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Streszczenie

Czerniak sromu stanowi ok. 3-4% wszystkich czerniakéw u kobiet. Niezmiernie rzadko pojawia sie przed
50. r.z. Nalezy do grupy rzadkich guzéw w tej lokalizacji, stanowiac 8-10% nowotworéw sromu, a szacowana cze-
stos¢ wystepowania to 0,10/100 000 kobietolat. W5ro6d czynnikéw mogacych predysponowaé do zachorowania
na czerniaka sromu znajdujga sie przewlekte choroby zapalne, zakazenia wirusowe —w tym wirusem brodawczaka
ludzkiego (human papillomavirus — HPV), czynniki powodujace podraznienie sromu oraz podatnos¢ genetyczna.

Wiekszos¢ czerniakéw sromu rozwija sie de novo, ale moga réwniez powstawac na bazie istniejacych wcze-
$niej znamion barwnikowych. Najczesciej w badaniu fizykalnym stwierdza sie pigmentowana zmiane w obrebie
sromu, jednak w ok. 30% przypadkéw czerniak nie ma cech pigmentacji. Gtebokos¢ naciekania (inwazji) jest
najistotniejszym histologicznym czynnikiem prognostycznym.

Leczenie opiera sie na postepowaniu chirurgicznym, ktérego rozlegtos¢ zalezy od stopnia zaawansowania
nowotworu. Leczenie uzupetniajgce wdraza sie z wykorzystaniem interleukiny 2, interferonu alfa, dakarbazyny
czy paklitakselu z cysplatyna lub karboplatyna.

Ponizej przedstawiono przypadek 64-letniej pacjentki z czerniakiem okolicy sromu, u ktérej pomimo wdro-
zonego leczenia operacyjnego, polegajacego na potowicznym wycieciu sromu wraz z weztami chtonnymi i za-
chowaniu margineséw zdrowych tkanek oraz uzupetniajacej terapii interferonem alfa, po roku wykryto wznowe
w obrebie dystalnej czesci cewki moczowej. Kontynuacja leczenia polegata na operacyjnym wycieciu przedniej
czesci sromu wraz z dystalnym odcinkiem cewki moczowej oraz adjuwantowym wtaczeniem chemioterapii
wg schematu Docetaxel/Carboplatin.

Stowa kluczowe: czerniak ztosliwy, czerniak sromu.

Summary

Melanoma of the vulva comprises around 3-4% of all melanoma cases in women, very rarely appearing
before the age of 50. It belongs to the group of rare tumours in this location, comprising 8-10% of vulva tumours,
and the estimated frequency of vulvar melanoma occurrence is 0.10/100 000 women-years. Among the factors
that can predispose to developing melanoma of the vulva, we can distinguish chronic inflammatory diseases,
virus infections (including HPV virus), factors causing vulva irritation and genetic susceptibility.

The majority of melanomas of the vulva develop “de novo”, but they can also develop on the basis of
previously existing pigmentary birthmarks. Most frequently, during physical examination pigmentary changes
in the area of the vulva are found. However, in around 30% of cases melanoma does not have pigmentary traits.
The depth of infiltration (invasion) is the crucial prognostic histological factor in melanoma. The treatment is
based on surgery, the extent of which depends on the stage of tumour advancement. Supplemental treatment
makes use of interleukin-2, interferon alpha, dacarbazine or paclitaxel with cisplatin or carboplatin.
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The case of a 64-year-old female patient with melanoma of the vulva area, who despite surgical treatment
based on partial excision of the vulva with lymph glands and keeping a margin of healthy tissues, as well as
supplemental therapy with interferon alpha, and who after a year was diagnosed with reoccurrence of the
tumour in the area of the distal part of the urethra, is presented below. Continuation of the treatment is based
on surgical excision of the front part of the vulva together with the distal part of the urethra and adjuvant
chemotherapy treatment according to the docetaxel/carboplatin combination.

Key words: malignant melanoma, vulvar melanoma.

Wstep

Czerniak ztosliwy (melanoma malignum) jest no-
wotworem wywodzacym sie z melanocytéw — komo-
rek barwnikowych pochodzenia neuroektodermalnego.
Moze wystepowaé w obrebie skéry, bton sluzowych, na-
czyniéwki gatki ocznej, opon miekkich mézgu i przewo-
du pokarmowego. W ok. 15-30% przypadkéw czerniaka
ztosSliwego obserwuje sie progresje. Rozsiew notuje sie
najczesciej w ciggu pierwszych lat po usunieciu pierwot-
nego guza, ale przerzuty po uptywie 10 i wiecej lat nie
naleza do rzadkosci [1].

Czerniak ztosliwy szerzy sie trzema drogami: poprzez
przerzuty do okolicznych weztéw chtonnych, przerzuty
do narzadéw (i weztéw chtonnych) odlegtych oraz po-
przez guzki satelitarne i/lub przerzuty tranzytowe (in
transit) [2].

Rokowanie oraz wybdr strategii terapeutycznej
w czerniaku, jak w wiekszosci nowotworéw ztosliwych,
zalezy gtéwnie od stopnia klinicznego zaawansowania
choroby w momencie diagnozy. Ogélnie przyjetym i sto-
sowanym w praktyce systemem oceny stopnia zaawan-
sowania czerniaka jest klasyfikacja TNM (tumor nodule
metastases) opracowana przez Amerykanskie Towarzy-
stwo do Walki z Rakiem (American Joint Committee on
Cancer - AJCQ). Klasyfikacja AJCC z 2002 r. w podziale na
poszczegblne stopnie zaawansowania uwzglednia za-
rowno parametry kliniczne, jak i morfologiczne, takie jak
gtebokos¢ naciekania (grubosé guza) wg Breslowa, ana-
tomiczny poziom naciekania wg Clarka oraz obecnos¢

Ryc. 1. Obraz kliniczny czerniaka ztosliwego obejmujacego war-
ge sromowa wieksza lewa

owrzodzenia. Gteboko$¢ naciekania (inwazji) jest naj-
istotniejszym, uznanym juz od kilkudziesieciu lat, histo-
logicznym czynnikiem prognostycznym w czerniaku [3].

W ocenie gtebokosci inwazji stosuje sie pieciostop-
niowg skale opisang w 1967 r. przez Clarka, w ktérej okre-
Sla sie anatomiczny poziom zasiegu guza (poziom | — me-
lanoma in situ, poziom Il — pojedyncze komérki czerniaka
obecne w warstwie brodawkowatej, poziom Il — naciek
czerniaka zajmuje warstwe brodawkowata i dochodzi do
granicy warstwy siatkowatej, poziom IV — naciek war-
stwy siatkowatej, poziom V — inwazja tkanki ttuszczowej
podskérnej) lub stosuje sie pomiar grubosci guza w mili-
metrach zaproponowany przez Breslowa w 1970r. [4]. Dla
nowotworéw o grubosci ponizej 1 mm ogoblne 5-letnie
przezycia wahaja sie od 91% do 100% w nowotworach
0 grubosci powyzej 4 mm od 45% do 67%.

Opis przypadku

Szescédziesiecioczteroletnia pacjentka w marcu 2009 r.
zgtosita sie na Oddziat Ginekologii i Potoznictwa Szpitala
Rejonowego z powodu guzka o Srednicy 1,5 cm zlokali-
zowanego w tylnej czesci lewej wargi sromowej wiekszej
(ryc. 1.).

W trybie ambulatoryjnym wykonano zabieg po-
brania wycinka z powyzszej zmiany. W badaniu histo-
patologicznym rozpoznano neoplasma mesenchymale
probabiliter fibroxanthoma malignum. Pacjentka zostata
skierowana do Kliniki Ginekologii i Onkologii Uniwer-
sytetu Jagiellonskiego Collegium Medicum w Krakowie,
gdzie wykonano zabieg potowicznego wyciecia sromu
po stronie lewej wraz z weztami chtonnymi pachwino-
wymi lewymi. Badaniem histopatologicznym objeto
fragment sromu z guzem po stronie lewej oraz wezty
chtonne pachwinowe powierzchowne i gtebokie po stro-
nie lewej. Histologicznie opisano melanoma malignum
exulcerans vulvae, IV wg Clarka/5,6 mm wg Breslowa/IV
wg Chung Modification, zmiane opisano jako owrzodzia-
ta z aktywnoscig mitotyczna do 30 figur podziatu/1 mm?.
Nie stwierdzono inwazji naczyi w sasiedztwie guza. No-
wotwér zbudowany z komérek wrzecionowatych, epite-
lioidnych oraz wielojadrzastych wykazujacych ekspresje
melan-A i biatka S100, natomiast niewykazujacych eks-
presji antygendéw CD34, SMA i desminy.

Zmiana inwazyjna zostata usunieta w catosci z mar-
ginesem otaczajacych tkanek (marginesy: tylny — 1 mm,
przysrodkowy — 1,5 mm, boczny — 18 mm, przedni—10 mm,
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margines gteboki szerokosci 12 mm). Wezty chtonne pa-
chwinowe gtebokie i powierzchowne bez cech przerzutéw.
Ze wzgledu na nieadekwatne marginesy pacjentke reope-
rowano, osiggajac marginesy wolne od nacieku czerniaka.
Pacjentke poddano leczeniu systemowemu wg schematu 6
cykli interferonem alfa.

W pazdzierniku 2009 r. pacjentka zostata hospitali-
zowana z powodu podejrzenia wznowy w badaniu me-
toda rezonansu magnetycznego (RM) miednicy. W usu-
nietej tkance nie stwierdzono cech wznowy nowotworu.
W maju 2010 r. pacjentka zostata ponownie skierowana
na kontrolne badanie RM miednicy. Obraz wykonanego
badania sugerowat wznowe rozpoznanego wczesniej
procesu nowotworowego. Pobrano wycinek z dystalnej
czesci cewki moczowej, a badanie histopatologiczne
potwierdzito obecnosé czerniaka. Po konsultacji urolo-
gicznej i zakwalifikowaniu pacjentki do zabiegu opera-
cyjnego wykonano przednig resekcje sromu wraz z dy-
stalnym odcinkiem cewki moczowej dtugosci ok. 2 cm
ze zmiang zlokalizowang w okolicy ujscia oraz przepro-
wadzono $rédoperacyjne badanie margineséw (ryc. 2.).

W badaniu srédoperacyjnym uzyskano 5-milimetro-
we marginesy. Pacjentka zabieg i znieczulenie zniosta
dobrze i w 5. dobie pooperacyjnej zostata wypisana z za-
leceniem kontroli urologicznej. W ostatecznym badaniu
histopatologicznym z dnia 26.05.2010 r. opisano: infiltra-
tio neoplasmatica urethrae — melanoma malignom. Chora
zakwalifikowano do leczenia adjuwantowego na Oddzia-
le Chemioterapii wg schematu Docetaxel/Carboplatin.

Dyskusja

Czerniak ztosliwy sromu nalezy do grupy rzadkich
guzéw sromu obejmujacych rowniez raki gruczotu Bar-
tholina, rak Pageta, miesaki i nowotwory uktadu krwio-
tworczego [5]. Stanowi 8-10% nowotworéw sromu. Sza-
cowana czestos¢ wystepowania wynosi 0,10/100 000
kobietolat. Wedtug Raber i wsp., czerniak sromu stano-
wi ok. 3-4% wszystkich czerniakéw u kobiet [6]. W Pol-
sce w 2004 r. czerniaka ztosliwego skoéry rozpoznano
u 902 kobiet (standaryzowany czynnik zachorowalnosci
wynosi 3,4/100 000 kobietolat), zatem nalezy przyja¢,
ze czerniaka ztosliwego sromu rozpoznano w tym cza-
sie u 20-30 kobiet [7]. Jest to nowotwor ztosliwy, kto-
ry rzadko wystepuje u kobiet przed 50. r.z. Rokowanie
czerniaka ztosliwego sromu jest niekorzystne z uwagi
na duzy odsetek przerzutéw w momencie op6znionego
rozpoznania choroby, a odsetek 5-letnich przezy¢ waha
sie miedzy 27 a 59% [8].

Weinstock i Lotem wykazali, ze czerniak ztosliwy
sromu wystepuje w obrebie warg sromowych wiek-
szych w 51% przypadkow, w obrebie warg sromowych
mniejszych w 37% i w obrebie techtaczki w 12% przy-
padkéw [9]. Natomiast Wechter, w badaniu obejmuja-
cym 20 przypadkéw czerniaka ztosliwego sromu leczo-
nych w klinice dermatologicznej w Ann Arbor w USA,
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jako najczestsze lokalizacje czerniaka ztosliwego sromu
wskazat techtaczke i okolice techtaczki (26%), wargi
sromowe i techtaczke (21%), wargi sromowe mniejsze
(11%) i wargi sromowe wieksze (5%) [10].

Uwaza sie, ze czerniak ztosliwy sromu oraz czerniak
w obrebie bton Sluzowych wykazuja liczne réznice histo-
patologiczne i genetyczne w poréwnaniu z czerniakiem
ztosliwym skory [11]. JeZeli w etiopatogenezie czerniaka
ztosliwego skory podkresla sie dziatanie promieni ultra-
fioletowych, to w odniesieniu do czerniaka ztosliwego
sromu przyczyna ta wydaje sie mniej istotna. Wsréd
czynnikéw mogacych predysponowac do zachorowania
na czerniaka ztosliwego sromu wymienia sie: przewle-
kte choroby zapalne, zakazenia wirusowe, w tym zaka-
zenie wirusem brodawczaka ludzkiego (human papil-
lomavirus — HPV), czynniki powodujace podraznienie
sromu oraz pewng podatnos¢ genetyczng [9].

Objawy czerniaka ztosliwego sromu sa podobne do
innych nowotworéw ztosliwych sromu. Najczestsza do-
legliwoscia wsrdd kobiet z czerniakiem ztoSliwym sro-
mu jest pojawienie sie guzka lub zgrubienia w okolicy
sromu. Krwawienie i wiad sa kolejnymi w czestosci wy-
stepowania objawami wystepujacymi u wiekszosci ko-
biet. Rzadziej obserwuje sie owrzodzenie i uptawy [12].

Najczesciej w badaniu fizykalnym stwierdza sie pig-
mentowang zmiane w obrebie sromu. Wiekszos¢ czer-
niakéw ztosliwych tej okolicy rozwija sie de novo, lecz
moga réwniez powstawaé na bazie istniejacych wczes-

Ryc. 2. Obraz srédoperacyjny usuniecia sromu z dystalng cze-
Scig cewki moczowej
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wienie HE, powiekszenie obiektywu 20 x

niej znamion barwnikowych. Jedynie w ok. 30% przy-
padkoéw czerniak ztosliwy nie ma cech pigmentacji.

Obecna klasyfikacja czerniaka uwzglednia zaréwno
stopien miejscowego zaawansowania nowotworu (faze
wzrostu), jak i cechy kliniczne. Wyrdznia sie trzy typy
histologiczne czerniakéw ztosliwych sromu: czerniak
Sluzéwkowy soczewicowaty (lentigo; ok. 57% przypad-
koéw), powierzchownie rozprzestrzeniajgcy sie czerniak
(22%; ryc. 3) oraz czerniak guzkowaty (4%). Czestos¢
wystepowania poszczegblnych typéw w okolicy sromu
jest doktadnie odwrotna w poréwnaniu z lokalizacja
skérna [8]. W diagnostyce nalezy uwzgledni¢ badanie
wulwoskopowe umozliwiajgce ocene wystepowania
ognisk satelitarnych, co umozliwia usuniecie zmian
w granicach zdrowych tkanek.

Przy podejrzeniu wystepowania czerniaka w obrebie
sromu postepowaniem z wyboru jest usuniecie zmiany
w catosci. Pobieranie wycinka ze zmiany barwnikowej nie
jest zalecane. W przypadku kazdej zmiany na sromie po-
winno dazy¢ sie do jej catkowitego usuniecia w margine-
sach zdrowych tkanek, a pobieranie wycinka powinno byé
zarezerwowane jedynie dla przypadkéw, kiedy wyciecie
zmiany w catosci nie jest mozliwe.

Leczenie opiera sie na postepowaniu chirurgicznym,
ktorego rozlegtosc zalezy od stopnia zaawansowania no-
wotworu. W IA, IB i Il stopniu zaawansowania zalecane
jest szerokie wyciecie zmiany z biopsja wezta wartowni-

czego. Natomiast w przypadku IlI stopnia lub obecnosci
przerzutéw w wezle chtonnym wartowniczym nalezy
poza szerokim wycieciem wykonac réwniez regionalng
limfadenektomie. W przypadku choroby rozsianej nale-
zy zastosowac leczenie systemowe poprzedzone resek-
cja zmian mozliwych do usuniecia.

Jak wykazaty badania przeprowadzone w ostatnich
latach, w przypadku czerniaka sromu nie ma réznicy
w rokowaniu pomiedzy radykalnym wycieciem a bar-
dziej zachowawczym podejsciem chirurgicznym. Wspot-
czesnie rekomenduje sie biopsje ekscyzyjna z adekwat-
nymi marginesami zdrowych tkanek bez elektywnej
limfadenektomii pachwinowej i udowej [13]. Leczenie
uzupetniajgce nalezy wdrozy¢ z wykorzystaniem inter-
leukin 2, interferonu alfa dakarbazyny czy paklitakselu
z cysplatyna lub karboplatyna.
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