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1. JUSTIFICACION Y OBJETIVOS

El cancer de vulva supone menos del 1% de todos los canceres malignos de la mujer y la cuarta
neoplasia del tracto genital femenino. Su incidencia ha aumentado en las ultimas décadas en mujeres
menores de 60 afios. Los factores de riesgo para desarrollar esta neoplasia son la infeccidén por VPH, la
edad avanzada, el tabaco, la neoplasia intraepitelial vulvar y el liquen escleroso.

El manejo del cdncer de vulva es multidisciplinar e involucra a ginecélogos, patdlogos,
radidlogos, nucleares, oncélogos radioterapéuticos, oncdlogos médicos, cirujanos plasticos, equipo de
cuidados paliativos, salud sexual asi como rehabilitadores en caso de linfedema. Es esencial que todos
los profesionales sigan los mismos criterios cientificos basados en la mejor evidencia disponibles en
este momento.

Esta guia tiene como objetivo unificar los criterios de todos los especialistas que participan
tanto en el diagndstico como en el tratamiento y seguimiento del carcinoma de células escamosas de
vulva. Al seguir estos criterios, se puede mejorar la calidad de la atencion y los resultados clinicos para
las pacientes con cancer de vulva. La presenta guia se centra en el carcinoma escamoso epitelial e
invasor de vulva.

2. DIAGNOSTICO

Uno de los principales problemas del cancer de vulva es el retraso en el diagndstico al
confundirse con enfermedades inflamatorias vulvares. Para evitar dicho retraso la patologia vulvar
debe ser evaluada en la Unidad de Tracto Genital Inferior.

La presentacion del cdncer de vulva puede ser variada, desde casos asintomaticos a prurito
(80%) y dolor/irritacion de larga evolucion. Con menos frecuencia debutan como masa, hinchazén,
ulceraciones o sangrado. En un 5% de los casos, el primer sintoma de consulta es una masa inguinal o
un absceso, en el contexto de una enfermedad evolucionada.

El diagndstico debe realizarse mediante biopsia por puncidn o incisién (tipo punch 3-4mm),
evitando la escision completa de la lesién con la biopsia ya que esto puede dificultar la planificacidn
del tratamiento. En pacientes con lesiones multiples se deben biopsiar todas las lesiones para
descartar multifocalidad.

Se recomienda la realizacién de dibujos clinicos determinando la locacidn de las lesiones o la
toma de fotografias e incluirlas en la historia clinica. Es imprescindible una exploraciéon fisica
ginecoldgica completa con la evaluacién de la vagina y el cérvix, se documentara el sitio del tumor
(labios mayores, menores, clioris, vestibulo vaginal, glandula Skene, glandula Bartholino, clitoris,
monte de Venus), lateralidad, focalidad, tamafio de cada lesidn por separado, distancia mas cercana a
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la linea media y la distancia o infiltracidon de la uretra, vagina o ano. La evaluacién de estas Ultimas
estructuras puede requerir el uso de cistoscopia y rectoscopia en caso de ser necesario.

Se recomienda la realizacion de citologia cervical y tipaje de HPV.

Ninguna prueba diagndstica ha demostrado su eficacia para detectar afectacién ganglionar de
pequeno tamaio. Por ello el estudio preterapéutico debe combinar la evaluacién clinica y quirtrgico
patoldgica para mejorar la deteccion de los ganglios afectos, mediante linfadenectomia
inguinofemoral (LIF) o BSGC siendo esta ultima la técnica de elecciéon al evitar morbilidad y tener una
alta precision diagndstica.

La ecografia es la prueba de elecciéon en el diagndstico preoperatorio, en caso de ser
sospechosos se realizard BAG/PAAF. Como alternativa disponemos de la RNM y PET-TAC, ya que el TAC
tiene bajo rendimiento en el diagndstico de metastasis en los ganglios inguinofemorales. En pacientes
no candidatas a cirugia el estado ganglionar se evaluard con la combinacién técnicas de imagen con
ecografia, RNM o PET-TAC.

Recomendaciones en Estadificacion:

® Para tumores pTla (tumor <2 cm confinado a la vulva y/o periné, con invasion estromal <1
mm) no son necesarias pruebas de imagen adicionales.

e Si el tumor es > 4cm, invasion estromal >1mm, tumores que afectan a los tejidos circundantes
(2T2 tumores) o si el hallazgo es incierto, se recomienda evaluar las estructuras extravulvares
(tabiques, uretra, vejiga, vagina, cuello uterino y ano) mediante RNM para la estadificacion
local.

e En tumores de tamafio > 2 cm y £ 4 cm con invasion estromal £ 1 mm la estadificacion
ganglionar se puede hacer con la clinica y control ecografico con PAAF de ganglios
sospechosos. En estos casos falta evidencia sobre la idoneidad de la estadificacién por RNM,
la realizacion de la prueba dependerd de la sospecha clinica.

e En estadio locamente avanzado o sospecha de metastasis a distancia serda de utilidad el TAC de
térax, abdomen y pelvis o el PET-TAC.

3. INFORME ANATOMOPATOLOGICO

El cirujano debe asegurar la muestra de manera que permita una orientacién precisa por parte
del patdlogo, indicando claramente el sitio anatdmico del cancer de vulva. El ganglio centinela y los
ganglios linfaticos deben enviarse como muestras separadas.
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Los informes de patologia deben incluir:

- Dimensiones de la muestra.

- Dimensiones del tumor.

- Tipo histoldgico segun la 52 edicién de la clasificacién de la OMS 2020.

- Profundidad de la invasion (indicando si se utiliza el método A, y preferiblemente
método B).

- Estado del margen tumoral (distancia hasta la reseccién lateral y profunda en
milimetros).

- Presencia o ausencia de LVSI e invasion perineural.

- Presencia o ausencia de enfermedad premalignos, incluyendo presencia en los
margenes de reseccion.

- Ganglios linfaticos por sitio (nUmero total, nimero de ganglios involucrados, tamafio
de la metastasis mas grande, extension extraganglionar).

- Estadificacion patoldgica (pTNM) de la pieza quirlrgica.

Para clasificar correctamente la asociacién al HPV, se requiere inmunohistoquimica (IHQ) para
p16 (marcador sustituto de la presencia del virus HPV) o pruebas moleculares para el HPV. Para
carcinoma independiente del HPV y neoplasia intraepitelial vulvar diferenciada, se recomienda la
inmunohistoquimica para p53.

Las lesiones asociadas al HPV suelen presentar una expresién de p53 "tipo salvaje" en la IHQ,
mientras que las lesiones no relacionadas con HPV generalmente muestran una expresion de p53 "tipo
mutado" o anormal, que puede ser altamente positiva o completamente negativa. Los tumores
asociados al HPV y con p53 tipo salvaje tienen mejor prondstico que aquellos con p53 mutado.

En el analisis del ganglio centinela lo ideal es realizar ultraestadificacion con OSNA. En caso de
no disponer de el la evaluacién patoldgica del ganglio centinela debe incluir al menos tres secciones
por milimetro. Si las secciones de hematoxilina y eosina son negativas, se debe realizar
inmunohistoquimica para citoqueratina.

4. TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL CANCER DE VULVA

La cirugia debe ser el tratamiento de eleccién. Permite conseguir la estadificacidon definitiva,
basada en el estudio anatomopatoldgico definitivo del tumor y de los ganglios linfaticos.

Las indicaciones del tratamiento quirdrgico son:

- Tumor primario de cualquier tamafo localizado en vulva o periné sin afectacion de
estructuras vecinas (T1y T2).
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- Lesiones que afecten estructuras perineales adyacentes superficialmente [T3 (uretra o
ano)] y el tratamiento quirudrgico no va a precisar de la colocacién de estomas.

Las contraindicaciones del tratamiento quirudrgico son:

- T3 con colocacién de estomas.

- Lesiones con infiltracion profunda de estructuras adyacentes y/o de 6rganos vecinos
(T4).

- Diseminacion a ganglios pélvicos u otros organos a distancia (M1).

- Comorbilidad o deseo de la paciente.

3.1. Cirugia del tumor vulvar:

En tumores localizados la base del tratamiento quiridrgico es la escisién de la lesion con
criterio de radicalidad, es decir, con un margen macroscépico de un minimo de 8 mm.

En tumores localmente avanzados a menudo precisan multiples modalidades de tratamiento.
La quimiorradioterapia primaria puede prevenir la necesidad de una cirugia exenterativa, pero en
algunos casos la cirugia puede ser el tratamiento de eleccién. La planificacion del tratamiento es
individualizado en etapa avanzada enfermedad y depende de las caracteristicas primarias del tumor, la
presencia de tumores regionales y/o metastasis a distancia. Ademas, la comorbilidad y/o fragilidad del
paciente influye en la planificaciéon del tratamiento. Por lo tanto, es necesario un entorno
multidisciplinar para optimizar la planificacion del tratamiento.

3.1.1.Técnicas quirurgicas:

- Tumorectomia radical: exéresis amplia del tumor con criterios de radicalidad.

- Vulvectomia radical: exéresis radical de toda el area vulvar, cuando no sea posible una
exéresis mediante tumorectomia con criterios de radicalidad (bien por la localizacién o por el tamaiio
de la lesion).

- Exenteracidn pelviana: exéresis en bloque del sistema genital urinario-recto-anal hasta
la pelvis; indicada en situacion de enfermedad recurrente cuando estén agotadas las otras alternativas
terapéuticas y previa confirmacion de no diseminacién de la enfermedad.

3.1.2.Técnicas de reconstruccion:

Se han publicado multiples estudios sobre diferentes técnicas de reconstruccion para el cierre de
heridas vulvares grandes. No se puede recomendar ninguna técnica de eleccidn, pero es importante
considerar la reconstruccidon en los casos en los que el cierre de la herida puede dificultarse y en
aquellos casos en los que la reconstruccién permitird mejores resultados estéticos y funcionales. Por lo
tanto, es preciso disponer de habilidades quirurgicas reconstructivas tanto en la etapa temprana como
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en la enfermedad avanzada. La mas utilizadas son el flap V-Y, flap romboidal y el miocutaneo del
gluteo mayor.

3.2. Cirugia de los ganglios linfaticos

Las areas ganglionares inguinales constituyen el primer escaldn de drenaje linfatico de la vulva
y, por tanto, son las areas de estudio obligatorio dentro del tratamiento quirdrgico. Ademds de su
papel en la estadificacion tumoral, se acepta el posible papel terapéutico de la linfadenectomia
inguinal en caso de afectacidon tumoral ganglionar demostrada.

- El tratamiento quirurgico de la ingle se debe realizar en tumores >T1a.

- Lesidn central es la que dista menos de 2 cm de la linea media, en estos casos la
evaluacién ganglionar debe ser bilateral.

- Lesion lateral es la que dista mas de 2 cm de la linea media, en estos casos la
evaluacién ganglionar debe ser unilateral.

3.2.1. Definiciones de la afectacion ganglionar:

El estudio anatomopatolégico del ganglio centinela se puede realizar de forma inmediata
(intraoperatoria) y/o diferida. Se recomienda la combinacidn de la técnica con tecnecio 99 y tincidn
azul. No hay datos suficientes para confirmar la eficacia y seguridad del centinela en la enfermedad
recurrente. Una de las principales contribuciones del GC es su capacidad de identificar metastasis < 2
mm, de utilidad en la planificacion del tratamiento. Se definen:

- Macrometastasis: >2 mm, y se clasifica como pN1.
- Micrometastasis > 0,2 mm pero < 2,0 mm, y se clasifica como pN1mi.
- Presencia de células tumorales aisladas: < 0,2 mm, y se clasifica como NO (i+).

3.2.2.Se describen las siguientes técnicas quirurgicas para el estudio ganglionar:
Indicaciones de la Biopsia selectiva del ganglio centinela (BSGC):

- Tumores unifocales confinados a la vulva.
- Tumores de <4 cm.

- Invasion estromal de > 1 mm.

- Ganglios clinicamente negativos.

Otros aspectos destacables de la BSGC:

- BSGC sera unilateral si la lesidon dista mds de 2cm de la linea media. Siendo preciso
BSGC bilateral si la lesidn dista menos de 2cm de la linea media.

- Cuando no hay drenaje, habra que realizar linfadenectomia bilateral en las lesiones
centrales y unilateral en las laterales.
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Indicaciones de la Linfadenectomia inguinofemoral (LIF):

- Sospecha clinica de afectacién ganglionar.

- Afectacion histoldgica demostrada: la presencia de macrometastasis (>2mm) o
extensidon extracapsular en la BSGC es indicacion de Linfadenectomia inguinofemoral. La
Linfadenectomia se puede omitir a favor de la RT en caso de micrometastasis <2 mm asi como la
presencia de células tumorales aisladas.

- Fallo en la deteccidn del GC o no drenaje del mismo.

- Tumores multifocales.

- Tumores >4 cm.

- Siendo preciso la linfadenectomia bilateral si la lesién dista menos de 2 cm de la linea
media (Lesidn central).

Manejo del mapeo de los ganglios linfaticos centinela

Localizacidon de la lesidn Migracién ganglio centinela Manejo

LINEA MEDIA
No migra LIF bilateral
Unilateral BSGC lado migrado + LIF lado no migrado
Bilateral BSGC bilateral

LATERAL AMBIGUO/CERCA LINEA MEDIA: a 2 cm de linea media, pero sin cruzar niinvolucrar linea media

No migra LIF bilateral
Ipsilateral BSGC Ipsilateral
Bilateral BSGC Bilateral
Contralateral BSGC contralateral + LIF ipsilateral
LATERAL
No migra LIF bilateral
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Ipsilateral BSGC Ipsilateral
Bilateral BSGC Bilateral
Contralateral BSGC contralateral + LIF ipsilateral

5. TRATAMIENTO RADIOTERAPICO

El tratamiento adyuvante tras la cirugia es controvertido, pero tras la cirugia hasta un 40-50%
presentan recidivas locales, aunque algunos sean primario. El objetivo de la adyuvancia es reducir el
riesgo el riesgo de recidiva local y especialmente inguinofemoral y pélvica.

5.1 Indicaciones de radioterapia
5.1.1.Tratamiento radioterapico adyuvante en estadios iniciales:

La radioterapia adyuvante ha demostrado disminuir el riesgo de recaidas locales en pacientes
intervenidas con:

- Margen quirdrgico cercano (<3 mm, incluido el profundo) o afecto y no es posible la
reescision.

- Tras la linfadenectomia inguinofemoral si 22 ganglios positivos o 1 ganglio afecto con
extensioén extracapsular (Ensayo GOG 37).

- Tras la BSGC si micrometéstasis o células tumorales aisladas, la RT es una alternativa a
la LIF y permite no realizarla evitando la morbilidad quirurgica de la LIF (GROINSS-V-II).

- Profundidad estromal >5 mm.

- Invasion linfovascular.

- Otros factores a tener en cuenta son: Tamafio > 4 cm, invasidn perineural y subtipos
histolégicos de alto riesgo (el grado de diferenciacién G3, dVIN).

El inicio de la RT adyuvante debe darse tan pronto como se haya producido una correcta
cicatrizacién de la herida quirdrgica, preferiblemente en torno a las 6-8 semanas tras el tratamiento
quirdrgico.

EL uso de quimioterapia concomitante es controvertido, y se valorara si el margen es afecto,
N+ o extensidn extracapsular.

5.1.2.Tratamiento radioterapico adyuvante en estadios localmente avanzado:
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En pacientes no candidatas a tratamiento quirurgico por enfermedad localmente avanzada con
afectaciéon de recto y vejiga o vagina, en las que el tipo de intervencion requerida seria la exenteracion
pélvica que precisen colocacién de estomas el tratamiento de eleccién es la radioterapia radical
asociada a quimioterapia con cisplatino (40mg/m?) (GOG 101 y GOG 205).

Otra indicacién del tratamiento radioterdpico sera la intencionalidad paliativa
fundamentalmente en casos de sangrado o dolor.

5.2 Particularidades del TAC de simulacion

Preparacion intestinal: 3 dias antes del TAC de simulacién y durante la consecucion de todo el
tratamiento radioterapico, se debera seguir una dieta pobre en residuos segun las indicaciones del
Servicio de Nutricién y Enfermeria.

Preparacion vesical: Para el control del llenado de la vejiga, se establece la toma de 500 ml de
agua con una espera de 30 minutos previa al TAC y durante el tratamiento radioterapico, a modificar
en funcidn de valoracién periddica de llenado en IGRT. El volumen éptimo de llenado de vejiga en el
TAC de simulacién se establece en 90 cc.

TAC de simulacion: se colocara a la paciente en decubito supino en posicién de rana con
sistema de fijacién mediante plano inclinado, y se utilizara un colchén moldcare personalizado. Manos
cruzadas sobre térax. Alineaciéon mediante laseres ortogonales sobre puntos tatuados en la piel. Si es
preciso pueden colocarse marcas radiopacas para facilitar la delimitacion del volumen diana primario.

5.3 Volumenes de tratamiento

e GTV_vulvar: enfermedad macroscdpica vulvar, debiendo incluir cualquier extensiéon palpable
o visible.

e CTV_vulvar: GTV_vulvar o lecho quirdrgico vulvar + piel adyacente + mucosa + tejido
subcutdneo vulvar, excluyendo el tejido 6seo. Una marca colocada para definir los bordes en piel de la
afectacién vulvar durante el TAC de simulacién pueden ser de utilidad.

e CTV_nodal:

- EI CTV ganglionar pélvico es la vasculatura de las dreas iliaca externa bilateral, obturador e
iliaca interna, con un minimo de 7mm de expansidn simétrica excluyendo hueso y musculo. En caso de
afectacion del ano por encima de la linea pectinea se deberdn incluir los ganglios perirrectales.

- La radioterapia postquirirgica de la ingle se recomienda en aquellos casos con > 1 ganglio
linfatico metastasico y/o presencia de afectacidn extracapsular del ganglio linfatico. El CTV ganglionar
inguinofemoral se extendera lateralmente desde los vasos inguinofemorales al borde medial de los
musculos sartorio y recto femoral, posteriormente al musculo vasto medial anterior, y medial al
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musculo pectineo o 2.5-3 cm medial de los vasos. Anteriormente, el volumen debe exenderse al borde
anterior del musculo sartorio (el misculo mas anterior en el borde lateral inguinofemoral). El borde
caudal del CTV inguinofemoral serd el borde superior del trocanter del fémur.

- En cualquier caso, el CTV nodal no debe extenderse fuera de la piel si esta no esta afecta y
debe restarsele la piel-3mm.

e PTV_vulvar y PTV_nodal: expansion al CTV de 7-10 mm en todas las direcciones.

*Aunque puede resultar tentador afiadir un protector de la linea media en el escenario
adyuvante para evitar la toxicidad radioinducida sobre estructuras centrales sensibles, su uso en los
estadios IlI-1V se ha asociado con elevadas tasas de recurrencia local central, con lo que dicha practica
no se recomienda.

*El uso de bolus se debe plantear su uso cuando sea necesario asegurar una dosificacion
adecuada al volumen diana de forma superficial, tanto al primario como a las cadenas ganglionares, si
afectacion de la piel.

5.4 Dosis y esquemas de tratamiento radioterdpico

Los volumenes diana deben tratarse una vez al dia, 5 dias a la semana. Las interrupciones del
tratamiento deben minimizarse y, si es preciso, se realizardn compensaciones mediante dobles
sesiones.

RT adyuvante:

e Enfermedad subclinica: 45-50.4 Gy a la isodosis del 100% (ICRU-50) en 25-28 fracciones (1.8
Gy/fr).

e Enfermedad microscopica presumible: 60-65 Gy a la isodosis del 100% (ICRU-50).
e Enfermedad macroscdpica: 65-70 Gy a la isodosis del 100% (ICRU-50).

RT-QT radical en estadios irresecables:

e Enfermedad subclinica: 50.4 Gy a la isodosis del 100% (ICRU-50).

e Lesiones pequefias (didametro mayor <2 cm): 69.4-64.8 Gy a la isodosis del 100% (ICRU-50) en
33-36 fracciones (1.8 Gy/fr).

e Casos seleccionados de gran tamanio (didmetro mayor >2 cm, bulky): 70 Gy a la isodosis del
100% (ICRU-50).

Radioterapia preoperatoria neoadyuvante (si procede):

¢ 50.4 Gy a la isodosis del 100% (ICRU-50).
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Las sobreimpresiones de dosis en areas con enfermedad micro o macroscépica conocida,
podran hacerse secuencialmente manteniendo el fraccionamiento, aunque también puede optarse por
hacerlas concomitantes, sobretodo en dreas inguinales, aumentando en este caso la dosis por fraccion,
recomendandose que no se supere los 2.1-2.2 Gy /fraccion.

Dosis sugerida:

Enfermedad vulvar primaria macroscépica 60-70 Gy
Lecho quirurgico del primario (post op, margenes negativos) 45-50 Gy
Lecho quirurgico del primario (post op, margenes cercanos o positivos) 54-60 Gy
N inguinofemorales clinica o radioldgicamente negativos 45-50 Gy

N inguinofemorales positivos (sin extensidn extracapsular ni enfermedad macroscépica 50-55 Gy
residual)

N inguinofemorales positivos con extension extracapsular 54-64 Gy

N inguinofemorales positivos con enfermedad macroscdpica residual 60-70 Gy

En cuanto a la técnica de planificacion dosimétrica, idealmente se empleard IMRT/VMAT. El
uso de IGRT diaria es esencial y nos permitird valorar el edema vulvar y la regresidon tumoral para
plantear la replanificacion dosimétrica cuando sea preciso.

5.5 Organos de riesgo y constraints

- Recto: V65 <25% (6ptimo), V70 <25% (aceptable), V58 <40% (dptimo), V60 <40%
(aceptable), V50 <60%.

- Vejiga: V65 <25% (6ptimo), V70 <25% (aceptable), V58 <40% (6ptimo), V60 <40%

- Intestino delgado (para realizar una evaluaciéon completa del intestino delgado es
necesario extender la TC de planificacion en todos los pacientes hasta D11-D12. Algunos autores,
incluyendo la RTOG, recomiendan solamente contornear el intestino hasta 2 cm por encima del PTV).
Dmax 50 Gy, V45 <25% (<65cc), V40 <100-150 cc, V35 <180 cc).

- Cabezas femorales: maximo 56 Gy; V48 <50%; V50 <10%; V52 <5%.

- Médula: canal medular Dmax 45 Gy. V45<10%.
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6. TOXICIDAD TRATAMIENTO RADIOTERAPICO

6.1 Toxicidad aguda

Los efectos agudos durante la RT (diarrea, molestias urinarias, astenia, reacciones
mucocutdneas locales) son esperables en distinto grado en la mayoria de los pacientes, y pueden
acentuarse con la administracion de QT concurrente. Estas toxicidades deben manejarse de forma
precoz con lo que serd necesaria una valoracién clinica frecuente en estas pacientes, de forma que
podamos miniminizar o incluso evitar las interrupciones del tratamiento. Existe un cierto riesgo de
sobreinfeccién fungica por Candida albicans, y, de presentarse, deberd emplearse tratamiento
antifdngico local y oral. En el caso de sobreinfeccidon bacteriana, es fundamental un reconocimiento
precoz para un abordaje temprano.

Los efectos agudos generalmente se resolverdn en unas semanas tras la finalizacidon del
tratamiento.

6.2 Toxicidad cronica
Fundamentalmente:

- Gastrointestinal: enteritis o rectitis actinica, diarrea.

- Dermatoldgicos: atrofia, hiperpigmentacion vulvar, fibrosis local.

- Ginecoldgicos: cleisis vaginal, sequedad vaginal con dispareunia y alteracién de la
funcion sexual.

- Infrecuentes: necrosis avascular de la cabeza femoral, linfedema, fistulas, adherencias
intestinales.

7. TRATAMIENTO QUIMIOTERAPICO

7.1 Neoadyuvancia

Se podria considerar la QT exclusiva neoadyuvante como parte del tratamiento multimodal en
pacientes con enfermedad localmente avanzada en las que no es posible la reseccidén y una respuesta
a la QT podria conllevar una cirugia mas conservadora y una menor morbilidad.

También se ha valorado la QT (CDDP + 5 FU) y RT preoperatoria en pacientes diagnosticadas de
cancer de vulva escamoso Estadio lll y IV (GOG101) consiguiendo preservar la continencia urinaria y/o
intestinal en el 96% de los casos.

7.2 Adyuvancia
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La QT adyuvante exclusiva no se recomienda en las pacientes con cédncer de vulva.
Recomendando QT y RT concomitante.

El régimen de combinacién mas frecuentemente usado es cisplatino (CDDP) en monoterapia,
aunque también se usan esquemas de CDDP + 5-Fu (florouracilo) o 5-Fu + mitomicina C.

Se puede afiadir pembrolizumab en casos con PD-L1 con expresién CPS > 1 y/o bevacizumab y
platino como primera linea, aunque esta aprobacion no esta realizada de forma especifica en el cancer
de vulva.

En el caso de progresion tumoral con el uso de platino no existe un esquema de eleccién, se
puede considerar la inmunoterapia en monoterapia asi como el uso de inhibidores de factor de
crecimiento como alternativa, teniendo en cuenta que no existe una aprobacion especifica para
ningun farmaco.

7.3 Enfermedad recurrente o metastasica

El cisplatino es el tratamiento de primera linea como agente Unico o en combinacién con taxol. El
carboplatino es menos toéxico y constituye una alternativa al cisplatino no han demostrado inferioridad
frente a los mismos esquemas que con cisplatino.

Si no hay contraindicacién se afiadira bevacizumab al tratamiento en los tumores que expresen
PD-L1.

8. SEGUIMIENTO

La mayoria de las recurrencias ocurren en los 2 primeros afios desde el tratamiento inicial, por
lo que parece prudente extremar el seguimiento en este periodo aunque no se haya demostrado que
tenga impacto en la supervivencia global de la enfermedad. Por otro lado, hasta un 35% de pacientes
recurren a los 5 afios o mas, lo que demuestra la necesidad de un seguimiento a largo plazo.

Se deberd hacer una evaluacién de sintomas, examen ginecoldgico completo de vulva y
palpacién de nddulos inguinales. Las pruebas de imagen y los test de laboratorio (antigeno SCC) se
realizaran en base al riesgo de recurrencias, sintomas y hallazgos que hagan sospechar recurrencia.

Propuesta de seguimiento:

— En la primera visita de seguimiento, entre las 6 - 8 semanas tras fin de tratamiento
(QT+/-RT), se recomienda TC o PET - TC para documentar la remisién completa.
— Dos primeros afios: cada 3 — 4 meses.
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— Del 32 al 52 afo: cada 6 meses en estadio avanzado o anual en estadio precoz.

9. TRATAMIENTO DE LAS RECURRENCIAS

El tratamiento de las recurrencias dependerd del tratamiento previo.

9.1. SEGUN TRATAMIENTO PREVIO

En ausencia de irradiacion previa

En ausencia de radioterapia previa se considerara el tratamiento como en tumor de novo.
Recidiva tras la administracidon de RT a dosis plenas

Se valorard individualmente en cada caso concreto, con especial atencion a la fragilidad de la
paciente. Y dentro de las opciones quirdrgicas, valorar la posibilidad de exenteracién. Siendo el
rescate quirurgico la primera opcion si es posible.

El tratamiento con radioterapia, cuando ha sido radiada previamente, debe individualizarse, y
dependera de la dosis y la técnica utilizada.

9.2. SEGUN LOCALIZACION
Recidivas exclusivamente locales en vulva/periné

Sin afectacion de ganglios inguinales, pueden ser tratadas satisfactoriamente mediante una
reseccion con margen amplio.

En el caso de lesiones que aparecen en zona alejadas del primer tumor y trascurridos varios
anos libres de enfermedad, pueden ser consideradas como segundas neoplasias.

La técnica quirlrgica a aplicar dependera igualmente de la medida y localizacion de la lesidn,
prevaleciendo idénticos criterios de radicalidad.

En el caso de las recidivas, ademds de las posibilidades quirdrgicas habituales, puede
contemplarse la posibilidad de exenteracion pélvica, siempre como ultimo recurso y descartada la
afectacion tumoral a distancia.

En las recidivas locales, aln tratadas con escision completa de la lesién y en ausencia de
irradiacion previa, debera considerarse RT posoperatoria. La técnica dependera de la localizacién y
extension de la recidiva. En pacientes con recidiva local exclusiva y RT previa, se podria considerar en
casos seleccionados la braquiterapia.

En pacientes inoperables o recidivas locales irresecables, se puede contemplar la reirradiacién

14 de 19

PROTOCOLOS ASISTENCIALES. Unidad de Ginecologia Oncoldégica
HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN DE LAS NIEVES

https://www.huvn.es/asistencia_sanitaria/ginecologia_y_obstetricia



. . Junta de Andalucia
UGC Glnecologla y Consejerfa de Salud y Familias
SERVICIO ANDALUZ DE SALUD
Ohstetricia

CANCER DE VULVA

con técnicas especiales como IMRT con/sin braquiterapia, o braquiterapia exclusiva.
Recidiva adenopatia inguinal, pélvica

En caso de recidiva inguinal es aconsejable el tratamiento con cirugia con debulking de los
nddulos sospechosos seguido de RT, con o sin QT asociada, siguiendo las mismas guias genéricas
recomendables para la recidiva local.

En caso de recidiva ganglionar pélvica con o sin recidiva ganglionar inguinal se recomienda
tratamiento con RT+QT. Se puede considerar el debulking de las adenopatias pélvicas previas a la
RT+QT.

Recidivas a distancia (metastasis)

Deben tener la misma consideracidon que el estadio IVB inicial y evaluarse en un contexto
individualizado de paliacion.

En pacientes oligometastasicas, puede considerarse el tratamiento con radioterapia.

10.INDICADORES DE EVALUACION

Indicador Formula Fuente Estandar
Complicaciones Casos correctamente Audit, muestreo, <3%
postquirdrgicas identificados segun el protocolo Diraya, etc

Tiempo inicio RT tras 90% Inicio de tratamiento entre Audit, muestreo, 8-10
cirugia 8-10 semanas Diraya, etc semanas
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13. ANEXO 1: Estadio Cancer Vulva. Estadificacion FIGO 2021

ESTADIO I: tumor limitado a vulva o a vulva y periné sin metdstasis ganglionares.

IA: lesiones <2 cm con invasion estromal < 1 mm.

IB: lesiones > 2 c¢cm o con invasion estromal > 1 mm.
ESTADIO Il: tumor de cualquier tamafio con extension a las estructuras perineales adyacentes (1/3
inferior de uretra, 1/3 inferior vagina, ano) con ganglios negativos.
ESTADIO Ill: Tumor de cualquier tamafio con extension a zona superior de estructuras perineales
adyacentes o con cualquier numero de ganglios linfdticos no fijados y no ulcerados.

IIA: Tumor de cualquier tamafio con extension a los 2/3 superiores de uretra, 2/3 superiores de
vagina, mucosa vesical, mucosa rectal o metdstasis en ganglios linfdticos regionales <5 mm.

11IB: Metdstasis en ganglios linfaticos regionales (Inguinales y femorales) > 5 mm.

IIC: ganglios linfaticos regionales (Inguinales y femorales) positivos con extension
extracapsular.
ESTADIO IV: Tumor de cualquier tamafo fijado al hueso o fijo metdstasis en ganglio linfoide ulcerado o
metastasis a distancia.

IVA: Enfermedad fijada a hueso pélvico o metdstasis en los ganglios linfaticos regionales fijos o
ulcerados.

IVB: Metdstasis a distancia.

14. ANEXO 2: Estadificacion TNM (UICC 8¢9 edicion) 2017

Tumor primario (T)

TX: No se puede evaluar el tumor primario.

TO: No evidencia de tumor primario.

Tis: Carcinoma in situ, neoplasia intraepitelial grado Il (VIN III).

T1a: Lesiones < 2 cm de didmetro, localizadas en vulva o periné y con invasion estromal <0,1 cm.

T1b: Lesiones > 2 cm de didmetro o de cualquier tamafio con invasion estromal > 0,1 cm, localizadas
en vulva o periné.
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T2: Lesiones de cualquier tamafio con extensidon a estructuras perineales adyacentes (1/3 distal de
uretra, 1/3 distal de vagina, afectacién anal).

T3: Tumor de cualquier tamafio que infiltre alguna de estas estructuras: 2/3 proximales de uretra, 2/3
proximales de vagina, mucosa vesical, mucosa rectal o fijado al hueso pélvico.

Ganglios linfaticos regionales (N)

NX: No se pueden evaluar los ganglios linfaticos regionales.

NO: No hay metastasis en ganglios linfaticos regionales.

NO (i+): Células tumorales aisladas en ganglios linfaticos regionales menor a 0,2 mm.
N1a: Metastasis en 1-2 ganglios linfaticos < 0,5 cm. Incluye la micrometdstasis N1mi.
N1b: Metastasis en un ganglio linfatico 2 0,5 cm.

N2a: Metdstasis en 3 o mas ganglios linfaticos cada una < 0,5cm. Incluye la micrometastasis N2mi.
N2b: Metastasis en 2 o mas ganglios linfaticos 2 0,5 cm.

N2c: Metastasis en ganglio/s linfatico/s con extension extracapsular.

N3: Ganglios linfaticos inguino-femorales fijados o ulcerados.

Metastasis a distancia (M)

MO: No hay metastasis.

M1: Metadstasis a distancia (incluyendo metastasis en ganglios linfaticos pélvicos).

Comité multidisciplinar

Autores | Dra. Ruiz Duran (Ginecologia) Dra. Ching (Oncologia Radioterapica)

Fecha elaboracion | Fecha Enero 2024 Vigencia | 3 6 4 afios desde la
fecha de elaboracion
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