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Vulvakarzinom

E 1.1 Definition

Die Inzidenz liegt bei 2/10° Frauen/Jahr. Sie steigt von 0,4 bei 30-j&hrigen auf 20
bei Uber 70-jdhrigen Frauen. Vulvare intraepitheliale Neoplasien (VIN) werden
heute haufiger diagnostiziert, und dies besonders bei 35- —40-jahrigen Frauen.
Als Risikofaktoren gelten Genitalwarzen und besonders der Nachweis von
Papillomviren, meist HPV 16. Wahrscheinlich gibt es zwei Formen des
Plattenepithelkarzinoms der Vulva: Ein HPV-positives Karzinom, das bei jingeren
Frauen vorkommt und oft mit Karzinomen der Zervix und des Anus kombiniert
ist, und ein zweites, das kein HPV aufweist und bei &lteren Frauen vorkommt.
Risikofaktoren sind Immunsuppression, besonders eine HIV-Infektion und wahr-
scheinlich der Nikotinabusus. Die Symptomatik ist uncharakteristisch. Ein chroni-
scher Juckreiz tritt aber haufig schon bei prakanzerdsen Veranderungen auf. Fur
die Unterteilung nach der Lokalisation gilt der Tumorlokalisationsschlissel (3):
C 51.0 Labia majora (einschl. Bartholin-Drisen), C 51.1 Labia minora, C 51.2 Kli-
toris, C 51.8 Vulva, mehrere Teilbereiche tbergreifend, C 51.9 Vulva o.n.A.

E 1.2 Diagnostik

Diagnostik bei symptomatischen Patientinnen

Pratherapeutische Diagnostik

» Inspektion der Vulva: Veranderungen der Farbe und des Oberflachenreliefs

» Vulvoskopie nach Einwirkung von 3%iger Essigsaure zur Festlegung reprasen-
tativer Biopsieareale

» Toluidinblau-Probe (Collins-Test): 1%ige Toluidinblaulésung, dann 2%ige
Essigsaure

» Zytologie

» Biopsie zur histologischen Sicherung

» Knipsbiopsie (Nachteil: Basis fehlt, da keilférmiges Biopsat)

» Stanzbiopsie

» Exzisionsbiopsie (bei zirkumskripten, auf VIN verdachtigen Herden)

Préatherapeutisches Staging bei Karzinom

Grundprinzipien des Stagings

Das Staging erfolgt entsprechend den Empfehlungen der FIGO (1) und der damit
identischen 5. Auflage der TNM-Klassifikation der UICC (4). MaBgeblich sind die
Operationsbefunde und das Ergebnis der histopathologischen Untersuchung
der Operationspraparate.
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Gynékologische Untersuchung

» Inspektion: gesamte Vulva, Urethra, Introitus, Vagina, Portio, Damm, Anus

» Palpation: gesamte Vulva, Vagina, inneres Genitale, Anus, Rektum, Becken-
wand, Leisten einschlieBlich der Schenkelgruben

» Dokumentation aller Veranderungen

Bildgebende Verfahren
Stadium lund II:

Im Einzelfall nutzlich

» Rontgen-Thorax

» Lebersonographie

Stadium IlII:
Notwendig

» Rontgen-Thorax
» Lebersonographie
» Zystoskopie

» Rektoskopie

Im Einzelfall nttzlich

» Vaginalsonographie

» Rektale Sonographie

» Weitere bildgebende oder endoskopische Verfahren nur bei gezielter
Indikation

Stadium IV:
Individuell an klinische Situation adaptiert (therapeutische Konsequenz)

Fritherkennung, Screening
» Die Friherkennung erfolgt durch Diagnose der pramalignen Veranderungen.
» Ein Screening ist derzeit nicht erfolgversprechend und nicht etabliert.

Pathologische Diagnostik

Nomenklatur

Préinvasive Veranderungen (nach WHO (2)): Vulvére intraepitheliale Neoplasien

(VIN)

» Leichte Dysplasie VIN 1 (Befall des basalen Drittels)

» MaBige Dysplasie VIN 2 (basales und mittleres Drittel)

» Schwere Dysplasie VIN 3 (einschl. oberes Drittel).
Die Bowenoide Papulose, der Morbus Bowen, die Erythroplasie Queyrat und
das Carcinoma in situ simplex werden der VIN 3 zugerechnet.

» M. Paget der Vulva

Invasives Karzinom
Unter den malignen Tumoren der Vulva wird an dieser Stelle nur der histologi-
sche Typ des Plattenepithelkarzinoms separat genannt, der in tber 90% der Fal-



le vorliegt. Auf diesen Tumortyp beziehen sich die nachfolgenden Therapieemp-
fehlungen.

Biopsie zur Diagnose

Die Schnittfihrung erfordert besondere Beachtung. Bei pramalignen und frihin-
vasiven Veranderungen muss das maximale Tiefenwachstum gemessen werden.
Exzisionsbiopsien werden aufgespannt.

Aufarbeiten des Operationsprédparates

Primdrtumor: Operationspraparat auf einer Korkplatte ausgespannt fixieren.
Lymphknoten nach Regionen getrennt aufarbeiten, zéhlen und in Stufen schnei-
den.

Angaben fir die Kliniker

Fur die Stadieneinteilung und eine evtl. Anschlusstherapie sind folgende Anga-

ben notig:

» GroBe und Lokalisation des Tumors

P Histologischer Typ und Subtyp

» Differenzierungsgrad

P Invasionstiefe in mm (gemessen am histologischen Schnitt)

» Uni- oder multizentrisch

» Minimaler Abstand Tumor — Resektionsrand

» Zahl der entfernten und evtl. befallenen Lymphknoten, aufgegliedert nach
der Region.

E 1.3 Therapie

Operation

Therapie der vulvéren intraepithelialen Neoplasie (VIN 3)

Umschriebene Epithelveranderungen mit 10 mm breiter Manschette bei ge-
spannter Haut exzidieren. Bei sehr ausgedehntem Befall: Skinning vulvectomy
und Spalthautlappen. Alternativ nach histologischer Sicherstellung des prainva-
siven Charakters: Destruktive Therapie (z. B. CO,-Laser).

Therapie des mikroinvasiven Vulvakarzinoms (la/ pT1a)
Invasionstiefe 1 mm oder weniger. Lokale Exzision mit 10 mm breitem Sicher-
heitsabstand, keine Lymphadenektomie.

Operative Therapie des invasiven Karzinoms
Kategorie T1 (FIGO-Stadium I)
» Umschriebene Lasion: Lokale Exzision mit 10 mm breitem Sicherheitsabstand
» Mit umgebender VIN oder anderen Vulvadermatosen:
— lokale Exzision im Gesunden und destruktive Therapie der verdnderten Um-
gebung oder
— einfache Vulvektomie
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» Klitorisnahe Lokalisation: Individualisiertes maoglichst klitoriserhaltendes Vor-
gehen
» Vollstandige inguino-femorale Lymphknotendissektion (Fett- und Lymphkno-
tengewebe der Leiste bis 2 cm oberhalb des Leistenbandes und Gewebe me-
dial der A. femoralis):
— bei streng einseitiger Lokalisation ipsilaterale Lymphonodektomie ausrei-
chend
— Lymphknoten beiintraoperativem Schnellschnitt befallen: ipsilaterale extra-
peritoneale pelvine und kontralaterale inguino-femorale Lymphadenekto-
mie

Kategorie T2 (FIGO-Stadium Il) und Patientinnen der Kategorie T3 (FIGO-Stadi-
um IIl) mit gtinstiger Prognose
(Als glinstige Kriterien gelten: fehlender LymphgefaBeinbruch, hoher Differen-
zierungsgrad (G1), histologisch ausgepragte Stromareaktion)
» Radikale Vulvektomie mit beidseitiger inguino-femoraler Lymphadenektomie
(En-bloc-Resektion oder von separaten Inzisionen aus, ggf. Lappenplastik)
» Je nach Lage des Tumors werden Teile der Vagina oder der Urethra (der du3e-
re Teil = 1 cm der Urethra ohne Risiko einer Inkontinenz) entfernt.
» Sonderfalle:
— In klinisch geeigneten Féllen: Lokale Exzision 10 mm breitem Sicherheitsab-
stand und separate Lymphadenektomie
— Bei begrenzter Operabilitat: ggf. palliative Resektion ohne Lymphadenekto-
mie

Patientinnen der Kategorie T3 (FIGO-Stadium ) mit ungtnstiger Prognose und
Kategorie T4 (FIGO-Stadium IVa)

Praoperative Vorbehandlung s. Abschnitt , Strahlentherapie”. Radikale inguino-
femorale Lymphadenektomie.

GroBe, verbackene Leistenlymphknoten (N2)
Radikale inguino-femorale und ggf. pelvine Lymphadenektomie

Besonderheit: Malignes Melanom der Vulva

» Infiltrationstiefe < 1 mm: radikale lokale Exzision im Gesunden mit 10 mm
breitem Sicherheitsabstand

» Bei groBerer Infiltrationstiefe En-bloc-Resektion mit regionaren Lymphknoten
(femorale und inguinale Lymphknoten)

» Keine pelvine Lymphadenektomie

Strahlentherapie

Plattenepithelkarzinome sind Uberwiegend strahlensensibel. Allerdings muss mit
einer Vulvitis vor Erreichen einer wirksamen Strahlendosis gerechnet werden.
Die Bestrahlung kann aber ein ungeeignetes Operieren nicht vollstandig ausglei-
chen.



Indikationen zur Nachbestrahlung

» Zwei oder mehr befallene Lymphknoten,

» Kapseldurchbruch oder Ausdehnung des Tumorwachstums in das umgeben-
de Gewebe (T3 und T4)

» Bestrahlung des kleinen Beckens, wenn keine pelvine Lymphadenektomie,
aber ausgedehnter Befall der Leisten

» Bei Verzicht auf die Lymphadenektomie wegen eingeschréankter Operabilitat

Die optimale Behandlung der pelvinen Lymphknoten (Operation oder Bestrah-
lung) bei befallenen inguinalen Lymphknoten ist ungeklart.

Préoperative Vorbestrahlung
Bei ungiinstigem T3- und T4-Tumor, ggf. als Radiochemotherapie, dann radikale
Vulvektomie und inguino-femorale Lymphadenektomie.

Chemotherapie

5-Fluorouracil, Cisplatin, Mitomycin C und Bleomycin fiihren in ca. 30% zur Re-
mission Uber wenige Monate. Deshalb nur zur Linderung von Beschwerden bei
einer Metastasierung.

Rezidiv

Bei lokoregionarem Rezidiv ist das Vorgehen abhdngig von der Art der Primar-
therapie und von der individuellen klinischen Situation. Die moglichen MaBnah-
men umfassen die einfache Exzision, die Radiotherapie ohne oder mit Chemo-
therapie, die Exenteration und myokutane Lappenplastiken.

E 1.4 Nachsorge

Kern der Nachsorge ist die gynakologische Untersuchung, ggf. mit Vulvoskopie,
Zytologie und Biopsie. Bildgebende Verfahren werden bei Beschwerden symp-
tomorientiert indiziert.

Der Nutzen einer strukturierten Nachsorge ist bisher nicht erwiesen. Ein mégli-
ches Schema sieht Nachsorgeuntersuchungen in den ersten drei Jahren alle drei
Monate, im vierten und fuinften Jahr alle sechs Monate und danach einmal jahr-
lich vor.

Ein Vulvakarzinom in der Vorgeschichte stellt keine Kontraindikation fur eine
Hormonsubstitution in der Postmenopause dar.

E 1.5 Rehabilitation

Bei den zumeist dlteren Patientinnen liegt haufig eine Multimorbiditat vor, die
neben den Auswirkungen der Erkrankung und Therapie ein Grund fur einzulei-
tende RehabilitationsmaBnahmen sein kann. Eines der Ziele von Rehabilitations-
maBnahmen ist die Verhinderung von Pflegebedrftigkeit bzw. bei Vorliegen ei-
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ner Pflegebedurftigkeit die Einleitung von PflegemaBnahmen. Steht das soziale
Rehabilitationsziel im Vordergrund, so sollte eine wohnortnahe stationare/teil-
stationdre RehabilitationsmaBnahme bevorzugt werden.
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Verfahren zur Konsensbildung

Erstellung durch eine Expertengruppe der Arbeitsgemeinschaft fur Gynakologi-
sche Onkologie (AGO)

Mitglieder der Arbeitsgruppe waren

Prof. Dr. Dr. h. c. G. Bastert, Heidelberg; Prof. Dr. Dr. R. Bauknecht, Bonn; Prof.
Dr. H.G. Bender, Dusseldorf; Prof. Dr. H. Egger, Neumarkt; Prof. Dr. D. von Four-
nier, Heidelberg; Prof. Dr. W. Jonat, Kiel; Prof. Dr. M. Kaufmann, Frankfurt/Main;
Prof. Dr. G. Kindermann, Munchen; Prof. Dr. R. Kreienberg, Ulm; Prof. Dr. H. G.
Meerpohl, Karlsruhe; Prof. Dr. D. Mosny, Duisburg; Prof. Dr. A. Pfleiderer, Frei-
burg (federfthrend); Prof. Dr. H. G. Schniirch, Neuss

Uberarbeitet durch die Mitglieder der Organkommission , Vulvakarzinom”

Prof. Dr. P Hantschmann, Munchen; Prof. Dr. H. G. Schnurch, Neuss (feder-
fuhrend); PD Dr. W. Schréder, Aachen; PD Dr. W. Weikel, Mainz; Prof. Dr. H. H.
Zippel, Hanau

Beratend haben mitgewirkt

Prof. Dr. med. R. Andreesen, Regensburg (DGHO); Prof. Dr. med. H. Delbriick,
Wuppertal (ARNS); Prof. Dr. med. P Hermanek, Erlangen (ISTO); Prof. Dr. med. K.
Hoftken, Jena (AIQ); Prof. Dr. med. H. Sauer, MUnchen (ADT); Prof. Dr. med. H.-
E. Stegner, Hamburg (Deutsche Gesellschaft fur Pathologie)

Aktualisierung 2001

Die Leitlinie wurde vom Leitlinienkoordinator den Mitgliedern der Expertengrup-
pe vorgelegt, Anderungen und Ergénzungen wurden nach Riicksprache mit
dem Leitlinienkoordinator eingearbeitet. AnschlieBend wurde die Leitlinie fol-
genden Institutionen vorgelegt und deren Anderungswiinsche wurden nach
Rucksprache mit dem Leitlinienkoordinator berlcksichtigt.



Arbeitsgemeinschaften

AEK-P

AlO

ARO

ARNS

CAO

AK SupportivmaBnahmen in der Onkologie

Fachgesellschaften

Deutsche Gesellschaft fur Allgemeinmedizin (DEGAM)

Deutsche Gesellschaft fur Innere Medizin

Deutsche Gesellschaft fiur Himatologie und Onkologie (DGHO)
Deutsche Gesellschaft fur klinische Pharmakologie und Toxikologie (DGPT)
Deutsche Gesellschaft fur Pathologie

Deutsche Gesellschaft fur Palliativmedizin

Deutsche Gesellschaft fur Radioonkologie (DEGRO)

Deutsche Rontgengesellschaft

Deutsche Gesellschaft fur Chirurgie (DGCh)

Deutsche Gesellschaft fur Gynakologie und Geburtshilfe (DGGG)

Kooperierende Institutionen

Arbeitsgemeinschaft Deutscher Tumorzentren (ADT)
Verband der Angestellten-Krankenkassen (VdAK)
Medizinischer Dienst der Krankenkassen (MDS)

Leitlinienkoordination

Prof. Dr. Dr. h. c. G. Bastert (AGO),
Universitats-Frauenklinik
VossstraBBe 9

D-69115 Heidelberg

Erste Fassung: Dezember 1999
Zweite Fassung: Oktober 2001
Dritte Fassung: Oktober 2003

Die Leitlinie wurde 2003 durch den Leitlinienkoordinator tiberpriift, von diesem
wurde kein Anderungsbedarf zur Vorversion gesehen. Eine Umfrage bei den rele-
vanten Arbeitsgemeinschaften und Fachgesellschaften erfolgte nicht.

Néchste Aktualisierung geplant: Friihjahr 2006

Der Leitlinienkoordinator wird auBerdem jahrlich vom ISTO in einer Umfrage zu
notwendigen Aktualisierungen befragt. Falls diese erforderlich ist, wird die aktuali-
sierte Version der Leitlinie unter www.krebsgesellschaft.de bzw. unter
www.awmf.org verdffentlicht.
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