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Extramamadrni Pagetova choroba skrota
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Extramamarni Pagetova choroba (EMPD) v anogenitélni lokalizaci je vzacnym onemocnénim. Postizeny byvaji piredevsim lokality
s apokrinnimi zlazami. Obvykle jde o pomalu rostouci invazivni ¢i neinvazivni lézi pisobici u vétsiny pacient(i pouze pruritus postizené
oblasti, nékdy doprovazené bolestivosti ¢i krvacenim. Zajimavym rysem je mozna asociace s ptridruzenym invazivnim karcinomem lo-
kalizovanym v mocové trubici, mo¢ovém méchyfi, prostaté nebo rektu. V nasem pfipadé uvadime kazuistiku pacienta s extramamarni
Pagetovou chorobou lokalizovanou na skrotu po predchozi opera¢ni revizi pro zanétlivy proces skrota.
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Extramammary Paget’s disease of scrotum

Extramammary Paget’s disease in anogenital localization is very rare disease. The apokrine glands are mainly affected.. It is usually
a slow-growing, invasive or non-invasive lesions. They cause in the majority of patients pruritus of affected area, sometimes accompa-
nied by pain or bleeding. Interesting feature is the possible association with an associated invasive carcinoma.The malignant tumour is
usually localized in the urethra, bladder, prostate or rectum. In our case, we present case history of patient with extramammary Paget’s

disease which is localized on scrotum after surgery review due to inflammatory process of scrotum.
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Pagetova choroba (PD) je vzacny intraepite-
lidIni nador, ktery poprvé popsal sir James Paget
v roce 1874 jako ulceraci bradavky prsu. O nékolik
let pozdéji popsal H. Radcliffe Crocker prvni pfipad
extramamarni formy na skrotu a penisu. Ve svétové
literatufe je popsano jen nékolik set pfipadd (1).
Existuji dva rlizné podtypy PD. Jeden se vyskytuje
v bradavce, ktery se nazyvd mamamni Pagetova
choroba (MPD) a druhy je zndmy jako extramamar-
ni forma Pagetovy choroby (EMPD). Vyskytuje se
Castéji u zen nez u muzl a zacing obvykle v paté
dekadé nebo pozdéji. Nejcasteji se vykytuje v ob-
lastech s vysokou hustotou apokrinnich ZI4z, jako
vulva, penis, Sourek, periandlnf oblast a podpaZi.
Vzacnéjsi lokalizacl mohou byt tfisla, zevni zvuko-
vod, hrudnik a o¢nivicka (2). EMPD byva ¢asto spo-
jena s novotvary vznikajicimi v mocovém méchyri,
mocové trubici, prostaté, &i s kolorektaIni neoplazif.
Klinicky EMPD méd pozvolny zacatek.

Kazuistika

Pacientem je 81lety muz, ktery byl v pravidel-
nych Sestimési¢nich intervalech dispenzarizovan
pro benigni hyperplazii prostaty. Byl 1é¢en kom-
binacni terapif (tamsulosin + finasterid) s dobrym
efektem. FyzikaIni vysetfeni bez patologického né-
lezu, laboratorni vysledky vetné rendlnich funkci
a PSA jsou v normé. Sonograficky ndlez urotraktu
opakované negativni, postmikeni reziduum nulové
nebo minimalni. Anamnesticky je pacient nekurak,
hypertonik na terapii, hematologicky sledovan
pro polycytemii vera. Dale v anamnéze sdéluje
stav po CMP pred Iéty. Interné sledovan v pra-

videlnych intervalech, v medikaci antiagrega¢ni
terapie. Alergie na jod. V prosinci 2011 pfichazf
pacient pro dysurické obtize, febrilie, zavedena
ATB terapie fluorochinolony, dle mocové kultivace
diagnostikovéna Klebsiela pneumonie. | pfes zave-
denou cilenou antibiotickou terapii dochazi k roz-
voji oboustranné epididymitidy. Za hospitalizace
pokracovano v parenteralni antibiotické terapii dle
vysledkd mocové kultivace. Dle sonografického né-
lezu zjistény zanétlivé kolikvacni zmény nadvarlete
vlevo, zahustény nehomogenni obsah v obalech
varlete oboustranné. Pro nelepsici se klinicky nalez
pii konzervativni terapii, opétovny vzestup zanét-
livych parametr(i indikovana oboustranna orchie-
ktomie. Histologicky potvrzena akutni abscedujici
epididymitis bilat. Dalsi pooperacni obdobi bez
vyznamnych komplikaci, operac¢ni rdna zhojena
per primam. V z&ff 2012 byl pacient odeslan z der-
matovenerologické ambulance k biopsii, kde byl
vysetfen pro nékolik mésicl trvajici exantém skrota
charakteru ekzému s mfrnou madidaci a krustami.
LokaInilécba nelspésna. Histologicky verifikovana
z biopsie skrota extramamarni Pagetova choroba.
Pacient podrobné vysetfen na event. sekundarni
malignitu s negativnim ndlezem. Dle onkologic-
kého konzilia indikovana kurativnf radioterapie.
Terapie ukoncena v listopadu 2012, celkova apliko-
vana davka na kdzi skrota byla 11 x 3 Gy. Nutnost
preruseni terapie pro rozvoj radiani dermatitidy,
pomalé hojenf ozéfené plochy. V soucasné dobé
je pacient bez obtiZi, bez znamek recidivy one-
mocnéni, regionalnf lymfatické uzliny jsou bez
patologického nélezu.
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Histologicky je pro extramamarni Pagetovu
chorobu charakteristickd prftomnost specifickych
nadorovych Pagetovych bunék. Pagetovy bunky
jsou polymorfni s bohatou svétlou cytoplazmou
a velikym jadrem (3). Vyskytujf se jednotlivé nebo
v malych shlucich a mohou se nachézet ve viech
vrstvach epidermis a déle se $ifit, coz zpUsobu-
je vysoké procento recidiv onemocnénf (40 %)
po lokalnf excizi (4). Diagndza je tedy stanovena
na zakladé histologického vysetfeni s imunoche-
mickou analyzou. Imunohistochemicky reagujf
Pagetovy bunky pozitivné s karcinoembryonal-
nim antigenem (CEA), epitelidinim membranovym
antigenem (EMA) a cytokeratiny (CK7) s nizkou
molekularni hmotnosti (5). Nej¢astéjsim prizna-
kem choroby je svédici, mokvajici, hypo-/hyper-
pigmentovand ekzematdzni léze nachazejici se
v okoli tfisel, genitdlii, perinea a perianalni oblasti.
DiferencidIni diagndza zahrnuje ekzém, lichen
simplex chronicus, mykdzu, psoridzu, Bowenovu
chorobu, morbus Queyrat, karcinom bazalnich
bunék, spinoceluldrni karcinom, lichen sclerosus
(6). Loziska se vyvijeji dlouhodobé a mohou po-
stihnout celou genitoandlni nebo inguinoanal-
ni oblast. Zvétsené regionalni uzliny svéd¢i pro
mozné metastatickeé Sitenf, které probiha zpravidla
per continuitatem, ale také lymfogenni, ¢i hema-
togenni cestou (4). Zakladni lé¢ebnou metodou
u neinvazivni extramamdarni Pagetovy choroby
je chirurgickd excize s dvoucentimetrovym bez-
pecnostnim lemem. Nutnost dostatecné Sirokého
bezpecnostniho lemu je podminéna subklinickym
ffenim nadoru v okrajich 1ézi, cozZ je pro tento



Obrdzek 1. Pagetovy buriky s jemné PAS pozitivni cytoplasmou, s objemnym jadrem a distinktnim

nukleolem. Ojedinéld mitotickd figura. Barveni PAS, zvétSeni 100x

typ karcinomu charakteristické. Vzhledem k tomu,
Ze nemoc postihuje predevsim starsi populaci,
ne vsichni pacienti mohou podstoupit opera¢ni
vykon.Vtomto piipadé alternativou lécby je foto-
dynamické terapie (PDT). PDT pouzivé fotosenziti-
zacni latku, kterd po aktivaci svétlem urcité vinové
délky vyvolava chemické reakce v bunkach, nici
postizené tkané.V praxi se ¢asto vyskytujf pfipady
plosné rozsahlého postizeni nddorem, kde radikalnf
excize neni moznd nebo by vedla k funkénim de-
fektlim ve smyslu inkontinence mocinebo stolice.
V téchto pripadech Ize doporucit lé¢bu radiacni,
kterd md dobré vysledky. V nedavnych studiich
byla popséna klinickd a histologicka remise pfi

uZitf 5% imiquimodi v krému aplikovaném denné
po dobu 6 tydnt (6). Chemoterapie nebyva pfilis
Ucinnd, doporucuji se kombinované rezimy s epiru-
bicinem, vinkristinem, platinou, 5—-fluorouracilem,
mitomcyinem C, docetaxelem (1). Je-li pfidruzen
visceralnikarcinom, Ié¢ba zahrnuje primarmé lécbu
asociované malignity a totalnf excizi koznf léze.
Obecné plati, Ze pacienti s EMPD in situ maji dob-
rou progndzy, ale piftomnost koznf invaze nebo
piftomnost metastdz vyrazné zhorsuje progndzu.
Podobné EMPD spojené s visceralni malignitou
pfindsi horsi progndzu (4). Progndza tedy zavisi
na v¢asné diagndze s definitivni chirurgickou léc¢-
bou. Uplné zotaveni je mozné u pacientd s Cist®
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epidermalni nemocf a negativnimi okraji po chi-
rurgickém vykonu.

Zavér

Extramamarni forma morbus Paget lokalizova-
né na skrotu je pomérné vzacna. Castdji se EMPD
vyskytuje u Zen a obvykle zacind v paté dekade
Zivota, nebo pozdéji. Klinicky vzhled a histopato-
logicky nélez se podoba mamarni formé Pagetovy
choroby. Projevy onemocnéni jsou ¢asto nespeci-
fické. Léze mohou pfipominat spinoceluldrni kar-
cinom in situ, melanom nebo benigni dermatdzu.
To mUze mit za nasledek opozdénou diagnostiku
onemocnéni. Diagnostika je provedena na zakla-
dé histologického vysetfeni s imunohistochemic-
kou analyzou. Nejcast&jsim priznakem je svédént.
Onemocnéni ¢asto byva spojeno s novotvary mo-
¢ového méchyre, mocové trubice, prostaty ¢i s ko-
lorektdlnim karcinomem. Lé¢ba vetsinou zahrnuje
chirurgické odstranéni, alternativou je radioterapie,
fotodynamicka terapie ¢ilaserové ablace. Prognéza
je z&visla na tom, zda nemoc presahuje epidermis
a adnexdini epitel. Pokud je spojena s viscerdlnim
karcinomem, prognéza je Spatna.
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