E6

E6.1 Definition

Das typische primire Karzinom der Vagina ist
ein Plattenepithelkarzinom. Die Inzidenz liegt
bei 0,4/100 000 Frauen pro Jahr, die eines Carci-
noma in situ der Vagina bei 0,2/100 000. In zirka
30% der Fille geht ein intraepitheliales oder
invasives Zervixkarzinom voraus. Die meisten
malignen Tumoren in der Vagina sind per conti-
nuitatem aus der Zervix, der Vulva, der Ure-
thra oder der Harnblase in die Vagina einge-
wachsen. Ist die Portio befallen und die Region
des Muttermundes erreicht, gilt der Tumor als
Zervixkarzinom, ist die Vulva gleichzeitig be-
fallen, gilt der Tumor als Vulvakarzinom. Dane-
ben ist die Vagina hiufig Lokalisation von Me-
tastasen genitaler Tumoren. Diese in der
Vagina wachsenden sekunddren Malignome
werden nicht berticksichtigt. Das mittlere Alter
der Patientinnen mit primdrem Vaginalkarzi-
nom liegt zwischen 60 und 65 Jahren. Atiolo-
gisch wichtig ist eine Infektion mit HPV 16.

E6.2 Diagnostik

Asymptomatische Patientinnen

Bei auffilliger Abstrichzytologie und kolposko-
pisch unauffilliger Zervix uteri ist die Vagina
mittels Kolposkopie, gezielter Abstrichzytolo-
gie und gegebenenfalls Biopsie abzukléren.

Diagnostik bei symptomatischen
Patientinnen

Die Symptomatik unterscheidet sich nicht von
der des Zervixkarzinoms: Blutiger Fluor und
irreguldre Blutungen.

Vaginalkarzinom

Gynakologische Untersuchung

52% aller primiren Vaginalkarzinome sind im
oberen Scheidendrittel und 58% an der Hin-
terwand lokalisiert. Man findet eine flachen-
hafte Infiltration der Scheidenhaut, einen
exophytisch papilliren Tumor oder ein kra-
terformiges Ulkus. Vor dem Einfithren der
Spekula muss durch Abtasten des Introitus va-
ginae ein im duBeren Drittel gelegenes Vagi-
nalkarzinom ausgeschlossen werden.

Diagnostische Biopsie

Die Diagnose erfolgt gegebenenfalls durch
kolposkopisch gezielte Biopsie.

Pratherapeutisches Staging
bei Karzinom

B Grundprinzipien des Stagings

Die Stadieneinteilung erfolgt klinisch unter
Beachtung der fiir die Einteilung des Zervix-
karzinoms geltenden Richtlinien nach den
Empfehlungen der FIGO (FIGO 2001). Als
Vaginalkarzinom sollte nur ein Tumor bezeich-
net werden, dessen primérer Sitz die Vagina ist.
Bei Endometriumkarzinom, Zervixkarzinom
oder Vulvakarzinom oder Vulvakarzinom in
der Anamnese sollte eine vaginale Metastasie-
rung durch Vergleich der histologischen Befun-
de ausgeschlossen werden.

B Gynikologische Untersuchung (obligat)

0 Kolposkopie zur Untersuchung der Ausdeh-
nung in der Vagina; beachtenswert ist eine
mogliche Multizentrizitét

O Palpation des Introitus vaginae, der Para-
kolpien, der Beckenwénde, der Parametrien
und des inneren Genitale
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B Ausschluss eines anderen
Genitalkarzinoms (fakultativ)

0 Kolposkopische Beurteilung von Zervix
und Vulva, gegebenenfalls gezielte Biopsie
zum Ausschluss eines priméren Zervix- und
eines primiren Vulvakarzinoms

O Fraktionierte Abrasio zum Ausschluss eines
primir stummen Zervix- oder eines Endo-
metriumkarzinoms bei Adenokarzinom in
der Vagina

B Endoskopische Untersuchungen (obligat)
In Abhéngigkeit vom Sitz und der Histolo-
gie:

O Gegebenenfalls Urethrozystoskopie zum
Ausschluss eines primédren Urethra- oder
Blasenkarzinoms, bzw. zur Abkldrung der
Ausdehnung auf Urethra oder Blase beson-
ders bei Befall der vorderen Scheidenwand

O Gegebenenfalls Prokto-Rektoskopie zum
Ausschluss eines primédren Rektumkarzi-
noms bzw. zur Abklidrung der Ausdehnung
auf das Rektum besonders bei Befall der
hinteren Scheidenwand

B Untersuchung mit bildgebenden Verfahren
(fakultativ)

Rontgen-Thorax, Lebersonographie
Sonographie der ableitenden Harnwege
Sonographie des inneren Genitale

MRT des Beckens respektive CT der Ilia-
kal- und Paraaortalregion sind individuell
zu indizieren; die lokale Ausdehnung auf
Nachbarorgane und eine pathologisch ver-
anderte Lymphknotendarstellung konnen
die Therapieplanung beeinflussen.
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Fritherkennung, Screening

Eine Fritherkennung auch kleiner priinvasiver
Epithelatypien ist prinzipiell durch Kolposko-
pie und Zytologie moglich. Die Fehlerrate ist
jedoch wegen der schlechten Uberschaubar-
keit der Vagina hoher als beim Zervixkarzi-
nom. Wegen der Seltenheit der Erkrankung ist
ein allgemeines Screening nicht angezeigt.

Pathologische Diagnostik

® Histomorphologische Diagnostik
Intraepitheliale Neoplasie (VAIN)

Eine herdfoérmige Dysplasie respektive ein
Carcinoma in situ der Scheide unterscheiden
sich in ihrem Aufbau nicht von einem solchen
der Zervix und werden heute dementspre-
chend als vaginale intraepitheliale Neoplasie
bezeichnet.

B Invasives Karzinom

90-95% aller malignen Tumoren der Vagina
sind epithelialen Ursprungs und 90% sind Plat-
tenepithelkarzinome.

B Aufarbeitung des Operationspriaparates
Das Kolpektomie-Praparat wird topogra-
phisch orientiert aufgespannt und aufgearbei-
tet. Eventuell anhidngende Organe wie Uterus
sowie die regionidren Lymphknoten werden
wie bei Zervixkarzinomen aufbereitet: Ubli-
cherweise werden nach genauer Vermessung
des Tumors radiér vier, je nach GroBe der Zer-
vix auch mehr, moglichst groBfliachige Gewe-
bestiicke entnommen und eingebettet. Die
Parametrien werden sagittal, die Scheide hori-
zontal in Stufen geschnitten. Lymphknoten
werden gezdhlt, in regional gegliederten Grup-
pen eingebettet und in Stufen geschnitten.

B Angaben fiir den Kliniker

Der Kliniker benotigt exakte Angaben iiber
die GroBe und Ausdehnung des Primértumors,
die Abtragungsréinder, den Befall von Lymph-
knoten, den histologischen Typ des Karzinoms
und Angaben iiber den Differenzierungsgrad.

E6.3 Therapie

Therapie bei intraepithelialer
Neoplasie

Das Vorgehen hiangt wesentlich von der Vertei-
lung und vom Schweregrad der Lasion ab. Die
Sicherung der Diagnose kann nur iiber Biop-
sien — bei ausgedehnten oder multizentrischen
Féllen an multiplen Stellen — und histologische
Diagnose erfolgen. (Tabelle 1)
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Tabelle 1. Therapie bei intraepithelialer Neoplasie.

VAIN 1

Verteilung

VAIN 2 VAIN 3

Umschrieben Beobachtung

oder Exzision
Multizentrisch,
ausgedehnt

Beobachtung

Exzision Exzision

Komplette Exzision
(ggf. Kolpektomie?)
oder Destruktion®

Komplette Exzision
(ggf. Kolpektomie?)
oder Destruktion,

oder Beobachtung®

2 Bei resektiven Verfahren ist die Erkennung einer Friihinvasion am OP-Praparat mdglich
® Bei inoperablen Patientinnen alternativ Kontrollbestrahlung

Therapie bei invasivem Karzinom

B Hinweise zur Auswahl des
Therapieverfahrens

Beim Vaginalkarzinom wird héufig die primére
Strahlentherapie der Operation vorgezogen. In
den Jahren 1987-1989 wurden international
von 209 primdren Vaginalkarzinomfillen
30,1% primir operiert. Im Stadium I waren es
53,7%, im Stadium II 29% (FIGO 2001). Die
Entscheidung, ob Operation oder (primire)
Strahlentherapie, richtet sich nach der primé-
ren Ausdehnung und der Lokalisation des
Tumors, dem Konnen des Operateurs, dem All-
gemeinzustand der Patientin und den implizi-
ten Folgen (Strahlentherapie: Spitfolgen an
Darm und Blase, trockene, verklebte Vagina,
selten Fistelbildungen; Operation: Verlust der
Vagina, Neovagina nétig, sehr groBBer Eingriff,
hiufig loko-regionire Rezidive). Da die Kom-
bination der beiden Methoden von wesentlich
mehr Komplikationen belastet ist, ohne gesi-
cherte Vorteile zu bringen, ist die primire Ent-
scheidung sehr schwierig und muss sich auf
besondere Erfahrung stiitzen. Bildgebende
Verfahren konnen nur wenig zur Entscheidung
beitragen. Bei jiingeren Frauen in der Prime-
nopause kann eine explorative Laparotomie
zur Lymphknotendiagnostik bzw. zur Verlage-
rung der Ovarien vorgeschaltet werden.

B Vorgehen im Stadium I
Umschriebene kleine Lisionen werden lokal
im Gesunden exzidiert.

Alle anderen Tumoren werden mit Modifika-
tionen in Abhéngigkeit von der Lokalisation
operiert:

O Oberes und mittleres Scheidendrittel: Kolp-
ektomie mit Parakolpien bis 2 cm im Gesun-
den, gegebenenfalls mit radikaler Hysterek-
tomie, iliakaler und eventuell paraaortaler
Lymphonodektomie (bei Befall der hinte-
ren Scheidenwand sind die tiefen iliakalen
und pararektalen Lymphknoten die ersten
Metastasierungsorte)

O Unteres Scheidendrittel: Kolpektomie mit
Parakolpien bis 2 cm im Gesunden, gegebe-
nenfalls Hysterektomie, inguino-femorale
Lymphonodektomie

Nach Kolpektomie ist ein Scheidenersatz mit

der Patientin zu diskutieren.

B Vorgehen im Stadium II und I1I

Die operative Therapie ist auch bei ausgedehn-

tem Tumorbefall indiziert bei:

0 Erwartungsgemif strahlenresistenten Mali-
gnomen (z. B. bei Melanomen, Sarkomen)

O Ausgedehntem vulvo-vaginalen Karzinom
als Teil eines kombinierten Vorgehens:
Radiotherapie der inneren Tumormani-
festationen (pelvine Perkutanbestrahlung,
adaptierte intravaginale Brachytherapie)
und Vulvektomie mit inguino-femoraler
Lymphonodektomie

Die Therapie der Wahl bei den anderen Féllen

dieses Stadiums ist die primére Radiotherapie

als Kombination aus Brachytherapie und per-
kutaner Teletherapie. Bei Tumorsitz im distalen
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Vaginaldrittel ist eine Bestrahlung der Leisten
indiziert. Die Kombination mit einer Chemo-
therapie verspricht nach ersten Untersuchun-
gen hohere Ansprechraten, sodass die Radio-
chemotherapie bei gutem Allgemeinzustand
vorzuziehen ist.

B Brachytherapie

Verwendung eines Kolpostaten aus Plexiglas,
Plastik oder Hartgummi, der einen definierten
Abstand zwischen Strahlenquelle und Schei-
denwand garantiert. Die meiste Erfahrung be-
steht mit 22Radium, das aber aus Strahlen-
schutzgriinden heute durch ¥Césium oder
192ridium unter Afterloading-Technik ersetzt
wird. Die zur Vulva hin abnehmende Strahlen-
tolerenz zwingt dazu, introitusnahe Karzinome
geringer zu bestrahlen.

B Perkutane Strahlentherapie

Mit wenigen Ausnahmen (inoperable Patientin
im Stadium I) muss die Kontaktbestrahlung
durch eine perkutane Teletherapie ergénzt
werden. Dabei muss das Beckenzentrum aus-
gespart werden. Die Bestrahlung der Parakol-
pien, der Parametrien und der Lymphabfluss-
gebiete an den Beckenwinden erfolgt mit
Photonen oder Telekobalt bis zu einer Gesamt-
dosis von 50-60 Gy an der Beckenwand.

B Interstitielle Spickung

Die transperineale Spickung mit '2Iridium-
oder 1¥7Cisium-Nadeln ist besonders bei intro-
itusnahen ausgedehnten Tumormassen eine
sehr gute Ergénzung — allerdings nicht ohne er-
hebliche Spatmorbiditét.

B Vorgehen im Stadium I'V

Bei bereits existenter oder drohender Blasen-
oder Rektumscheidenfistel ist eine organiiber-
greifende Operation im Sinne einer Exentera-
tion mit Rekonstruktion des Reservoirorgans
angezeigt.

B Primire (neoadjuvante)
Radiochemotherapie

Im Rahmen eines multimodalen Vorgehens

kann bei ungiinstigen T3- oder T4-Tumoren

eine vorgeschaltete Radiochemotherapie mit
einer nachfolgenden radikalen Operation sinn-
voll sein.

B Indikationen fiir eine adjuvante
Radiotherapie

Plattenepithelkarzinome sind {iberwiegend

strahlensensibel. Die Nachbestrahlung kann

ungeeignetes Operieren an der Vagina und in

den Lymphabflussgebieten nicht vollstindig

ausgleichen, sodass eine sorgfiltige Abwégung

der Modalititen im Vorfeld erfolgen muss.

Die postoperative Radiotherapie kann in Ana-

logie zum Vulvakarzinom angezeigt sein bei:

O Zwei oder mehr befallenen Lymphknoten

O Kapseldurchbruch und/oder Ausdehnung
des Tumorwachstums in das umliegende
Gewebe

O Verzicht auf operative Lymphonodektomie
wegen eingeschriankter allgemeiner Opera-
bilitat

0O Tumorresektion zu knapp im Gesunden
oder R1- bzw. R2-Resektion

B Zur Chemotherapie

Erfahrungen mit der Anwendung von Zytosta-
tika bei primédren Plattenepithelkarzinomen
der Vagina fehlen. Im Einzelfall bzw. bei ent-
sprechender Indikation (Beschwerden durch
Tumorprogression, die weder durch Strahlen-
therapie noch durch Operation beeinflusst
werden konnen), besteht die Moglichkeit eines
Therapieversuchs mit einer Kombinations-
Chemotherapie mit Cisplatin und gegebenen-
falls Taxanen.

E6.4 Nachsorge

Die Nachsorge (drei Jahre alle drei Monate,
zwei Jahre alle sechs Monate, dann jihrlich)
entspricht der bei allen anderen gynikologi-
schen Karzinomen. Essenziell ist dabei die pra-
zise lokale Untersuchung mit Kolposkopie und
Zytologie. In Abhingigkeit vom Stadium und
Umfang der Priméirtherapie ist auch auf CT
bzw. MRT zuriickzugreifen.
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