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1 Epidemiologie und Risikofaktoren

1.1 Epidemiologie der Vulviren intraepithelialen Neoplasie (VIN)

Die Inzidenz der VIN hat erheblich zugenommen. Das mittlere Erkrankungsalter
hat deutlich abgenommen.

1.2 Epidemiologie des Vulvakarzinoms

Der Inzidenzanstieg des invasiven Vulvakarzinoms ist deutlich geringer als bei
der VIN. Auch hier sind zunehmend jiingere Frauen betroffen.

2 Diagnostik

2.1 Priavention/Friuherkennung

Eine primire Pravention der HPV-assoziierten VIN und invasiven Karzinome ist
durch die Vermeidung einer genitalen Infektion mit HPV moglich.

Ein spezifisches Screening zur Detektion des Vulvakarzinoms und seiner Vorstu-
fen existiert nicht. Eine suffiziente Untersuchung der gesamten Vulva ist obligater

Bestandteil der gyndkologischen Krebsfriiherkennungsuntersuchung.

2.2 Diagnostik bei symptomatischen Patientinnen

Frithsymptome beim Vulvakarzinom und seinen Vorstufen sind oft unspezifisch
oder fehlen. Anhaltende Symptome erfordern eine detaillierte klinische Diagnos-
tik.

! Langfassung siche Homepages der DGGG und der AWMF nach Freigabe der Leitlinie durch
Autoren und DGGG.
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2.3 Klinische Diagnostik

Die Diagnostik erfolgt primér klinisch. Die Grundlage der Abkldrungsdiagnostik
ist die Inspektion, ggf. erginzt durch eine Vulvoskopie, sowie Palpation ein-
schlieBlich der Leisten. Bei auffélligen Befunden muss eine Gewebeentnahme
erfolgen.

2.4 Zvytologischer Abstrich

Zytologie, HPV-Test und Toluidinblau-Probe sollen in der Routinediagnostik
nicht eingesetzt werden.

2.5 Histologische Diagnostik

Alle suspekten Lasionen miissen histologisch abgeklirt werden.

2.6 Pritherapeutisches Staging bei einem Karzinom

Bei nachgewiesener Invasion sind priatherapeutisch folgende Bestimmungen er-
forderlich:

e Invasionstiefe,

e gynikologische Untersuchung des gesamten Anogenitalbereiches,

e Bestimmung der klinischen Tumorgrof3e,

e Bestimmung der Tumorlokalisation und -ausdehnung sowie Dokum entati-
on eines Ubergriffes des Tumors auf Urethra, Vagina, Anus, Knochen,
Ausschluss einer Multizentrizitét,

e Untersuchung der regionidren Lym phabflusswege (Palpation der Leisten,
ggf. Bildgebung).

2.7 Diagnostik bei fortgeschrittenen Tumoren

Weitere bildgebende oder endoskopische Verfahren sind nur bei gezielter Indika-
tion einzusetzen. Beim extramammaéren Paget und Basalzellkarzinom der Vulva
sind synchrone extragenitale Neoplasien auszuschlie3en.

Eine Fernmetastasensuche ist nur bei fortgeschrittenen Vulvakarzinomen ange-
zeigt.

3 Pathologie des Vulvakarzinoms und seiner Vorstufen (Préakanzerosen)

Die histologische Klassifikation der Prakanzerosen und des invasiven Vulvakarzi-
noms erfolgt nach den Vorgaben der WHO.

Die postoperative Stadieneinteilung erfolgt nach der TNM-Klassifikation.
Mindestanforderungen an den histopathologischen Befundbericht des Vulvakarzi-

noms sind: Tumorstadium, TumorgroBe, Invasionstiefe, Grading, histologischer
Tumortyp, Gefdl3- und LymphgefaBeinbruch, R-Klassifikation sowie metrischer
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Abstand des Tumors zum Resektionsrand. Bei erfolgter Lymphonodektomie muss
die Zahl der entfernten Lymphknoten angegeben werden und im Falle einer
Lymphknotenmetastasierung die Zahl der metastatisch befallenen Lymphknoten,
die Metastasengrof3e und die extranodale Ausbreitung.

4 Aufklarung der Patientin

4.1 Patientinnen-Aufklarung

Die Bereitstellung qualifizierter und sachkompetenter Informationsmaterialien
(Print- oder Internetmedien) soll nach den Qualitdtsforderungen der Leitlinie
Fraueninformation erfolgen, um Patientinnen durch eine verstandliche Risiko-
kommunikation (u.a. Angaben von Haufigkeiten statt Relativprozente) in ihrer
selbstbestimmten Entscheidung fiir oder gegen medizinische Malnahmen zu un-
terstutzen.

4.2 Krebsberatung

Die Art der Vermittlung von Informationen und die Aufklarung der Patientin soll-
te umfassend sowie wahrheitsgeméal sein und nach folgenden Grundprinzipien
einer patientenzentrierten Kommunikation erfolgen:
e Ausdruck von Empathie und aktives Zuhoren,
e direktes und einfiithlsames Ansprechen schwieriger Themen,
e wenn moglich, Vermeidung von medizinischem Fachvokabular, gg. Erkla-
rung von Fachbegriffen,
e Strategien, um das Verstdndnis zu verbessern (Wiederholung, Zusammen-
fassung wichtiger Informationen, Nutzung von Graphiken u.4.),
e Ermutigung, Fragen zu stellen,
e Erlaubnis und Ermutigung, Gefiihle auszudriicken,
o weiterfilhrende Hilfe anbieten (b eispielsweise Selbsthilfegruppen, Psycho-
onkologie, psychosoziale Krebsberatung).

5 Therapie

5.1 Therapie der VIN (nach ISSVD) = VIN 2/3 (nach WHO)

Beziiglich der Breite des Resektionsrandes bei VIN 2/3, einschlieBlich multifoka-
ler VIN 2/3, gibt es keine ausreichende Evidenz.

VIN-2/3-Lésionen sollten durch Exzision und/oder Laservaporisation im Gesun-
den entfernt werden.

5.2 Therapie des Vulvakarzinoms

5.2.1 Operative Therapie an der Vulva

Ziel der Operation beim Vulvakarzinom ist die RO-Resektion mit 10mm gesun-
dem Randsaum.
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Stadium T1 und T2

Lokale operative Therapie beim unifokalen Vulvakarzinom T1a-T2 ist die radika-
le lokale Exzision mit 10mm gesundem Randsaum.

Stadium T3/T4

Optionen sind die Operation, die primidre Radiochemotherapie bzw. die neoadju-
vante Radiochemotherapie gefolgt von der Operation. Wichtig ist die interdiszi-
plindre Diskussion, um der Patientensituation gerecht zu werden.

Im Stadium III/IV stellt eine primdre Radiochemotherapie die Moglichkeit zum
Organerhalt dar. Eine neoadjuvante Radiochemotherapie kann eingesetzt werden,
um die Radikalitit der nachfolgenden Operation einzuschranken.

Sollte eine Vulvektomie erforderlich sein, so gilt die Empfehlung: Die Drei-
Schnitt-Technik, d.h. Vulvektomie und Lymphonodektomie von separaten Schnit-
ten aus, ist der En-bloc-Technik vorzuziehen.

5.2.2 Operative Therapie der Lymphabflusswege
Standard ist die systematische inguino-femorale Lymphonodektomie.
Ausmayfs der Lymphonodektomie

Beim T1la-Karzinom (Infiltrationstiefe Imm und weniger) und dem Basaliom ist
die inguino-femorale Lymphonodektomie obsolet, beim verrukdsen Karzinom in
der Regel nicht indiziert.

Ab einer Infiltrationstiefe von mehr als 1,0 mm (>pT1b) ist eine systematische
inguino-femorale Lymphonodektomie obligat.

Kontralaterale Lymphknoten bei lateral gelegenem Tumor

Bei lateralem T1-Karzinom und freien ipsilateralen Lymphknoten kann auf eine
kontralaterale Lymphonodektomie verzichtet werden. Wenn das Karzinom weni-
ger als 1cm an die Medianlinie heranreicht, ist die bilaterale inguinale Lympho-
nodektomie Standard.

Sentinel-Lymphonodektomie

Eine Sentinel-Lymphonodektomie sollte nur unter strengen Qualititsanforderun-
gen und nach intensiver Patientinnenaufkldrung einschlieBlich einer moglicher-
weise erhohten Rezidivrate mit schwerwiegenden Folgen durchgefiihrt werden.
Grundsatzlich kann eine Sentinellymphonodektomie nur beim T1-T2-
Vulvakarzinom mit klinisch und sonografisch nicht suspekten Leistenlymphkno-
ten durchgefiihrt werden.
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Pelvine Lymphknoten

Die Behandlung der pelvinen Lymphknnoten ist indiziert bei
e 3 oder mehr positiven unilateralen Leisten-LK,
e Kapseldurchbruch in den Leisten-LK,
e Makrometastase > 10 mm.

5.2.3 Radiotherapie und Radiochemotherapie des Vulvakarzinoms
Primdre Radiochemotherapie

Die primére Radiochemotherapie verkleinert die TumorgroBe und verbessert die
Operabilitit bei groen Priméartumoren.

Adjuvante Strahlentherapie

Indikationen fiir eine adjuvante inguinale Radiotherapie sind
¢ 3 und mehr metastasierte Lymphknoten,
e Kapseliiberschreitung,
e Metastase >10mm.

5.3 Supportive Therapie

Eine leitliniengerechte Supportivtherapie zur Prophylaxe und Minimierung thera-
pie- oder tumorbedingter Symptome ist erforderlich.

6 Psychoonkologische Malinahmen

Die psychoonkologische Betreuung von Patientinnen mit Vulvakarzinom ist ein
integraler Bestandteil der onkologischen Diagnostik, Therapie, Rehabilitation und
Nachsorge und stellt eine interdisziplindre Aufgabe dar.

Die Patientin sollte friihzeitig tiber die Mdglichkeit der stationdren und ambulan-
ten psychoonkologischen Hilfestellung informiert werden und bei Bedarf eine
qualifizierte psychoonkologische Betreuung erhalten.

Die Lebensqualitdt der Patientin ist wihrend der Therapie, Rehabilitation und der
Nachsorge regelméBig zu beurteilen, auch um einen méglichen psychoonkologi-
schen Handlungsbedarf zu beurteilen.

7 Rehabilitation
Alle Patientinnen sind {iber die gesetzlichen Mdglichkeiten zu Anschlussheilbe-

handlung, Regelheilbehandlung und ambulanten Reha-Angeboten eingehend zu
informieren und zu beraten.



1.2.3

>

Diagnostik und Therapie des Vulvakarzinoms und seiner Vorstufen

8 Nachsorge

Obligat:

Anderung: Krankheitsspezifische Anamnese,
Symptom-Anamnese: Narben- und St enosierungssymptomatik, Miktion-
sanomalien, sexuelle Storungen, Stimm ungsschwankungen, selbst palpier-
ter Tum or, Schm erzen, Pruritus, Fluor, Blutung, Beinoedem e, -
schwellneigung,
Klinische Untersuchung:

0 Inspektion und Palpation des dusseren und inneren Genitales inkl.

der inguinalen Lymphabflussgebiete und des Rectums,
0 Spekulumuntersuchung (ggf. Zervixzytologie).

Fakultativ:

Kolposkopie der Vulva und Vagina (Portio),

groBziigige Entnahme von Biopsien,

Bildgebung: Der routinem @Bige Eins atz bildgebender Verfahren ist nicht
indiziert, kann aber bei unklaren bz~ w. rezidivverdichtigen Situationen
hilfreich sein.

Eine Bestimmung des Tum ormarkers (SCC) ist in der Nachsorge nicht in-
diziert.

9 Rezidiv/Metastasen

Beim Vulvoperinealrezidiv ist Behandlung abhédngig von der Primértherapie. Als
operative MafBnahmen kommen die einfache Exzision in sano oder eine komplet-
tierende Vulvektomie bis hin zu exenterierenden Eingriffen in Betracht.

Beim inguinalen und pelvinen Rezidiv kdnnen grundsitzlich die Operation, die
Radiotherapie und die Chemotherapie alleine oder in Kombination angewendet
werden. Sofern keine Kontraindikationen gegen eine Radiochemotherapie vorlie-
gen sollte diese einer alleinigen Radiotherapie vorgezogen werden. Unabhéngig
von der Therapie ist die Prognose der Patientin schlecht.
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