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OSSZEFOGLALAS

Az extramammaris Paget-kor ritka daganat, leggyakoribb
eldfordulasi helye a vulva. Bar e régio tumorai elsésorban
a négyogyaszok latokorébe esnek, idonként talalkozhatunk
veliik a borgyogyaszati gyakorlatban is. A daganat sokszor
viszketéssel hivja fel magdra a figyelmet. A nem specifikus
morfologia és tiinettan miatt a diagnozisig akar tobb év
is eltelhet. Mig az elsddleges forma a borben keletkezik,
addig a masodlagos extramammaris Paget-kor hatterében
valamely belszervi malignus tumor all. A betegség felisme-
résében, hatterének tisztazasaban a patologiai vizsgalat-
nak nélkiilozhetetlen szerepe van, amely segiti a klinikust
a tovabbi diagnosztikus lépések és terapias terv felallita-
saban.

Kulcsszavak:
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SUMMARY

Extramammary Pagets disease is a rare tumor, with the
vulva as the most common site of occurrence. Although tu-
mors in this region are mainly seen by gynecologists, they
can also be encountered occasionally in dermatological
practices. The tumor often draws attention with itching.
Due to the non-specific morphology and symptoms, diag-
nosis may take up to several years. While the primary form
originates in the skin, the secondary extramammary Pa-
get’s disease is associated with an internal tumor. Patho-
logical examination plays an indispensable role in recog-
nizing the disease and clarifying its background, which
helps the clinician in establishing further diagnostic steps
and therapeutic plans.
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A Paget-kor eléfordulhat az emlében, de megjelenhet
mas lokalizacioban is, ekkor extramammaris Paget-korrol
(EMPD) beszéliink (1).

Az EMPD ritka betegség, az anogenitalis régié tumo-
rainak alig 1%-at teszi ki, e teriileten beliil leggyakrabban
a vulvan észlelhetd (2).

A betegség elsddleges és masodlagos formakra osztha-
to. E16bbi legtobbszor a hamban keletkezik, mint intraepit-
helialis adenocarcinoma, s onnan terjed ra a borfiiggelékek
hamjara. Ritkabban az adnexalis hamban fejlédik ki, s epi-
dermotropizmus révén terjed az epidermisre (1). A secun-
der EMPD esetén a ham masodlagosan involvalt valamely
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belszervi, legtobbszor gyomor-bélrendszeri, vagy higy-
ivarszervi rosszindulati daganat altal (2).

A primer ¢és a secunder daganat megkiilonboztetése a
beteg tovabbi sorsat meghatarozd gyakorlati jelentéséggel
bir, amelyben a patologiai diagnosztikanak nélkiilozhetet-
len szerepe van.

Esetismertetés

A korabban bal kézhatrol eltavolitott alacsony rizikoju me-
lanoma (pT1bNxMO0, Stadium [A) miatt a PTE Borgyogyaszati
Klinikan gondozott 71 éves nobeteg a PTE Sziilészeti és N6gyo-
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1. abra
Az elso biopszia szoveti képe. A hamban egyesével, néhol
csoportosan és a magasabb rétegekben pagetoid jelleggel
terjedd, szabalytalan, holyagos maggal rendelkezd
tumorsejtek lathatok. HE festés, 20x

gyaszati Klinikan jelentkezett szeméremtesti viszketés, g6 érzés
miatt. Harom évvel korabban hasonlé panaszokkal mar felkeres-
te az intézményt. Akkor antibiotikumot, szteroidos externat és
gombaellenes kezelést javasoltak.

Jelen fizikalis vizsgalata soran a teljes szeméremtesten, jobb
oldalon mintegy hdrom cm szélesen a comb bels6 felszinére, il-
letve a gatra terjedd hyperaemids, tobbszordsen ulceralt felszinit
elvaltozas kertilt leirasra, amelybdl szdvettani mintavétel tortént.

A hisztologiai vizsgalattal a mintaban a hyperkeratoticus,
acanthoticus ham basalis sejtsoraban, néhol csoportosan és pa-
getoid jelleggel is terjedd, nagy, szabalytalan maggal, néhol
nucleolusszal rendelkezd atipusos, PAS-D pozitiv tumorsejtek
voltak lathatok. A daganatsejtekben CK7 pozitivitds mutatko-
zott, CK20, S-100 és p40 expresszid nélkiil. A morfoldgia és az
immunfenotipus primer extramammaris Paget-kornak felelt meg
(1. abra).

A szovettani diagnozist kovetden késziilt kismedencei MR
vizsgalat zsirszoveti infiltraciot, kismedencei és paraaorticus ko-
ros nyirokcsomét nem mutatott ki, de a jobb oldali lagyék régio-
ban patologias nyirokcsomot irt le.

A képalkoto vizsgalatok eredményének birtokaban a beteget
a PTE Borgyogyaszati Klinikara iranyitottak, ahol fizikalis vizs-
galattal mindkét nagyajakra, hiivelybemenetre huiz6do, valamint
a végbélnyilast is megkozelitd erythaemas plakkot talaltak, ta-
pinthaté nyirokcsomo nélkiil (2. abra).

A bérgyodgyaszati onkoteam a primer tumor subcutis rétegig
torténd, lebenyképzéssel végzett exstirpatiojat, az MR vizsgala-
ton leirt patologids nyirokcsomé UH vezérelt vékonytli aspira-
cids biopsziajat, nyirokcsomo érintettség esetén blokkdisszekcio
elvégzését javasolta.

A nyirokcsomd citoldgiai vizsgalata vegyes jellegii lymphoid
populaciot irt le, malignitas jelei nélkiil.

A tovabbiakban a vizsgalati eredmények ismeretében plaszti-
kai sebész bevonasaval a Nogyogyaszati Klinikan kétoldali vul-
vectomia tortént, amelynek soran a defectust mindkét oldalon a
combroél preparalt lokalis transzpozicios fascio-cutan lebenyek-
kel fedték be (3. dbra). A folyamat in situ jellegére tekintettel
drszem nyirokcsomo biopsziat nem végeztek.

A miitéti preparatum szovettani vizsgalata a medialis resec-
tios sik érintettségét allapitotta meg. Tovabbi sebészi resectio
lehetdségének hianyaban, sebgyogyulast kovetden a borgyogya-

2. dbra
A jobb comb belsé felszinére, mindkét nagyajakra,
hiivelybemenetre huzodd, a végbélnyilast is megkdzelitd
aszimmetrikus erythaemas plakk

szati onkoteam radioterapia mellett dontott, amelynek keretében
a PTE Onkoterapias Intézetében a kismedence 45 Gy 6sszdozist
boost leadasa kovetkezett a vulvara és a lagyéki régiokra szii-
kitve.

A kovetés soran rendszeres id6kozonként elvégzett kisme-
dencei és hasi MR vizsgalat vulvectomia utani allapotot abrazolt,
rezidudlis térfoglald folyamat, kismedencei, lagy¢ki és paraaor-
ticus patologias nyirokcsomé nélkiil. Mellkas rontgen negativ
eredményii volt, hasi és lagyék UH vizsgalat metasztazisra utald
eltérést nem talalt, rectosigmoidealis diszkrét falmegvastagodas,
posztirradiacids serositis, alhasban posztirradiacios belek kozti
Osszendvések voltak kimutathatok.

A ndgyodgyaszati kontroll vizsgalatok soran korkordsen, he-
gesen beszikiilt hiivelybemenetet, tomott tapintati parametriu-
mot, vonalasan gyogyult hegeket észleltek, recidiva jelei nélkiil.

A vulvectomia utan harom év mulva kontrol bérgydgyaszati
vizsgalaton a hegben 3x3 cm-es erythaemas-barnés szini, ere-
zett, maculosus teriiletet észleltek (4. abra), amelybdl késziilt
punch biopszia szdvettani vizsgalata igazolta a betegség recidi-

3. dbra
Kétoldali vulvectomia. A defectus befedése mindkét
oldalon a combrol preparalt lokalis transzpozicios
fascio-cutan lebenyekkel tortént
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kes elrendez6dést mutattak. A daganatfészkek némelyike mela- C e T e S X

nin pigmentet tartalmazott. Immunhisztokémiai vizsgalatokkal a ,
5.a, b, cdbra

a: A recidiv tumor szdveti képe. Az intraepidermalis
Paget sejtek barna melanin szemcséket tartalmazo
pigmentalt fészkeket formalnak, a melanoma fészkes
variansat utanozva. HE festés, 40x
b: A daganatsejtek barna sziniick a CK7 expresszi6 miatt.

tumor CK7 pozitiv volt, Melan-A reakcioval benne melanocyta
kolonizaci6é mutatkozott (5.a, b, ¢ dbra).

Megbeszélés

Az EMPD az emlé6t érinté betegséghez hasonldan Sir CK7 reakeis. 10
James Paget nevét viseli, jollehet az elsd, himvessz6t és feaxcto, 10X

herezacskot érinté esetrdl nem 6, hanem Henry Radclif- Mel ¢ ‘2 tumf)r’fe(sizkziet. barna slzmben ’flilliﬁrlltet?tt'l' "
fe Crocker szamolt be 1889-ben (3). A vulvan eléforduld clan-A pozitiv dendriticus melanocytak kolonizaljak.

elsé esetet William Dubreuilh, francia boérgyogyasz irta le Melan-A reakeid, 25x

1901-ben (4).

Mig az emld Paget-korja csaknem mindig a hattérben  sult mucosaval bir6 interlabialis sulcusban, valamint el6-
meghuzodd ductalis, sokkal ritkabban lobularis emlérak  rehaladott esetekben adnexalis képleteket nem tartalmazd
intraepidermalis terjedésének (epidermotropizmus) kovet-  glikogenizalt mucosaban (8, 9, 10), amely morfoldgiai
kezménye, addig az emlén kiviili betegség keletkezhet el-  alapjat képezi annak a tedrianak, mely szerint a daganat-
s6dlegesen a bérben (primer EMPD), vagy egy belszervi  sejtek forrasai az interlabialis sulcusban elhelyezkedd ano-
daganat epidermotropizmusat tiikrézi (secunder EMPD).  genitalis emldszeri mirigyek (11). Egy harmadik elképze-
A masodlagos formaéval ellentétben, az elsddleges EMPD  1és szerint a daganat prekurzorai a Toker sejtek, éppugy,
hisztogenezise kevésbé egyértelmli. Egyesek intraepider-  mint az emlé Paget-korjaban (2, 12, 13).
malis eredetii daganatnak tartjak, s adnexalis strukttrak- Az EMPD f6leg posztmenopauzalis korban 1évé fehér
bol, igy apocrin vagy eccrin mirigyekbdl, az epidermis  ndékben alakul ki, felfedezésekor az atlag életkor 70-75 év.
bazalis rétegében 1évé multipotens &ssejtekbdl, vagy a A férfiakat ritkabban érinti. Bar eléfordulhat a gaton, a pe-
follicularis infundibulum Gssejtjeibdl eredeztetik. Ezzel a  rianalis teriileten, herezacskon, himvesszon, az alhason és a
feltételezéssel 6sszhangban all, hogy az EMPD jellemzéen  lagyékhajlatban is, legtobbszor mégis a szeméremtesten ta-
a szorrel boritott anogenitalis és axillaris régiokban fordul ~ lalhat6. Utdbbi teriileten a leggyakrabban a nagy ajak érin-
el6 (5, 6, 7). Ugyanakkor a betegség megjelenhet a modo-  tett, ezt kdveti a kis ajak és a csiklo érintettsége (14, 15).
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A fizikalis vizsgalat soran érdemes szem el6tt tartani,
hogy a betegség ritkan multicentrikus is lehet (16). Leirtak
tripla EMPD-t is, amelyben a genitalis elvaltozashoz két-
oldali honalji érintettség tarsult (17).

Klinikailag valtozé kiterjedésti, viszonylag jol koriil-
irt, lapos, vagy enyhén eléemelkedd, erythaemas, maskor
szlirkésfehér plakk észlelhetd, amelynek felszine gyakran
hamlik, de excorialt, vagy porkkel fedett is lehet, ezaltal
a makroszkopos kép nem ritkdn eczematosus korkép be-
nyomasat kelti. A pruritus gyakori tiinet. A régota fennalld
viszketd elvaltozasok képét lichenificatio tarkithatja. Rit-
kan hyperpigmentatio, hypopigmentatio, vagy akar de-
pigmentatio is lathat6. Erythaemas alapon megjelend no-
dularis teriiletek mas daganatok, pl. laphamrak kollizidja,
anogenitalis emlészerli mirigybdl szarmazo invaziv carci-
noma esetén lathatok, vagy prominens acanthosis kovet-
kezményei (2, 18).

Az EMPD klinikai képe mas daganattal, dermatosissal,
infektiv korképpel Osszetéveszthetd, ami miatt a kezdeti
tiinetekt6l a pontos diagndzisig-szovettani vizsgalat hia-
nyaban-, hosszi 1d6 telhet el (1. tablazat) (19). Betegiink
kezdeti panaszai és a szovettani vizsgalat kozott eltelt id6
harom év volt.

Tovabb bonyolitja a helyzetet, hogy a kiillonb6z6 pa-
togenezisii primer €s secunder EMPD morfologiaja nem
kiilonbozik egymastol, ami kiemeli a hagyomanyos fény-
mikroszkopos eljarast atfogd immunhisztokémiai panellel
kiegészitett részletes patologiai vizsgalat nélkiilozhetetlen
szerepét a pontos diagnozis felallitasaban.

A rutin haematoxylin-eosin (HE) festett metszetekben
is szembetlind daganatsejtek (Paget sejtek) magja holya-
gos, prominens nucleolust tartalmaz, cytoplasmajuk bdsé-
ges, halvany, vilagos, basophil vagy amphophil fest6désii.
Néha pecsétgyiirii alakok lathatok a sejtmagot oldalra nyo-
mo nagy intracytoplasmicus nyakcseppnek koszonhetden,
ami egyuttal a PAS pozitivitast is magyarazza. Ritkan hy-
perchrom festédésii, vagy sebocytat utdnzoé cakkozott mag-
va daganatsejtek is megfigyelheték. Utdbbiak miatt seba-
ceus carcinoma lehetésége vetddhet fel. A daganatsejtek

Nem daganatos

hangsulyosan egyesével, vagy kisebb csoportokat képezve
proliferalnak, s megjelenhetnek a ham teljes vastagsaga-
ban elszortan. Ez a betegségre oly jellemzé mintazat az un.
pagetoid terjedés, amely azonban nem pathognomicus Pa-
get-korra, azaz mas daganatokban, tobbek kozott melano-
maban is megfigyelhetd, s ezaltal differencial diagnoszti-
kai problémat okozhat. Maskor solid daganatfészkek, vagy
mirigyszerli, lumennel rendelkez6 struktirak lathatok,
amelyek az epidermis als6 felében figyelhetok meg leg-
inkabb. A daganatsejtek altal hatarolt lumenek iiresek, de
necroticus sejteket, calciumot, secretumot, vagy melanint
is tartalmazhatnak. A melanin el6fordulhat a daganatsejtek
cytoplasmajaban, a tumort kolonizalé melanocytakban,
vagy a melanophor sejteknek is nevezett dermalis macrop-
hagokban. A melanintartalom olyan mértéki lehet, hogy
klinikailag melanoma lehetdsége meriil fel. A tobbnyire ki-
csi, egyszer, kerek, tires lumennel rendelkezd struktarak
mellett, sokkal komplexebb architecturaju cribriform min-
tazat nagy glandularis képz6dmények is megjelenhetnek.
Az adnexalis érintettség gyakori jelenség, leginkabb a fol-
liculusokban és az eccrin ductusokban figyelheté meg (2).

A borfiiggelékekkel valo kapcsolat nem mindig lathato
az adott metszési sikban, olykor megtéveszté modon der-
malis invazé benyomasat kelti. Ilyen esetben sorozatmet-
szésekre lehet sziikség, hogy bizonyitsuk az adnexotropiz-
must, elkeriilve a tévedés lehetségét.

A primer EMPD a hammarkerek koziil konzisztens
cytokeratin7 (CK7) és CAMS.2 expressziot mutat, s az
egyebek kozott emlérakban és urothelialis carcinomaban
expresszalodd GATA-3 transzkripcios faktorral is pozi-
tiv, emellett gyakran carcinoembrionalis antigen (CEA),
apocrin differencialodast jelz6 gross cystic disease fluid
protein-15 (GCDFP-15), human epidermalis ndvekedési
faktor receptor-2 (HER-2/ERBB2), CA125 és androgén
receptor pozitivitas is megfigyelhetd benne. Korabbi koz-
leményben 6sztrogén és progeszteron receptor pozitivitast
nem tapasztaltak, de Gijabban leirtak receptor pozitiv daga-
natot (20, 21, 22).

Az anogenitalis teriiletb6l szarmazd vizsgalati anya-
gok értékelésekor a patologusnak az EMPD diagnozisanak
felallitasa soran egyuttal ki kell zarnia a pagetoid terjedés,
vagy cytomorphologiai hasonldésag miatt az azt utanzo ne-

Daganatok

elvaltozasok

Vulva intraepithelialis

Eczematosus korképek

oplasticus és nem neoplasticus korképeket (2. tabldzat) (2).

neoplasiaja (VIN) Psoriasis
. Nem daganatos
Morbus Bowen Lichen planus Daganatok . .
. . elvaltozasok
Melanoma Lichen simplex chro-
Mycosis fungoides nicus Vulva intraepithelialis Toker sejt hyperplasia
Intertriginosus basalsejtes | Tinea cruris neoplasiaja (VIN) pagetoid dyskeratosis
carcinoma Chronicus vulvovagina- Melanoma clear cell papulosis
Langerhans sejtes histio- lis candidiasis Sebaceus carcinoma HPYV infectio indukalta
cytosis Crohn betegség Merkel-sejtes carcinoma elvaltozasok
Chronicus vulvaris fix Seborrhoeas keratosis vila- | vulva, penis mucinosus
gyogyszer exanthema gos sejtekkel metaplasidja
1. tablazat 2. tablazat

Az EMPD klinikai differencial diagnozisa
(Delport E.S. 2013 nyoméan, modositva)

Az EMPD szovettani differencial diagnozisa
(Kazakov D.V.2012)
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Secunder
EMPD

Primer
EMPD

Melanoma

Sebaceus
carcinoma

Merkel-sejtes

VIN3 .
carcinoma

CK7 +

+—

(1)

CK20 +

+

Ber-Ep-4 + +

+ +/—-

CEA +

GCDFP-15

pl6 +—

+/- +/-

S100, Melan-A

+

3. tablazat
Az EMPD immunhisztokémiai differencial diagnozisa

A malignus daganatok koziil potencialis differencial
diagnosztikai problémat a szeméremtest intraepithelialis
neoplasigja (VIN), ezen beliil in situ carcinomaja (VIN3)
jelenthet, amely altalaban CK7 negativ, de mivel k6zoltek
CK7 pozitiv esetet is, emiatt célszerli kiegésziteni a vizs-
galatot Ber-Ep-4 reakcioval, amely az EMPD-ban exp-
resszalodik, a VIN-ban nem. Tovabbi segitség lehet a p16
reakcid, amely az EMPD-ban negativ (2, 23, 24, 25).

A masik fontos kizdrand6 tumor a melanoma, annak fel-
szinesen terjedd és ritkabb un. fészkes variansa, amely uta-
nozhatja az EMPD pigmentalt, s a klasszikus megjelenési
formatol eltérd fészkes valtozatat, ahogy azt esetiink is de-
monstralja. Az elkiilonités melanocyta eredetet alatamaszto
markerek, igy Melan-A, HMB45, S100, vagy Sox10 reak-
ci6 hasznalataval lehetséges, amelyekkel az EMPD kon-
zisztensen negativ. A malignus bdérdaganatok koziil page-
toid terjedés megfigyelhetdé még sebaceus carcinomaban és
Merkel-sejtes carcinomaban, de ezek anogenitalis teriileten
valo el6fordulasa igen ritka (3. tablazat) (2).
felsorolt nem neoplasticus elvaltozasok legfeljebb mik-
roszkoposan kelthetnek differencial diagnosztikai prob-
lémat, a klinikai kép ismeretében rendszerint kénnyen
kizarhatok (2, 26). Ez felhivja a figyelmet a szdvettani
vizsgalatkérés soran a relevans klinikai informaciok koz-
1ésének fontossagara.

A fent részletezett elvaltozasok kizarasa mellett igen
fontos, a beteg tovabbi sorsat meghatarozo 1épés a primer és
a secunder EMPD elkiilonitése. Utobbi hatterében allo leg-
gyakrabban el6fordulo belszervi daganatok a gastrointesti-
nalis traktus, foleg a distalis colon, a rectum és az urogenita-
lis rendszer, ezen beliil a hiigyholyag és a prosztata tumorai,
amelyekkel kapcsolatos incidencia 5-30% ko6zotti (2).

Bizonyos morfologiai jelek utalhatnak a hattérben rej-
t6z6 primer daganatra, igy példaul az un. piszkos necro-
sisok jelenléte colorectalis eredetet valosziniisit. A diag-
nozist a cytokeratin 20 (CK20) és a CDX2 transzkripcios
faktor ko-expresszidjanak kimutatasaval lehet megerdsite-
ni (6. a, b, c dbra). A CDX2 szerepét a diagnozisban ala-
huzza az a tény, hogy ritkan anorectalis eredetii carcinoma
esetén CK20 negativitas eléfordulhat CK7 pozitivitas mel-
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6. a, b, cdbra
a: Secunder EMPD anorectalis adenocarcinoma talajan,
perianalis bérben. A hamsejtek kozott elvegytild, alig ész-
revehetd, mirigyszert képzédményeket is formalo pagetoid
terjedést mutato atypusos sejtproliferatio. HE festés, 15x
b: A barna szinben feltiintetett daganatsejtek
cytoplasmajaban erds CK20 pozitivitas lathatd,
az epidermis negativ. CK20 reakci6, 20x
c: A tumorsejtekben CDX2 nuclearis jel6lddés észlelhetd,
a normal ham negativ. CDX2 reakcid, 15x
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lett (27, 28, 29, 30, 31). Urothelialis carcinoma uroplakin
III immunhisztokémiai reakcio elvégzésével igazolhatd
(7. a, b abra) (32). Prosztatarak diagnoézisanak felallita-
sa prosztata specifikus antigén (PSA) és prosztata speci-
fikus savanyu foszfatdz kombinacidjanak alkalmazasaval
lehetséges. Ugyanakkor egy kézleményben a PSA pozitiv
esetek tobb mint felében nem lehetett kimutatni tumort a
hattérben (33), amely dvatossagra int az eredmények in-
terpretacioja soran, egyuttal felhivja a figyelmet a klinikai
kontextus szem el6tt tartasara.

A primer EMPD kapcsan a leletben rogziteni kell, hogy
a hamra korlatoz6do in situ carcinomarol van-e szo, vagy
mikroinvaziv/invaziv-e a tumor. Mikroinvazio esetén a der-
malis Paget sejtek bazalis membrantol mért tavolsaga nem
haladja meg az egy mm-t, mig annal tavolabb elhelyezkedd
daganatsejtek esetén invaziv daganatrol beszéliink (2).

Mig in situ folyamat esetén nincs sziikség sentinel
nyirokcsomé biopsziara (SLNB)-amely gold standard
vizsgalat a szubklinikai nyirokcsomé metasztazisok ki-
mutatasara szamos rosszindulatti daganatban, igy példaul
melanomaban és emlérakban-, megfigyeléses vizsgalatok
kimutattak az SLNB szerepét invaziét mutat6 EMPD ese-
tén (34, 35, 36).

Faisel és munkatarsai nemrég megjelent kdzleményiik-
ben atfogd szisztematikus irodalmi attekintést végeztek,
hogy jobban feltarjak a SLNB szerepét EMPD-ban. En-

7.a, babra
a: Secunder EMPD hugyholyag urothelialis carcinoma
talajan, penis borében. A ham kiilonb6z6 rétegeiben fész-
kekben és egyesével, ascendalva megjelend, hyperchrom
fest6désii magokkal bird daganatsejtek lathatok. HE festés,
20x. (Dr. Semjén David szivességébol)

b: A daganatsejtek cytoplasmajaban uroplakin II1
pozitivitas lathatd, a ham negativ. Uroplakin III reakcio,
25x. (Dr. Semjén David szivességébol)
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nek soran 366 esetet tartalmazé 28 kozleményt vettek be a
vizsgalatukba. Eredményeik szerint az invazivitas mértéke
hatarozott 6sszefiiggést mutat a betegség kedvezdtlen ki-
menetelével, beleértve a nyirokcsomo-, és tavoli metasz-
tazis meglétét és a betegségspecifikus halalozast. A SLNB
elvégzését hasznos modalitasnak talaltak az invaziv beteg-
ség szubklinikai nyirokcsomé metasztazisainak sziirésére,
mely igy segitséget nyujthat a klinikai kezelés tervezésé-
ben (36).

A daganat komplett eltavolitasat nagyban neheziti,
hogy a legtobb esetben az elvaltozas a makroszkopos ha-
tarain talterjed. Tovabbi nehézség, hogy a tumoron beliil
el6fordulnak daganatmentes teriiletek (skip area), amelyek
nagysaga elérheti akar az egy cm-t is (2, 26, 37). A pato-
logiai vizsgalatnak ezaltal fontos részét képezi a resectios
szélek érintettségének meghatarozasa is, amely egyuttal
prognosztikai értékkel bir.

Az EMPD-vel kapcsolatos molekularis bioldgiai vizs-
galatok ritkak. Az Xcent-g21 és 19 kromoszémak amplifi-
kacidja és a 10q24-qter vesztés a leggyakoribb kimutatha-
to eltérés az 6sszehasonlitd genom hibridizaciot alkalmazd
vizsgalatban (38). A Her2/neu génamplifikacié eredmé-
nyei ellentmondasosak, az arany 7%-43% kozott mozog
(39, 40). Az EMPD rutin diagnosztikajaban a molekularis
patologiai vizsgalatoknak egyeldre nincs szerepe.

Az elsédleges EMPD-vel kapcsolatos adatok altalaban
azt mutatjak, hogy a prognozis, kiilonésen a nem rekurrald
esetekben jo, a halalozasi arany nem kiilonbozik jelentésen
az altalanos populacidétdl. Az indolens lefolyas annak ko-
szonhetd, hogy a tumor hossza id6én at az epidermisre és
a borfliggelékek hamjara korlatozodik, s igy metasztazist
sem ad (2, 26). A betegség rekurrencia hajlama azonban
nagy, aranya 12% és 58% kozott mozog, atlagosan 32% és
33% kozotti (41, 14). Ritkan, hosszu id6 elteltével a daga-
nat betérhet a dermisbe, s ekkor képes regionalis nyirok-
csomo attétet adni. A halalt okozo eldrehaladott metaszta-
tikus betegség mindazonaltal irodalmi ritkasagnak szamit
(42). A csikloérintettséggel jard eseteknél viszont nagyobb
mértékii a betegség altali halalozas. Amig a kitjulasra vald
nagyfoku hajlamot egyesek az érintett sebészi széllel hoztak
kapcsolatba, addig mas tanulmanyok nem talaltak 6sszeflig-
gést a resectios szél allapota és a rekurrencia kozott (43).
A kitjulas kockazatat noveld rizikofaktorok kozott szerepel
a multicentrikus eredet, a kozbeiktatott daganatmentes te-
riiletek jelenléte, a dermalis invazi6é és a lympovascularis
terjedés (14, 44). Erdekes megfigyelés az epidermalis acant-
holyis és a rekurrencia kozotti kapcsolat kimutatasa (14).
Egy immunhisztokémiai vizsgélattal végzett tanulmany a
Her2/neu pozitivitas és a rekurrencia, illetve az agresszi-
vabb viselkedés kozotti Osszefliggésre hivta fel a figyelmet
(45). A kedvezétlen prognozissal, illetve az invazidval az
ugyancsak immunhisztokémiai modszerrel detektalhatd int-
raepidermalis komponens fokozott pS3 expressioja, és az
E-cadherin vesztés is korrelal (46, 47). A secunder EMPD
prognozisat a hattérben 1évo belszervi tumor hatarozza meg.

Az EMPD kezelésére vonatkozo konszenzuson alapu-
16 iranyelv két éve jelent meg. Ennek értelmében az int-
raepidermalis EMPD esetében sebészeti és nem sebészeti
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kezelések is alkalmazhatdk a beteg allapotatol és a tumor
jellemzGitdl fliggben, bar a gydgyulasi aranyt tekintve a
sebészeti megkozelités elényosebb. Invaziv EMPD esetén
ugyanakkor sebészeti eljaras ajanlott, két cm-es biztonsagi
zona alkalmazasaval. A nem rezekabilis intraepidermalis
EMPD-ben szenved6 betegeknél, vagy akiknél kontraindi-
kalt a mtét, nem sebészeti kezelések jonnek szoba, mint
példaul a sugarterapia, imiquimod, fotodinamias kezelés,
vagy a szén-dioxid 1ézerterapia. A tavoli metasztatikus be-
tegség kemoterapiaval kezelhetd. A rekurrencia monitoro-
zasara legalabb az elsd 6t évben szoros nyomon kovetés
javasolt (48). A secunder EMPD diagnoézisa esetén legfon-
tosabb teend6 az addig ismeretlen primer tumor irdnyaban
végzett tovabbi kivizsgalas kezdeményezése.

Osszefoglalas

Osszefoglalva, bar az EMPD ritka betegség, s leg-
gyakoribb lokalizacidja miatt elsdsorban a ndgyogyaszati
gyakorlatban fordul eld, dermatosisokkal atfedd klinikai
megjelenése miatt bérgyogyasz is talalkozhat vele. A pon-
tos dignodzist a mieldbb elvégzett biopszia biztositja, amely
segit a nem egységes korkép hatterének feltarasaban, egy-
uttal meghatarozza a tovabbi teenddket a beteg sikeres
gyogyitasanak érdekében.
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