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A Sociedade Europeia de Ginecologia Oncologica (ESGO) desenvolveu diretrizes para o diagnéstico e encaminhamento,
investigacdes pré-operatdérias, manejo cirurgico (tratamento local, tratamento inguinal, cirurgia reconstrutiva),
procedimentos de linfonodos sentinela, radioterapia, quimiorradiacado, tratamento sistémico, tratamento da doenca
recorrente (recorréncia vulvar, recorréncia inguinal, metastases a distancia) e seguimento para pacientes com cancer

de vulva.

Um processo de desenvolvimento em cinco etapas foi seguido:

Nomeacao do grupo de desenvolvimento internacional multidisciplinar

Identificacao de evidéncias cientificas

A4

Formulacao das recomendacoes

A4

Avaliacao externa de diretrizes (revisao internacional)

v

Integracao dos comentarios dos revisores internacionais

Os objetivos destas diretrizes sdo melhorar e homogeneizar o manejo das pacientes com cancer de vulva.

As diretrizes destinam-se a ser utilizadas por oncologistas ginecoldgicos, ginecologistas gerais, cirurgides, patologistas,
radioterapeutas, oncologistas clinicos, clinicos gerais, equipes de cuidados paliativos e profissionais de saude
relacionados.

Estas diretrizes aplicam-se a adultos com idade maior de 18 anos que tenham carcinoma de células escamosas da vulva.
Essas diretrizes ndo abordam pacientes com outras histologias de cancer vulvar. E esperado que qualquer médico,
procurando aplicar ou consultar este guideline, use julgamento médico independente no contexto clinico individual para
determinar qualquer tratamento ou cuidado a pacientes.
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Para garantir que as afirmacdes feitas neste documento sejam baseadas em evidéncias, a literatura corrente foi revisada
e avaliada criticamente. Uma revisdo abrangente da literatura dos estudos publicados entre janeiro de 1980 e setembro
de 2015 foi realizada.

As diretrizes foram mantidas quando apoiadas por evidéncias cientificas suficientes de alto nivel e / ou quando um
grande consenso entre os experts foi obtido. Por definicdo, uma diretriz é a abordagem clinica padrdo. Se uma
abordagem é julgada aceitdvel, mas ndo é unanimemente reconhecida como abordagem clinica padrao, indica-se que
ainda estd sujeito a discussdo e / ou avaliagdo.

Essas diretrizes possuem cinco classificacdes de “forca de orientacdo” diferentes (SIGN grading system’).

]
A Pelo menos uma meta-analise, revisdo sistematica ou estudo clinico randomizado controlado (ECR) classificado
como 1 ++ e diretamente aplicavel a populacdo-alvo; ou

Um conjunto de evidéncias, consistindo principalmente em estudos classificados como 1+, diretamente aplicaveis
a populacgdo-alvo, e com consisténcia geral de resultados.

B Um conjunto de evidéncias, incluindo estudos classificados como 2 ++, diretamente aplicaveis a popula¢do-alvo,
e com consisténcia geral de resultados; ou

Evidéncias extrapoladas de estudos classificados como 1 ++ ou 1+.

C Um conjunto de evidéncias, incluindo estudos classificados como 2+, diretamente aplicaveis a populacdo-alvo
e com consisténcia geral de resultados; ou

Evidéncia extrapolada de estudos classificados como 2 ++.

D Evidéncia de nivel 3 ou 4; ou

Evidéncias extrapoladas de estudos classificados como 2+.

v Melhores praticas recomendadas com base na experiéncia clinica do grupo de desenvolvimento do guideline.

1++ Metanalises de alta qualidade, revises sistematicas de ensaios clinicos controlados randomizados (ECR) ou ECRs com muito baixo risco de viés; 2++
revisdes sistematicas de alta qualidade de estudos de caso-controle ou estudos de coorte / caso-controle de alta qualidade ou estudos de coorte com um
risco muito baixo de confusdo ou viés e uma alta probabilidade de que o relacionamento seja causal; 2+ estudos bem conduzidos de caso-controle ou de
coorte com baixo risco de confusdo ou viés e uma probabilidade moderada de que o relacionamento seja causal; 2+ estudos nao analiticos, por exemplo,
relatos de casos, séries de casos; 4 opinido de especialistas.

" http://www.sign.ac.uk/guidelines/fulltext/50/annexoldb.html
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INVESTIGACAQ PRE OPERATORIA INVESTIGATIONS

Paciente com suspeita de cancer de vulva, o diagndstico deve ser estabelecido por “punch” ou bidpsia
incisional. Biopsia excisional deve ser evitada, pois pode alterar o planejamento do tratamento definitivo.

Em pacientes com multiplas lesdes vulvares, todas devem ser biopsiadas separadamente (e documentar
claramente os locais)

Todas as pacientes com cancer de vulva devem ser encaminhadas para um Centro de Oncologia Ginecoldgica
(GOQ) e tratadas por um time multidisciplinar de oncoginecologistas.

ESTADIAMENTO

Cancer de vulva deve ser estadiado de acordo com classificacdo da FIGO e/ou TNM.
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INVESTIGACAO PRE OPERATORIA

Deve ser incluido no pré operatério, ao menos, a documentacdo precisa do exame fisico (tamanho da leséao,
distancia da linha média/clitéris/anus/vagina/uretra e a palpac¢do dos linfonodos). E aconselhavel utilizar
a imagem ou desenho (veja abaixo).

Recomendado a avaliacdo do colo de Utero/vagina/anus.

Os exames fisicos e de imagem da regido inguinal devem ser realizados antes da biépsia do linfonodo
(@ sentinela para identificar as possiveis metastases linfonodais (Ultrassom, tomografia computadorizada (CT),
tomografia com emissdo de positron (PET-CT) ou ressonancia magnética (MRI).

Linfonodos suspeitos (na palpacdo e/ou na imagem) devem ser analisados por puncdo de agulha fina (FNA),
ou por core biopsy quando este resultado for alterar o tratamento primario.

A realizacdo de CT de térax/abdomen e pelve é recomendada quando hé lesdo linfonodal suspeita ou
comprovada e/ou doenca em estagio avancado.

O relatério da patologia deve conter ao menos o tipo histoldgico e a profundidade de invasdo.
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TRATAMENTO CIRURGICO

Tratamento Local

Excisdo local radical é recomendada.

Considerar associar resseccao superficial de neoplasia intra-epitelial vulvar diferenciada (d-VIN)
em complement da excisdo local radical dos tumores invasivos.

Em doenca invasive multifocal, a excisdo radical de cada uma delas separadamente pode ser considerada.
Vulvectomia pode ser necessaria em casos com invasdo multifocal originada de dermatose vulvar extensa.

O objetivo da excisdo é obter margens de resseccao livres de neoplasia. E recomendado margens
de resseccdo com pelo menos 1cm. E aceitavel margens de resseccdo menores quando o tumor estd préximo
das estruturas da linha média (clitéris, uretra e anus), e se deseja preservar a suas funcoes.

Quando as margens de resseccdo estdo comprometidas pelo tumor primario, a re-excisao é o tratamento
de escolha.

O tratamento 6timo dos linfonodos (linfadenectomia inguinofemoral ou resseccéo isolada do linfonodo)
para linfonodos aumentados ou comprovadamente metastaticos permanence a definir.

Tratamento Linfonodal

O tratamento dos linfonodos deve ser realizado para todos os tumores maiores que pT1a.

Para tumores unifocais < 4cm sem linfonodos inguinais suspeitos ao exame clinico ou de imagem (qualquer
tipo de exame de imagem), é recomendada a realizacdo de pesquisa de linfonodo sentinela.

Para tumores > 4cm e/ou em caso de doenca multifocal invasiva, é recomendada a linfadenectomia
inguinofemoral bilateral com incisdes separadas. Em tumors laterais (distancia > 1cm da linha media)
linfadenectomia inguinofemoral ipsilateral deve ser realizada. A linfadenectomia contralateral deverd ser
realizada quando houver comprometimemto metastatico dos linfonodos ipsilateral.

Quando indicada a linfadenectomia, devem ser retirados os linfonodos femorais superficiais e profundos.

Preservacdo da veia safena é recomemdada.

O tratamento 6timo dos linfonodos (linfadenectomia inguinofemoral ou resseccdo isolada do linfonodo)
para linfonodos aumentados ou comprovadamente metastaticos permanence a definir.

Quando sao identificados linfonodos pélvicos aumentados (> 2 cm), sua remocao deve ser considerada.
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Cirurgia Reconstrutiva

Disponibilizar cirurgia reconstrutiva como parte da equipe multidisciplinar é necessaria tanto na doenca
inicial como na doenca avancada.

BIOPSIA DO LINFONODO SENTINELA

B A biopsia do linfonodo sentinela é recomendado em pacientes com tumores unifocais <4cm, sem
linfonodos inguinais suspeitos

B O uso do marcador radioativo é obrigatério; O uso de corante azul é opcional.

C A linfocintilografia é aconselhada para permitir a identificacdo pré-operatdria, localizacdo e nimero
de linfonodos sentinela.

A avaliacdo intra-operatéria e/ou congela¢do do linfonodo sentinela podem ser realizados na tentativa

C de prevenir um segundo procedimento cirurgico. E preciso cautela devido ao aumento do risco de ndo
identificacdo de micrometastases na patologia final devido a perda de tecido decorrente do processamento
para a avaliacdo na congelagdo.

Quando um linfonodo sentinela ndo é encontrado (falha do método), a linfadenectomia inguinofemoral
deve ser realizada.

C Quando doeng¢a metastatica é identificada no linfonodo sentinela (qualquer tamanho) a linfadenectomia
inguinofemoral na virilha com o linfonodo sentinela metastatico deve ser realizada.

Para tumores envolvendo a linha média a detec¢do bilateral de linfonodos sentinela é obrigatéria. Quando
apenas a detec¢do unilateral do linfonodo sentinela é conseguida, uma linfadenectomia inguinofemoral
na virilha contralateral deve ser realizada.

A avaliacdo patoldgica dos linfonodos sentinela deve incluir a secado seriada a cada 200 pm, pelo menos.
Se os cortes de H&E forem negativos, imuno-histoquimica deve ser realizada.
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RADIOTERAPIA

A radioterapia adjuvante devera ser iniciada o quanto antes, preferivelmente dentro de 6 semanas
da abordagem cirurgica.

Se houver comprometimento de margens na avaliacdo anatomopatoldgica da peca cirdrgica e ndo sendo
possivel nova resseccdo, radioterapia adjuvante deve ser indicada.

Nos casos de margens livres porém exiguas, pode-se considerer a radioterapia adjuvante visando diminuir
recorréncias locais. Ndo ha consenso sobre o tamanho minimo de margens na qual se basearia para
recomendar o uso da radioterapia adjuvante.

A radioterapia pds operatdria em drenagem inguinal é recomendada se > 1 linfonodo metastatico e /ou
presenca de extravazamento extracapsular.

A radioterapia adjuvante para casos com linfonodos metastatico inguinal deve incluir a regido inguinal
ipsilateral e os linfonodos pélvicos mesmo que nao suspeitos em imagem, a parte distal dos linfonodos
iliacos com o limite superior na bifurcacdo da artéria iliaca comum.

Baseado em evidéncias de outros tumores de células escamosas como colo uterino, cabeca e pescoco
e canal anal, a adicdo de quimioterapia concomitante radiosensibilizante a radioterapia adjuvante deve ser
considerada.

QUIMIORRADIOTERAPIA

Quimiorradioterapia definitiva (com escalonamento de dose pela radioterapia) é o tratamento de escolha
em pacientes com doenca irresecavel.

Em doenca com estadio avancado, deve ser considerada quimiorradioterapia neoadjuvante com intuito
de evitar a exenteracgdo cirurgica.

Recomenda-se quimioterapia radiosensibilizante a base de cisplatina semanal.

TRATAMENTO SISTEMICO

N&o existem dados suficientes em Cancer de Vulva para recomendacao de esquema de tratamento
preferivel no cenario paliativo.
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TRATAMENTO DA DOENCA RECORRENTE

Tratamento da recorréncia vulvar

Recomenda-se excisdo local radical.

Para a recorréncia vulvar com profundidade de invasdo > Tmm e apenas a remocédo do linfonodo sentinela
previa, a linfadenectomia inguinofemoral devera ser realizada.

As indicacdes para radioterapia pds operatéria sdo comparaveis as do tratamento da doenca primdria.

Tratamento da recorréncia em virilha

Recomenda-se reestadiamento com TC (ou PET-TC) do térax/abdomen/pelve.

O tratamento preferencial é excisdo radical quando possivel, seguido de radioterapia pds operatdria para os
pacientes que ndo receberam radioterapia previamente.

Com base em evidéncias de outros canceres com células escamosas, como o cancer cervical e de canal
anal, a adi¢do de quimioterapia radiossensibilizante concomitante a radioterapia pds operatéria deve ser
considerada.

Quimiorradioterapia definitiva quando o tratamento cirurgico nédo for possivel.

Tratamento de metéastases a distancia

Tratamento sistémico (paliativo) deve ser considerado individualmente (veja tratamento sistémico).
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SEGUIMENTO

O melhor esquema para o acompanhamento do cancer de vulva é indeterminado.

Apos tratamento cirdrgico primario, sugere-se o seguinte acompanhamento:

e Primeiro seguimento, 6-8 semanas apds a cirurgia

® Primeiros dois anos, a cada 3-4 meses

e Terceiro e quarto ano, bianualmente

e Apds, manter o acompanhamento a longo prazo, especialmente se predisposicdo a doenca vulvar.
O acompanhamento apds o tratamento cirurgico deve incluir o exame clinico da vulva e virilhas.

Apos tratamento definitivo com (quimio)radioterapia, sugere-se o seguinte acompanhento:

® Primeira consulta, 10-12 semanas apos a conclusdao do tratamento definitivo com (quimio)radioterapia
e Primeiros dois anos, a cada trés a quatro meses

e Terceiro e quarto ano, bianualmente

e Apds, manter o acompanhamento a longo prazo, especialmente se predisposi¢do a doenca vulvar.

Na primeira consulta de seguimento com 10-12 semanas apds o término do tratamento definitivo com
(quimio)radioterapia, recomenda-se TC ou PET-TC para documentar a remissdo completa.
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