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Kompletna histologicka klasifikécia nadorov
vulvy rézneho histogenetického pévodu je uvedena
v nasledujucej ostatnej klasifikécii WHO z roku 2003
(taburky 1, 2, 3).

1. Epitelové nadory

1.1. Dlazdicové (skvamézne) nddory
a k nim pribuzné néadory a prekurzory

Karcindm vulvy predstavuje priblizne 3 - 5 %
véetkych nadorov Zenského pohlavného systému.
85 % tychto malignych nédorov tvoria dlazdicovo-
bunkové (skvamoceluldrne) karcindmy (3). V etioldgii
ochorenia zohréva délezitu Ulohu infekcia fudskym pa-
pilémovym virusom (human papiloma virus, HPV) (4).
Najnebezpecnejsia je infekcia HPV podtypmi 16, 18 (4,
5), ktoré patria do skupiny s vysokym rizikom malignej
transformdcie infikovanych epitelovych buniek.

Wilkinson v Blaustein’s Pathology of the Female
Genital Tract (6) rozdelil pacientky s karcindmom
vulvy do troch rizikovych skupin.

Prvu skupinu tvoria pacientky s vnutroepitelo-
vou neopldziou vulvy (vulvar intraepithelial neopla-
sia, VIN) (7). Tuto skupinu tvoria mladSie zeny (prie-
merny vek 55 rokov) (6). V anamnéze tychto zien je
dokazana infekcia HPV, obvykle typom 16 (4, 8, 9),
fajCenie (10) a dysplastické zmeny krcka maternice,
zriedkavejSie poSvy (6). Wilkinson a Teixera (2) v kla-
sifikacii WHO pridelili do tejto skupiny aj tie Zeny,
u ktorych sa vyskytuje VIN bez asociacie s HPV in-
fekciou (11, 12).

Druht skupinu tvoria starSie zeny (priemerny
vek je 77 rokov). V anamnéze nie je pritomna infekcia
HPV alebo fajéenie (4, 13). Naopak, €asté su u nich
chronické dermatézy vulvy akou je lichen sclerosus
(11,13, 14, 15).

Tretiu skupinu tvoria pacientky s chronickym
granulomatdznym ochorenim vulvy (14, 16).
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1.1.1 Vnutroepitelova neoplazia vulvy

Vnutroepitelovéa neoplézia vulvy (vulvar intra-
epithelial neoplasia, VIN), ktora v §tadiu 3 zahfia
aj carcinoma in situ, sa v poslednych desafrociach
zvysila (2, 6, 17, 18). VIN je charakterizovand ako
intraepitelova lézia krycieho dlazdicového epite-
lu vulvy (2). Prejavuje sa podobne ako vnutroe-
pitelova neoplazia kréka (cervical intraepithelial
neoplasia, CIN) maternice (19, 20, 21) alebo
vnutroepitelova neopldzia vaginy (vaginal intrae-
pithelial neoplasia, VAIN) (22), poruchou zrenia
a stratifikaciou epitelu a jadrovymi abnormalitami.
Toto ochorenie sa vyskytuje najcastejSie u Zien
vo veku 20 — 35 rokov (7, 17, 18). V histologickom
obraze VIN 3 (alebo carcinoma in situ) dominuje
atypia buniek bazdlnej a parabazalnej vrstvy s vy-
raznymi atypiami jadier (obrdzok 1, 2). Pritomné
mozu byt aj rohovinové perly. V povrchovej vrstve
je Casto pritomna parakeratdza alebo hyperkera-
téza (6). Prerastanie dysplastického epitelu do
koznych adnex nesmie byf falo§ne hodnotené ako
minimalna invazia (23, 24).

1.1.2 Dlazdicovobunkovy karciném

Incidencia epidermoidného karcindmu vulvy
zien je asi 1,5 : 100 000 v USA. Pocet postihnutych
Zien stdpa s vekom az na 20 : 100 000 zien (17).

Diazdicovobunkovy karcinom zdruzeny s VIN

Tato forma zhubného nadoru vulvy sa naj¢astej-
Sie vyskytuje u zien pod 50 az 60 rokov (13). V tejto
skupine pacientok sa ¢asto dokaze aj karcindm kré-
ka maternice (25). Z histomorfologického hladiska
sem patri bazaloidny karciném a bradavi¢naty karci-
ném (13, 26). Oba typy vznikaju najéastejSie v teréne
VIN 3. Imunohistochemicky mozno v oboch typoch
karcinému dokazat infekciu HPV podtypom 16 alebo
18 (5, 26).

Bazaloidny karcindm je tvoreny malymi okrih-
lymi bunkami, s minimalnou pleiomorfiou, bez atypii
jadier (2). Vznikéa najéastejSie z bazaloidného typu
VIN 3 (2, 13).

Bradavi¢naty karcindm (warty carcinoma)
tvoria vacsie dlazdicové bunky. Charakteristickd je
pleomorfia a atypie nadorovych buniek. Koilocyty su
v tomto type nadoru ¢astym nalezom (13).

Dlazdicovobunkovy karcinom zdruzeny so
zdpalovymi dermatozami

Vyskytuje sa u star$ich zien, najCastejSie nad
70 rokov. Castym stibeznym nalezom je lichen scle-
rosus (15, 27) alebo chronicky lichen planus (28).
Z histomorfologického hladiska pozndme rozne his-
topatologické podtypy tohto nadoru:

Rohovatejlici a nerohovatejtici epidermoid-
ny karcindm (obrazok 3, 4) patria k najcastej$im
formam zhubného nadoru vulvy (3). Ide vé&éSinou
o solitdrny tumor na malych alebo vefkych pyskoch
vulvy (2).

Bazaloidny karcindm tvoria hniezda menSich
nezrelych nadorovych buniek. Tieto loZiska ¢asto
navzajom komunikuju. Mozna je asociacia s HPV
infekciou, najmé& podtypom 16 (4, 13).

Bradavi¢naty (warty — kondylomatdzny) kar-
ciném ma makroskopicky charakteristicky brada-
vi¢naty povrch pripominajuci kondyldm. V mikrosko-
pickom obraze tieZ mozno dokazat patognomické
bunky infekcie HPV — koilocyty (4, 13).

Verukdzny karciném je z biologického hladis-
ka zvlaStnym variantom epidermoidného karciné-
mu. Rastie vo forme exofytickych hmét na povrchu
postihnutej Casti vulvy. Ma velmi nizky maligny
potencidl a nemetastazuje do regionalnych lymfa-
tickych uzlin. V mikroskopickom obraze je charak-
teristickd akantdza s povrchovou hyperkeratézou
epitelu. Nie su pritomné atypie buniek alebo jadra,
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Tabufka 1. Histologicka klasifikacia nadorov vulvy

- epitelové nadory, WHO 2003 (1, 2).
Epitelové nadory

Dlazdicové (skvamézne) nadory a k nim pri-
buzné nadory a prekurzory

Dlazdicovobunkovy (skvamocelularny) karci-
ném, inak nespecifikovany 8070/3
Rohovatejuci 8071/3
Nerohovatejlci 8072/3
Bazaloidny 8083/3
Bradavicnaty (warty) 8051/3
Verukdzny (verrucous) 8051/3
Keratoakantému-podobny
Variant s nddorovymi obrovskymi
(gigantickymi) bunkami
Iné
Karciném z bazalnych buniek 8070/3
Dlazdicova (skvamoézna) vnitroepitelova neo-
plazia
Vndtroepitelova neoplazia vulvy (VIN) 3.

stupnha 8077/2
Dlazdicovobunkovy (skvamocelularny)

karciném in situ 8070/2
Benigne dlazdicové zmeny
Spicaty kondylém (condyloma acuminatum)
Vestibulovy papilém (mikropapilomatéza) 8052/0
Fibroepitelovy polyp
Seboroicka a invertovana folikulova keratdza
Keratoakantom

Nadory zo Zfazového epitelu

Pagetova choroba 8542/3

Nadory Bartoliniho zfazy

Adenokarciném 8140/3

Dlazdicovobunkovy (skvamocelularny)
karciném 8070/3

Adenoidno cysticky karciném 8200/3

Adenoskvamézny karciném 8560/3

Karcindm z buniek prechodného epitelu (transitio-

nal cell carcinoma) 8120/3

Malobunkovy karciném 8041/3

Adendm 8140/3

Adenomydm 8932/0

Iné

Nadory pochadzajice zo Specializovanych

anogenitalnych zliaz podobnych prsnej zlaze

Adenokarciném typu prsnej zlazy 8500/3

Papilarny hidradeném 8405/3

Iné

Adenokarciném zo Skeneho Zzliaz 8140/3

Adenokarcinémy inych typov 8140/3

Adenom malych zliaz vestibula 8140/3

ZmieSany nador 8940/0

Néadory pochadzajice z koznych adnex

Maligne n&dory potnych Zliaz 8400/3
Karcindm mazovych zliaz 8410/3
Adnexovy nador (syringém) 8407/0
Uzlovy (nodularny) hidradendm 8402/0
Trichoepiteliom 8100/3

Trichilemdém 8410/3

Iné

zriedkavé su mitdzy. V mnohych pripadoch mozno
dokazat infekciu s HPV — najma podtyp 1, 2, 6, 11
(29, 30).

Keratoakantomu podobny karcindm sa na-
chéadza najcastejSie v ochlpenej Casti vulvy. V mik-
roskopickom obraze dominuje ndlez centralneho
Jkratera". Ten vypifiajii proliferujtice dlazdicové bun-
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Tabufka 2 Histologicka klasifikacia nadorov vulvy
- nadory mékkych tkaniv, WHO 2003 (1).

Nadory makkych tkaniv

Botryoidny sarkém 8910/3

Leiomyosarkém 8890/3

Proximalny epiteloidny sarkém 8804/3
Alveolovy mékko zlozkovy sarkém 9581/3
Liposarkom 8850/3

Protuberujtci dermatofibrosarkém (dermatofibro-
sarcoma protuberans) 8832/3

HIboky angiomyxém 8841/1

Povrchovy angiomyxém 8841/0
Angiomyofibroblastém 8826/0

Bunec¢naty angiofibrom 9160/0

Leiomyém 8890/0

Nador zo zrnitych buniek (granular cell tumor)
9580/0

Iné

Tabufka 3. Histologicka klasifikacia nadorov
vulvy - melanocytové nadory, rozne nadory,

nadory hematopoetického a lymfoidného tkaniva,
sekundarne nadory, WHO 2003 (1).

Melanocytové nadory

Maligny melaném 8720/3

Vrodeny melanocytovy névus 8761/0

Ziskany melanocytovy névus 8720/0

Modry névus 8780/0

Atypicky melanocytovy névus genitalneho typu
8720/0

Dysplasticky melanocytovy névus 8727/3

Rézne nadory

Nador Zitkového vaku 9071/3

Nador z Merkelovych buniek 8247/3

Periférny primitivny neuroektodermovy nador 9364/3
Ewingov nador

Nadory hematopoetického a lymfoidného tkaniva
Maligny lymfém (8pecifikovat typ)
Leukémia ($pecifikovat typ)

Sekundarne nadory

ky, ktoré vytlagaju na povrch lézie keratinové hmoty.
V spodine lézie nadorové epitelové bunky vo forme
¢apov infiltruju prifahlt strému (31).

Variant s obrovskymi bunkami je vysoko malig-
ny dlazdicovobunkovy karciném, v ktorom sa nachadza
r6zne mnozstvo obrovskych nadorovych buniek (32).

Genetika buniek

Cytogenetické Studie opisuju v karcindme vulvy
zmeny karyotypu (33) a chromozémové abnormality
(34). Najznamejsie su delécie 3p, 8p, 229, Xp, 10q
a 18q a duplikcia 3q a 11921. Vysledky doterajSich
Studii dokazali, ze delécia 10q alebo 18q sa vysky-
tuje v dlaZdicovobunkovom karcindme u pacientok
s horSou progndzou (33, 34).

Mutéciu génov TP53 a PTEN mozno dokazat vo
VIN aj v dlazdicovobunkovom karcinéme vulvy (35).
Tato skutocnost poukazuje na tcast VIN v karcinoge-
néze dlazdicovobunkového karcinému vulvy (35, 36).

1.1.3 Karcindm z bazalnych buniek
Karciném z bazélnych buniek je pomaly rastuci
zhubny nador vulvy, ktory len zriedka metastazuje

(37, 38). V mikroskopickom obraze je pritomné pa-
lisddovanie nadorovych buniek na periférii tumoru.
V nadore mozno dokazat dlazdicovi metapléziu, ale
tieZ pritomnost Zfazovych $truktdr. Pritomnost po-
sledne opisanych Struktir dala tomuto nadoru tiez
nazov ,adenoidne bazalny karcindm*® (39).

1.2 Nddory zo zlazového epitelu
Pagetova choroba

Pagetova choroba vulvy je epitelovy nador, ktory
ma svoj pévod v koznom kryte vulvy. V mikroskopic-
kom obraze su charakteristické tzv. Pagetove bun-
ky — velké bunky so svetlou cytoplazmou, s velkym
jadrom a jadierkom. Pri farbeni PAS metédou doka-
zeme v cytoplazme PAS pozitivny materidl, ktory je
rezistentny na natravenie diastdzou. Toto ochorenie
sa CastejSie vyskytuje u zien po menopauze. Méze
sa vyskytovat v spojitosti s anorektalnym alebo uro-
telovym nadorom (40, 41).

Karcinom Bartoliniho Zlazy

Karcindm Bartoliniho Zfazy sa vyskytuje pre-
vazne u zien po 50. roku Zivota. V mikroskopickom
obraze dominuje solidny rast nadorovych buniek
s infiltrdciou do hibky (2). Bolo opisanych viacero
histologickych typov:

Adenokarcinom patri medzi najéastejSie sa
vyskytujlce varianty, ktory moze byt hlienotvorny,
papildrny alebo mukoepidermoidny. (2, 42, 43).

Epidermoidny karcindm mozno diagnostiko-
vat asi v 40 % nadorov (2).

Adenoidne cysticky karciném tvoria okrihle
lozisk& nadorovych buniek, ktoré vytvaraju typicku
kribriformnu  Strukttru. Nachadzame ho priblizne
u 15 % pacientok (43, 44).

Adenoskvamozny karcindm sa vyskytuje asi
u 5 % pacientok (2).

Karcindm z buniek prechodného epitelu je
velmi zriedkavy (2).

Malobunkovy karcindm je zriedkavy, ale vy-
soko maligny nador, v ktorom moZno ¢asto dokézat
neuroendokrinnu aktivitu (45).

Adenokarciném zo Skeneho Zliaz
Adenokarciném zo Skeneho Zliaz — ide o zhub-
ny n&dor tzv. ,zenskej prostaty” (46).

Adenokarcinomy inych typov
Ide o nadory, ktoré pochadzaju z endometridzy
(47) alebo ektopického tkaniva (48).

1.3 Ndadory koznych adnex

Dalsiu skupinu nadorov tvoria nadory koznych
adnex. Medzi maligne n&dory patri:

Maligny nador potnych Zliaz (49).

Karcindm z mazovych Zliaz (50).
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2. Mezenchymové nadory

Ide o pomerne velkd skupinu benignych a ma-
lignych nadorov z makkych tkaniv, ktoré sa vyskytuju
vo vulve (tabulka 2) (51).

3. Melanocytové nadory

Maligne melanémy sa vyskytuju v 2-10 % ma-
lignit vulvy (52) a objavuju sa najmé u starsich Zien
belosiek (tabulka 3) (53).

4. Nadory zo zdérodoénych buniek,
z neuroektodermového tkaniva,
z lymfoidného tkaniva a sekunddarne
nadory

Ide o primarne nadory vulvy, ktoré nie su epite-
lového, mezenchymového alebo melanocytového
typu, ako aj sekundarne nadory (tabufka 3) (54).

Obrazok 3. Dlazdicovobunkovy rohovatejuci karci-
nom vulvy. Rohovinova perla (Sipka). HE, 100x.
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