Jacek Jan Sznurkowski, Lubomir Bodnar, Mariusz Bidziriski,

© Curr Gynecol Oncol 2017, 15 (1), p. 45-53
DOI: 10.15557/€G0.2017.0004

Andrzej Bienkiewicz, Pawet Blecharz, Robert Jach, Pawet Knapp,

/bigniew Kojs, Jan Kotarski, Janina Markowska, Radostaw Madry,
Marcin Misiek, Wtodzimierz Sawicki, tukasz Wicherek, Antoni Basta

Received: 10.05.2017
Accepted: 22.05.2017
Published: 31.05.2017

Zalecenia Polskiego Towarzystwa Ginekologii Onkologicznej dotyczace

diagnostyki i leczenia raka sromu

Recommendations of the Polish Gynecological Oncology Society for the diagnosis

and treatment of vulvar cancer

Wersja 2017.1/ Version 2017.1

Adres do korespondencji / Correspondence: Jacek Sznurkowski, e-mail: jacek sznurkowski@gumed.edu.pl

ETIOLOGIA/ETIOPATOGENEZA"

spolczesnie wyrdzniamy dwie glowne grupy
Wraka plaskonablonkowego sromu (squamous

cell carcinoma, SCC), réznigce si¢ zasadniczo:
etiologia, modelem epidemiologicznym, patogeneza i obra-
zem morfologiczno-klinicznym:

I. Rak sromu zwiazany z infekcja HPV (HPV-linked SCC) -
powstaje w wyniku progresji srodnablonkowej neoplazji
sromu — VIN (vulvar intraepithelial neoplasia) niezrdzni-
cowanego — undifferentiated form of VIN (VIN usual type).
Model epidemiologiczny VIN niezrdznicowanego:

« mlode kobiety;

« typ histologiczny papulosis bowenoidalis;

 wyrazna symptomatologia;

« wystepuje w postaci ostro odgraniczonych grudek
i plam wystajacych nad poziom skéry niezmienionej;

o brak zwigkszonej ekspresji p53.

Prawdopodobienstwo progresji niezréznicowanego VIN

do inwazyjnego raka sromu SCC wynosi 3-4%. Wyrazny

wzrost czestosci przypadkow niezréznicowanego VIN

w ostatnich trzech dekadach przyczynit si¢ do umiarko-

wanego wzrostu czestoéci zachorowan na SCC sromu.

II. Rak sromu niezwigzany z infekcja HPV (non-HPV-
linked SCC) - powstaje w wyniku progresji VIN zr6zni-
cowanego - differentiated form of VIN (VIN typu pro-
stego — simplex-type VIN — dawniej VIN II i VIN III).
Model epidemiologiczny VIN typu prostego:

o starsze kobiety;

« typ histologiczny rogowaciejacy;

o stabo wyrazona symptomologia;

 wystepuje w postaci pojedynczych duzych ognisk;

o komorki bazalne i parabazalne wykazujg znaczng eks-
presje p53 i aneuploidie DNA;

ETIOLOGY/ETIOPATHOGENESIS™

Two main subtypes of vulvar squamous cell carci-

noma (SCC), which differ in their etiology, epide-

miological model, pathogenesis and the morpho-
clinical appearance, have been distinguished:

I. Vulvar cancer associated with human papillomavirus
(HPV) infection (HPV-linked SCC) - which develops
as a result of vulvar intraepithelial neoplasia (VIN) -
undifferentiated form of VIN (VIN usual type). The epi-
demiological model of undifferentiated VIN:

o young women;

« histological type: bowenoid papulosis;

o clear symptomatology;

o presents as well-delineated papule and macular lesions
elevated above the level of the surrounding unchanged
skin;

o lack of p53 overexpression.

The risk of progression of undifferentiated VIN to inva-

sive vulvar SCC is 3-4%. The significant increase in the

incidence of undifferentiated VIN over the last three
decades has contributed to a moderate increse in the
incidence of vulvar SCC.

II. Vulvar cancer not associated with HPV infection (non-
HPV-linked SCC) - develops as a result of progression
of the differentiated form of VIN (usual type of VIN,
formerly known as VIN II and VIN III).

The epidemiological model of usual type of VIN:

o older women;

o keratinizing histological type;

« poorly expressed symptomatology;

o presents as single, large focal lesions;

o basal and parabasal cells overexpress p53 and reveal
DNA aneuploidy;
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o czesto towarzyszy liszajowi twardzinowemu oraz
hiperplazji ptaskonabtonkowe;j.

Prawdopodobienstwo progresji zréznicowanego VIN
do inwazyjnego raka sromu wynosi 10-40%. Nie jest
do konca poznany udzial egzo- i endogennych karcy-
nogenow (szkodliwe warunki pracy, np. ekspozycja na
impregnowane olejem odpady u pracownikéw branzy
odziezowej).

SKRINING

Obecnie nie majg zastosowania przesiewowe badania
w kierunku raka sromu.

PROFILAKTYKA

Na obecnym poziomie wiedzy trudno oceni¢, czy szcze-
pienia profilaktyczne przeciwko nasilonej dysplazji szyjki
macicy (cervical intraepithelial neoplasia, CIN 2+) wywo-
tanej onkogennymi typami wiruséw HPV wplywaja na
zachorowalnos$¢ na SCC.

DIAGNOSTYKA®@#

Nalezy wykona¢ biopsje klinowa kazdej podejrzanej zmiany
na sromie, a w przypadku rozpoznania raka koniecznie
przeprowadzi¢ badania obrazowe w celu wykluczenia roz-
siewu choroby i/lub podejrzanych radiologicznie weztow
chlonnych miednicznych i/lub pachwinowych (wplyw na
decyzje o biopsji wezta wartowniczego - sentinel lymph
node biopsy, SLNB). Rekomenduje si¢ wykonanie co naj-
mniej tomografii komputerowej miednicy i jamy brzusznej
oraz przegladowego zdjecia klatki piersiowej.

Dodatkowe badania rekomendowane podczas diagnostyki
raka sromu to:

« cytologia szyjki macicy;

« kolposkopia/wulwoskopia;

« ocena endometrium: ultrasonografia i/lub biopsja;

« rutynowe przedoperacyjne badania krwi.

Przy zakwalifikowaniu chorej do leczenia operacyjnego dla
zmian >2 cm zaleca si¢ wykonanie przed zabiegiem posie-
wow bakteriologicznych z guza w celu dobrania celowanej
antybiotykoterapii okolooperacyjnej®.

ROZPOZNANIEZ™®

Diagnoze¢ mozna postawi¢ wylgcznie na podstawie bada-
nia histopatologicznego. Wynik powinien zawiera¢ co
najmniej informacje¢ o typie histologicznym nowotworu
i gteboko$ci jego naciekania.

Metoda stuzaca do pobrania materiatu do oceny patologicz-
nej jest adekwatnie gleboka biopsja klinowa guza. Bioptat
powinien zawiera¢ fragment guza wraz z podscieliskiem*.

* Uwaga: Glebokos¢ inwazji okresla si¢ jako wymiar guza mierzony od granicy nablonka
i podscieliska w przylegajacej najbardziej powierzchownej brodawce do najglebszego
punktu inwazji.
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o frequently coexists with lichen sclerosus and squa-
mous hyperplasia.

The risk of progression of differentiated VIN into inva-

sive vulvar cancer is 10-40%. The contribution of exo-

and endogenous carcinogens (harmful working con-

ditions, such as exposure to oil-impregnated waste in

garment workers) is not fully understood.

SCREENING
There is currently no screening for vulvar cancer available.

PREVENTION

At the present level of knowledge, it is difficult to assess
whether preventive vaccination against cervical intraepithe-
lial neoplasia (CIN 2+) caused by the oncogenic HPV types
has an impact on the incidence of SCC.

PRETREATMENT ASSESSMENTZ™

Wedge biopsy of each suspicious vulvar lesion should be
preformed, and, in the case of cancer diagnosis, diagnos-
tic imaging should be performed to exclude cancer spread
and/or radiologically suspicious pelvic and/or inguinal
lymph nodes (impact on the decisions regarding sentinel
lymph node biopsy - SLNB). At least pelvic and abdomi-
nal computed tomography as well as a chest X-ray are rec-
ommended.

Additional recommended diagnostic tests for vulvar can-
cer include:

« cervical cytology;

o colposcopy/vulvoscopy;

« endometrial evaluation: ultrasonography and/or biopsy;
« routine preoperative blood tests.

When qualifying a patient for surgical treatment, it is rec-
ommended for tumors >2 cm to perform tumor bacterio-
logical culture in order to select appropriate targeted peri-
operative antibiotic prophylaxis®.

DIAGNOSIS®Z

The diagnosis is based on histopathological findings
only. The histopathological report should contain data
on the histological type of the tumor and the depth of
infiltration.

Appropriately deep wedge biopsy is a method used for
the collection of material for pathological examination.
The biopsy specimen should contain a cancer nest with sur-
rounding stroma*.

If the diameter of the vulvar lesion is <2 cm, and the
depth of invasion in the wedge biopsy specimen does not
exceed 1 mm, the tumor may be removed with a 10-mm

* Note: Determination of depth of invasion is made by taking a tumor size measurement from
the epithelium-stroma border of the most superficial dermal papilla to the bottommost
point of the tumor invasion.
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Jezeli zmiana na sromie ma $rednice <2 cm, a glebokos¢
naciekania w bioptacie klinowym nie przekracza 1 mm,
to zmiane mozna usunac z zewnetrznym 10-milimetro-
wym marginesem tkanek zdrowych (biopsja wycieciowa)
i wysta¢ do $rédoperacyjnej oceny histopatologicznej w celu
weryfikacji, czy rzeczywiscie gltebokos¢ nacieku na catym
obszarze jest mniejsza od 1 mm. Potwierdzenie braku inwa-
zji >1 mm na calej powierzchni guza zwalnia od obowiazku
oceny statusu regionalnych wezléw chlonnych.

OCENA STOPNIA
ZAAWANSOWANIA®

Zaawansowanie w raku sromu okreéla sie w stopniach chi-
rurgiczno-patomorfologicznych. Aktualna klasyfikacja Mie-
dzynarodowej Federacji Ginekologii i Pofoznictwa (Inter-
national Federation of Gynecology and Obstetrics, FIGO)
rakéw sromu zostata wprowadzona w 2009 roku®. Tab. 1
przedstawia klasyfikacje z roku 2009 w powiazaniu z aktu-
alnym systemem TNM wedlug Union for International Can-
cer Control (UICC) obowigzujacym od 2010 roku.

LECZENIE?236

Leczenie raka sromu obejmuje chirurgie, radioterapie,
radiochemioterapie oraz chemioterapie.

Schematyczny udzial poszczegélnych metod leczenia
w zalezno$ci od stopnia zaawansowania choroby wedlug
FIGO przedstawia ryc. 1.

Rekomendowany udzial chirurgii, chemioterapii oraz
radioterapii w procesie leczenia pierwotnego raka sromu
zgodnie z medycyna oparta na dowodach (evidence-based
medicine, EBM) wynosi odpowiednio 89,3%, 6,4% i 39%"%.

Chirurgia

Zabieg operacyjny polega na miejscowym wycieciu zmiany

lub radykalnym usunieciu sromu w celu uzyskania ade-

kwatnego marginesu tkanek zdrowych. W zaleznosci od
sytuacji klinicznej konieczne moze by¢ wykonanie zabie-
gow na uktadzie chlonnym, takich jak:

1. biopsja wezla wartowniczego;

2. systematyczna limfadenektomia pachwinowo-udowa;

3. selektywna limfadenektomia pachwinowo-udowa.

O udziale chirurgii w procesie leczenia (wraz z jej zakre-

sem) decyduja cztery przedoperacyjne warianty kliniczne

choroby:

1. Zmiana pierwotna ograniczona wylacznie do sromu bez
podejrzanych klinicznie i radiologicznie wezléw chton-
nych (wczesna postac raka).

Rekomendowany sposéb postepowania przedstawia
ryc. 2.

2. Zmiana pierwotna ograniczona wylacznie do sromu
z podejrzanymi klinicznie i radiologicznie weztami
chlonnymi (pdzna postaé raka). Rekomendowany spo-
sOb postepowania przedstawia ryc. 3.
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margin of healthy tissue (excisional biopsy) and sent for
an intraoperative histopathological examination to ver-
ify whether the depth of infiltration is less than 1 mm
throughout the entire evaluated area. Confirmed absence
of invasion >1 mm throughout the tumor surface elimi-
nates the need for the assessment of regional lymph node
status.

STAGING®

The clinical stage of vulvar cancer is determined in sur-
gical-pathomorphological grades. The current classifica-
tion of the International Federation of Gynecology and
Obstetrics (FIGO) for vulvar cancer was introduced in
2009®. Tab. 1 presents 2009 classification in conjunc-
tion with the 2010 Union for International Cancer Con-
trol TNM system.

TREATMENT 239

The treatment of vulvar cancer involves surgery, radiation
therapy, chemoradiation and chemotherapy.

Contribution of different treatment modalities in relation to
the FIGO stage is shown in Fig. 1.

According to evidence-based medicine (EBM), the recom-
mended contribution of surgery, chemotherapy and radi-
ation therapy in the primary treatment of vulvar cancer is
89.3%, 6.4% and 39%, respectively”®.

Surgical treatment

Surgical treatment involves wide local tumor excision or

radical vulvectomy to obtain an adequate healthy tissue

margins. Depending on the clinical appearance of the dis-
ease, the following surgical procedures with respect to the
lymphatic system may be necessary:

1. sentinel lymph node biopsy;

2. systematic inguinofemoral lymphadenectomy;

3. selective inguinofemoral lymphadenectomy.

The contribution (and the extent) of surgery to the process

of treatment depends on the four preoperative clinical vari-

ants of the disease:

1. Primary tumor limited to the vulva with no clinically
or radiologically suspicious lymph nodes (early stage of
the cancer). The recommended management is shown
in Fig. 2.

2. Primary tumor limited to the vulva with clinically and
radiologically suspicious lymph nodes (late cancer). The
recommended management is shown in Fig. 3.

3. Primary tumor spreading beyond the vulva, with no
clinically and radiologically suspicious lymph nodes
(early cancer). The recommended management is shown
in Fig. 4.

4. Primary tumor spreading beyond the vulva, with no clini-
cally and radiologically suspicious lymph nodes (late can-
cer). The recommended management is shown in Fig. 5.

DOI: 10.15557/€60.2017.0004
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F1G0 2009

TNM UICC2010

| — guz ograniczony do sromu lub krocza bez przerzutéw w weztach chtonnych
[ —tumor confined to the vulva or perineum with no nodal metastasis

1A — zmiana o $rednicy <2 cm z inwazja podscieliska <1,0 mm
1A — lesions <2 cm in size, confined to the vulva or perineum and with stromal invasion <1.0 mm

T1ANOMO

IB — zmiana o $rednicy >2 cm z inwazja podscieliska >1,0 mm
1B — lesions >2 cm in size or with stromal invasion >1.0 m, confined to the vulva or perineum

T1BNOMO

Il - guz bez wzgledu na wielkos¢ z naciekiem obejmujacym dolna czes¢ cewki moczowej i/lub pochwy czy odbytu, bez przerzutéw w weztach
chtonnych
Il tumor of any size with extension to adjacent perineal structures (1/3 lower urethra, 1/3 lower vagina, anus) with negative nodes

T2NOMO

Il - quz bez wzgledu na wielko$¢ z lub bez nacieku obejmujacego 1/3 dolng czes¢ cewki moczowej i/lub 1/3 dolng czes¢ pochwy czy odbyt [T1B], [T2], z przerzutami

do weztéw chtonnych pachwinowo-udowych [N1], [N2]

Il — Tumor of any size with or without extension to adjacent perineal structures (1/3 lower urethra, 1/3 lower vagina, anus) [T1], [T2], [T3], with positive inguino-femoral lymph nodes [N1], [N2]

N1a — jeden przerzut do wezta chtonnego >5 mm
m NTa —with Tlymph node metastasis (=5 mm)

N1b — 1-2 przerzuty do weztdw chtonnych <5 mm
N1b — with 1-2 lymph node metastases (<5 mm)

T1Blub T2 N1aM0
T1Bor T2 N1aMo
T1B lub T2 N1hMO
T1Bor T2 N16MO

N2a — dwa lub wigcej przerzutéw do weztéw chtonnych >5 mm
N2a — with 2 or more lymph node metastases (=5 mm)

N2b — trzy lub wiecej przerzutéw do weztéw chtonnych <5 mm
N2b — 3 or more lymph node metastases (<5 mm)

T1B lub T2 N2aM0
T1Bor 12 N2aMO
T1B lubT2 N2bMO
T1B or T2 N26bMO

N2c¢ - zajety wezet z rozsiewem pozatorebkowym

. N2c¢ — with positive nodes with extracapsular spread

T1B lub T2 N2cMO
T1Bor T2 N2cMo

IV — guz naciekajacy inne miejscowe struktury (2/3 gornej czesci cewki moczowej, 2/3 gérnej pochwy, btone $luzowa pecherza, btone sluzowa odbytnicy, kosci miednicy [T3]

i/lub nieruchomy, owrzodziaty wezet chtonny pachwinowo-udowy, i/lub przerzuty odlegte [M]
IV —tumor invades other regional (2/3 upper urethra, 2/3 upper vagina), or distant structures and/or fixed or ulcerated inguino-femoral lymph nodes

13, kazde N, MO
IVA N3 — nieruchomy lub owrzodziaty wezet pachwinowo-udowy 13, any N, MO
N3 — fixed or ulcerated inguino-femoral lymph node KazdeT, N3, M0
Any T N3, MO
IVB M1 - kazdy odlegty przerzut facznie z przerzutami do weztéw chtonnych w obrebie miednicy KazdeT, kazde N, M1
M1 —any distant metastasis including pelvic lymph nodes Any Tany N, M1

do najgtebszego punktu inwazji.

Uwaga: Gtebokos¢ inwazji podscieliska okresla sie jako wymiar guza mierzony od granicy nabtonka i podscieliska w przylegajacej najbardziej powierzchownej brodawce

Note: The depth of invasion should be measured from the epithelial junction of the most superficial adjacent dermal papilla to the deepest point of invasion.

Tab. 1. System klasyfikacji klinicznej raka sromu wedtug FIGO z 2009 roku w powigzaniu z aktualnym systemem TNM wedlug UICC

obowigzujgcym od 2010 roku

Tab. 1. FIGO 2009 staging system of vulvar cancer in relation to current TNM system established in 2010

3. Zmiana pierwotna przekraczajaca granice sromu bez
podejrzanych klinicznie i radiologicznie weziéw chion-
nych (wczesna postac raka). Rekomendowany sposob
postepowania przedstawia ryc. 4.

4. Zmiana pierwotna przekraczajaca granice sromu
z podejrzanymi klinicznie i radiologicznie weztami
chtonnymi (pdzna postaé raka). Rekomendowany spo-
sOb postepowania przedstawia ryc. 5.

DOI: 10.15557/€60.2017.0004

The following patients may be qualified for pelvic exenteration:

« in good overall condition;

« with no metastases to para-aortic lymph nodes (laparo-
scopic assessment);

o with no distant metastases (chest and abdominal com-
puted tomography);

o with tumor limited to the lesser pelvis, with no pelvic wall
infiltration;

o consenting to surgical treatment.

CURR GYNECOL ONCOL 2017, 15 (1), p. 45=53
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( Szerokie miejscowe wyciecie zmiany
1A z 1-centymetrowym marginesem
Wide local resection of the tumor
with 1.cm margin

e D
1B Radykalna wulwektomia z limfadenektomia
. . pachwinowa po stronie zmiany
szI;[Ie]; /l/)eg;)znme Radical vulvectomy with inguinal
lymphadenectomy on the tumor side
J Pozytywne marginesy i/lub
pozytywne wezty chfonne
Positive margins and/or
~N L
. positive lymph nodes
B Radykalna wulwektomia z obustronng
. . limfadenektomia pachwinowa
zm'?;;{;ﬁg;;?'"'e Radical vulvectomy with bilateral . Leczenie uzupetniajace
inguinal lymphadenectomy Adjuvant therapy
J
e N
5 Pierwptne Ieczgnie operacyjne | |
Primary surgical treatment
A\ J
~
] Pierwotna chemioradioterapia
Indywidualnie 5| (zcotygodniowg podaza cisplatyny)
Individually J Primary chemoradiation
(with weekly cisplatin)
( h 4 1\
" . ) Leczenie chirurgiczne
—> Neo;/gét;\gﬁr‘);gmecﬁneogzzerapla > lub chemioradioterapia
d py L Surgical treatment or chemoradiation )

Chemioterapia

IVB

Dla FIGO IB dopuszcza sie leczenie oszczedzajace: zmodyfikowana radykalna wulwektomia.

Sparing treatment, .e. modified radical vulvectomy, is acceptable in FIGO stage IB.

Y

Chemotherapy

Ryc. 1. Zasady skojarzonego leczenia raka sromu w zaleznosci od stopnia zaawansowania wg FIGO
Fig. 1. Treatment regimen of vulval cancer depending on FIGO classification stage

Do zabiegu wytrzewienia mozna zakwalifikowa¢ chore:

o w dobrym stanie ogdlnym;

o bez przerzutéow do wezléw chlonnych okotoaortalnych
(ocena laparoskopowa);

o bez przerzutéw odleglych (tomografia komputerowa
klatki piersiowej i jamy brzusznej);

o znowotworem ograniczonym do miednicy mniejszej, bez
naciekania jej $cian;

o wyrazajace zgode na zabieg operacyjny.

Biopsja wezta wartowniczego

Dla procedury wezla obserwuje sie dluga krzywa ucze-
nia i jest ona zalezna od do$wiadczenia chirurga, dlatego
staje si¢ wiarygodna dopiero po minimum 10-krotnym
weczesniejszym wykonaniu. Pracownia histopatologiczna
powinna wykonywa¢ rutynowo $rédoperacyjnie ultrasta-
ging pobranych weztéw chlonnych.

CURR GYNECOL ONCOL 2017, 15 (1), p. 45=53

Sentinel lymph node biopsy

The procedure of sentinel lymph node biopsy is charac-
terized by a long learning curve, which depends on sur-
geon’s skills; therefore it becomes reliable after perform-
ing a minimum of 10 procedures. Histopathological
evaluation should be performed as a routine intraopera-
tive ultrastaging of the collected lymph nodes.

Radiation therapy

Postoperative radiation therapy®

It should be used in patients, in whom non-radical resec-
tion of primary tumor and/or the presence of metasta-
ses in the inguinal, iliac or obturator lymph nodes was
confirmed based on histopathological findings. If more
than 2 lymph nodes are involved or the subcapsular can-
cer spread is found in a single lymph node, irradiation

DOI: 10.15557/€60.2017.0004
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[ Klinicznie niepodejrzane wezty chtonne J

(linically unsuspicious lymph nodes Wazesny guz pierwotny
Early primary tumor
/ \
Imiana <2 cm Imiana >2 cm
Tumor <2 cm Tumor >2 cm
. .+ . / ¢ \
{ Biopsja klinowa J Zmiana <4 cm: RWLE + SLNB¥/IFLND:
Wedge biopsy Tumor <4 am: RWLE + SINB*/IFLD:
« Jednostronna, gdy zmiana >1 cm od linii $rodkowej ciata
. o Unilateral for a tumor >1 cm from the middle line of the body
[ Glebokos¢ naciekania >1mm J [ Glebokos¢ naciekania <1 mm J - Obustronna, gdy zmiana <1 mm od linii érodkowej ciafa
Invasion depth >1 mm Invasion depth <1 mm Bilateral for a tumor <1 cm fiom the middle fine of the body
. J
K . . 4 1\
[ Biopsja wycieciowa J Zmiana >4 cm: RV + IFLND:
Excisional biopsy N Tumor >4 cm: RV + IFLND:
D + Jednostronna, gdy zmiana >1 cm od linii Srodkowej ciata
o o Unilateral for a tumor > 1 cm from the middle line of the body
[ Gigbokos¢ naciekania >1 mm J { Glgbokos¢ naciekania <1 mm J « Obustronna, gdy zmiana <1 mm od linii $rodkowej ciafa
Invasion depth > 1 mm Invasion dejm <1mm Bilateral for a tumor <1 cm from the middle line of the body
\d N o

« Jednostronna dRWanE' ;1: L>'\I1Bcr/11F(§('iq Pn Srodkowej ciata STOP lub RWLE
Uni o dde e o the b STOP or RWLE * Uwaga: Jezeli SLNB jest dodatnia, nalezy bezwzgledni
nilateral for a tumor >1cm from the middle line of the body waga: Jezell jest dodatnia, nalezy bezwzglednie
« Obustronna, gdy zmiana <1 mm od linii $rodkowej ciata wykonac IFLND. ‘
Bilateral for a tumor <1 cm from the middle line of the body *Note: Positive SLNB requires IFLND.

RWLE (radical wide local excision) — radykalne szerokie miejscowe wyciecie zmiany; SLNB (sentinel lymph node biopsy) — biopsja wezta wartowniczego; IFLND (inguino-femoral lymph
nodes dissection) — limfadenektomia pachwinowo-udowa; RV (radical vulvectomy) — radykalna wulwektomia; STOP — koniec postepowania.
RWLE — radical wide local excision; SLNB — sentinel lymph node biopsy, IFLND — inguino-femoral lymph nodes dissection; RV — radical vulvectomy; STOP — the end of therapeutic management.

Ryc. 2. Algorytm postgpowania we wczesnej postaci choroby (bez klinicznie podejrzanych weztéw chtonnych)
Fig. 2. Guidelines for early stage of disease (without clinically suspecious lymph nodes)

Lokalnie zaawansowany guz pierwotny
Locally advanced primary tumor

Rentgen klatki piersiowej, tomografia komputerowa miednicy i jamy brzusznej
Chest X-ray, pelvic and abdominal computed tomography

Guz resekcyjny niewymagajacy stomii Resekcja bedzie wymagata stomii
Resectable tumor not requiring an ostomy Resection will require an ostomy

v

Radykalne wyciecie zmiany Przedoperacyjna radiochemioterapia
Radical tumor resection Preoperative chemoradiation

)

Chrurgiczny margines Resekcja lozy guza
Surgical margin Tumor bed resection

[ wr J( e ) o ]

Pooperacyjna radioterapia Radioterapia lub dociecie, jezeli Obserwacja
Postoperative radiotherapy jest motzliwe, lub obserwacja Follow-up
Radiotherapy or re-resection

if possible or follow-up

Ryc. 3. Algorytm postegpowania w chorobie zaawansowanej miejscowo
50 | Fig 3 Guidelines for locally advanced disease
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4 N\
Klinicznie powiekszone wezty chtonne
(linically enarged lymph nodes

. J
Y
4 N\
Rentgen klatki piersiowej, tomografia komputerowa miednicy i jamy brzusznej Rozsiew poza miednice
L Chest X-ray, pelvic and abdominal computed tomography ) Extrapelvic cancer spread
~ Y N ¥
Usun powiekszone wezty i wyslij do $rédoperacyjnej oceny histopatologicznej Leczenie paliatywne, ktére moze uwzgledniac chirurgie
L Remove enlarged lymph nodes and send them for an intraoperative histopathological examination ) Palliative treatment, which may involve surgery
Meta (+) [ Meta (—)
. J J
o v
Zewnatrzotrzewnowa IFLND
selektywna PLND na podstawie )
tomografii komputerowej
Extraperitoneal selective PLND
based on computed tomography )
) . Meta (+) >2lub Meta (=) lub
R;;j clﬁ\t/siﬁ?lr?\izt()jsrlzii;u rozsiew pozatorebkowy meta (+) <1 Obserwacja
’ A Meta (+) >2 or extracapsular Meta (—) or Follow-up
Inguinal and pelvic irradiation cancer spread meta (+) <1

Meta — przerzuty do weztéw chtonnych; PLND (pelvic lymph nodes dissection) — limfadenektomia miedniczna; IFLND (inguino-femoral lymph nodes dissection) — limfadenekto-
mia pachwinowo-udowa; G (grading) — stopien zréznicowania histopatologicznego.

Meta — lymph node metastasis; PLND — pelvic lymph nodes dissection, IFLND — inguino-femoral lymph nodes dissection; G — grading.

Ryc. 4. Algorytm postgpowania w przypadku pacjentow z klinicznie podejrzanymi wezlami chtonnymi

Fig. 4. Guidelines for patients with clinically suspecious lymph nodes

Nieruchome lub owrzodziate wezty chtonne okolicy pachwin
Immobile or ulcerated inguinal lymph nodes

A

Rentgen klatki piersiowej, tomografia komputerowa miednicy i jamy brzusznej
Chest X-ray, pelvic and abdominal computed tomography

Wezly chirurgicznie resekcyjne Wezty chirurgicznie nieresekcyjne
Surgically resectable [ymph nodes Surgically unresectable lymph nodes

Y
v Radiochemioterapia indukcyjna

Induction chemoradiation
Usuniecie wszystkich powiekszonych
weztéw pachwinowych oraz miednicznych
(gdy s3 obecne w tomografii komputerowej miednicy) v

Resection of all enlarged inguinal and pelvic lymoh nodes
(if present in pelvic computed tomography) [

Resekcja makroskopowej choroby resztkowej
Resection of macroscopic residue diseas

Ryc. 5. Algorytm postepowania w péznym stadium choroby
Fig. 5. Guidelines for advanced stage of disease
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Radioterapia

Radioterapia pooperacyjna®

Nalezy stosowa¢ u pacjentek, u ktorych na podstawie
wyniku badania histopatologicznego stwierdzono niera-
dykalne usuniecie guza pierwotnego i/lub obecno$¢ prze-
rzutéw w weztach chfonnych pachwinowych, biodrowych
lub zastonowych. W sytuacji zajecia >2 weziéw chlonnych
lub w przypadku rozsiewu podtorebkowego raka w poje-
dynczym wezle chfonnym zaleca si¢ naswietlanie obszaru
wezléw chlonnych pachwinowo-udowych dawka 50 Gy,
na gleboko$¢ 3-6 cm ponizej powierzchni.

Radioterapia przedoperacyjna‘®

Obserwacje kliniczne wskazuja, ze zastosowanie radiote-
rapii w dawce 45-50 Gy w okresie 5-6 tygodni przed pla-
nowanym zabiegiem operacyjnym moze doprowadzi¢ do
zmniejszenia masy nowotworu i pozwoli¢ na radykalne,
a zarazem mniej okaleczajace leczenie chirurgiczne. Takie
dzialanie nalezy zatem rozwazy¢ u chorych w zaawanso-
wanym stadium raka sromu (T3 i T4)"? (ryc. 6).

Chemioterapia"”

Nalezy stosowa¢ w przypadkach uogélnionego rozsiewu
choroby (FIGO IVB).

Moze by¢ wykorzystana jako element radiochemioterapii
w pierwotnym leczeniu miejscowo zaawansowanych postaci
raka sromu (w stopniu klinicznym wg FIGO III-IVA),
a takze w leczeniu wzndw tej choroby.

Chemioterapi¢ mozna dodatkowo zastosowac jako adiu-
wantowe leczenie pooperacyjne w polgczeniu z radiotera-
pia (radiochemioterapia pooperacyjna) lub bez radiotera-
pii w nieoperacyjnych nawrotach choroby.

Radiochemioterapia

of inguino-femoral lymph node region at 50 Gy, to the
depth of 3-6 cm below surface is recommended.

Preoperative radiation therapy/?

Clinical observations show that the use of radiation ther-
apy at a dose of 45-50 Gy over a period of 5-6 weeks prior
to planned surgical treatment may result in tumor mass
reduction and allow for radical and, at the same time,
less mutilating surgical treatment. Therefore, this man-
agement should be considered in patients with advanced
stage of vulvar cancer (T3 and T4)"" (Fig. 6).

Chemotherapy!'?

Chemotherapy should be used in cases with disseminated
disease (FIGO stage IVB).

It may be also used as a component of chemoradiation in
the primary treatment of locally advanced vulvar can-
cer (FIGO stage III-IVA) as well as in the treatment of
recurrence.

Chemotherapy may be also used as postoperative adjuvant
treatment in conjunction with radiation therapy (postop-
erative chemoradiation) or without radiation therapy in
non-operative recurrences.

Three cytostatics, i.e. 5-fluorouracil, cisplatin and mitomy-
cin G, are usually used in chemoradiation. The use of cispl-
atin as a monotherapy or regimens combining 5-fluoroura-
cil with cisplatin or 5-fluorouracil with mitomycin is also
recommended.

Platinum derivatives: cisplatin or carboplatin as monother-
apy or in combination with paclitaxel or vinorelbine are
used in the treatment of vulvar cancer at the stage of dis-
semination (FIGO IVB)12,

Chemoradiation
N
5-FU w dawce 1000 mg/m?/dobe we wlewie 96-godzinnym, cisplatyna w dawce 50 mg/m? — dzieri 1., tydzien 1.
5-FU 1000 mg/m?/day as a 96-hour infusion, cisplatin 50 mg/m’ — day 1, week 1
-
N
Napromienianie na obszar weztéw chtonnych pachwinowych i miednicy do dawki 45-50 Gy po 1,8 Gy,
podwyzszenie dawki na srom do 50—65 Gy po 2 Gy — tydzien 1. do 5. lub do 7.
Irradiation of the region of inguinal and pelvic lymph nodes up to the dose of 45—50 Gy in 1.8 Gy fractions,
L increase in vulvar dose up to 50—65 Gy in 2 Gy fractions — week 1to 5 or 7
N
5-FU w dawce 1000 mg/m?/dobe we wlewie 96-godzinnym, cisplatyna w dawce 50 mg/m? — dzieri 1., tydzien 5.
5-FU 1000 mg/m?/day as a 96-hour infusion, cisplatin 50 mg/m? — day 1, week 5.
.

5-FU — 5-fluorouracyl.
5-FU - 5-fluorouracil.

Ryc. 6. Schemat radiochemioterapii w raku sromu
Fig. 6. Chemoradiation regimen in vulvar cancer
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Najczesciej akceptuje si¢ stosowanie trzech cytostatykow
w radiochemioterapii: 5-fluorouracylu, cisplatyny oraz mito-
mycyny C. Zalecane jest stosowanie cisplatyny w monote-
rapii lub schematow taczacych podawanie 5-fluorouracylu
z cisplatyng czy tez 5-fluorouracylu z mitomycyna.

W leczeniu raka sromu w stadium rozsiewu (FIGO IVB)
lub nawrotu choroby wykorzystuje si¢ pochodne platyny
w monoterpii: cisplatyne badz karboplatyne lub w skoja-
rzeniu z paklitakselem lub winorelbing'?.

OBSERWACJA PO LECZENIU

Badania kontrolne obejmuja badania podmiotowe i przed-
miotowe, pelne badanie ginekologiczne oraz badanie cyto-
logiczne. Badanie nalezy wykonywac co 3 miesigce w pierw-
szych 2 latach obserwacji, co 6 miesiecy do 5 lat, a nastepnie
raz na rok. Zaleca si¢ badania w osrodku, ktéry przeprowa-
dzit leczenie.

LECZENIE NAWROTOW

Leczenie powinno by¢ w pelni zindywidualizowane. Poste-
powanie zalezy od sekwencji leczenia pierwotnego. Obej-
muje szerokie wyciecie nawrotu z lub bez uzupelniajacego
napromieniania, radykalne wyciecie sromu, egzenteracje
oraz chemioterapie z lub bez leczenia operacyjnego.
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FOLLOW-UP

The post-therapeutic check-up includes medical history
and physical examination, full gynecological examination
and cytology. The check-up should be performed every
3 months for the first 2 years of follow-up, every 6 months
for up to 5 years, then once a year. It is recommended that
the follow-up be conducted in the same health centre where
the patient received treatment.

TREATMENT OF RECURRENCE

A fully patient-tailored approach should be employed in the
treatment of recurrence. The management will depend on
the primary treatment sequence, and it may involve a wide
resection of recurrence with or without adjuvant radiation,
radical vulvar resection, exenteration and chemotherapy
with or without surgical treatment.
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