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Vulvanin Paget Hastaligi: Olgu Sunumu

Paget's Disease of the Vulva: A Case Report
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Oz

Meme dis1 Paget hastaligi, kaginti, agr1 ve egzema gibi iyi huylu
hastaliklarla ortak belirtilere sahip olan nadir bir malign neoplazidir.
Vulvar hastalik, genellikle postmenopozal kadinlarda etkilenen
bolge tizerinde kabuklanma veya iilserasyonlu yavas biiyiiyen iyi
tanimlanmis kasintili bir plak olarak goriiliir. Bu, tanida gecikmeye
ve sonug olarak daha kotii prognoza yol agar.Kesin tani, Paget
hiicrelerini gosteren vulva biyopsisi ile elde edilir.Tercih edilen
tedavi, marjinin genis eksizyonudur. Bizim hastamiz 9 ay siiren
benzer yakinma dykiisii olan 73 yasinda postmenopozal bir kadindir.
Tan1 koymak i¢in yapilan genis bir biyopsinin tedavi edici rolii de
vardir.

Anahtar Kelimeler: Meme Dis1 Paget Hastaligi, Vulvar Biyopsi,
Vulvar Hastalik

Abstract

Extra mammary Paget disease is a rare malign neoplasm that may
affect the vulva and has manifestations common to benign diseases
such as itching, pain and eczema. Vulvar disease usually presents as
a slow growing well-defined itchy plaque with crustations or
ulcerations over the affected area in postmenopausal women. This
leads to delay in diagnosis and consequent worse prognosis. The
definitive diagnosis is obtained by biopsy of the vulva, which shows
Paget cells. The treatment of choice is wide excision with margins.
Our patient is a 73-year-old postmenopausal woman with a history
of similar complaints of 9 months’ duration. A large biopsy to
diagnose also has a therapeutic role.

Keywords: Extra Mammary Paget Disease, Vulvar Biopsy, Vulvar
Disease

Giris

James Paget ilk olarak meme Paget hastaligini
1874 yilinda tanimlamis olsa da, 15 yil sonrasinda
Crocker meme dis1 Paget hastaligini bildirmistir (1).
Meme dis1 paget hastaligi, vulvar malignitelerin %1-
2'sini olusturan nadir bir hastaliktir. Klinik olarak
vulvar bolgede kirmizi egzamatoid lezyon goriiliir.
Vulvar Paget hastaligi, meme ucunun derisini
etkileyen bir adenokarsinom olan, meme bezindeki
Paget hastaligi ile histolojik olarak yakindan
iligkilidir. Meme Paget hastaliginda, altta yatan
glandiiler doku hemen hemen tiim vakalarda koti
diferansiye intraduktal veya invaziv meme
karsinomuna neden olur. Buna karsilik, vulvar Paget
hastaligi vakalarinin sadece %4t bir vulvar
adenokarsinom ile iliskilidir (1). En sik
postmenopozal donemde, ortalama 7. dekatta
goriliir. Cerrahi rezeksiyon, bu hasta grubunda
tedavinin  temelini  olusturur.  Ancak, gizli
intradermal retikiiler yayilimli farkli bitytime paterni
nedeniyle tlimériin yeterli ve tam eksizyonu zordur
(2). Vulvar Paget’in histopatolojik tanisi, bol soluk
sitoplazmal1 Paget hiicrelerinin ve belirgin niikleol
ve vezikiiler kromatinli biiyilik atipik c¢ekirdeklerin
tamimlanmasiyla konur (3). Primer intraepitelyal
paget hastaliginin klinik olarak tanisimi koymak
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zordur ve vulvanin diger lezyonlart ile karisabilecegi
gibi uzun yillar gézden kagabilir. Olgu sunumumuz
ile bu nadir goriilen vulvar neoplazinin Klinik
ozelliklerini, tan1 ve tedavisini literatlir esliginde
tartigmay1 amagladik.

Olgu

Hasta onami 22.01.2020 tarihinde alinmugtir.
Gravida: 3, Parite: 3 (vajinal dogum), 73 yasindaki
hasta yaklasik dokuz aydir devam eden vulvar
kasinti, sizi ve yanma sikayetleriyle jinekoloji
poliklinigimize bagvurdu. 8 yil dnce desensusuteri
nedeniyle histerektomi operasyonu oldugu 6grenildi.
Hastamizin ~ hipertansiyon  rahatsizligi ~ olup
antihipertansif ve asetilsalisik asit kullanimi
mevcuttu. Kolonoskopi, sistoskopi, mamografi ve
meme ultrasonografisi normaldi. Sag vulva 6demli
ve hiperemik goriiniimlii olmakla birlikte ayni taraf
labiummajus iizerinde toplam boyutu yaklasik 3x1
cm'lik yiizeyi erode lezyon saptandi. Hastanin yogun
16koresi mevcuttu.

Vulvar Paget tanisi1 almis hastalarin en yaygin
klinik bulgu ve sikayetleri arasinda vulvar kasinti,
agr1 ve ekzamatoz cilt lezyonu bulunur. Bu belirtiler
kontakt dermatit, kandidiyazis, tineacruris, sedef
hastaligi, liken simpleks ve seboreik dermatit gibi
cesitli iyl huylu hastaliklarda da yaygindir (3). Bu
nedenle hastalar geg tan1 alabilmektedir.

Lezyondan alinan biyopsi sonucunda ekstra
mamarian paget hastaligt ve vulvar intraepitelyal
neoplazi (VIN I1lI- Warty tip) teshisi konuldu.
Hastanin papsmear ve hpvpcer sonucu negatifti.
Alinan spesimenin mikroskobik incelenmesinde;
hematoksilen-eozin (H-E) boyamada epidermis
icine pagetoid dagilim gosteren iri hiper kromatik
niikleuslu, genis eozinofilik sitoplazmali atipik
hiicrelerden  olugsmus  timéral  proliferasyon
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izlenmigtir (Resim 1-3). Yapilan
immiinohistokimyasal (IHK) incelemede CK7 (+)
(Figiir 3), GATA-3(+), CEA fokal(+), AR(+), p53
%15(+), CK20(-), CDX-2(-), MUC-2(-), ER(-),
PR(-), CerbB-2 skor 0, Melen-A(-), S100(-), HMB-
45(-) tespit edilmistir. GCDFP15(-), pl6(+), HPV
HR(-), Ki-67 %20(+)'tir. PAS ile (+) boyanma
izlenmistir. Operasyon sonrast ayrintili patolojik
inceleme sonucunda paget hastaligi ve VIN II i¢in
cerrahi sinirlar temiz olarak bulundu. Hastadan
ileriki  kontrollerinde biyopsi alinmasi
kararlastirildi.

tekrar

E, x100

Resim 3. CK7 pozitif paget hiicreleri, THK, x100

Tartisma

Vulvanin Paget hastaligi, literatiirde sadece
sinirli sayida vaka bulunan nadir bir durumdur.
Postmenopozal doénemde vulvar maligniteler
belirgin bir lezyon olmadan vulvada kagintiya neden
olabilirler. Meme dis1 Paget hastalig1 i¢in kasint1 ve
hiperkeratoze pembe egzematoid lezyon en sik
goriilen semptomlardir. Lokoplaki izlenimine yol
acan kalin wvulvar deri Paget hastaligi icin
patognomiktir (3). Histopatolojik incelemede, PAS
pozitif Paget hiicrelerinin goriilmesinin yani sira
immiinohistokimyasal boyamada CK7 ve CEA
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pozitifligi tanida yardimcidir. Ayrica, S-100 ve
HMB-45 boyamalari malign in situ melanomdan
ayirt etmek icin kullanilir (4). Bizim vakamizda da
PAS, CK7 ve CEA pozitif iken S-100; HMB-45
negatifti.Paget'in vulva hastalifi son zamanlarda
neoplastik hiicrelerin kokeni temelinde alt siniflara
ayrilmistir  (5):  Tip 1; primervulvarkutantz
kokenlidir, Tip 2; iligkili bir komsu primer anal veya
rektal adenokarsinomun bir belirtisidir, Tip 3;
mesane (lirotelyal) neoplazinin bir belirtisidir.

Primer intraepitelyal vulvar Paget hastaliginin en
¢ok kabul goren tedavisi genis ve derin
lokaleksizyondur. Her vaka da olmasa da kiigiik
boyutlu tiimorlerde cerrahiye alternatif olarak
topikal %5 imikuimod, %3.5 bleomisin, 5-
flurourasil, CO- lazer veya radyoterapi denenebilir
(3). Cerrahi sirasinda temiz sinirlar elde etmek igin;
frozen kesitler veya floresin enjeksiyonu ve UV 151k
kullanilarak vaskiiler lezyonun goriintiilenmesinden
faydalanilabilinir.  Negatif cerrahi smur ile
gerceklestirilen eksizyon sonrasinda bile %30'lar1
bulan yiiksek niiks orani, bilyiik olasilikla hastaligin
multifokal yapilanmasmin bir sonucudur (6). Bu
durum goz 6niinde tutuldugunda, hastalar uzun siire
takip edilmelidir. Altta yatan iligkili bir malignite
vakalarin %12-33"inde ortaya ¢ikabilir, bu nedenle
tim hastalar gizli metastazlar i¢in kapsamli bir
sekilde arastirtlmalidir (7). Hastamizin yapilan ileri
tetkiklerinden sonra Tip 1, vulvar kutandz kokenli
Paget hastalig1 oldugu tespit edilmistir. Ancak hasta
takiplerini aksatmamasi konusunda uyarildi.

Meme dig1 Paget hastaligi; kontakt veya irritan
dermatit, intertrigio, seboreik dermatit, tineacruris,
kandidiyaz, psoriasis ve Bowen hastaligini taklit
edebildiginden yillarca teshis edilmeyebilir. Bu
nedenle, jinekoloji poliklinigine kagintili egzematoid
lezyonla basvurularda akilda tutulmasi gereklidir.
Bu vaka, ilk adim tedavi sonras1 gerilemeyen biitiin
lezyonlardan biyopsi alma ihtiyacin1 giiclendirir.
Ayrica vakamizin literatiirdeki vulvar  Paget
vakalarindan farkliligi aldigimiz  biyopsi ile
insidental olarak VIN II tanisi1 konulmasidir.

18. Ulusal jinekoloji ve obstetrik kongresine
(TJOD 2020) poster bildiri olarak kabul edilmistir.

Hasta Onami: Hasta onami 22.01.2020 tarihinde
alinmistir.

Kaynaklar

1. Parker LP, Parker JR, Bodurka-Bevers D, et al. Paget's disease
of the vulva: pathology, pattern of involvement, and prognosis.
Gynecol Oncol. 2000;77(1):183-9.

2.Dogan A, Hilal Z, Krentel H, et al. Paget's disease of the vulva
treated with imiquimod: case report and systematic review of
the literature. Gynecol Obstetric Invest. 2017;82(1):1-7.

3.Gavriilidis P, Chrysanthopoulos K, Gerasimidou D.
ExtramammaryPaget'sdisease of the vulva. BMJ Case Rep.
2013;11:21-3.

4.Hillmann BR, Pereira AA, Sommacal LF.
ExtramammaryPagetDisease of the Vulva - Case Report. Rev
Brasil Ginecol Obstet. 2016;38(10):524-8.



Mugla Sitki Kogman Universitesi Tip Dergisi 2021;8(2):152-154

Medical Journal of Mugla Sitki Kocman University 2021;8(2):152-154

Do0i:10.47572/muskutd.728743

Olgu Sunumu/Case Report
Atigan et al.

5.Wilkinson EJ, Brown HM. Vulvar Paget disease of urothelial
origin: a report of three cases and a proposed classification of
vulvar Paget disease. Hum Pathol. 2002;33:549-54.

6.Black D, Tornos C, Soslow RA, Awtrey CS, Barakat RR, Chi
DS. The outcomes of patients with positive margins after

154

excision for intraepithelial Paget's disease of the vulva. Gynecol
Oncol. 2007;104(3): 547-50.

7.Chandra JJ. Extra mammary Paget's disease: prognosis and
relationship to internal malignancy. J Am Acad Dermatol.
1985;1009-14.



