planocellulare vulvae

etiológia:
nem ismert
elhízott, hypertoniás, DM-os, nem szült nőkben gyakoribb

promiszkuitás, doh, anamnesiben vulvaris condylomák növelik a kockázatot, HPV szerepe

65 éves kor felett (postmenopausában) gyakori

2 forma: 
▪ fiatalkori, HPV-fert. talaján, VIN előzi meg, beteg ált doh.

▪ időskori, VIN ritkán előzi meg, HPV-fert. nincs

klinikum:

szeméremtesten kialakult növedék / fekély, pruritus

ritkán vérzés, folyás, dysuria, tapintható inguinalis tumor

exophyticus forma (felszínből kiemelkedő, kifekélyesedett, néhol leukoplakiával fedett növedék)

endophyticus forma

leggyakrabban elszarusodó laphám / szemölcsös (warty) cc. egyre gyakoribb

nagyajakból 50% - kisajak 25% - clitoris 25% - gát

ráterjedhet hüvelyre / urethrára / anusra →később a húgyhólyagra, rectumra, medencecsontokra ellentétes oldalon (összefekvő) appositiós áttét lehet

korán met.: reg.nycsomók =felszínes lágyéki nycsomók → majd az av.fem. mentén mélyebb nyirokcsomókba (Rosenmüller-nycsomó) →utána av. iliaca externa körüli kismedencei nycsomókba

unilaterlis daganatok ipsilateralisan adnak áttétet

centrális tu bilateralisan
(ritkán elenoldali nycsomóáttét)
távoli haematogén met.: tüdőben, májban, csontokban (bet előrehaladott stádiumában)
diagnózis: gyanús elváltozásból biopsia →szövettan (kisebb laesio teljes exscisioja)

fizikális vizsgálat, cystoscopia, rectoscopia, iv.urogaphia, mellkas-rtg, CT, MR, UH (kismedencei met megítélésére), asp.cit. (inguinalis nycsomókból) 
	stádiumbeosztás: 

FIGO-szerinti sebészi stádiumbeosztás - TNM-sémán alapul (operatio után állítjuk fel)


	I    daganat a szeméremtesten/gáton - kiterjedése <2cm nycsomó-met nincs
Ia   stromainvasio mélysége <1mm
Ib   stromainvasio mélysége >1mm

II   daganat a szeméremtesten/gáton - kiterjedése >2cm, nycsomó-áttét nincs

III  

daganat méretétől függetlenül ráterjed az urethra alsó részére/hüvelyre/anusra/rectum nyhártyájára +/ egyoldali reg. nycsomó-áttét, távoli met nincs
IVa 

daganat ráterjed a húgyhólyag nyhártyájára /urethrafelső részére /medencecsontra /rectum nyhártyájára +/ bilat.reg.nycsomó-áttét

IVb távoli met. (kismedencei is)


terápia:

1. operálható esetekben (I-III.stádium) radikális vulvectomia és bilateralis regionális (inguinofemoralis) lymphadenectomia
(eltávolítjuk: kis-és nagyajkak, clitoris, sc. zsírszöv. - diaphragma urogenitaleig, kétoldali felszínes és mély inguinalis nycsomók - egy blockban „denevérszárny”)

sebszéleket általában primeren lehet zárni - ritkán bőrlebennyel

profilaktikus anticoagulatio, drainage

ha több nycsomó-met igazolódik → kismedence és lágyéki régió postop irradiatiója javasolt

szövődmény: seroma, sebszétválás, kr. AV oedema, thrombophlebitis, pszichoszexuális zavar

válogatott esetekben műtéti radikalitás csökkenthető

fiatal beteg, posterolat. kis kiterjedésű tumora → megengedhető radikális (min.1cm szegéllyel) exscisio

Ia <1cm tumornál → esetleg „csak” vulvectomia (lymphadenectomia nem kell)

2. irresecabilis esetben  (III-IV) 
praeop sugárkezeléssel a tu resecabilissá tehető

cytostaticumokkal (5-FU, cisplatin) a tu sugárérzékenysége növelhető

esetleg exenteratioval kiegészített műtét

postop irradiatio is

távoli met kezelése kemoterápiával – reg nycsomó-áttetek kezelése irrad/műtéttel

prognózis rossz

carcinoma verrucosum vulvae

ritka (1%)

klinikum: 

karfiolszerű növedék 

postmenopausában, lassan nő, lokálisan invazív, csontot is destruálhatja

DE ritkán ad áttétet 

mikroszkóposan: laphámrák, elágazódó papaillaris kép, centralis ksz váz hiányzik

diagnózis: biopszia és szövettan
terápia: radikális localis exscisio (met esetén rad.vulvect. és lymphadenect.)

sugárkezelés ELLENJAVALLT (daganat anaplasticussá válhat)

prognózisa jó

melanoma malignum vulvae

bőr melanomáinak 5-10%-a vulván keletkezik

klinikum:
melanocytákból keletkezik ált. de novo (esetleg juntcionalis naevusból)

postmenopausában, kisajakból, clitorisból indul ki

nem okoz tüneteket - növekvő pigmentált folt - esetleg satelliták

ABCD (asszimm., egyenetlen, színe változó, átmérője 6mm<)

ritkán vérzés, viszketés, tapintható tu

3 szövettani típus:

▪ superficialisan terjedő
▪ lentigo maligna

▪ nodularis: agresszíven, mélyre terjed, korán ad metastasisokat

diagnózis: vulva pigmentált  elváltozásait széles ép szegéllyel ki kell metszeni +szövettan

stádiumbeosztás: Clark-féle (melanoma) beosztás módosított változata
I. intraepithelialis tumor
II. invasio mélysége a stratum garanulosumtól <1mm

III. invasio mélysége 1,1-2mm

IV. invasio mélysége 2mm<

V. subcutan zsírszövet infiltrált
terápia: 
stádium I-II (=infiltratio<1mm) →radikális excisio
többi stádium: praeop.chemot. →rad. vulvectomia és lymphadenectomia →postop.chemot.

prognózis: 5 éves túlélés 25-50%

Bartholin-mirigy-rák

mirigykamrák: mirigyhám – adenocc / kivezetőcsövek: többrétegű laphám –laphámrák

lehet még: transitionalis sejtes cc, adenosquamosus cc, adenoid cysticus cc

klinikum:

nagyajkak hátsó részében tapintható, felette a bőr ép (néha Paget-kór / késői st. kifekélyesedhet)

késői tü: nyomás, vérzés, inguinalis terime

diagnózis: szövettan (biopsia)
terápia:

radikális vulvectomia és kétoldali radikális lymphadenectomia

fossa ischiorectalis szöveteinek egy részét el kell távolítani

ha met igazolódik →postop. irradiatio

prognózis: rosszabb, mint a vulva carcinomája esetén

carcinoma basocellulare vulvae
postmenopausában 
lassan növekvő, felhányt szélű fekély (ulcus rodens) - leggyakrabban a nagyajkakban

lokálisan terjed, ritkán ad metastasist (regionalis nycsomókba)
szövettan: kis basalis sejtek

terápia: radikális lokális exscisio
vulva egyéb malignus tumorai

- adenocarcinoma (bőrfüggelékek, glandulae vestibularis minores)

- sarcoma (leiomyosarcoma – környezetével összekapaszkodó csomó)

- hidradenocarcinoma vulvae (hidradenoma malignus elfajulása)

- metastaticus tumor (cervix, endometrium, vese, urethra)

