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Adenokarsinomun Eslik Ettigi
Vulvanin Paget Hastalif1

Vulvar Adenocarcinoma Associated
with Extramammarian Paget’s Disease:
Case Report

OZET Elli ii¢ yagindaki hastanin bilateral labium majér, vulvanin sol laterali ve klitorisi tutan 18 x
7 cm boyutlarinda kirmizi egzamatoid lezyonundan alinan “punch” biyopsi materyalinin patolojik
incelemesi sonucunda adenokarsinomla beraber Paget hastalig1 tanis1 koyuldu. Sekonder malignan-
si varhig sistemik tarama ile ekarte edildi. Vulva disinda odak saptanmayan hastaya radikal vulvek-
tomi ve bilateral lenfadenektomi uygulandi. Cerrahi materyalinin patolojik incelemesi sonucunda
Paget ile beraber adenokarsinom, eksizyon sinirina 5 mm mesafede bir mikroskobik Paget odag: ve
lenf nodu metastaz: tespit edildi. Niiks riskini azaltmak amaciyla postoperatif toplam doz 55 gray
olacak sekilde radyoterapi verilen hasta 5 yildir hastaliksiz dénemdedir. Prognozda Paget hastali-
ginin lokasyonu, dermal invazyon derinligi, timor boyutlar: lenf nodu metastazi 6nemlidir. Radi-
kal vulvektomi ve bilateral inguinofemoral lenfadenektomi tercih edilen tedavidir ve cerrahi sinir
pozitif olan olgularda rekiirrens riskini azaltmak i¢in postoperatif radyoterapi uygulanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Paget hastalig1, meme digi; vulvar tiimérler

ABSTRACT A 53-year-old woman presented with an 18 x 7cm sized eczematoid red lesion invol-
ving bilateral labia major, vulva and clitoris. Pathologic examination of biopsy material revealed vul-
var adenocarcinoma associated with Paget’s disease. Secondary malignancies were ruled out after a
systemic evaluation. Radical vulvectomy with bilateral lymphadenectomy was performed. Histo-
pathological examination confirmed Paget’s disease with underlying adenocarcinoma. Lymph no-
de metastasis was present and there was a microscopic focus of Paget’s located at 5 mm distance from
the excisional margin. A total dose of 55 gray radiotherpay was administered postoperatively to re-
duce the risk of recurrence The patient has been disease-free for 5 years. Location, depth of dermal
invasion, tumor size and lymph node metastasis are important prognostic factors in Paget’s disea-
se. Current standart of care is radical vulvectomy with bilateral lymphadenectomy. Postoperative
radiotherapy is indicated to reduce the risk of recurrence in cases with positive surgical margins.

Key Words: Paget’s disease, extramammary; vulvar neoplasms
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aget hastalig1 vulvar neoplazilerinin %1’inden azin1 olusturan nadir

bir intraepitelyal lezyondur.! Vulvar hastalifin benign formlar ile

siklikla karistirildigindan gergek insidans: aslinda tam olarak bilin-
memektedir. Vulvada Paget hastalig1 saptananlarin %10-20’sinde adeno-
karsinomun eslik ettigi bildirilmigtir.! Vulvar Paget hastalif1 saptanan
kisilerde vulva dis1 maligniteler de es zamanli olarak bulunabileceginden
kolorektal karsinom, serviks adenokarsinomu ve mesane kanseri varlig:
aragtirilmalidir.?
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Paget’in farkl alt tipleri i¢in optimal tedavi re-
jimi iizerinde uzlagsma yoktur. Adenokarsinomun
eslik ettigi Paget hastaliginda cerrahi eksizyon ge-
nel kabul goren tedavidir. Cerahi i¢in uygun olma-
yan hastalara radyoterapi veya kemoradyoterapi
uygulanmaktadir. Hastalik rekiirrensi yiiksek ola-
rak bildirilmektedir (%8-50) ve hastalarin uzun sii-
re yakin takibi gerekmektedir.!

Bu raporda, klinigimizde tam ve tedavisi gercek-
lestirilen bir olgu nedeniyle adenokarsinomla bera-
ber olan vulvar Paget hastaliginin tani ve yonetimi
ile ilgili giincel literatiirii tartismay1 amaghyoruz.

IOLGU SUNUMU

Elli ii¢ yaginda gravida 4, partus 4 olan hasta, vul-
vada 2 yildir bulunan kasint1 ve kirmizi kabuklu
lezyonlarin varlig1 nedeniyle klinigimize bagvur-
du. T1ibbi hikayesinde oral antidiyabetik ile regiile
olan tip I Diabetes mellitus olmasi diginda bir 6zel-
lik yoktu. Hasta 7 yildir menopozdaydi. Bagvuru
oncesinde hastaya daha 6nce bir¢ok kez antifungal
tedavi verilmis ancak sikayetleri ge¢gmemisti.

Fizik muayenede bilateral labium maj6r ve mi-
norleri igeren, klitoriste irregiiler keratotik alanlar-
la beraber pembe-kirmizi egzamatoz lezyonlar
izlendi. Pelvik muayenesinde uterus atrofikti ve
palpabl adneksiyel kitle yoktu.

Vulvar “punch” biyopsi yapildi ve sonug Paget
hastalig ile birlikte adenokarsinom olarak geldi.
Paget hastaliginin meme, kolorektal, iiriner sitem
ve serviks adenokarsinomu ile birlikte olma olasi-
Iig1 bulundugundan hastaya mamografi, batin
tomografisi, rektosigmoidoskopi, sistoskopi ve kol-
poskopi altinda servikal biyopsi yapildi. Eslik eden
patoloji saptanmadi.

Hastanin tiimor belirtegleri normal seviyeler-
deydi (CA125= 6.50 U/mL, CA19.9= 7.69 U/mL,
CEA=2.29 ng/mL, AFP=1.16).

Paget hastaligina adenokarsinom eslik ettigi
i¢in radikal vulvektomi ve bilateral inguinal lenfa-
dektomi yapildi. Tiim kenarlarda lezyon ile saglam
doku arasindaki mesafe en az 2 cm olacak sekilde
cerrahi sinir olusturuldu.

Patoloji sonucu invaziv adenokarsinomlu Pa-
get hastalig1, bir yan cerrahi sinirda rezeksiyon si-
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nirina 5 mm mesafede Paget hastalig ve bilateral
inguinal lenf nodlarinda metastaz olarak geldi. Ya-
pilan histokimyasal ¢calismada epidermal ve dermal
infiltrasyonu olusturan tiimor hiicreleri pankrea-
tin, EMA, CEA ile pozitif, S-100 ve HMB 45 ile ne-
gatif boyanmisti. Alcian Blue ile ph: 2.5°da Paget
hiicrelerinde ve adenokarsinom hiicrelerinde
intrastoplazmik boyanma goriilmiistiir. Operasyon
materyalinin 15 cm’inde Paget hastalig tespit edil-
migtir. Timor ¢api ise 1.5 x 1.5 cm boyutlarinda ve
epidermis graniiler tabakadan tiimoriin en derin ol-
dugu yere kadar invazyon derinligi 9 mm olarak
belirlenmisgtir.

Hasta FIGO evrelemesine gore Evre 4a ola-
rak degerlendirildi. Total doz 55 gray ve 30 frak-
siyon olacak sekilde primer tiimér alami ve
bilateral inguinal lenf nodlarina adjuvan radyote-
rapi yapildi. Radyoterapi sirasinda erken donem
yan etki olarak vulvada islak deskuamasyon oldu
fakat radyoterapi sonras: 4 hafta i¢inde lezyon ta-
mamen geriledi. Ge¢ dénem yan etki olarak da
vulva ve vajende atrofi gelisti. Tedaviyi takiben 1
yil sonra hasta, eski insizyon alanindan “punch”
biyopsiler alinarak, abdominopelvik bilgisayarh
timografi (BT) ve kemik sintigrafisi ile tekrar de-
gerlendirildi. Timor progresyonu, disseminasyo-
nuna veya rekiirrensine dair bulgu saptanmad.
Hasta yillik takibe alind1 ve bu rapor yazildig: s1-
rada 5 yildir hastaliksiz donemdedir.

I TARTISMA

Vulvar kasintinin en sik sebebi kandidiyazis ol-
makla beraber vulva kanserlerinin ilk belirtisi de
vulvar kasintidir.>? Ozellikle risk altinda olan ileri
yas hastalarda antifungal tedaviye yonelmeden 6n-
ce dikkatli bir fizik muayene yapilmalidir. Mevcut
bir lezyonunun yeri ve tipi dikkatle degerlendiril-
melidir. Tedaviye direncli ve nedeni saptanamayan
kagintisi olan tiim olgularda mutlaka vulva biyop-
sisi yapilmasi gerekmektedir.* Paget hastalig1 nadir
fakat adenokarsinomla birlikte olabilen bir hasta-
lik oldugundan vulvar kagintis olan hastalarda ay1-
ric1 tanida mutlaka distintilmelidir. Sunulan olguda
oldugu gibi bu hastalar uzun siire antimikotik te-
davi ile zaman kaybedebilmekte ve tani ancak ile-
ri evrede akla gelebilmektedir.
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Taninin gecikmesinin yaninda prognostik fak-
torlerin ve optimal tedavi protokoliiniin de tam
olarak acikliga kavusmamig olmas: diger olumsuz-
luklardir. Intraepitelyal, invaziv Paget veya adeno-
karsinomla beraber Paget gibi farkli formlarin aym
hastaligin farkh gelisim evreleri mi yoksa farkl an-
titeler mi oldugu konusunda uzlagma yoktur.> Te-
davi edilmemis intraepitelyal Paget hastaliginin
karsinoma ilerleyip ilerlemeyecegi veya cerrahi si-
nirdaki Paget’in kanser niiksii agisindan prediktif
olup olmadig da bilinmemektedir. Agikliga kavus-
mamig noktalarin ¢oklugu hastaligin y6netimi ve
tedavisinde farkliliklara neden olmaktadir.

Histolojik olarak degerlendirildiginde prognoz
lezyonun intraepitelyal, invaziv veya adenokarsi-
nomla birlikte olmasina baglidir. Parker ve ark.
intraepitelyal Paget hastalig1 olan olgularin hi¢bi-
risinin hastalik nedeniyle 6lmedigini ancak inva-
ziv veya adenokarsinomla birlikte Paget hastalig
olan olgularda prognozun kétii oldugunu ve hasta-
liga bagh mortalite gerceklestigini bildirmislerdir.’

Invazyon derinligi ile lenf nodu pozitifligi ara-
sinda pozitif korelasyon vardir. Crawford ve ark.
dermal invazyonun 1 mm ve altinda oldugu 7 has-
tada lenf nodu metastazina rastlamazken, 1 mm iis-
tiinde invazyonu olan 3 hastanin tiimiinde lenf
nodu metastazi tespit etmiglerdir. Timor ¢api art-
tikca inguinal lenf nodu tutulumu ihtimali de art-
maktadir.®

Lezyonun lokalizasyonu bir diger prognostik
faktordiir. Bilateral lezyonlarin varlig1 veya klitoris-
te hastalik bulunmas: negatif prognostik bulgular-
dir®> Bu hastalarda taninin hizla dogrulanmas: ve
tedaviye bir an 6nce baglanmasi 6nemlidir.

Paget hastalig ile birlikte sekonder malignan-
siler goriilebilmektedir. Meme dig1 Paget hastalig
tanisi konulan hastalara mamografi, kolonoskopi,
sistoskopi, tiim batin BT, kolposkopi yapilarak uzak
sekonder malignansilerin diglanmasi 6nerilmekte-
dir.2
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Basit vulvektomi sonrasi Paget hastalig: rekiir-
rensi insidansi yiiksektir ve altta yatan adenokarsi-
nomun bulunmadigi minimal invaziv Paget
hastaliginda bile lenfatik metastaz olabilmektedir.”
Vulvar Paget hastaliginin optimal tedavisinin radi-
kal vulvektomi ve bilateral inguinofemoral lenf
adenektomi oldugu goriisiindeyiz.

Meme dis1 Paget hastaligi bulunanlarda sagka-
Iim uzun olmakla beraber hastalik multifokal ola-
bildiginden cerrahi sinir pozitifligi ve lokal niiks
oranlar: yiiksektir.! Molinie ve ark. intraoperatif
patolojik inceleme ile cerrahi sinirlarin negatifligi-
nin dogrulanmasinin rekiirrens tizerine etkisi ol-
madiginmi ve klinik lezyondan daha biiyiik alana
cerrahi eksizyon yapilmasinin yararsiz oldugunu
bildirmiglerdir.® Rekiirrens tedavisi i¢in yapilan se-
konder cerrahinin morbiditesi yiiksektir.” Cerrahi
sinirlarin pozitif oldugu durumlarda 50 gray ve
tizeri dozlarda uygulanan radyoterapi efektif bir te-
davi segenegidir.” Sunulan olgumuzda da eksizyon
sinirinda makroskobik Paget hastalig1 bulunmama-
sina ragmen sinira 5 mm mesafede mikroskobik
odak tespit edildiginden hastaligin multifokal na-
tlrii nedeniyle ilave mikroskobik odaklar buluna-
bilecegi  diisiiniilerek adjuvan radyoterapi
uygulanmistir. Multipl uzak metastazi olan Paget
hastalarinda primer raydoterapi veya farkl ajanlar-
la kemoradyoterapi uygulamalar: bildirilmistir.!®!!

Fakat optimum tedavi rejimi belirlenememistir.

Sonug olarak vulvar kasinti basit bir sikayet
olarak goriilmemelidir. Ayirici tanida vulva kanse-
ri ve Paget hastalig1 gibi malign lezyonlar oldugu
unutulmamali ve hastalar dikkatle degerlendiril-
melidir. Paget hastalig: alt tipleri, lokalizasyonu,
invazyon derinligi, timor ¢ap1 prognoz i¢in 6nem-
li faktorlerdir. Cerrahi tedavisi inguinal lenfade-
nektomiyi kapsamalidir. Yiiksek rekiirrens orani
nedeniyle uzun siireli takip 6nerilmektedir. Sekon-
der cerahi tedaviye ihitiya¢ duyan veya opere edi-
lemeyecek hastalarda alternatif olarak radyoterapi
efektif bir tedavi secenegidir.
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