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Primaarne kusitivahk - kirjanduse
lihiulevaade ja haigusjuhu kirjeldus

Maris Niibek?, Martin Kivi2

58aastane naine poordus giinekoloogi vastuvotule valutu s6lmekesega kubemes.
Liimfis6lme biopsial oli tegemist lamerakulise vihi metastaasiga, mille algkollet
ei leitud. Onkoloogide konsiiliumi otsusel midarati vaagnapiirkonna regionaalsete
lumfisdlmede Kiiritusravi. Umbes aasta parast esmast visiiti avastati regulaarsel giine-
koloogilisel kontrollil patsiendi kusiti avas poliiiipjas moodustis, mille histoloogiline
uuring kinnitas lamerakulise vihi diagnoosi. Uretrektoomia jirel rajatud epitsiistos-
toom pohjustas patsiendil kusepdie vdljakannatamatut drritust, mistéttu tehti tsiist-
ektoomia ja rajati Brickeri juha uriini eemaldamiseks. Primaarne kusitivihk on viga
harva esinev urotraktikasvaja, mille simptomite varieeruva viljenduse tottu voib olla

haigus raskesti diagnoositav.

Primaarset kusitivihki (PUC - primary
urethral carcinoma) defineeritakse kui
esmaselt avastatud ureetra kartsinoomi,
mis pole tekkinud mone teise urotrakti-
kasvaja jarel. Sekundaarselt esineb mone
teise kuseteedekasvaja retsidiivina ureetra
kartsinoomi koige sagedamini poievdhi
korral parast radikaalset tsiistektoomiat.
PUCst moodustab 54-65% uroteliaalne ehk
transitoorrakuline kartsinoom, 16-22%
lamerakuline kartsinoom ning 10-16%
adenokartsinoom (1).

PUC on harva esinev, moodustades alla
1% koikidest maliigsetest kasvajatest. 2008.
aastal oli 27-s Euroopa riigis ureetravéhi
diagnoosiga 4292 patsienti. Hinnanguliselt
esineb Euroopas 655 uut juhtu aastas (2).
Meestel esineb PUCd rohkem kui naistel:
Pohja-Ameerikas hinnanguliselt meestel
4,3 juhtu ja naistel 1,5 juhtu tthe miljoni
inimese kohta. Histoloogilistest alavor-
midest esineb meestel kdige sagedamini
uroteliaalset kartsinoomi, naistel adenokart-
sinoomi. Naistel leitakse kasvaja sagedamini
juba lokaalselt voi regionaalselt levinud
staadiumis, samuti on neil kasvajad tihti
madalama diferentseerumisastmega (ingl
high grade) (3). Haigestumine on suurim
75-84aastaste seas (4).

PUC riskiteguriteks on meestel ureetra
striktuur, krooniline ureetra arritus
(vahelduv kateteriseerimine, uretroplas-
tika), krooniline uretriit, valine Kiiritusravi,
eesnddrme brahhiiteraapia (sisemine- ehk
lahikiiritusravi). Naistel on peamised riski-

tegurid ureetra divertiikulid ning korduvad
urotraktiinfektsioonid (1). Samuti on leitud
seoseid inimese papilloomiviiruse (ingl
human papillomavirus e HPV) infektsiooni ja
lamerakulise ureetrakartsinoomi vahel (5).

Keskmine 1 aasta elulemus ureetravahi
korral on 71% (1), 5 ja 10 aasta elulemus
vastavalt 46 ja 31% (3). Elulemus soltub
diagnoosimise hetkel olevast tuumori dife-
rentseerumisastmest, staadiumist, suuru-
sest, histoloogilisest leiust, regionaalsete
limfisdlmede haaratusest ja kaugmetastaa-
side olemasolust. Halvema prognoosiga
seotud tegurid on vanus lile 65 eluaasta, must
rass, tuumori proksimaalne lokalisatsioon ja
kaasuv podievahk (1). Histoloogilistest vormi-
dest on adenokartsinoom naistel seotud
suurema suremusega, meestel on vastupidi
adenokartsinoom suhteliselt soodsa prog-
noosiga (3). Samuti soltub elulemus raken-
datava ravi ulatusest ja radikaalsusest (1).

DIAGNOOSIMINE

Simptomid nagu hematuuria ning verine
eritis kusitist esinevad kuni 62%-1 patsien-
tidest. Esimeste kliiniliste simptomite
avaldumisel on vihk 45-57%-1 patsientidest
juba lokaalselt levinud staadiumis. Haiguse
progresseerumisel voib vdlja kujuneda
uretraalne mass, uriini voolutakistus, valud
vaagnapiirkonnas, uretrokutaanne fistel,
abstsess, diispareuunia, korduvad urotrakti-
infektsioonid (1, 6). Suurenenud regio-
naalsed limfisolmed on sageli viide juba
metastaseerunud haigusele (1). Diferent-
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siaaldiagnostiliselt tuleks silmas pidada ka
teisi kasvajaid, mis voivad metastaseeruda
vaagnapiirkonna regionaalsetesse liimfisol-
medesse, sealhulgas anaal-, pdrasoole- ja
podievahki, naistel lisaks emakakaela, muna-
sarja, tupe ja vulva pahaloomulisi kasvajaid
ning meestel prostata-kartsinoomi (7).
PUC kahtluse korral peaks ldbivaatus
meestel hdlmama vilissuguelundite ning
digitaalset pdrasoole ja eesnddrme palpat-
siooni, et hinnata tihedate kollete voi
masside olemasolu (8). Naistel peaks labi-
vaatus sisaldama gilinekoloogilist ldbivaatust
ning ureetra palpatsiooni. Metastaatiliste
limfis6lmede avastamiseks tuleb palpee-
rida bilateraalselt kubeme limfisdlmi
(9). Nimelt toimub ureetra proksimaalse
osa limfaatiline drenaaz vilimistesse ja
sisemistesse iliakaalsetesse ja obturatoor-
setesse limfisolmedesse, ureetra distaalse
osa drenaaz kubeme pindmistesse ja stiva-
limfisélmedesse (1, 10).
Uretrotsiistoskoopial saab hinnata
kasvaja ulatust, lokalisatsiooni ning teha
biopsiat. Samuti voimaldab see vilistada
kaasuva pdietuumori olemasolu (8). Magnet-
resonantstomograafiat (MRT) peetakse
koige sobilikumaks ureetravidhi algkolde
levikuulatuse, suuruse ja edaspidi ka ravivas-
tuse hindamiseks. Regionaalsete limfisdl-
mede haaratuse hindamiseks sobib nii
MRT kui ka kompuutertomograafia (KT),
kaugmetastaaside hindamiseks KT (1).

RAVI

Ureetravahi ravi séltub eelkdige patsiendi
soost, kasvaja tdpsest asukohast ning kasvaja
staadiumist. Varajaste staadiumite korral on
peamiseks ravimeetodiks kirurgiline ravi,
hilisemate staadiumite korral lisanduvad
kiiritus- ja keemiaravi.

Meestel on kuldstandardiks distaalse PUC
korral totaalne véi osaline penektoomia,
soltuvalt sellest, kas suudetakse sdilitada
piisavalt peenise pikkust koos kasvajava-
bade resektsioonijoontega (10). Distaalne
uretrektoomia on peamiseks alternatiiviks
peenise amputatsioonile lokaalse distaalse
ureetravahi korral, andes funktsionaalselt
parema tulemuse ning elukvaliteedi (11).
Ureetra eesnddrme osa mitteinvasiivse
uroteliaalse vdhi ning carcinoma in situ
korral on ureetrat sddstvaks meetodiks
transuretraalne resektsioon koos sellejargse
Bacillus Calmette-Guérin’i (BCG) immunote-
raapiaga (1). Intravesikaalset BCG-teraapiat

on kasutatud mitteinvasiivse pdievahi ravis
rohkem kui 30 aastat (12). Patsientidel, kellel
esineb lisaks ka prostata nddrmete ja strooma
haaratus, on tsiistoprostatektoomia koos
vaagna limfadenektoomiaga nii primaarseks
ravivdoimaluseks kui ka BCG-teraapia ebaon-
nestumise jarel kasutatavaks meetodiks (1).

Naistel on peamiseks kirurgiliseks
raviviisiks radikaalne uretrektoomia koos
periuretraalsete kudede eemaldamisega (1).
Distaalse ureetravahi korral, kui intraope-
ratiivselt suudetakse tagada kasvajavabad
resektsioonijooned, on voimalik rakendada
ka ureetrat sddstvat operatsiooni (lokaalne
ekstsisioon, transuretraalne resektsioon,
distaalne uretrektoomia) eesmargiga saili-
tada alumise urotrakti terviklikkus ja
funktsioon (1, 10). Siiski on tdheldatud, et
22-60%-1 patsientidest tekib 12-14 aasta
jooksul lokaalne retsidiiv (13).

Limfisdlmedesse metastaseerunud
ureetravahi korral on ravimeetoditeks
regionaalsete limfisdlmede eemaldamine,
radioteraapia ning kemoteraapia. Kuigi
hetkel puudub kindel tdendus profiilakti-
liseks regionaalseks liimfadenektoomiaks
ning soovitatakse esmalt nn vahimees-
limfisélmede biopsiat, siis madalalt dife-
rentseerunud T1- vdi suurem kasvaja voib
olla tiheks profiilaktilise limfadenektoomia
ndidustuseks (8).

Radioteraapia pole meestel monoteraa-
piana seni hdid tulemusi ndidanud (10).
Naistel on peamiseks ravi edukust méaara-
vaks teguriks pigem tuumori ulatus kui
radioteraapia tiitip (véline Kiiritusravi, brah-
hiiteraapia) (1). Néditeks saavutati 5Saastane
lokaalne kontroll 86 patsiendist 74%-1, kui
tuumor haaras vaid osa ureetrast, ning 48%-,
kui tuumor haaras ureetrat terviklikult (10).
Naiste puhul voib radioteraapia olla alterna-
tiiviks kirurgilisele ravile, kuid tuleb arvesse
votta kiiritusravi voimalikke tiisistusi nagu
ureetra stenoos, fistuli formeerumine,
nekroos, tsiistiit ja hemorraagia (1).

Neoadjuvantne keemiaravi on ndidanud
paremaid tulemusi kui adjuvantne kemote-
raapia vdi kemoteraapia monoteraapiana.
Niiteks on leitud, et tsisplatiinipdhine
operatsioonieelne keemiaravi parandab elule-
must lokaalselt levinud uroteliaalse vihiga
haigetel ning on seotud vdiksema progres-
siooniriskiga kui adjuvantne keemiaravi.
Lokaalselt levinud lamerakulise vahi korral
on radioteraapia koos radiosensitiseeriva
kemoteraapiaga voimalik ravivalik genitaa-
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lide sdilitamiseks (1). Lokaalse tuumoriga
patsientidel, kellele rakendati 1dhtuvalt
kasvaja histoloogilisest vormist kombinee-
ritud kemoteraapiat, mis koik sisaldasid
tihe preparaadina tsisplatiini, saavutati hea
ravivastus 72%-1 patsientidest (14).

HAIGUSJUHT

2014. aasta oktoobri alguses poordus
58aastane naine Ida-Tallinna Keskhaiglasse
giinekoloogi vastuvotule, kaebuseks kolm
néddalat tagasi paremale kubemepiirkonda
tekkinud valutu s6lmeke. Transvaginaalsel
ultraheliuuringul jai kahtlus endomeetriumi
hiiperplaasia suhtes. Tuumorimarkerid olid
negatiivsed ning PAP-test pahaloomulisust
ei ndidanud.

Patsient suunati edasi tildkirurgi vastuvo-
tule, kus kubeme liimfisdlm eemaldati histo-
loogiliseks uuringuks. Tegemist oli sarves-
tuva lamerakulise vdhi metastaasiga. Kasvaja
algkolde ja tdpse leviku hindamiseks tehti
patsiendile KT rindkerest, kdhust ja vaag-
nast, MRT vaagnapiirkonnast, tsiistoskoopia,
hiisteroskoopia, koloskoopia ning positrone-
missioontomograafia-kompuutertomograafia
(PET-KT). KT-s esinesid molemal pool ilia-
kaalselt suurenenud limfisélmed, paremal
ingvinaalsel 2 cm suurune metastaatiline
limfis6lm. MRT vaagnapiirkonnast niitas
patoloogiliselt suurenenud ning patoloogilise
signaali ja kontrasteerumisega limfis6lmi
paremal ingvinaalsel ja parailiakaalsel (vt
pilt 1). Tslistoskoopial patoloogilisi muutusi
ei leitud. Diagnostilisel hiisteroskoopial
voetud bioptaadid emakakaelakanalist, endo-
meetriumist ja vulva’st olid maliigsuseta.
Koloskoopias leiti anus’est 20 cm kaugusel
ligi 10 mm ldabimddduga poliilip, biopsial

Pilt 1. Magnetresonantstomograafiline uuring naitab patoloo-
giliselt suurenenud limfisdImi paremal kubemes (2015. a jaanuar).

polnud tegemist pahaloomulise leiuga.
PET-KT uuringul ilmestusid metastaatilised
limfisélmed paremal kubeme piirkonnas,
paremal parailiakaalsel ja obturatoorsel,
kuid tuumori algkollet uuringul ndhtavale
ei tulnud.

Tehtud uuringute ja kliinilise leiu alusel
oli patsiendil tegemist teadmata algkoldega
lamerakulise vdhi limfogeense levikuga
vaagna ja kubeme limfis6lmedesse. Onko-
konsiiliumi otsusega maidrati patsiendile
kuratiivses doosis palliatiivne radioteraapia.
Pohja-Eesti Regionaalhaigla kiiritusraviosa-
konnas sai patsient kiiritusravi kubeme
ja vaagna liumfisélmedele (obturatoorsed,
iliakaalsed, ingvinaalsed, presakraalsed)
kogudoosis 50 Gy.

Septembris 2015 podrdus patsient giine-
koloogi vastuvdtule jarelkontrolli. Labivaa-
tusel leiti ureetra avas monemillimeetrine
poliitipjas vohand. Patsient suunati uroloogi
vastuvotule, kus tehti tstistoskoopiline
uuring ning voeti ureetrast bioptaat, kuid
pahaloomulisust ei leitud.

Veebruaris 2016 oli korduval uroloogi
vastuvotul patsiendi ldbivaatusel tunda
ureetra valisavas tihe moodustis, mis palpat-
sioonil kergelt veritses. Tupest tuntavat
infiltratsiooni ei taheldatud. Patsiendile
tehti tsistoskoopia, kus ureetra haiguslikud
muutused lokaliseerusid ureetra vdlimises
kolmandikus. Véeti kaks bioptaati, mille
leid sobis mikroinvasiivsele lamerakulisele
kartsinoomile. Patsiendile tehtud MRT-
uuringus oli ureetra distaalne kolmandik
muutunud signaaliga, kuid koelist massi
ei kirjeldatud. Paremal parailiakaalsel olid
kaks veidi suurenenud limfisélme, mujal
limfis6lmede suurenemist ei tdheldatud.
Tépsustava uuringuna tehti PET-KT-uuring,
kus tuumori algkolle ureetras ndhtavale
ei tulnud ning haiguse kauglevikule viita-
vaid tunnuseid ei leitud. Samas tdheldati
vorreldes eelmiste PET-KT- ja KT-uuringu-
tega paremal parailiakaalsel ja paremal
ingvinaalsel kiiritusravi head raviefekti.

Onkoloogilise konsiiliumi otsusega
planeeriti patsiendile ureetra distaalse osa
resektsioon ning kiiruuringul negatiivsete
resektsioonijoonte (R0O) korral ureetra ava
rajamine tuppe. Operatsioonil polnud siiski
voimalik kasvajavabu resektsioonipiire
saavutada, mistottu tehti totaalne uretrek-
toomia koos epitsiistostoomi rajamisega.
Operatsiooni jdrel oli kasvaja TNM-klas-
sifikatsiooni jargi ypT1 ycNO cMO G2 pRO.
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2016. aasta oktoobris poordus patsient
uuesti uroloogi konsultatsioonile, kaevates
alakéhus vdga tugevaid valusid, mida
patsient seostas epitstustostoomiga.
Patsiendil oli kindel soov epitsiistostoomist
vabaneda. Seetottu tehti patsiendile tslistek-
toomia ja rajati ureteroileokutaneostoomia
uriini derivatsiooniks. Operatsiooniprepa-
raadis oli histoloogiliselt tegemist tugevalt
viljendunud kroonilis-aktiivse reaktiivse
poletikuga kusepodies ja kusejuhas ning
koldelise lameepiteliaalse metaplaasiaga,
kuid pahaloomulisust preparaadis ei olnud.

2017. aasta veebruaris pédrdus patsient
uroloogi vastuvotule jarelkontrolli.
KT-uuringul oli eelmise uuringuga vorreldes
paremal iliakaalsel olev kahe liimfis6lme
konglomeraat suurenenud ja vahetult
kraniaalsemale lisandunud iliakaalsoonte
ette uus suurenenud limfisélm. Kuna
leid sobis haiguse progressiooniga, siis
uro-onkoloogilise konsiiliumi otsusega
alustati patsiendil palliatiivset keemiaravi
GC-skeemi jargi ehk gemtsitabiini ja tsispla-
tiiniga. Augustis 2017 tehtud KT alusel olid
olemasolevad kolded suuruselt vihenenud
ning uusi koldeid polnud lisandunud, oli
saavutatud haiguse remissioon.

KOKKUVOTE

Primaarne kusitivihk on harva esineyv,
mistdttu voib ebatiilipilise simptomaatikaga
kasvaja diagnoosimine osutuda keeruliseks
ja aegandudvaks. Vdga palju infot selle
haiguse kohta parineb haigusjuhtudest ning
seetdttu puudub ka rahvusvaheliselt stan-
darditud ravialgoritm. Loplik ravimeetod
soltub patsiendi soost ning tuumori paik-
nemisest, staadiumist ja histoloogilisest
vormist.

VOIMALIKU HUVIKONFLIKTI DEKLARATSIOON

Autorid kinnitavad, et neil puudub késitletud haigusjuhuga
seotud huvikonflikt.

SUMMARY

Primary urethral carcinoma: an
overview of the literature and a case
report

Maris Niibek?, Martin Kivi2

A 58-year-old woman was seeking medical
aid because of a dense mass in her groin
that had grown during the previous 3

weeks. Biopsy of the lymph node showed
keratinizing squamous cell carcinoma whose
primary origin was unknown. Therefore,
pelvic and inguinal lymph node radiation
therapy was provided. One year after the
first symptom, a 1 cm polyp was detected in
the urethra, and histology showed squamous
cell carcinoma. The patient underwent a
total urethrectomy. As epicystostomy caused
intolerable irritation for the patient she
underwent a cystectomy with ileal conduit.
Four months later CT showed progression
of the disease and the patient started
receiving palliative chemotherapy. Currently
the disease remains controlled. Primary
urethral carcinoma (PUC) is a rare disease,
accounting for less than 1% of genitourinary
cancers. Because of its rarity, there are no
standardized treatments for PUC and avail-
able treatments can vary between different
institutions. However, the strategy in the
treatment of PUC is generally determined
by the gender of the patient, and the stage
and location of the tumour.
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