WSTEP. Ze wzgledu na nie-
wielkq liczbe przypadkow, me-
tody leczenia nienablonkowych
nowotworéw sromu sq dobiera-
ne indywidualnie. Wyniki le-
czenia sq gorsze od uzyskiwa-
nych w leczeniu rakow plasko-
nablonkowych. Najczestszymi
nienablonkowymi nowotwora-
mi sromu sq migsaki rozwijajg-
ce si¢ z tkanki lgcznej (mniej
niz 1 proc.) oraz czerniaki (2 do
6 proc. wszystkich nowotworow
sromu).

MATERIAEL I METODY.
W okresie od 1965 do 1993 r.
leczono 8 chorych z nienablon-
kowym nowotworem sromu
w Wielkopolskim Centrum On-
kologii. Stanowilo to 4,3 proc.
wszystkich chorych leczonych
z powodu nowotworéw sromu
w tym okresie. U dwoch kobiet
rozpoznano melanoma mali-
gnum, u dwoch rhabdomyosar-
coma, poza fym carcinosarco-
ma, haemangiopericytoma, le-
iomyosarcoma oraz neurinoma
sarcomatodes. Metody leczenia
zalezaly od zaawansowania kli-
nicznego oraz typu histopatolo-
gicznego.

WYNIKI. Dwie chore 7 rozpo-
znaniem leiomyosarcoma oraz
neurinoma sarcomatodes le-
czone chirurgicznie przeiyly
5 lat od zakoriczenia leczenia,
Sredni czas przeiycia pozosta-
tych siggal 12,5 miesigca.

Stowa kluczowe: migsak sro-
mu, czerniak sromu, niena-
blonkowe nowotwory sromu.
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Rare vulvar nonepithelial tumours - a case report
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Wstep

Pierwotne nienablonkowe nowo-
twory sromu sg rzadko spotykane. Sta-
nowig ok. 2 do 9 proc. wszystkich no-
wotworéw zlosliwych sromu [4, 13],
ktére stanowia od 3 do 4 proc. wszyst-
kich nowotworéw ztosliwych zerskich
narzadow plciowych [13]. Czgsto wy-
stepujaca postacig nienabtonkowych
nowotworow sromu jest migsak mig-
Sniowy gladkokomoérkowy (leiomyo-
sarcoma) stanowigcy od 33 do 42 proc.
wszystkich migsakéw sromu [6, 9, 13].
Innym, czesto spotykanym nowotwo-
rem jest czerniak, ktory stanowi 2-6
proc. nowotwordéw zlosliwych sromu
[9, 12, 14]. Rzadziej rozpoznaje si¢ gu-
zy typu fibrous histiocytoma, neurofi-
brosarcoma, rhabdomyosarcoma, fi-
brosarcoma, angiosarcoma [4].

Miesaki sromu rozwijaja si¢ z tkan-
ki podscieliskowej igcznej, czerniaki
na podtozu melanocytéw lub de novo.
Najczestszym umiejscowieniem oma-
wianych nowotworéw sg wargi sro-
mowe wigksze [4, 5, 9]. Mogg wyste-
powaé¢ w kazdym wieku, spotyka si¢
je zaréwno u dziect, jak 1 u chorych po
menopauzie. R6znig si¢ typem histo-
logicznym i ztosliwoscia [9].

Przedstawiamy 8 chorych leczo-
nych w Wielkopolskim Centrum On-
kologii z powodu nienablonkowych
nowotwor6éw sromu. Omawiamy wy-
niki leczenia oraz proponowane meto-
dy leczenia w oparciu o doniesienia
innych autoréw.

Opis przypadkow

W okresie od 1965 do 1993 r. leczo-
no w Wielkopolskim Centrum Onkolo-

gii 8 chorych z nienablonkowym nowo-
tworem sromu. Stanowilo to 4,3 proc.
(8/186) wszystkich chorych z nowo-
tworem sromu, ktérych losy udalo sie
przesledzi¢ przeprowadzajac katamne-
ze. Wiek chorych wahat si¢ od 14 do 73
lat, dane kliniczne i histopatologiczne
chorych przedstawiono w tabeli 1.

1. Chora lat 73, przyj¢ta z powodu
szybko rosngcego (od 3 mies.) guzka
na sromie. W badaniu ginekologicz-
nym stwierdzono leukoplaki¢ calego
sromu oraz owrzodzialy guz wielkosci
4 cm na prawej wardze sromowej i po-
wigkszone prawe wezly chtonne pa-
chwinowe. Rozpoznanie po pobraniu
wycinka — carcinosarcoma. Wykona-
no elektrokoagulacje¢ sromu, nastepnie
chora byla napromieniana na
okolicg obu pachwin promieniami
Co-60 dawkag 5000 cGy. Po 12 mies.
chora zmarta z powodu nawrotu miej-
scowego 1 uogélnienia choroby.

2. Chora lat 34, przyjeta z powodu
WZNnowy nowotworu sromu. 5 mies.
wczesniej usunigto gruczol Bartholi-
na, w ktérym stwierdzono ogniska
carcinoma solidum. Guz wczesniej
r6st przez dwa lata. Przy przyjeciu
w badaniu przedmiotowym stwier-
dzono na wardze sromowej lewej dwa
guzki wielkosci do 1 cm, ponadto po-
wigkszone wezly chlonne pachwino-
we obustronnie. Ustalono rozpoznanie
po pobraniu wycinka i konsultacji po-
przednich preparatéw na melanoma
malignum amelanocyticum. Wykona-
no elektrokoagulacje sromu oraz obu-

GINEKOLOGIA PRAKTYCZNA 25



OBJECTIVE. Due to small po-
pulation of patients with none-
pithelial vulvar tumours the
randomised trials comparing
different methods of treatment
are not existing. Results of tre-
atment are worse when compa-
ring with vulvar squamous cell
carcinoma. Vulvar nonepithe-
lial tumours are most frequen-
tly melanomas (2 to 6% of vu-
Ivar cancers) and leiomyosar-
comas (less then 1%) arising
Jrom vulvar connective tissue.
MATERIAL AND METHODS.
Eight patients with vulvar none-
pithelial tumours were treated in
Greatpoland Cancer Center
Jrom 1965 to 1993. It was esti-
mated as 4,3% of all vulvar neo-
plasm patients treated in this pe-
riod. 2 patients had malignant
melanoma, 2 rhabdomyosarco-
ma, 1 carcinosarcoma, 1 hae-
mangiopericytoma, 1 leiomy-
osarcoma and 1 neurinoma sar-
comatodes. Methods of treat-
ment were different and depen-
ded on clinical stage of tumours
and histopathological type.
RESULTS. 2 patients with leio-
myosarcoma and neurinoma
sarcomatodes survived 5 years
after treatment. Both of them
were treated surgically. In
other cases survival time ran-
ged from 2 to 35 months (ave-
rage - 12,5 months).

Key words: vulvar sarcoma, vu-
lvar melanoma, nonepithelial
vulvar tumours.

stronng limfangiektomie. Podano En-
doxan w dawce 3000 mg w ciggu 15
dni, a 200 mg dziennie. Po 20 mies.
obserwacji pojawil si¢ przerzut do
skory uda oraz do skéry nad spoje-
niem lonowym (Srednicy 6 1 4 cm).
U chorej zrezygnowano z leczenia
chirurgicznego 1 leczono dalej Endo-
xanem w tabletkach do wystgpienia
progresji choroby. Po 34 mies. nasty-
pit rozsiew choroby do pluc, watroby
oraz dalszy rozsiew do skory. Chora
zmarta po 35 mies.

3. Chora lat 57, przyjeta z powodu
rosngcego od 7 mies. guza na wardze
sromowej prawej, dajacego w ostat-
nim okresie dolegliwosci bdlowe.
W badaniu przedmiotowym stwier-
dzono guz wargi sromowej wickszej
prawej wielkosci 6x4 ¢m, przechodza-
cy na przedsionek pochwy, ponadto
powigkszone wezty chionne pachwi-
nowe po stronie zmiany. Pobrano wy-
cinek, ustalono rozpoznanie na ha-
emangiopericvtoma. Po zdyskwalifi-
kowaniu od zabiegu chorg leczono cy-
tostatykami (ADM, CTX), leczenie
przerwano po (rzech miesigcach ze
wzgledu na progresje. Po 8§ miesigcach
amputowano prawg koriczyne dolng ze
wzgledu na zator tetniczy, w nastep-
nym miesigcu chora zmarta.

4. Chora lat 68, przyjeta z powodu
wolno rosnacego guza i obrzeku sromu
obserwowanego od dwach lat. W bada-
niu przedmiotowym stwierdzono w ob-
rebie lewej wargl sromowe)] owrzo-
dzialy guz o rozmiarach 4x5 ¢m nacie-
kajgcy techtaczkg oraz powigkszone
wezty chlonne w obu pachwinach.
Chorej wycieto srom oraz obustronnie
wezly chlonne pachwinowe. Ustalono
rozpoznanie — melanoma malignum
amelanocyticum (Clark I11). Po 13 mie-
sigcach bezobjawowej obserwacji cho-
ra zmarta z powodow internistycznych,

5. Chora lat 19, przyjeta z powodu
szybko rosngcego (od 8 tygodni) guza
okolicy spoidta tylnego i wargi sromo-
wej lewej. Po pobraniu wycinka w szpi-
talu rejonowym ustalono rozpoznanie —
rhabdomyosarcoma embryonale. Przy
przyjeciu stwierdzono guz wielkosci
10x12 cm w obregbie krocza, wnikajacy
do miednicy mniejszej, przechodzacy
na warge sromowa lewa, drobne obu-
stronnie badalne wezty chionne pa-
chwinowe. W badaniu ginekologicz-
nym w rzucie lewych przymacicz bada-
no twardy nieruchomy guz. Rozpocze-
to leczenie promieniami Co-60 na oko-

licg krocza oraz obu pachwin. Po 6 ty-
godniach od zgloszenia sie chorej w ko-
lejnym badaniu RTG klatki piersiowej
wykryto przerzuty do pluca lewego.
Przerwano radioterapi¢. Chora zmarla
po dalszych 2 tyg.

6. Chora lat 14, przyjgta z powodu
guza okolicy sromu obserwowanego od
3 mies. Przy przyjeciu zglaszala silne
dolegliwosci bolowe, krwawienie z gu-
za, ogolne oslabienie. Po pobraniu wy-
cinka (rhabdomyosarcoma alveolare)
zdyskwalifikowana od zabiegu i leczo-
na cytostatykami (ACT, CTX, VCR) —
guz ulegl zmniejszeniu, pojawilo si¢
natomiast powickszenie wezldéw chion-
nych pachwinowych. Przy przyjeciu do
WCO stwierdzano guz lewych warg
sromowych wielkosci 5 c¢cm, nierucho-
me pakiety weziéw chlonnych pachwi-
nowych po obu stronach. Leczona pro-
mieniami Co-60 na okolice obu pa-
chwin do dawki 5000 cGy oraz elektro-
nami 10 MeV na okolice sromu do
dawki 4000 cGy. Uzyskano prawie cat-
kowitg remisje zmian, stan ogdlny nie
ulegt natomiast poprawie. Po 4 mies.
uzyskano informacj¢ o zgonie chorej
z powodu uogdlnienia choroby.

7. Chora lat 72, przyjeta z rozpo-
znaniem leiomyosarcoma vulvae et
vaginae po nie radykalnym zabiegu
operacyjnym. Od 2-3 lat obserwowala
wolno rosnacy guz w obrebie sromu.
Przy przyjeciu stwierdzono pod blizng
w przedsionku pochwy guzek wielko-
sci 1,5 cm, poza tym bez innych od-
chylen w badaniu. Ze wzgledu na
umigjscowienie zmiany leczona ra-
dem — otrzymala dawke 2730 mgh.
Nie zakwalifikowana do teleterapii ze
wzgledu na otylosé i silny odczyn po
brachyterapii. Dzigki leczeniu uzyska-
no remisj¢ catkowita zmian. Chora
zmarta po uptywie 5 lat na skutek po-
wiklan po cukrzycy.

8. Chora lat 70, przyjeta z powodu
olbrzymiego guza okolicy sromu, ro-
snacego od ok. 3 lat. Zgtosita si¢ do
lekarza z powodu trudnosci z chodze-
niem. W badaniu przedmiotowym
stwierdzono uszypulowany guz wiel-
kosci glowy dorostego czlowieka, po-
wierzchnia guza nie owrzodziala,
z licznym naczyniami zylnymi. Guz
usunieto w calosci, ustalono rozpo-
znanie na neurinoma sarcomatodes.
Przebieg dalszy choroby bez wznowy
procesu nowotworowego, pacjentka
przezyta co najmniej 5 lat, dalszych
loséw nie udalo si¢ przesledzic.
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Tab. 1. Cechy chorych 2 nienabtonkowym nowotworem sromu

Wiek | Umiejscowienie Okres od | Rozpoznanie Zajecie Okres
chorych | guza pojawienia | histopatologiczne wezlow Leczenie przezycia
si¢ zmian pachwinowych {w miesigcach)
3 Prawa warga 3 mies, Carcinosarcoma Tak 1. Elektrokoagulacja sromu.
sromowa wieksza 2. Radioterapia okolic pachwinowych. 12
34 Lewa warga 24 mies. | Melanoma malignum Tak 1. Elektrokoagulacja sromu.
sromowa wieksza amelanocyticum 2. limfangiektomia pachwin obustronna 35
3. Chemioterapia (Endoxan).
57 Prawa warga 7 mies. Haemangiopericytoma Tak 1. Chemioterapia (Endoxan, ADM), 9
sromowa wigksza
68 Lewa warga 2 mies. | Melanoma malignum Tak 1. Wyciecie sromu. 13
sromowa wieksza amelanocyticum 2. limfangiektomia pachwin obustronna.
19 Spoidto tylne z 8tyg. Rhabdomyosarcoma Tak 1. Radioterapia paliatywna. 2
przejsciem na kroze embryonale :
14 Lewe wargi 3 mies. Rhabdomyosarcoma Tak 1. Chemioterapia (ACT, VCR, CTX).
sromowe Alveolare 2. Radioterapia sromu. 4
3. Radioterapia okolic pachwinowych.
62 Wargi sromowe kilka fat | Leiomyosarcoma Nie 1. Wyciedie nie radykalne. > 5 fat
mnigjsze 2. Brachyterapia (rad).
70 Caty srom 3 lata Neurinoma Nie 1. Wyciecie guza. > 5 lat
sarcomatodes

Dyskusja

Kliniczny przebieg migsakow sro-
mu jest zroznicowany 1 zalezy od bu-
dowy histopatologicznej oraz stopnia
zaawansowania. Niekorzystnymi czyn-
nikami rokowniczymi sg: niski stopien
zréznicowania oraz. wysoki wspot-
czynnik mitotyczny. Wyniki leczenia
sq zle, najczestszy przyczyng niepowo-
dzenia jest wznowa miejscowa [9].

Najczescie] spotykany w grupie
migsakéw — gtadkokomérkowy — ro-
kuje na ogot dobrze i nie wykazuje
sktonnosci do przerzutdéw. Z tej grupy
Zle rokujg guzy o srednicy przekracza-
jacej 5 mm, z naciekaniem w glab, ze
wzmozong liczba mitoz w obrazie hi-
stopatologicznym. W tych wypadkach
stosuje sie wyciecie guza z szerokim
marginesem (powyzej 4 cm) [1, 9].

Migsak prazkowanokomérkowy ma
czesto agresywny przebieg, szybko da-
je przerzuty 1 Zle rokuje. Czedeie) roz-
poznawany jest w miodym wieku,
przyjmujac u dzieci forme¢ sarcoma bo-
tryoides.

Opisywano pojedyncze migsaki
o typie dermatofibrosarcoma protube-
rans, sarcoma epithelioides Enzinge-
ra, alvoolar soft part sarcoma,
schwannoma malignum, hemangio-
sarcoma, neurofibrosarcoma, migsaka
Kaposiego [2, 11, 13]. Czestos¢ wyste-
powania tego ostatniego rosnie
w zwigzku ze wzrostem zachorowan
na AIDS.

W materiale 23 chorych, opisanym
przez Curtin i wsp. [3], najczestszym
typem nowotworu byt leiomyosarco-
ma. Czesto nowotwdr pierwotnie roz-
wijal sie w $cianie pochwy, nastgpnie
naciekat srom. Chore leczone byty chi-
rurgicznie 7z zatozeniem radykalnym.
2 lata bez objawow choroby przezyto
16 chorych (sredni czas przezycia 47
miesiecy), 5 zmarlo, w 2 przypadkach
wykryto wznowe leczong chirurgicznie
oraz napromienianiem. Istotnym czyn-
nikiem rokowniczym byto zaawanso-
wanie kliniczne nowotworu.

Tavassoli 1 Norris opisali 32 przy-
padki chorych z leiomyosarcoma i le-
iomvoma sromu [15]. Sredni czas ob-
serwacji tych chorych wyniést 9 lat
(od 16 miesiecy do 20 lat przezycia).
U 9 chorych wystapity przerzuty odle-
gle. W 4 przypadkach stwierdzono
wznowe. U 7 chorych guz wykryto
W czasie cigzy.

Leczenie obejmowato wycigcie
zmiany pierwotnej oraz wznowy
Z marginesem.

Mualignant  fibrous histiocytoma
W umiejscowieniu na sromie opisano
dotagd w kilku doniesieniach [2, 8, 13,
16]. Zwykle nowotwér ten wykrywany
jest na konczynach w péZnym wieku.
Na sromie rozwija si¢ prawdopodobnie
na podiozu niezréznicowanych komd-
rek mezenchymalnych, rosnie szybko,
a przerzuty nastepujg drogami chton-
nymi i krwionosnymi (do ptuc). Lecze-

niem z wyboru jest leczenie chirurgicz-
ne obejmujgce wycigcie sromu i we-
zléw chlonnych pachwinowych [13].

Rzadkim typem nowotworu wykry-
tym na sromie 1 opisanym przez
Nielsen i wsp. [10] jest synovial sarco-
ma. Dwa przypadki chorych (30 1 37
lat) rokowaly dobrze po pierwotnym
wycigciu guza, prawdopodobnie ze
wzgledu na niewielkie zaawansowanie
w momencie rozpoznania (T1). Obie
chore zyja ponad 5 lat, w tym jedna po
powtérnym zabiegu z uzupelniajgcy
radioterapig z powodu wznowy.

Piver i wsp. oraz Ulbright i wsp.
[11, 17] opisali 3 przypadki migsaka
nablonkowego Enzingera sromu. Guzy
te wykryte u mlodych kobiet, cecho-
waly sie powolnym wzrostem z ten-
dencjg do nawrotéw po nie radykal-
nym wycieciu. Podobnie jak w innych
umiejscowieniach tego guza, zaleca sig
leczenie chirurgiczne z marginesem
zdrowych tkanek, w przypadku wzno-
wy niezbedne wydaje si¢ usunigcie po-
nadto regionalnych weztéw chionnych.

Opisano jeden przypadek endome-
trial stromal sarcoma (ESS) rozwija-
jacego sie na podlozu endometriozy
[7]. Chora przezyta kilka lat pomimo
wznowy miejscowej oraz dwukrotnie
w odstepach 9 miesigcy usuwanych
przerzutéw do pluc.

W obrebie sromu 80 proc. czernia-
kéw umiejscowionych jest na war-
gach sromowych mniejszych, 13 proc.
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na wargach sromowych wiekszych
i 7 proc. na techtaczce [12]. W 65 do
70 proc. przypadkéw umiejscowienie
guza zwigzane jest z blong Sluzowa,
a w 30-35 proc. ze skorg sromu [9].
Czerniak jest wykrywany czesto bez
uprzednich objawéw klinicznych
w trakcie kontrolnego badania gineko-
logicznego. Zwigksza to odsetek gu-
26w zaawansowanych klinicznie i po-
garsza rokowanie. Rokowanie u cho-
rych z czerniakiem sromu jest zle
réwniez ze wzgledu na tendencje do
wezesnego przerzutu drogami limfa-
tycznymi do wezléw chionnych pa-
chwinowych oraz miednicy [12]. Ro-
kowanie jest szczegdlnie zte w umiej-
scowieniu czerniaka na techtaczce, ze
wzgledu na bezposredni sptyw chton-
ki. 5-letnie przezycie chorych z czer-
niakiem sromu sigga od 36 do 54
proc. [12, 14].

Material opisany przez nas jest nie-
wielki i niejednorodny, co nie pozwala
na wysuniecie wnioskow dotyczacych
metod leczenia. Leczenie tych chorych
z koniecznosci bylo ustalane indywi-
dualnie, w zaleznosci od stanu ogdlne-
go chorej, wielkosci guza i typu histo-
logicznego. Zwraca uwage niewielka
liczba chorych leczonych z powodu
nienabtonkowych nowotworéw sromu
oraz duza réznorodnos¢ histologiczna.
Chore zglaszaly si¢ do leczenia w za-
awansowanym stadium klinicznym,
pomimo umiejscowienia guza tatwego
do wykrycia. Wptynglo to niewatpli-
wie na krotki okres przezycia.

Podsumowanie

Ze wzgledu na niewielka liczbe
chorych, istniejg w pismiennictwie
rozbiezne opinie na temat zakresu le-
czenia operacyjnego nowotwordw nie-
nablonkowych sromu. Nie ma ujedno-
liconych zasad leczenia, jednak wigk-
szos¢ przypadkéw przezy¢ S-letnich
uzyskano po radykalnym wycieciu
sromu wraz z obustronnym wycieciem
wezléw chlonnych pachwinowych.

Regularne badania ginekologiczne
sg giéwnym warunkiem poprawy wy-
krywalnosci nowotworéw we wcze-
snych stadiach zaawansowania i zwigk-
szenia szansy na wyleczenie. ]
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