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Epidemiolégia és kockazati tényezdék

A rosszindulatt hiivelydaganatok toébbsége (85-90%) a kdérnyezd
szervekben kialakuld rosszindulatu folyamatok (méhnyak,
szeméremtest) 4dttéteként Jjelentkezik. A hiivelyrak a 6. és 7.
évtizedben a leggyakoribb, da manapsdg egyre tobbszor fordul
eld a fiatalabb korosztéalyban, amelyben a human
papillomavirusoknak tulajdonitanak vezetd szerepet. Az
elsddleges hiivelyrak ritka koérkép, az Osszes ndégydgyaszati
rosszindulatd tumor 1-2%-at képviseli.

Vaginalis intraepithelialis neoplasia (VAIN) és laphamrak

A laphamrédk kialakuldsnak kockdzati tényezdéi kozé a HPV (humén
papillomavirus)-fertézés, a méhnyak intraepithelialis
neoplasiaja, immunszuppressziv dllapotok
(szervtranszplantaltak, HIV-fertdézottek stb.), dohéanyzés,
rossz szocialis helyzet és a kismedencei sugarkezelés
tartoznak. Jelenleg a HPV-fertdzést tartjuk a legjelentdsebb
rizikétényezdédnek mind a VAIN, mind az invaziv rak
vonatkozaséban. Bizonyitott tovabbéa, hogy az in utero
elszenvedett dietil-stilbdsztrol (DES) expozicid kétszeresére
emeli a VAIN kialakuldsédnak esélyét. Amennyiben a beteg
kérelbzményében in situ méhnyakrdk szerepel, szintén fokozott
a VAIN kifejld&édésének kockazata.

Vilagossejtes (clear cell) adenocarcinoma

A daganat legfontosabb kockazati tényezbdje a méhenbeliili DES-
expozicié. Szerencsére a DES haszndlatédnak visszaszorulésa
miatt ez a tumor mar egészen ritkdn fordul eld.

Melanoma
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A  melanoma malignum a mdsodik leggyakrabban el&forduld
rosszindulatd hivelydaganat, leggyakoribb lokalizacidéja a
hiively alsé harmada, 1illetve annak mellsé fala. Az esetek
Jjelentds részében tdébbgdcu daganat fordul eld.

Sarcoma

Ezek ko6zul a leiomyosarcoma a leggyakoribb, a tobbi
mesenchymalis tumor (pl. kevert Miller-csé daganat,
endometrialis stroma sarcoma- ESS, angiosarcoma) egészen

ritkdn fordul eldé. Az embriondalis rhabdomyosarcoma (botryoid
daganat) egy ritka, gyermekkorban Jjelentkezd rosszindulatu

tumor. A kordbbi kismedencei sugarkezelés - ktildénosen
rhabdomyosarcoma esetében - Jjelentds kockazati tényezdnek
szamit.

Kérlefolyas és daganatterjedés

Az elsddleges hiivelyrakok tobbsége a hiively felsé harmadaban,
illetve a hiivelycsonk c¢sucsaban alakul ki, leggyakrabban a
hdtso falon, illetve annak kozelében. Abban az esetben, ha a
méhnyakbdél, vagy a szeméremtestrél vett minta szdvettani
értékelése soran rosszindulati elvaltozas igazolddott, mar nem
beszélhetiink elsédleges hiivelyrak fenndlléasardl. A
nyirokcsombé-attétek valdszinlisége II. staddiumtdl kezdddbden mér
szignifikdns. A daganat pontos elhelyezkedése igen fontos a
kezelés tervezése és a kérjdslat szempontjdbdl. A hilvelyrak a
hiivelyfal mentén, a szeméremtest vagy a méhnyak iranyéba
terjed. A mellsé falon elhelyezkedé daganat Dbeszlrheti a
htgycsovet, wvalamint a vesicovaginalis sovényt, mig a hatsod
fali tumor a rectovaginalis septumot és akadr a rectum
nyadlkahdrtydjat is. El&6rehaladott esetekben az oldaliranyu
(parametrium, paracolpium felé) terjedés sem ritka. A tavoli
attétek elérehaladott stadiumban, vagy kitGjult daganat
esetében gyakoriak.

Klinikai kép

A VAIN leggyakrabban tinetmentesen alakul ki. Ennek
megfeleldben kiilondsen indokolt elvégezni a htivelycsonk
citolébégiai wvizsgadlatédt CIS (carcinoma in situ) vagy invaziv
méhnyakrdk miatt végzett méheltavolitast kovetden is. Mind
laphdmrédk, mind més szovettani tipust rosszindulatt daganatok
esetében a hiivelyi vérzés (féleg szexudlis egylittlét utén) a
legkorabbi tiinet, amelyet folyads, illetve fadjdalmas vizelés
kisérhet. A kismedencei fédjdalom &ltaldban mar eldrehaladott
betegséget jelez.

Diagnosztika
Hivelyréak gyanuja esetén alapos megtekintés, fizikdlis
vizsgdlat (a hively eszkdzzel vald feltdrdsadt kovetden),
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kolposzkdépia, citoldgiai mintavétel indokolt. Természetesen a
gyanus elvaltozéasbdl szdvettani mintdt kell venni, mert a
definitiv diagndézis csak igy allithatdé fel. Az elsdéddleges
méhnyakrak kizdrasa miatt tanacsos a méhnyakbdl 1is mintat
venni kérszovettani vizsgdlat céljabdl.

Stadiumok

A hivelyrak stadiumbeosztédsa klinikai (1.tablazat). A daganat
kiterjedésének megallapitédsédra, a fizikadlis (rectovaginalis)
vizsgalat mellett a  kovetkezd mbdszerek alkalmazhatodak:
hélyagtikrdzés, végbéltikrdzés és intravénds pyelografia. Az
I. és II. stadiumt daganat elkiildonitése (mucosa és submucosa
daganatos infiltréacidja) még tapasztalt patoldgus szamara 1is
igen nehéz 1lehet. A kismedencei CT mind a betegség helyi
kiterjedésének, mind a kismedencei és inguinofemoralis
nyirokcsomdék vizsgdlatara alkalmas. Melanoma vagy sarcoma
esetében mellkasi CT végzése 1s indokolt az esetleges
tudéattétek jelenléte miatt. Tovabbi segitség lehet a terapia
tervezése sordn az MRI, a PET, valamint a kombindlt PET/CT-
vizsgédlat. Ez kiilondsen a sugarkezelés tervezésekor nylujt nagy
segitséget, mert 1igy a daganat térfogatdnak és kontUrjainak
egészen pontos meghatédrozdsara van lehetdség.

Stadium

0 Carcinoma in situ

I A daganat a htivelyre
korlatozdédik

II A daganat besziri a
paravaginalis szoveteket, de
nem éri el a medencefalat

ITT A tumor eléri a medencefalat

v Kismedencén tuli terjedés vagy
a hdélyag és/vagy a rectum
érintettsége. Megjegyzendd,
hogy a hdélyagnyéalkahértya
bullosus oedemdja esetén nem
beszéliink IV. stadiumrdl.

IVA A  kornyezd  szervek (hélyag
és/vagy rectum) és/vagy
kismedencén tuli terjedés
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IVB Tavoli attét

1. tablazat: A hivelyrak FIGO-szerinti stadiumai (FIGO:
Nemzetkozi Szilész-Négyodgyasz Szovetségq)

A kezelés megvalasztasat befolyasold kérjoéslati tényezdk
Laphamrak

A hively laphdmradkja esetében a betegség stadiuma az
elsédleges kérjoéslati tényezd. Az elvaltozds elhelyezkedésének
prognosztikai szerepe ellentmondasos. Nem tisztdzott még az
sem, hogy a daganat mérete Onmagaban Dbefolyasolja-e a
hiivelyrak kérjoslatat. A tanulményok tobbsége a
differencidltsdg fokat a flggetlen kérjoéslati tényezdk kozé
sorolja.

Mas szovettani tipust daganatok

Vildgossejtes rakok esetében nagyobb a valdszinlsége tidé- és
supraclavicularis attétek kialakuldsédnak. A korai stéadium, a
3cm-nél kisebb daganatméret, és a 3mm-nél kisebb 1invazid
szintén  kedvezdbb tulélést jeleznek. Melanoma esetén -
akdrcsak més szerveknél - mar korai staddiumokban is
szadmolhatunk téavoli attétek kialakulaséaval.

Kezelés
VAIN - Carcinoma in situ

A VAIN kezelése sokféleképpen torténhet. Végezhetd teljes,
vagy részleges vaginectomia, wvagy konzervativabb kezelés, mint
helyi kimetszés, elektrokoagulécid, 1lézeres vaporizacid, helyi
5-FU (fluorouracil) kezelés, vagy iregi sugarterépia.

Invaziv rak

A laphédmradk elsddleges kezelése 4&altaldban a sugdrterdpia.
Egyes centrumokban azonban a radik&lis sebészi beavatkozést is
megfeleld alternativénak tartjak, amellyel I. stadiumua
betegség esetén 75-100%-o0s 5-éves tulélés érhetd el. Kiildondsen
azok a korai stadiumd hilvelyrakok kezelhetéek optimdlisan
radikalis mitéttel (radikélis hysterectomia, részleges
vaginectomia, kismedencei lymphadenectomia), amelyek a hively
felsé harmaddnak hatsd, wvagy oldalsd részén helyezkednek el.
Az alsé harmad tumorai esetében kombindlt wvulvo-vaginectomia
jon szbba a lagyéki nyirokcsomdék blokkdisszekcidjaval egyltt.
Pozitiv, vagy Dbizonytalan sebészi szélek esetén adjuvéans
radioterdpia Jjavasolt. Mas lokalizacidjt, illetve kiterjedt
daganatok esetében azonban egyértelmiien a sugarkezelés az elséd

valasztanddé mdbdszer. Az eldrahaladott stadiumid daganatban
szenveddknél a sugarterépia kombinalhatd gybgyszeres
kezeléssel (kemo-irradidcid), azonban ennek eldénye nem
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bizonyitott egyértelmlen. A kezelés ellenére a daganatok 85%-a
6-12 hoénapos median 1iddszak eltelte utéan helyileg kitjul. A
recidiv  tumorok rendkivil rossz kérjdéslatuak. A kezelés
szovédményei kozdétt elsdrendlen a sugarterapiaval (akut és
késéi szovédmények) , illetve a kiterjesztett mitétekkel
kapcsolatos komplikéacidk szerepelnek (pl. hegesedés,
bélrendszeri panaszok, végbélgyulladas, hélyaggyulladas, ©Odéma
stb.). A hivelyli melanoma rendkivil ritka kbérkép, a kezelési
lehetdségek szegényesek, a ttlélési eredmények pedig rendkivil
rosszak. Reszekalhatd esetekben a mitéti ellatas élvez
elsébbséget. Az Ujabb adatok szerint a hivelyi melanoma
sugarérzékeny daganat, és kis méretd (<3cm) tumoroknal
viszonylag kedvezd 1lokdlis kontroll érhetd el sugarterapia
alkalmazasaval. A mesenchymalis eredetd daganatok kozil a
leiomyosarcoma fordul elé a leggyakrabban, ilyen esetekben
exenterdcid kisérelhetd meg - természetesen csak valaogatott
esetekben, mindig hangstlyosan figyelembevéve az életmindéségi
szempontokat! Az embrionalis rhabdomyosarcoma (botryoid
sarcoma) kezelése multimodalis, a midtét (széles kimetszéstdl
egészen az exenterativ eljarasokiqg), sugarterapia és
gybgyszeres kezelés kombinacidjatdl varhatd csak kedvezd
tulélés.

A kitjult daganat kezelése

A kitGjult daganatok egy rendkivil heterogén csoportot

képviselnek, igy a betegség kiterjedésének pontos
meghatarozadsa és a beteg 4llapotédnak felmérése kiemelkedd
fontosséagu. Csak kisméretd, helyi kitjulasok esetében

végezhetd kurativ célzatl kezelés, amennyiben tavoli attét sem
alakult még ki. Ha a beteg még nem részesiilt sugarkezelésben,
kombinadlt irradidcidé, vagy cisplatinbdzist kemo-irradiédcid
végezhetd. Amennyiben a paciens mar részesiilt sugarterépiadban,
csak exenterdcid végzése jon szdba, természetesen csak tavoli
dttétek kizardsa esetén, gondosan szelektdlt esetekben.

Osszegzés: Bar a hiilvely rosszindulatt daganatai viszonylag
ritka koérképek, a korai stadiumban gybégyulds érhetd el. Ennek
megfelelden fontos, hogy az 4altaldnos ndégydgyaszati vizsgalat
(szlrés) soran is &t kell tekinteni a hiivelyfalat, mind szabad
szemmel, mind kolposzkép segitségével. Az 4&ltaldnos orvosi
gyakorlat szamdra fontos iizenet, hogy hlivelyi vérzés esetén a
beteget mieldbb ndégydbgyasz szakorvoshoz kell irédnyitani -
életkortdl filiggetleniil! Tisztdzatlan eredetdd hiivelyi panaszok

(fokozott érzékenység, esetleg idegentest-érzés) esetén,
amennyiben azok nem magyardzhatdak jdéindulattd elvaltozasokkal
(pl. gyulladés, hormonhidny talajadn kialakult sorvadéas) -

ugyanez a teendd. A koérkép ritka volta miatt a hilvelyrédkban
szenvedd betegeket erre szakosodott (négydgyédszati-onkoldgiai)
kézpontokban kell kezelni, ahol minden diagnosztikai és
terdpids modalitas rendelkezésre &ll. Sajnos a rosszindulatu
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hiivelydaganatban szenvedd paciensek altalaban csak igen késén
jutnak megfeleléen képzett szakemberhez, pedig a korai
stddiumban felismert daganat kezelésével jo eséllyel elérhetd
a beteg gydgyulasa.
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