POZASUTKOWA
CHOROBA
PAGETA

(EMPD)




Co to jest
pozasutkowa
choroba
Pageta?

Jakie sg objawy?

Co widze?

Pozasutkowa choroba Pageta
(Extramammary Paget Disease,
EMP) jest rzadkim,
powierzchownym stanem
przedrakowym skory lub rakiem.
Jest to prawie wytacznie choroba
kobiet po menopauzie, zwykle w
wieku powyzej 60 lat. Moze miec
charakter pierwotny, gdy pochodzi
ze sromu lub wtoérny, gdy pochodzi
Z innego sasiadujgcego obszaru, np.
cewki moczowej, szyjki macicy,
pecherza moczowego lub okolicy
odbytu. Zwykle szerzy sie
powierzchownie, ale w okoto 25%
przypadkow rosnie gteboko |
wystepuje jako rak inwazyjny.
Wzrost w poblizu odbytu posiada
wieksze ryzyko wystagpienia raka.

Najczestszym objawem jest swiad.
Pacjentka zwykle zgtasza w
wywiadzie swigd sromu przez ponad
2 lata i leczenie réznymi kremami
lub masciami na problemy skorne.
Jesli skora peka, moze byc¢
podrazniona, tkliwa lub bolesna.
Moze wystapic krwawienie,
szczegolnie jesli skora posiada
zadrapania. Czasami nie ma
zadnych objawow.

Wysypka EMP moze wygladac jak
egzema, poniewaz jest czerwona,
tuszczaca sie, w formie strupka.
Powierzchnia skéry moze stac sie
mokra od wilgoci i moga byc
widoczne biate kropkowane obszary.
Wysypka pojawia sie zazwyczaj na
zewnetrznej wardze sromowej, ale
moze rozprzestrzeniac sie wokot
odbytu i do wewnetrznej
powierzchni sromu. Moze byc¢ po
jednej stronie lub po obu stronach
sromu. Wazne jest, aby udac sie do
specjalisty, poniewaz EMP moze
przypominac inne schorzenia
sromu, takie jak zakazenie grzybicze,
zapalenie skory (egzema) lub
tuszczyca.




Jak to jestdiagnozowane?

Diagnoze stawia sie za pomoca biopsji. Jest to prosta procedura, podczas
ktorej mata probka zmiany jest pobierana w znieczuleniu miejscowym w
celu przeanalizowania przez patologa. Mozna zastosowacC specjalne
technikiw celu uzyskania wiecej informacji.

Jakie inne badania
beda mi potrzebne?

Pacjenci z chorobg Pageta sromu powinni by¢ oceniani pod katem mozliwosci
wystapieniainnego nowotworu. Dwadziescia do trzydziestu procent pacjentow z
chorobg Pageta sromu ma innego raka (piersi, jajnika, cewki moczowej, pecherza
moczowego, odbytnicy lub szyjki macicy). Ryzyko zalezy od miejsca EMP.
Czasami na pobranym wycinku wykonuje sie specjalne badania. Na przyktad, jesli
EMP jest obecny wokot marginesu odbytu, lekarz zwykle zleci badanie
przesiewowe jelita zwane kolonoskopia. Jesli EMP jest obecny wokdot cewki
moczowej, mozna zbadacl pecherz moczowy. Inne testy, ktére moga byc
zlecone, ale nie beda konieczne we wszystkich przypadkach obejmuja cytologie
moczu, USG lub CT i mammografie. Lekarz omowi, ktére z tych badan sa
potrzebne.

Leczenie pacjentek, u ktérych poczatkowo zdiagnhozowano nieinwazyjna
chorobe Pageta sromu, polega na chirurgicznym wycieciu sromu z 2 c¢cm
marginesami. Nie ma potrzeby usuwania weztdw chtonnych, jesli choroba nie
ma charakteru inwazyjnego. Gtebokie wyciecie nie jest konieczne. Jesli choroba
jest inwazyjna, czasami wykonuje sie gtebsze wyciecie wraz z weztami chtonnymi.
Radioterapia i chemioterapia w leczeniu choroby Pageta sromu rowniez nie s3
jasno sprecyzowane. Czasami sg one stosowane u pacjentow, ktdorzy nie
kwalifikuja sie do operacji. Stosowano réwniez miejscowo imikwimod. Jest
0golnie zarezerwowany dla nawracajacej choroby Pageta sromu, ale istnigja
doniesienia o jego stosowaniu w poczatkowej fazie leczenia. Imikwimod jest
immunomodulatorem, ktéry pobudza uktad odpornosciowy w celu zniszczenia
nieprawidtowych komorek. Zaleta tego leczenia jest to, ze jest w formie kremu
aplikowanego samodzielenie oraz zachowuje anatomie sromu, jednak moze
powowdowac duzg bolesnos¢. Chociaz nie jest jeszcze zarejestrowany dla tej
choroby, wyniki sg obiecujace.

Lekarz omowi z pacjentka indywidualne, najlepsze opcje leczenia. Dwadziescia
do 30 procent chorych na chorobe Pageta sromu bedzie miato lub rozwinie
gruczolakorakoraka w innym miegjscu ciata.




Czy bede potrzebowata
kontroli?

Tak. Wazne jest, aby regularnie obserwowac odpowiedz na
leczenie oraz kontrolowac wszelkie dolegliwosci, ktére moga
powrocic (nawroty wystepuja w 20-50% pacjentdw). Srom nalezy
sprawdzac co najmniej raz w roku pod katem nawrotu, za pomoca
wulwoskopii.
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