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Cancerele vulvare sunt rare si reprezinti aproximativ 5 procente
din totalul afecyiunilor maligne ginecologice. Cele mai multe
@ncere vulvare sunt diagnosticate in stadii precoce (I 5i 11).
unea avansata este intilnitd in special la femeile varstnice,
Probabil datoriti barierelor clinice si comportamentale, care
duc la intdrzierea diagnosticului. De accea, detectarea precoce
A oficirei leziuni vulvare anormale, impune biopsierea acesteia
Pentru a diagnostica acest cancer in stadii precoce, pentru a
i hh“ﬂﬂ;h morbiditatea ulterioari §i rata mortalitigii. :
5 ey tiv 90% dintre tumorile vulvare sunt carcinoame
b < celule scuamoase (fig. 31-1). Prin urmare, practic luau‘: inlmj
“'ﬂ! privind factorii de prognostic, tipurile de diseminare gi

privind supraviejuirea sunt obginute de la femei

Cancerul vulvar
Invaziv

cu acest tip histologic. Port fi intalnite rar, subtipuri histologice
ca melanoame, carcinoame bazocelulare, adenocarcinoame de
glanda Bartholin, sarcoame, si leziuni metastatice (tab. 31-1).

In Statele Unite, cancerele vulvare au un prognostic relatiy
bun cu ratd de supravictuire la 5 ani de 78% (Stroup, 2008).
Terapia tradifionali consta in excizia radical a vulvei si limfa-
denectomia inghinala.

In stadiile avansate se poate utiliza pre si postoperator radio-
chimioterapie neoadjuvanti, pentru a ajuta la micsorarea tumo-
rii. Tratamentul cancerului vulvar determina frecvent diformitari
anatomice marcate, care pot avea cfecte negative semnificative
asupra sexualitagii pacientei. Totusi, in ultima decadi, conduita
in cancerul vulvar a avut tendinga citre o chirurgie mai conser-
vatoare cu ameliorarea urmarilor psihosexuale.

FRECVENTA

Cancerul vulvar este in primul rind o boala a femei varstnice,
dar apare de asemenea la femei in premenopauzi. In Statele
Unite frecventa tumorilor invazive vulvare a avut tendinga de a
creste in ultimele trei decade. Aceastd cregtere persistd la toate
grupele de varsta gi in toate ariile geografice (Bodelon, 2009).
Frecventa specificd a cancerului vulvar in situ (CIS) a crescut
cu 3,5 procente pe an, in timp ce frecventa cancerelor invazive
a crescut cu 1 procent pe an. Ca rezultat, in ultima decadi
frecventa carcinomului in situ vulvar a fost de 5 la 100.000
de femei §i a cancerului invaziv de 2,5 la 100.000 de femei. In
2011, s-au estimat 4340 cazuri noi de cancer vulvar §i 900 de
decese datorate cancerului vulvar (Siegel, 2011).

ANATOMIE
Vulva

Porfiunea externd a wulvei cuprinde muntele pubian (mun-
tele Venerei), labiile mari i mici, clitorisul, vestibulul, bulbii
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Ginecologie oncologica

FIGURA 31-1 Carcinomul scuamos vulvar. A. Imagine cu obiectiv
microscopic cu putere micd. Suprafata epitelivlui prezinta o dis-
plazie scuamoasa de grad inalt. sunt prezente cuiburi de celule

de carcinom scuamos invaziv -sageata. Este prezent un infiltrat
inflamator marcat, asa cum este frecvent in cazul carcinomului
scuamos invaziv. Portiuni ale suprafetei epiteliului se extind profund
si seclionate transversal -asterisc- dau falsa impresie a unei tumori
invazive in aceste situsuri. B. Tumora prezinta caracteristicile clasice
de diagnostic ale carcinomului cu celule scuamoase, care include
aspectul scuamos, punti intercelulare si perle cheratinice eozinofile,
stralucitoare- sageata. Cuiburile tumorii invazive sunt incojurate de
inflamatie cronica. (Fotografii datorate Dr. Kelley Carrick)

vestibulari, glandele vestibulare mari (Bartholin), glandele vesti-
bulare mici (glandele Skene sau parauretrale), orificiile uretral si
vaginal. Marginile laterale ale vulvei sunt reprezentate de faldu-
rile labio-crurale (fig. 38-25, pag. 941). Cancerul vulvar poate
interesa toate aceste structuri.

Portiunea internd a vulvei poate fi impirgita in doua compar-
timente triunghiulare, compartimentul uro-genital superficial si
profund. Spagiul superficial al triunghiului uro-genital este un
compartiment inchis cuprins intre fascia Colles (fascia perineali
superficiald) si fascia perineald profunda.

n acest spatiu se afli mugchii ischiocavernogi lateral,
muschii bulbocavernosi medial si muschiul transvers perineal
inferior. Profund, sub fiecare mugchi bulbocavernos se giseste

TABELUL 31-1. Subtipur histologie ale cancerului vulvar

vare
Carcinoame vul _
Carcinomul cu celule sCuamoase

Adenocarcinomul ‘
carcinomul glandel partholin

Adenocarcinor
Carcinom scuamos =~
Carcinom cu celule de tranzitie

goala Paget vulvara
Tumori cu celule Merkel
Carcinom verucos
carcinom bazocelular
Melanomul malign vulvar

sarcoamul vulvare

Leiomiosarcom ;

Histiocitom fibros malign

sarcomul epitelial '

Tumora rabdoida maligna (rabdomniosarcom)
Cancere metastatice ale vulvei

schwanomul malign
Tumora de veziculd ombilicala (yolk sac tumour)

bulbul vestibular i sub muschii ischiocavernosi se afld rada-
cina clitorisului asa cum este ilustrat in fig. 38-26 (pag. 942).
In timpul vulvectomiei radicale, disectia este realizata profund,
pana la membrana perineald. Ca rezultat, continutul triunghiu-
lui uro-genital superficial, care este sub tumora, este extras in
timpul rezectiei tumorale.

Limfaticele vulvare

In mod obisnuit, limfaticele vulvei si a treimii distale a vagi-
nului, dreneazi citre grupul ganglionar inghinal superficial
(g. 38-29, pag. 945). De aici, pe calea ganglionilor inghinali
profunzi (femurali) §i a ganglionului Cloquet se indreapta citre
grupul ganglionar pelvin. Ganglionul lui Cloquet este ganglio-
nul femural profund situat cel mai superior. Este important fap-
tul i, se poate produce drenajul direct in ganglionii femurali de
la clitoris si partea superioard a labiei (Way, 1948). Limfaticile
V}x}vare se incrucigeazi la nivelul mons pubis/muntelui pubian
§t In comisura posterioara, dar s-a demonstrat ci limfaticele vul-
vei nu depigesc cutele labio-crurale (Morley, 1976). Ca rezul-

tat, metastazele in ganglionii contralaterali sunt rare in absenta
metastazelor inghinale ipsilaterale.
limfatice in limfaticele dermale in
inghinali superficiali,

De asemenea, apar rar tumori
ainte de a ajunge la ganglionii
supe aya numitele metastaze in tranzit.

Ganglionii inghinali superficiali sunt localizagi in triunghiul
fcmlfral (Scarpa) formar din ligamentul inghinal, marginea
mcc.:hali a muschiului sartoriys si marginea latcrali’ a r:rgu-$du'
ului lun.g aducror (fig, 38-29, pag. 945). Ganglionii femurali
profunzi se gisesc pe flancul medial al vene femurale, dede-
subtul~ n.mrginilor fosei ovale, O limfadenectomie ingh" fe
fnuréla UPICa se referd la extirparea ambelor gru it
inghinald superficial si femurala profunds (Ecv:f:cxllcghl‘;?g’



Irigatia sanghina vulvarj

Irigatia sanghind vulvard provine din arge
care este ram al arterei iliace interne §i i
nos (fig. 38-28, pag. 944). Vena rugino
wibutare, care corcspund ramurilor arterej rusinoase j
Cunoasterea a{latomici vasculare permite o interven ; lﬂtﬂf‘ %
 gerare rcdusiﬁl creste vizibilitatea in plags, o s
: m rusinoasd externa profunda si artera rusinoasi a
: iald sunt ramuri din artera femurali §i dreneaz; icxmm
safena mare. Ambele artere irigd labia mare e
funde §i au conexiuni anastomotice cu ramurile vaselor rysi
 intene in arii unde tributarele lor contribuie in comun Iy e
& sanghind. Venele corespunzatoare acestor artere se afla ir:ngam
 piere in timpul limfadenectomiei inghino-femurale Gan ;P“’:
~ superficiali care sunt extirpati sunt situagi in ;csutul.adipogs ;:-“
lungul venelor safena, ruginoasi externi superficiali, circumﬂex;
iliaca superficiala §i epigastrica superficiali (fig. 38-29, pag. 945)

Ta rusinoasi intern3,
nsofeste nervul rugi-
asa interng Primeste

sistructurile sale pro-

'SUBTIPURI HISTOLOGICE ALE CANCERULUI VULVAR

- Cea mai mare aprte a tumorilor maligne vulvare provin din

 epiteliul scuamos, care acoperd majoritatea vulvei. Desi vulva

- pu are o zona de transformare identificabili, neoplaziiie scua-
- moase apar cel mai frecvent la nivelul vestibulului Ja limita intre

; epit:ﬁul vulvar scuamos keratinizat, care este situat lateral si
‘mucoasa scuamoasi nekeratinizati, care este situati medial.
Aceasta demarcatie este denumiti linia Hart.

Tabelul 31-1 descrie si alte subtipuri histologice de cancer
vulvar. Melanomul malign al vulvei este al doilea cel mai frec-
vent cancer vulvar si de obicei provine din stratul epidermic al
portiunii externe a vulvei.

EPIDEMIOLOGIE SI FACTORI DE RISC

Factorii de risc pentru cancerul vulvar pot fi impirtifi in doua
grupe distincte, care sunt dependente de varsta femeii. Cancerul
vulvar care apare la femeia mai tinird (< 55 ani) tinde sa aiba
acelasi profil de risc cu alte cancere anogenitale. Prin urmare,
femeile cu nivel socio-economic scizut, cu obiceiuri sexuale cu
risc inalt, infectate cu virusul papilloma uman (HPV), fuma-
toare sunt mai frecvent afectate (Madeleine, 1997). Aceste can-
cere sunt, de obicei, din punct de vedere histologic de tip bazal
sau condiloame asociate cu HPV in 50% din cazuri.

Spre deosebire de acestea, femeile varstnice (55 pini la
'85 ani) cu debur tardiv al cancerului vulvar nu au istoric de
infectii cu transmitere sexuald anterioare i in general nu sunt
fumitoare, Aceste cancere sunt frecvent keratinizate §i ADN
HPV este prezent numai in 15% din cazuri (Canavan, 2002;
Madeleine 1997),

~ Infectii

Infectia cu papillomavirus uman (HPV)

Papilloma virusul 1 man cu risc Inalt a fost asociat cu cances
il vulvar, Predomi: © serotipul 16, dar i serotipurile HPV 18,
31, 33 4i 45 au fc - e asemenca glsite (Hildesheim, 1997).
Deyi implicagi i« le cazuri de cancer vulvar, infecia HI'V

Cancerul vulvar invaziv

::‘1 :c::infsa cor'cla;ic. cu leziunile vulvare preinvazive, decit cu
idcntiﬁcit :mur:l: ;,:ZZI: g:il‘;:;:imr e
3 n 20 pind in leziunile invazive, dar
lc);tzcclrll:l i;nVZIO p%na la 80% dintre leziunile de neoplazie in:::
i varl (VIlTI). Aspecte in plus despre HPY si VIN
- prezentate in capitolul 29 (pag. 756).
Candrscczcnya .mfcqxci HPV devine un factor de risc major, atunci
oy asociazi cu alti factori de risc ca fumarul si infectia cu viru-
ul herpes surllplcx (HSV) (Madeleine, 1997). Femeile fumitoare
glsczrc au un .Lstoric anterior de condiloame genitale au un risc de
i ¢ ori mai mare de a dezvolta un cancer vulvar, decit femeile
acesti factori de risc (Brinton, 1990; Kirschner, 1995).

Infectia cu virusul herpes simplex (HSV)

Vlrus‘ul herpes simplex a fost gasit, conform mai multor studii
ca avanfl 0 asociere stransa cu cancerul vulvar. Totusi, asocierc:;
¢ste mai pregnantd atunci cind este combinati cu algi cofactori
ca de exemplu fumatul (Madeleine, 1997). Astfel, prezenta infc—,
ctiei HSV singura, ca factor cauzator al cancerului vulvar, nu
poate fi considerata certa. ’

Imunosupresia

Imurzosuprcsia cronica a fost asociata indirect cu cancerul vul-
var. In special, frecvena cancerelor vulvare s-a demonstrat ca
este crescutd la femeile infectate cu virusul imuno-deficientei
umane (HIV) (Elit, 2005; Frisch, 2000). O posibila explicatie
este asocierea infectiei HIV cu infectia cu subtipuri de risc inalt
a HPV. Totusi, cancerul vulvar nu poate fi considerat ca o afecti-
une maligna determinata de sindromul imunodeficientei umane

castigate (AIDS).

Lichenul scleros

Boala inflamatorie cronici vulvari este in mod special legata
de dezvoltarea unui cancer vulvar. Desi nu a fost validatd ca o
leziune cauzald precursoare, actual sunt dovezi care sugereaza
o corelagie intre cele doua. Keratinocitele afectate de lichenul
scleros prezinti un fenotip de tip proliferativ §i pot prezenta
markeri de progresie neoplazica. Acestea sugereazi lichenul
scleros poate fi in unele cazuri o leziune precursoare a canceru-
lui vulvar scuamos invaziv (Rolfe, 2001). Cancerele vulvare care
sunt asociate lichenului scleros s-a demonstrat cd se dezvolt la
femeile varstnice, sunt localizate predominent lingd clitoris si

nu sunt asociate cu VIN 3.

Neoplazia intraepiteliala vulvara (VIN)

Evoluia naturali a VIN 3 nu este clard. Pe de o parte, progre-
sia VIN 3 citre cancerul vulvar a fost ferm sugeratd, pe de altd
parte multe dintre leziunile VIN 3 nu progfcseaz-.'n, l’.l'l’J:I mu}tc
studii demonstrand cd la un procent mic de femei mai virstnice
de 30 ani, leziunile netratate pot si progreseze Ja cancer invaziv,
intr-un timp mediu de 4 ani (Jones, 2005; van Seters, ll()()"\)A
Totusi, unele cazuri de progresiune pot h |gnf)ratc din cauza
erorii de diagnostic. De exemplu, 0 metaanalizd & 3322 tcmf-l.
tratate pentru VIN 3, a aritat ci In produsul histopatologic

final au fost diagnosticate cancere oculte in 3,2% dintre paci-

ente gi un procent de 3,3% de carcinoame au fost diagnosticate
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FIGURA 31-2 Stadiu precoce de cancer vulvar cu celule scuamoase

in perioada de supraveghere postoperatorie (van Sters, 2005).
Desi, progresiunea VIN 3 vitre cancerul vulvar invaziv nu este
clar validata de studiile efectuate, se recomandi ca pacientele
cu displazie vulvara moderata sau severi sa fie tratate definitiv
precoce (cap. 27, pag. 759).

SIMPTOMATOLOGIE

Femeile cu VIN i cancer vulvar au ca simptome comune pru-
ritul §i leziunea vizibila (fig. 31-2). Totusi, pot fi de asemenea
simptome iniiale durerea, singerarea si ulceratiile. Multe dintre
paciente au simptome cu siptimani sau luni inainte de se stabili
diagnosticul. Multe pot fi jenate sau s nu recunoasca semni-
ficatia simptomelor lor. Astfel, simptome minore pot fi inigial
ignorate de femeie, contribuind la intirzierea diagnosticului.
In plus, clinicienii pot de asemenea sa contribuie la intarzierea
diagnosticului, recomandind tratamente medicale pentru mai
mult de 12 luni, inainte de obtinerea unei biopsii sau de luarea
in consideragie a trimiterii citre un specialist (Canavan, 2002).

O tumori bine definita nu este intotdeauna prezenta, in spe-
cial la femeile tinere cu boali multifocali. Mai mult, selectarea
zonei de recoltare a probei tisulare (biopsiei) poate fi dificili in
unele cazuri i poate fi necesara recoltarea de biopsii multiple.
Examinarea colposcopici a vulvei, numiti vulvoscopie, poate
permite selectarea directi a zonelor de biopsiat. $i alte entitari
clinice pot prezenta o simpromatologie similari, ca de exemplu
neoplazia preinvazivi, infectiile, boala inflamartorie cronici si
granulomatoza. De aceea, scopul evaluirii trebuie si fie obyine-
rea unui diagnostic anatomo-patologic precis i definitiv.

DIAGNOSTIC

Evaluarea leziunii

La incepurul vulvoscopiei, vulya se tamponeaza cu solugie de
acid acetic 3% pe o perioadi de 5 minute, pentru a permite o

FIGURA 31-3 fotoqr

(U[.\!uu!s* labia mica bilateral, orificiy
0414 J0asd a vaginyl sl

, in stratul keratinizat. Aceasta per-

s
e aspectelor de vas-

4 parrundere a IR
buna § Jor aceto-negative i 1

mite I\IL llllh Al 70N¢
C carca
LUI-"IZJUL al ()“n-ll-l. care sunt ca racteristice n(ﬂpl.lllcl V|1|Vlrr

9. pag, 758). Trebuie examinata sisu‘-nmic hnl‘caga vul‘vl
g A ali. Leziunile pot fi proeminente, ulc.cr'au-, pig-
gi pielea l“'”"m"A “" I{I*;i"“" si trebuie obtinute biopsii din zonele
m(-nlal.c sau t.l.I &.(n k[l e oty in (upjmlu] 4 (pag . ]2)‘
el “hpu-‘-(" ﬂ?;lclur cu biotomul Keyes trebuie si includa
R &'Pu‘”l"“ iperficiald §i stroma subiacentd, pentru a
e -::l'!lncimcn invazici lezionale. Se recomandi
s colului uterin §i vaginului §i exami-
ale pentru diagnosticarea unor lezi-
ate ale tractului genital inferior.

leziunes
evalua prezenfa si Ing
examinarea colposcopica a
narea atentd a regiunii perian

i sl - as0Ci
uni sincrone sau neoplasme as

Evaluarea pacientei cu cancer

Dupi ce se obfine diagnosticul histologic, pacienta cu cancer
& 3 * . .

wulvar este evaluata pentru extinderea bolii si pentru :
medicale coexistente. Astfel, examinarea medicala .(.?c‘tallata
include masurarea tumorii primare si evaluarea extensiei in a][.c
sone ale sistemului genito-urinar, canalului anal., oasclor' pclw:
ene i ganglionilor limfatici inghinali. In institutia noastré, daci
0 examinare minufioasd nu este posibild din cauza disconfor-
tului pacientei sau extinderii maladici, s practici‘ 0 examinare
sub anestezie generald impreuna cu cistouretroscopie sau procto-
sigmiodoscopie sau ambele dacd existd suspiciunea invaziei
tumorale in uretri, vezica urinara sau canalul anal (fig. 31-3).
Femeile cu tumori mici si adenopatie absenta, necesita
pugine alte exploriri clinice si paraclinice, faga de cele necesare
pregatirii chirurgicale (cap. 39, pag. 958). Se recomanda in plus
examiniri radiologice ca tomografie computerizata (CT), rezo-
nanfi magnetici (RMN) sau tomografie cu emisie de pozitroni
(PET) femeilor cu tumori mari pentru a evalua invazia locala,
invazia ganglionara §i metastazele la distan{a. Pentru unele paci-
ente cu tumori avansate, se indic biopsia prin aspiratie cu ac
fin in zonele suspecte de metastaze ganglionare §i / sau biopsia
directa a tumorii vulvare, care pot asigura un diagnostic anato-
mo-patologic pentru ghidarea unui tratament adecvat.

a
i

afia unuj cancer vulvar invaziv. Leziunea

[ uretial si portiunea anteri-
ajunge la clitoris. (Fotogratie datorata

Jevied .‘.!r/\);?;)



Cancerul vulvar invaziv

TABELUL 31-2. Stadializarea FIGO a cancerului vulve;
Stadiu  Caracteristici
1 Tumora limitata la vulva

1A tg;unt_ i g ¢m in marime, limitate la vulva sau perineu, cu invazie stromala”
uni > 2 cm in marime, limitate la vulva say perineu, cu invazie stromala”

iB

I Tumora de orice marime cu extensie la structurile

< 1 mm, fdra metastaze ganglionare
> 1 mm, fard metastaze ganglionare

perineale subiacente (i)i_iﬁferioaré uretra, 1/3

___,‘E,Q,i!!!!'_,i“fe!i,?’_,',',?f‘_,‘"),'ﬁ!{? metastaze ganglionare

m Tumora de orice marime cu sau fars

extensie la structurile perin;.ale- subiacente (1/3 uretra

inferioara, 1/3 vaginul inferior, anus), cu ganglioni inghino-femurali pozitivi

A (|) Cu 0 metastazd ganglionara (> 5 mm) sau
(ii) Cu 1-2 metastaze ganglionare (< 5 mm)

s (|) Cu 2 sau mai multe metastaze ganglionare (= 5 mm) sau
(i) Cu 3 sau mai multe metastaze ganglionare (< 5 mm)

e Cu ganglioni pozitivi cu invazie extracapsulara

v Tumora invadeaza alte structuri regionale (2/3 uretra superioéré, 2/3 Vaginul superior); sau

VA structuri la distanta

Tumora invadeaza oricare dintre urmatoarele structuri:
(i) Uretra superioara si / sau mucoasa vaginald, mucoasa vezicald, mucoasa rectals, sau este fixata la oasele

VB pelviene sau
(i) Ganglioni inghinofemurali fixati sau ulcerati

Orice metastaze la distantd incluzand ganglionii pelvini

*Profunzimea invaziei stromale este definita ca dimensiunea tumorii de la jonctiunea epiteliu - stroma la cea mai
superficiala papila dermica adiacenta pana la cel mai profund punct de invazie.

FIGO = FRederatia Internationald de Obstetrica Ginecologie.

Stadializare

Federatia Internagionali de Obstetrica si Ginecologie (FIGO)
pledeaza pentru stadializarea chirurgicald a pacientei cu cancer
vulvar i in 1988, a adoprat un sistem stadial bazat pe clasi-
ficarea tumora, ganglion, metastazi (TNM). Astfel, stadializa-
rea cuprinde: (1) rezectia primard a tumorii pentru a se obgine
dimensiunile tumorii si (2) disectia ganglionilor inghinali super-
ficiali 5i profunzi pentru a evalua difuziunea tumorii. La pacien-
tele cu tumori mari sau cu boali metastatici evidenti cuprinzand
ganglionii limfatici inghinali, se indici preoperator radiografie
toracici combinati cu CT, PET sau RMN a abdomenului si
pelvisului, pentru a se determina prezenfa sau absenfa bolii
metastatice. Important de subliniat, ca in ciuda utilizarii frec-
vente a exploririlor imagistice pentru a ghida planul terapeutic,
acestea nu sunt parte formali a stadializirii cancerului vulvar.

Stadializarea FIGO a cancerului vulvar a fost revizuitd in
2009 (Pecorelli, 2009). Sistemul actual, bazat pe numarul §i
morfologia ganglionilor inghinali pozitivi, indici mai bine
prognosticul i interpreteazi diferengele de supraviefuire obser-
vate (van der Steen, 2010). Tabelul 31-2 gi figura 31-4 descriu
criteriile de stadializare FIGO 2009.

PROGNOS"'¢ §1 FACTORI DE PROGNOSTIC

supraviejuire a femeilor cu carcinom scua-
“latiy bund, Rate de supraviefuire la 5 ani de
Lretate in mod obignuit pentru stadiul I gi 11

se anticipeazd, rate de supravieguire pentru

Rata globali
mos vulvar ¢
75-95% sun
al bolii, Ass

stadiile mai inalte sunt mai slabe §i au fost raportate rate de
50% pentru stadiul III si 15% pentru stadiul IV. Numeroase
studii au indicat importanta factorilor de prognostic pentru
femeile cu cancer vulvar, incluzand stadiul FIGO al tumorii,
marimea leziunii, profunzimea invaziei, morfologia §i invazia
ganglionilor limfarici, invazia spatiului vascular limfatic (ISVL)
si marginile rezectiei (tab. 31-3 i 31-4).

Metastazele ganglionare limfatice

Metastazele ganglionare limfatice sunt i cel mai important factor
de prognostic in cancerul vulvar, metastazele ganglionare inghi-
nale reducind supravieguirea cu 50% (Farias-Eisner, 1994; Figge,

TABELUL 31-3. Profunzimea invaziei tumorale ca factor
prognostic

Profunzimea invaziei (mm) Ganglioni pozitivi (9
1 3
2 9
3 19
4 | 31
5 33
>5 48

Prescurtat dupa Homesley, 1993, cu permisiune
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A IB

Marimea tumorii < 2 cm

Invazia stromala < 1 mm Invazia stromala > 1

IVA

FIGURA 31-4 Stadializarea FIGO (Federatia Internationala de Obstetrica
lui vulvar invaziv.

TABELUL 31-4. Marimea tumorii ca factor prognostic
Diametrul tumorii (cm)  Supravietuire la 5 ani (%)
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Prescurtat dupa Stehman, 2006, cu permisiune.

Marimea tumorli » 2 cm

1985). Statusul ganglionilor se
determind prin rezectie chirur-
gicald i examinare anatomao-pa-
tologica.  Factori predictivi
independenti, care cresc riscul
metastazelor ganglionare includ
fumora mai mare, prezenga inva-
ziei spatiului vascular limfatic,
virsta mai avansatd a pacientei gi
o mai mare profunzime a inva-
zici tumorale (Homesley, 1993;
Steh/man, 2006). Profunzimea
invaziei tumorale se masoard de
la membrana bazali pina la cel
mai adinc punct de invazie, aga
cum a fost definita de Societatea
Internationali a Anatomoparo-
logilor Ginecologi, Organizaia
Mon-diala a Saniragii i FIGO
(fig. 31-5) (Creasman, 1995;
Kalniki, 1978; Scully, 1994).

Tumorile cu o adancime a
invaziei mai mica de 1 mm au
un risc mic sau Nu au risc pentru
metastaze ganglionare limfatice
si o frecventa crescuta a metasta-
zelor ganglionare este asociata cu
o adincime mare a invaziei
tumorale.

Printre  pacientele care au
metastaze ganglionare limfartice,
exista factori care determini in
plus un prognostic mai riu.
Acegtia cuprind un numar mare
de ganglioni invadagi, mirimea
mare a metastazelor, invazie
extracapsulara i ganglioni ulce-
rati sau fixati (Homesley, 1991;
Origoni, 1992).

Marginile exciziei
chirurgicale

Riscul recurentei locale este in
relagie cu margini ale exciziei chi-
rurgicale libere. Tradigional sunt
de dorit 1 panila 2 cm de margine a exciziei chirurgicale libere de
t@od. Doua studii retrospective mari au demonstrat ci o mar-
gine a exciziei chirugicale libere > 8 mm are ca rezultat un bun
control local. In contrast, margini < 8mm sunt asociate cu recu-
renta loa.li in 23-48% din cazuri (Chan, 2007; Heaps, 1990).
n consccm‘;é, awunci cind leziunile sunt in apropiere de clitoris,
z;u.;:bl:m:ira sau vagin, o rezectie chirurgicali cu o margine de 1

iber de tumora, ilizata iei
s rmcﬂ]:o:;i i 5tjuhma pentru pistrarea anatomiei,

st Ginecologie) a cancery-

Invazia spatiuluj vascular limfatic

Identific: i ici
numlx'f;cfnrca l}nsxologlca a celulelor tumorale in vasele limfarice,
Invazie a spatiului vascular limfatic, este de asemenca
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FIGURA 31-5 Masurarea histologica a cancerului vulvar invaziv
Adancimea invazier este masurata de la jonctiunea dintre epiteliu
st stroma a celei mai superficiale papile dermice, pand la cea mai
mare adancime a invaziel tumorale

un factor de predictie a unci recurenge precoce a bolii (Preti,
2005). Invazia spatiului vascular limfatic este asociati cu o frec-
venfd mai mare a metastazelor ganglionare limfatice si scade
supravietuirea globald la 5 ani (Hoskins, 2000).

TRATAMENT
Interventii chirurgicale

Interventiile chirurgicale pentru neoplazia vulvari sunt excizia
locali largd, vulvectomia partiali radicala si vulvectomia totali
radicald. Excizia locald largi se poate utiliza pentru tumorile
microinvazive ale vulvei. In cadrul exciziei locale largi, altfel
denumita vulvectomie partiala simpla, se obgin margini ale
exciziei chirurgicale de 1 pani la 2 em imprejurul tumorii, Se
preferd margini cu profunzimea de 1 cm. Aceasta margine pro-
fundi, corespunde fasciei perineale superficiale, fascia Colles
(fig. 38-25, pag 941).

wer villvai dupd fadioterapie sipt

FIGURA 316 A
wgiat dotorate Dr Dovid Miller)

t‘hnulqu.cla lirsad

eqatiie pentiu excizi chirurgical

Cancerul vulvar invaziv

Excizia locald larga extinsd, numiti wulvectomic dermici
(sectiunea 44-26, pag. 1335) se referi numai la excizia pielii si
tesutului subcutanar superficial. Aceasta intervenfie mutilanti se
folosegte rar, exceptind circumstanga unicd a unei VIN 3 con-
Huente. Totusi, daci se constati la examinarea anatomo-pato-
logici finala focare de boald microinvazivi, aceasti interventie
poate fi considerati ca tratament definitiv. In cazul vudvectomiei
parfiale radicale (sectiunca 44-28, pag. 1340) se extitpa com-
plet portiunile vulvei care congin tumora, in zona unde aceasta
este localizatd. Marginile cutanate sunt de 1-2 cm i excizia s
extinde profund pini la fascia perineala (fig. 31-6). In fine, in
vulvectomia totali radicala, se obgin margini de 1-2cm impreju-
rul tumorii vulvare mari §i disectia este completati in jos pana
la fascia perineald. Ocazional, este necesara reconstructia defec-
tului chirurgical cu lambou cutanat. Grefe de picle, lambouri
prin alunecare sau lambouri rotationale sunt opgiunile pentru
inchiderea defectelor vulvare, asa cum sunt descrise in sectiunea
44-30 (pag. 1346). Procedura tripla arirata in figura 31-7, inci-
zia in bloc, denumiti colocvial incizia in fluture, a fost practic
abandonata. Ea are rate de supravieuire echivalente cu vulvecto-
mia totald radicali dar are o morbiditate semnificativ mai mare.

Limfadenectomia insoteste interventiile ca vulvectomie radi-
cala parfiala sau totali. Desi, drenajul limfatic evita rareori gan-
glionii inghinali superficiali, disectia include de obicei excizia
atit a ganglionilor superficiali inghinali, cit si a ganglionilor
femurali profunzi, pentru a maximiza detectarea bolii meta-
statice (Gordinier, 2003)

Tumorile microinvazive (Stadiul I A)

Clasificarea stadiali FIGO a cancerului vulvar cuprinde pentru
stadiul 1 o subclasificare. In stadiul IA leziunile sunt de 2 cm
sau mai mici, sunt limitate la vulvi sau perineu §i au o invazie
stromali nu mai mare de | mm. Aceste leziuni, numite cancere
microinvazive, cuprind cazuri la care riscul metastazelor inghinale
este neglijabil (Binder, 1990; Donaldson, 1981; Hacker, 1984).

A 8. vulvectomie radicald partiala. €l hiderea
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FIGURA 31-7 Tipun de vulvectomie utilizate in tratamentul can-
cerului vulvar. A. Vulvectomie radicala in bloc cu limfadenectomie
inghino-femurald bilaterala. B. Vulvectomie radicala complets cu
limfadenectomie inghino-femurala bilaterala. €. Vulvectomie radi-
cala partiala cu limfadenectomie inghino-femurala ipsilaterala,

Femeile cu tumori microinvazive, stadiul 1A sunt in general
mai tinere 5i au o boali multifocali asociati cu HPV, Ca reze.
cie curativi, aceste paciente pot fi supuse exciziei locale largi.
Limfadencctomia nu este indicata acestor paciente cu risc foarte
scizut de metastaze ganglionare limfarice,

cancere vulvare in stadiu precoce

(stadiul 1B pana la 1))

i neere vulvare in stadiu pre-
Cele mai multe paciente cu cd i rteate oL BV
coce hecesiti rezectie radicala a mm’n.m P o ::h i
limfoganglionard inghinu-fcmurali: [ratamen rg;'
este in favoarea unor abordéri mai conscrvatoare, }::‘arc t?erl
rﬁ similare de curabilitate, dar cu 0 'murhldlutcdc r;rgua}i
redusa (Tantipalakorn, 2009). Leziunile milluznl ]; Ar:: in
diametru, dar care invadeaza > lfnm sunt :Jta (;b ' A : tea
pot fi tratate prin vulvectomie ndlczli.par;l . Obyin nd mar-
gini adecvate §i menginand o profunzime adecvarti a disectiei,
excizia locald radicald are ca rcz;xlmtc o ratd de recurentd simi-

tomiei radicale complexe.

]a"iT::(li‘i,:ii)nal se practica o limfadcncctomi? inghinofgmu;?]i'
care poate fi ipsilaterald sau bilatcrali_dc].amzind c.ie .lom]ju.
rea leziunii vulvare. Cele mai multe leziuni vulvare lpsllatcl"al.e,
definite ca leziuni localizate la 1 pana 2 em lat.cral de linia
mediana, pot fi tratate cu o limfadcnccto.mlf mghu'm-fcmumk%
ipsilaterald (Gozalez Bosquet, 2007). chmm!e mcdlanc.(la mai
putin de 1-2 cm lateral de linia mediand) impun o limfade-
nectomie inghino-femurala bilaterala.

Leziunile > de 2 cm (stadiul IB) sau cu extensie la structurile
perineale inferioare (stadiul I1) sunt tratate cel mai frecvent cu
o excizie partiali radicala larga, care este o hemivulvectomie
anterioard cu uretrectomie distald i limfadenectomie inghi-
no-femurali bilaterali. Ocazional, este necesara o vulvectomie
radicali completd, in funcgie de localizarea tumorii. Experienga
chirurgiei conservatoare sugereaza o ratd de recurenti locali
identica atita timp cat s-au obginut margini chirurgicale de
rezectie de 1-2 cm (Burke, 1995; Farias-Eisner, 1994; Tanti-
palakorn, 2009).

Limfadenectomia inghino-femurala
Ganglionii inghinali superficiali sunt acesibili prin disectic sub
ligamentul inghinal, de-a lungul fasciei lata, pentru a ajunge la
fossa ovalis (sectiunea 44-29, pag. 1343). In timpul disectiei,
vena safend poate fi crugati in unele cazuri in scopul minima-
lizirii riscului de limfedem postoperator si a altor morbiditdgi
(Dardarian, 2006),

Ganglionii femurali profunzi sunt excizagi din locagia lor,
medial de vena femurala.Pentru a ajunge la acesti ganglioni, o
modificare a tehnicii limfadenectomiei inghino femurale, pas-
treazd fascia lata extrigind ganglionii femurali profunzi prin
fossa ovalis. Aceasti rehnici modificati este asociatd cu rate
de recurengi comparabile cu cele obtinute prin limfadectomie
femurali clasica (Bell, 2000; Ha » 1983). Ca un avanuj,
complicagiile descrise in tabelul 31-5, ca dehiscenga de perete,
infectia §i limfedemul sunt scizute semnificativ.

Ocazional, o disectie clasici a ganglionilor inghinofemurali
este necesard pentru a ajunge la ganglionii femurali profunzi.
aceste cazuri, fascia lata (fascia cribriforma) este excizard, gangli-
onii limfatici sunt extirpagi §i mugchiul sartorius mﬁ M
spozifionat peste vasele femurale. Aceasti mapoﬂﬂem
in cazul dehiscentei inciziei cutanate situate thuupn.
riscul eroziunii Postoperatorii a vaselor femunk ehalet rare,

dar nu reduce morbiditatea ‘ PR e T
generalid posto  peretelui
Uudson, 2004; Rouzier, 2003), it :




31-5. Complicatiile postoperatorii ale
: limfadenectomiei inghinofemurale
Nr. cazuri

Procent regq. inghinale

Ky 14,0
S
- e
2 ) b
enta 7 v
3 Bell, 2000, cu permisiune.
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Biopsia ganglionului santinel3

Una dintre cele mai importante inovaii in tratamentul canceru-

Jui vulvar a aparut cind a fost recunoscut ci disectia selectivi a
unui ganglion solitar sau a unor ganglioni, numita biopsia de gan-
glion santineld, poate reduce dramatic morbiditatea postopera-
torie §i poate aprecia cu acuratete invazia ganglionara. Principiul
de baza al acestei proceduri este acela ci, primul ganglion lim-
fatic care dreneaza locul tumorii, numit ganglionul santineld, ar
uebui si fie primul sediu al diseminirii limfatice maligne. De
aceea, un ganglion santineld neafectat de boala, implici absenga
metastazelor ganglionare limfatice din intreg bazinul de drenaj
limfatic. Curent, cand se face biopsia ganglionului santinela in
cancerul vulvar sunt recomandate ambele tehnici, limfoscinti-
grafia si coloratia cu isosulfan blue (Levenback, 2008).

Harta limfatica intraoperatorie se realizeazi prin injectarea
intradermic de radionucleotid, la marginea tumorii primare,
care este cea mai aproape de regiunca inghinala. Pentru tumo-
rile pe linia mediani se injecteazi ambele margini ale tumorii.
Cu un detector gama se identifici ganglionul santinela subcu-
tanat §i se marcheazi locul pe piele. Apoi, este injectat colo-
rantul isosulfan blue in aceeasi localizare a tumorii primare
(fig. 31-8), urmati de incizia cutanati inghinald dupa aproxi-
matiy 5 minute. Trasorul §i colorantul sunt captate de ganglio-
nul specific, care dreneazi locul tumorii. Ganglionul santineld
poate fi localizat cu contorul gama si/sau poate fi identificat

FIGURA 31-8 | rea ganglionulul santineld. :
John Schorge) ¢+ orantul albastry a fost captat de Qld??(hi(()nml p
identilicat vizis aral de cellay gangliont din grupul €9

A. Colorant albastru §i trasor
nul specific care diene

Cancerul vulvar invaziv

vizua{ datoriti culorii sale albastre §i poate fi asfel separat de algi
ganglioni apartinind grupului regional.

.Mai multe studii au confirmar acuratefa biopsici de gan-
glion santineld in predicfia metastazelor cancerului vulvar in
ganglionii inghinali. In Studiul Internagional asupra ganglioni-
lor santinela in Cancerul vulvar GROningen (GROINSS-V),
studiu multicentric observagional asupra detectirii ganglionului
santineld s-au utilizat trasorul radioactiv si colorantul albastru
la pacientele cu cancer scuamos al vulvei, masurind < 4 cm,

La 259 paciente cu boali vulvari unifocali si cu biopsie de
ganglion santineld negativi, s-au diagnosticar sase recurente
inghinale (2,3 %) si rata de supravieguire la 3 ani a fost de 97%.
In plus, cu privire la valoarea predictivi a biopsici ganglionului
santineld, acest studiu a concluzionat ci riscul de metastaze in
alfi ganglioni inghinali creste cu mirimea metastazei ganglionului
santinelid. Prognosticul pacientelor cu metastazi a ganglionului
santinela, misurind > 2 mm a fost semnificativ mai sumbru decit
al acelora cu metastaze < 2 mm (Qonk 2010; Van der zee, 2008).

Grupul de Ginecologie Oncologica (GOG) a condus de ase-
menea un studiu multicentric pentru evaluarea beneficiu-
lui biopsici ganglionului santineld in cancerul vulvar (protocol
# 173).Datele preliminare a 459 paciente evaluate cu leziuni de
cel pugin 2 cm ca mérime i > lmm profunzime a invaziei, au
aratat o sensibilitate de > 90%, o valoare predictiva negativa de
> 95% si ratd de rezultate fals negative de 4,3%. Mai mult, com-
binagia linfoscintigrafiei cu colorantul a fost superioara coloratiei
singure (Levenback, 2009a). Din cauza rezultatelor promititoare
ale studiilor citate anterior, biopsia de ganglion santinela pentru
cancerul de vulvi este o alternariva ragionala a limfadenectomiei
inghinofemurale, atunci cind este realizati de o echipi multi-
disciplinari pe paciente bine selectionate (Levenback, 2009b).

Cancerul vulvar stadiul 111

Prin definigie stadiul III al cancerului vulvar cuprinde tumorile
cu ganglioni pozitivi. Pacientele cu tumord vulvard rezecabila
care este metastazati in ganglionii inghinali beneficiaza de ira-
diere pelviani i inghinald postoperatorie, Obisnuit, iradierea
se incepe la 3-4 siptimini dupd operagie, pentru a permite 0
cicatrizare adecvatd a pligii. Intr-un trial prospectiv randomi-
zat al Grupului de Ginecologie Oncologici (GOG) cuprinzind

au fost injectate la periteria tumoi (fotografie datorata DI,
aza locul tumorii. € Acest ganglion santineld poate h

extirpat pentiu evaluaie histopatologica
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114 paciente, aceastd strategic lL‘l.lplTllll(..‘ s-a lIl%\it’;’ll -\:;‘:,‘,,rllv
oard limfadenectomiei pelvice extensive, in specia H'l; A
cu suspiciune clinici de ganglioni -mghmflh Il!t(‘ll.l.!l \'ll ,“,‘,h
<au in cazurile cu doi sau mai mulyi ganglioni inghinofemur:
pozitivi (Homesley, 1986; Kum.v‘s. 2009). AR
Adaugarea unei chimioterapii bazate pe derivagi de | i
concomitent cu radioterapia a fost serios influengatd flc rezu
tatele incurajatoare obginute in tratamentul cancerului cch
si al carcinomului cu celule scuamoase .114:- canalului anal. Nl
mult, extrapolarea eficientei aparente in faza a ll-a a ttudn ml'
clinice a cancerelor vulvare mai avansate local, sugereazd un ro
terapeutic la pacientele cu metastaze ganglionare limiauc.c. al’llaflc
in perioada postoperatorie. Totuyi, raritatea Cfmccrulul vulvar
presupune realizarea unui studiu mai complex in acest sens.

cal
al

Cancerul vulvar stadiul IVA

Aceste cancere vulvare avansate local cuprind uretra supcri()aré:
vezica urinari, mucoasa rectali sau oascle pelviene, si pot
sau nu asociate cu ganglioni limfatici inghinali pozitivi sau cu
ganglioni limfatici ulceragi sau fixagi. Ocazional, pacientele cu
cancere vulvare stadiul IVA, pot fi tratate utilizind inigial ope-
rajia radicali. Mult mai frecvent, marimea si localizarea tumo-
rii indicd necesitatea unor forme de proceduri chirurgicale de
exenterafie, pentru a extirpa leziunea in rotalitate si cu margini
adecvate. De asemenca, cancerele vulvare avansate local, inope-
rabile pot fi tratate efectiv prin chimioradioterapie, pentru a
reduce drastic rezectia chirurgicali necesari. Doua studii de faza
Il conduse de Grupul de Ginecologie Oncologica (GOG) au
demonstrat fezabilitatea acestei abordiri,

In primul studiu (protocol #101), 73 paciente cu cancer
scuamos vulvar stadiul III-IV clinic inoperabil au fost tratate
folosind cure discontinue de cisplatin/5-fluorouracil si au pri-
mit o doza planificata de radiarii de 4760 cGy (More, 1998). Al
doilea studiu (protocol #205) a evaluat 58 de paciente compa-
rabile cu primul lot tratate cu cisplatin administrat saptimanal
$i 0 dozi rotala de radiatii de 5760 cGy (More, 2011). Acest
ultim studiu a demonstrat o ratd de rispuns mai mare (64 ver-
sus 48%) comparat cu studiul initial. Este totusi neclar, care
dintre regimurile chimioterapice sau doze de radiatii crescute
au fost mai benefice pentru rezultatul obginut.

In practica curent, se administreazi chimioradioterapie
bazati pe cisplatin pacientelor care prezinti: (1) leziuni primare
extensive care ar necesita exenteragic pelvind sau (2) tumorilor
inoperabile inigial. In cazurile in care pacienta nu are gangli-
oni inghinali fixai, limfadenectomia inghinofemurali inifiala
poate ajuta la determinarea necesititii iradierii inghinale. Daca
rimane boali reziduali dupi chimioradiotcrapic, atunci se
indica rezectia chirurgicali locald. Pentru pacientele care au un

raspuns aparent complet la chimioradioterapic indicatia chirur-
gicald este neclari.

Cancerul vulvar stadiul 1v8

Iratamentul pacientelor cu metastaze la distanga trebuie indivi-

wlizar. Se urilizeazd o abordare multimodali pentru a obyine
an rezultat paleativ,

URMARIRE
Dupa “.'I“".mmUI::::;:;:;)::SIIL;‘;‘lc' care lrchlfic si cuprinda
unei nnnn[h:rcnilm inghilhl“ | examinare pclvmnﬁ la ‘ﬁecarc 3
pa“-)i”c'l ;.r,.m.}'. ;”3 ani Fxaminirile de urmarire sunt aPm progra-
Ium."; l)‘l"f'}:::;; Iuni' pind la 5 ani. l)upﬁv aceea paclc.ntcilc ‘f.’nr.’n
Lyt G aminate anual. Se¢ practica vulvoscopie gi biop-
e .f' [)(f"[ln ::;:lrlafbgc suspecte determinare n.nam{wsti.c sau l.a'
s Se practici examindri radiologice si biopsii
i i tumorale daca existd indicatie.

toate padcmclc vor fi supuse

recidiv

examninarea medicald.
pentru diagnosticarea recidive

BOALA RECIDIVATA

prezintd cu o recidivid suspectatd, trebuie
nta pentru a stabili extensia bolii.

Daci o pacientd se
cfectuata o evaluare ate

Recidivele vulvare
Pentru cele mai multe recidive vulvare locale cea mai buni
optiune terapeutici este de obicei reexcizia chxrurgufala. Pentru
leziunile mici este indicati vulyectomia radicala partiald. Pentru
recidivele mari, centrale invadind uretra, vaginul sau rectul,
situate in aria zonei iradiate anterior, se indicd exenteratia pel-
vini totald cu lambou miocutanat. Pentru menginerea functiei
sexuale, se poate completa cu reconstructia vaginului asa cum
este descrisd in sectiunea 44-10 (pag. 1292), efectuata in timpul
interventiei sau dupd un scurt interval postoperator.

Pentru paciente care nu sunt candidate pentru interventiea
chirurgicali se poate utiliza radioterapia externi asociati cu bra-
hiterapie interstigiald. Totusi, in cazurile cu radioterapie anteri-
oard, aceastd indicatie terapeuticd nu este intotdeauna posibili
$i 0 terapie suportiva poate fi mai indicarti.

Recidive la distanta

Recidivele ganglionare limfatice inghinale au un prognostic
infaust §i sunt virtual intotdeauna asociate cu boala fatali.
Putine din aceste paciente mai sunt in viad la sfarsitul primului
an dupa acest diagnostic.

Chimioterapia paleartivi poate fi indicati pacientelor cu
metastaze pelvice sau la distanga. Totusi, exista putine date care
sfi indice c3, chimioterapia Teprezinta o terapie paleativi efec-
nvi.. Numai doxorubicina si bleomicina par si aibi eficacitate
Ca singuri agenti terapeutici, Chimioterapia combinata bazati
pe derivagi de platini a demostrar de ase

foarte modesti in cancerele recidivate
1007; Moore, 1998).

menea ¢ are o actiune
vulvare (Cunningham,

CONDUITA iN TIMPUL SARCINI

Cancerul scuamos al vi

' ulvei diagnosticar s I
uay . $i tratat chrurgical in
timpul sarcinii este rar si a fost raportara o incidcnrt:':rflc 1la

iO-_?OO de nagteri (DiSaia, 1997), ¢y toate acestea, toate lezi-
hile suspecte trebyje examin i :
g ivg at 1 s .
SN, pentru a preven; un g € si b'nopsmfe, chiar in timpul
Vulv J

inghinn;.'::::“.i;;.-mdicali c?mplcti sau parfiala gi limfadectomie
1ald pot fi efectuate dupa primul trimestru, daci
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sunt indicate. In timpul trimestrului 111, cre
vascularizagici poate creste morbiditarea
general, cind diagnosticul este pus in ulti
trului 111, leziunile pot fi extirpate prin excizie locali larga, iar
interventia chirurgicald definitivi amanati pina dupi na;r‘crc
Interventia chirurgicald definitiva trebuie inceputd cit de curinci
considerd medicul curant, interval de timp,
multe cazuri este de 2-3 siptimini.

Modul de nagtere dupi operatic este la discregia obstetricia-
nului i este influentat major de starea postoperatorie a vulvei,
In cazurile de stenoza vaginal, de fibrozi semnificativi sau de

invazie tumorald se recomanda nagterea prin operatie cezariani.

Sterea marcata a
post chirurgicali. in
ma perioadi a trimes-

care in cele mai

~
>
o
w—d
=
[
[~
-
L
-

MELANOMUL

B T et e et
une maligna localizat i reprezinta 8-10% dintre toate
iunile maligne ale vulvei. Melanomul vulvar este o boali
2 varstnicel §i are incidenfa cea mai mare in decadele 5-8 de
viaga (Piura, 1992; Podratz, 1983). Apare mai frecvent printre
femeile de rasi alba decir printre femeile asiatice, de rasi neagra

sau alte rase cu pigmentagic accentuata (Evans, 1994; Franklin, Melanomul a fost stadializat in mai multe sisteme de micro-
1991; Piura, 1992;). stadializare, cuprinzand sistemele Chung, Clark si Breslow (tab.

Melanomul vulvar malign apare cel mai frecvent la nive-  31-6). Sistemul Clark de stadializare a melanoamelor cutanate
lui labici mici, labiei mari sau clitorisului (fig. 31-9 si 31-10)  se bazeazi pe profunzimea invaziei. Fiind de acord ca pro-

(Moore, 1998; Piura, 1992; Woolcott, 1988). Similar, variate
leziuni pigmentare benigne ¢ tigo simplex, melanoza vul-
vara, acanthosis nigricans, keratoza seboreica si_nevi displazici |
infradermali, jonctionali sau compusi se-gasesc-de-asemenca in
aceste arii. (capitolul 4, pagina 120). In plus, neoplazia vulvard | prognostici la pacientele cu melanoame cutanate. '
pigmentara poate include VIN, carcinomul scuamos vulvar sau | Nu exista date prospective din' studii clifuce randofmzatc
boala Pager. De aceea, biopsia este obligatorie §i studiul imu-  care si evalueze extensia mfugmn}or negative la pa‘cwmcl.c
nohistochimic sau microscopia electronica pot ajuta la clarifi- cu melanom vulvar si tehnicile chirurgicale nu par s‘a modi-
carea diagnosticului. Sunt descrise trei subtipuri histologice ale fice prognosticul (Velrschra.cgcr-\, 2091): Se rccor_na‘nda acestor
melanomului vulvar: melanomul superficial (SS), melanomul paciente o vulvecromie radicald partiald cu margini de 1-2 cm
nodular (NM)si melanomul lenticular (AL). (Irvin, 2001).

funzimea invaziei este importanti, Breslow a publicat o lista
alternativi de factori prognostici, dar a adiugat ca cele mai sem-
nificative masuri ale tumorii sunt marimea tumorii §i grosimea
ei. Toate aceste trei sisteme s-au dovedit ci au o buni corelagie

l"un‘ "-1" g 1 l ' ‘V 1\ A. Marie 0f edie. C P e matice ?l”) SNt 1a1a0¢ sunt (e U‘
ot [ o me anomu Ul VL [ pLic ll I ule nig Cre JCe,
RO Ul) a4t d| ‘ L

fale [ ; 2a7d stroma sube
) ant melanic intracitoplasmatic invadeaz
2falp] @ | sJulele melanice continand plgme ' i
In portiune: i 4 5“"”‘“(\' A Hi”)c;:'(u‘:ul‘ncﬁ: celulele maligne melanice in acest caz au ocazional l;;u!mh I;n:)” pigment m
ggm‘a ‘l)? r’; : I'th 5.3;11113‘71911:*‘(V(=‘|1m incluzand st mitoze anormale. (Fotogratie datoratd Or. Kelley Carrie
et intrac matic ¢re
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TABELUL 31-6. Microstadializarea melanomului vulvar
Nivelurile Clark

1 intraepitelial

] in bapllele dermice

m umple papiléle dermice
v in defni(:l reﬁcular

v in grasimea svubcmanata

Chung si al
intraepitelial

< 1mm de stratul granular

Breslow
< 0,76 mm

0.76-1,50 mm
1,51-2,25 mm

112 mm de stratul granular 5 mm

- 7 mm de stratul granular

2.26-3,0 mm

> 3 mm

in grasimea subcutanatd

Dupa Hacker, 2005, cu permisiune.

Prezenga i numirul metastazelor ganglionare sunt factorul
predictiv major al prognosticului. Incidenta metastezelor oculte
ale ganglionilor inghinali este de sub 5% pentru melanoamele
subtiri masurind < 1mm §i mai mare de 70% pentru leziunile
> 4mm (Hoskins, 2000). Decizia de a efectua limfadenecto-
mie inghinofemurali sau biopsie de ganglion santineld trebuie
pusi in balanfi cu morbiditatea potentiali a procedurii faa de
rezultarele limitate ale terapiei adjuvante in boala metastatica.
Practica noastri curenta este de a efectua, bazati pe grosimea
leziunii, o limfadenectomie inghinofemurali adecvatd in tim-
pul unei vulvectomii radicale partiale.

La unele paciente cu melanom cutanat interesand alte supra-
fete ale corpului, studiile au sugerat ci terapia adjuvanti are
beneficii in prevenirea recurenelor. In mod special, doze mari
de alfa interferon s-a aritat ci pot creste atat progresia libera
de leziune, cit si rata generala de supravieguire (Lens, 2002).
Totusi, avand in vedere numarul mic de paciente cu melanom
vulvar, studiile nu au evaluat incd beneficiul acestei terapii adju-
vante la aceste femei. Mai mul, tolerabilitatea terapiei cu inter-
feron a fost o bariera pentru acceptarea ¢i de citre pacienta.

In general, melanoamele vulvare au un prognostic infaust si
prezinta tendinga de a recidiva local §i de a dezvolta metastaze
la distanga prin diseminare hematogena. Morgile prin melanom
vulvar sunt cel mai frecvent rezultatul efectelor bolii metasta-
tice, cel mai frecvent interesind plimanii, ficatul si creierul. In
Supravegherea Epidemiologici si a Rezultatelor Finale (SEER),
baza de date a studiului a 644 de paciente, rata de supravi-
equire specifica bolii la S ani, pentru boala localizatd, regio-
nala §i metastatica la distangi a fost de 75, 39 si respectiv 22%
(Sugiyama, 2007).

CARCINOMUL BAZOCELULAR

Carcinomul bazocelular (CBC) al vulvei reprezinti sub 2%
dintre cancerele vulvare si este mai frecvent intdlnit la femeia
varstnici (DiSaia, 1997). Leziunile apar tipic pe labia mare, Pe
vulvi carcinomul bazocelular este caracterizar de pigmentagie
slabd, prurir 5i 0 aparengi clinici mimand deseori alte patologii
dermatologice ca eczema, psoriazis sau intertrigo. Ca rezultat,
diagnosticul corect este frecvent tardiv §i in pacientele urme-

azd ratamente pentru alee boli inflamarorii sau infectioase pre-
rumptive,
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Cu toate ca radiagia ultravioletd se considera ca fiind facto-
rul de risc primar pentru carcinomul bazocclular. pe ariile cuta-
nate expuse la soare, dezvoltarea Jui in arii protejate de lumina
solari ridica posibilitatea altor agenti etiologici, inci nedefinigi.
Literatura sugereaza ca trauma locala si vérsta avansatd pot con-
tribui la dezvoltarea carcinomului bazocelular in aceste zone
(LeSueur 2003; Wetmuth, 197).

Carcinomul bazocelular al vulvei trebuie extirpat prin excizie
larga locala utilizand margini chirurgicale de minimum 1 cm.
Trebuie obinuti o profunzime a marginilor de 1 cm. Invazia
ganglionari sau diseminarea la distan{d sunt rare. Tortusi, pot
apare recidive locale, in special in cazurile in care rumora a fost
extirpata cu margini de rezectie suboptimale.

SARCOMUL VULVAR

Sarcomul vulvar este rar, leiomiosarcomul, histiocitomul fibros
malign, sarcomul epitelioid si tumora rabdoida maligna fiind
cele mai frecvent intdlnite tipuri histopatologice. Tumorile se
dezyolta tipic ca formatiuni izolate pe labia mare, clitoris sau

FIGURA 31-11 Saicom epite

lioid vulvar,



glanda Bartholin (fig. 31-11). Spre deosebire de carcinomul
scuamos vulvar, virstele la care pot fi afectate femeile sunt sem-
nificativ mai largi i variazi intre tipurile histologice. Nu existi
serii mari care sd se refere la tratamentul sarcomului vulyar.
Tratamentul recomandat pentru cele mai frecvente tipuri este
intervengia chirurgicala primari, urmati de radioterapie adju-
vanti sau chimioterapie, sau ambele asociate.

CARCINOMUL DE GLANDA BARTHOLIN

Tumorile maligne primare care apar la nivelul glandei Bartholin
pot fi adenocarcinoame, carcinoame cu celule scuamoase sau
carcinoame cu celule de tranzitie. Incidenta carcinoamelor
glandei Bartholin atinge un maxim la femeile la mijlocul deca-
dei a gasca. Aceste glande sunt in mod normal inconjurate de
fesuturi moi, distensibile, si tumorile pot atinge dimensiuni
considerabile inainte si se manifeste simptomatologia. Prima
manifestare este de obicei dispareunia. Mirirea de volum a
glandei Bartholin la femeia mai in varsti de 40 ani i chistele
si abcesele recidivante necesita biopsie sau extirpare (sectiunca
41-20, pag. 1066). Similar, toate formatiunile solide necesiti
aspiratie cu ac fin sau biopsie, pentru stabilirea unui diagnostic
definitiv.

Carcinoamelor glandei Bartholin tind sa disemineze spre fosa
ischio-rectala §i au predilecfie pentru diseminarea citre ganglio-
nii limfatici inghinali si pelvieni. Terapia cuprinde vulvectomia
partiald radicald cu limfadenectomie inghinofemurali. Decizia
efectudrii disectiei inghinale ipsilaterale sau bilaterale urme-
azi aceleasi criterii ca la cancerul vulvar cu celule scuamoase.
Chimioradioterapia postoperatorie s-a demonstrat ca reduce
probabilitatea recurenei locale in oricare stadiu tumoral. Daci
leziunea inigiald vine in contact cu rectul sau sfincterul anal, se
poate utiliza chimioradioterapia preoperatorie pentru a se evita
intervengia chirurgicali extensiva.

FIGURA 31412+
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Cancerul vulvar invaziv

BOALA PAGET VULVARA

Boala Paget extramamari reprezinti un grup heterogen de
neoplazii intraepiteliale §i atunci cind este prezenti la nivelul
vulvei apare ca 0 zoni eczematoida, rosie, umedi (fig. 31-12).
Aceasta este deseori localizati pe labia mare, corpul perineal sau
aria clitoridiand. Aceasta boali se dezvolti tipic la femeia varst-
nicd alba §i reprezinti aproximativ 2% dintre tumorile vulvare.
Boala Paget vulvara este insofiti de un adenocarcinom invaziv
in 10-20% dintre cazuri (Hoskins, 2000). In plus, 20-30% din-
tre paciente vor avea sau vor dezvolta mai tirziu un adenocarci-
nom in alta locagie non vulvara.

O clasificare histologici propusi de Williamson si Brown
cuprinde: (1) boala Paget primitiva vulvari cutanati (2) boala
Paget ca extensie a carcinomului cu celule de tranzitie vezical
sau al uretrei i (3) boala Paget ca extensie a unui cancer primar
de vecinitate, ca de exemplu cancere vulvare, anale sau rectale.
Diferentierea histologici a bolii Paget este importanti pentru
cd diagnosticul specific influengeazi semnificativ alegerea trata-
mentului.

Boala Paget cutanati primara are o evolutie lenti. Zonele
afectate de boali trebuie rezecate prin excizie locala largi.
Margini pozitive ale rezectiei apar frecvent si recidiva bolii este
obisnuit indiferenti statusului chirurgical al marginilor rezectiei
(Black, 2007). Daci este suspectata boala invazivd este justifi-
catd vulvectomia radicald partiald prin extinderea profunzimii
marginilor pana la membrana perineali. Recidiva boalii Paget
este obisnuita si este prudenta o supraveghere de durati, in timp
descori este necesard o excizie chirurgicald repetati. Mai mul,
screeningul si supravegherea tumorilor cu localizare non gineco-
logici trebuie luate in considerare, incluzind evaluarea sinilor, a
tractului gastro-intestinal §i genito-urinar. O prezentare detaliata
a bolii Paget a sinului este prezentatd in capitolul 12 (pag. 345).

afectand labille bilateral, perineul, perianal si o formatiuoe solida penanal

a bolii Paget cutanate prmard. Aceasta este caractenzata mum\u\\
eali proemineti s citoplasma find (\l\llﬂd.(‘ll((] (sageata) /\u-\lvv celule sunt (‘hf‘\u“
neoplazice sunt cel mai frecvent limitate la epiteliu si vor fi clasificate in

oy (artick)
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FIGURA 31-13 Tumora solida vulvara, biopsia a relevat un
cancer endometrial metastatic al clitorisului. (Fotografie datorata
Or. William Gniffith)

CANCERUL METASTATIC AL VULVEI

Tumorile metastatice reprezintd aproximativ 8% dintre toate
tumorile vulvare. Tumorile pot fi extinse de la cancere primare
de vezica urinard, uretra, vagin sau rect. Cancerele la distanta le
pot include pe cele de san, rinichi, plimén, stomac si coriocar-
cinomul post gestational (fig. 31-13) (Wilkinson, 2011).
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