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Europejskie Towarzystwo Ginekologii Onkologicznej (ESGO) skfada podziekowania miedzy-
narodowej grupie ekspertéw za ich dostepnos¢, prace, oraz zaangazowanie w opracowanie
wytycznych dotyczacych postepowania u pacjentek z rakiem sromu. ESGO jest rowniez
ogromnie wdzieczne 181 miedzynarodowym recenzentom za ich wkitad (lista wszystkich
zaangazowanych os6b dostepna jest na stronie ESGO).

ESGO chciatoby takze wyrazi¢ wdziecznosé Instytutowi Onkologicznemu we Francji za zapewnienie

wsparcia finansowego dla niniejszej pracy.
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Europejskie Towarzystwo Ginekologii Onkologicznej (European Society of Gynaecological
Oncology, ESGO) opracowato wytyczne dotyczace diagnostyki, kierowania do osrodka referen-
cyjnego, postepowania zprzedoperacyjnego, leczenia chirurgicznego (sromu, pachwin, operacji
rekonstrukcyjnych), biopsji wezta wartowniczego, radioterapii, radiochemioterapii, leczenia
systemowego, leczenia nawrotéw (zmian w obrebie sromu, pachwin, przerzutéw odlegtych),
a takze obserwacji pacjentek po zakoriczonym leczeniu raka sromu.

Piecioetapowy proces tworzenia wytycznych:

Utworzenie miedzynarodowej wielodyscyplinarnej grupy ekspertéw
Identyfikacja dowoddéw naukowych
Formutowanie wytycznych

Zewnetrzna ocena wytycznych (miedzynarodowi recenzenci)

Uwzglednienie komentarzy miedzynarodowych recenzentéw

Celem niniejszych wytycznych jest ulepszenie i ujednolicenie postepowania z pacjentkami
chorymi na raka sromu. Przedstawione wytyczne sg skierowane do ginekologéw onkologéw,
ginekologéw, chirurgéw, patomorfologéw, radioterapeutéw, onkologéw oraz onkologéw
klinicznych, lekarzy rodzinnych, zespotéw opieki paliatywnej i specjalistow pokrewnych dziedzin.

Wytyczne odnosza sie do postepowania z pacjentkami powyzej 18 roku zycia z ptaskonabton-
kowym rakiem sromu. Nie dotycza pacjentek z innymi odmianami histopatologicznymi raka
sromu. W celu zaplanowania optymalnego postepowania, stosowaniu omawianych wytycznych
powinna towarzyszy¢ ocena indywidualnej sytuacji klinicznej.



Aby zapewni¢ zgodno$¢ przedstawionych zatozert z dowodami naukowymi, opracowano je
w oparciu o szczegotowy przeglad pismiennictwa, ktére zostato poddane krytycznej ocenie,
do ktérego wigczono artykuty opublikowane miedzy styczniem 1980, a wrze$niem 2015.

Rekomendacje dotyczace danego postepowania zostaty przyjete w przypadku gdy byty one
uzasadnione wysokiej jakosci dowodami naukowymi, lub opracowano je na podstawie opinii
szerokiego grona ekspertow. Wytyczne dotyczace postepowania klinicznego definiowane sg
jako obowigzujace standardy. W przypadku, gdy postepowanie uznano za dopuszczalne, ale
niestandardowe - zastrzezono, ze w dalszym ciggu podlega ono dyskusji i/lub dalszej ocenie.
Niniejsze wytyczne obejmuja piec réznych stopni,sity wytycznych” (system klasyfikacji wedtug
Scottish Intercollegiate Guidelines Network (SIGN)"):

A Przynajmniej jedna metaanaliza, przeglad systematyczny lub badanie kliniczne z rando-
mizacjg oceniane jako 1 ++, majace bezposrednie zastosowanie do grupy docelowej;
lub
Materiat dowodowy sktadajacy sie gtéwnie z badan sklasyfikowanych jako 1+, bezpo-
srednio stosowanych dla grupy docelowej i wykazujacych ogélng spéjnosc wynikow.

B Materiat dowodowy zawierajacy badania oceniane jako 2++, bezposrednio stosowane dla
grupy docelowej i wykazujace 0golng sp6jnosé wynikdw;
lub
Prognozowanie dowodoéw badan sklasyfikowanych jako 1++ lub 1+

C Materiat dowodowy zawierajacy badania oceniane jako 2+, bezposrednio stosowane dla
grupy docelowej i wykazujace 0golng spojnosc¢ wynikow;
lub
Prognozowanie dowodéw badan sklasyfikowanych jako 2++

D Poziom dowoddw 3 lub 4;
lub
Prognozowanie dowodéw badan sklasyfikowanych jako 2+

v" Rekomendowana najlepsza praktyka zalecana w oparciu o do$wiadczenie kliniczne gru-
py ekspertow.

1++ wysokiej jakosci metaanalizy, przeglady systematyczne z badan klinicznych z randomizacja
lubbadania kliniczne zrandomizacja zbardzo niskim ryzykiem btedu; 1+ dobrze prowadzone me-
taanalizy, przeglady systematyczne lub badania kliniczne z randomizacjg o niskim ryzyku btedu;
2++ wysokiej jakosci przeglady systematyczne badan kliniczno-kontrolnych lub badania ko-
hortowe o bardzo niskim ryzyku zaktécen lub braku obiektywizmu oraz wysokim prawdopodo-
bieristwu wystapienia zwigzku przyczynowo-skutkowego; 2+ dobrze przeprowadzone badania
kliniczno-kontrolne lub badania kohortowe o niskim ryzyku zaktécen lub braku obiektywizmu
oraz umiarkowanym prawdopodobienstwie wystapienia zwigzku przyczynowo-skutkowego; 3
badania nieanalityczne, np. opisy przypadkéw, serie przypadkdw; 4 opinie ekspertow.

1. http://www.sign.ac.uk/guidelines/fulltext, 1db.html
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POSTEPOWANIE PRZEDOPERACYJNE

U kazdej pacjentki z podejrzeniem raka sromu nalezy przeprowadzi¢ biopsje punktowa
lub klinowa z fragmentu podejrzanej zmiany. Nie zaleca sie usuwania catej zmiany w celu
postawienia rozpoznania wstepnego, gdyz moze ona utrudni¢ planowanie dalszego
postepowania.

U pacjentek z mnogimi zmianami w obrebie sromu nalezy wykonac biopsje kazdej
zmiany osobno, dbajac o doktadne oznaczenie pobranego materiatu wraz ze szczegétowa
informacja na temat lokalizacji.

Wszystkie pacjentki z rakiem sromu powinny zostac skierowane do Osrodkéw Ginekologii
Onkologicznej (OGO) i by¢ leczone przez wielodyscyplinarny zespét wyspecjalizowany
w dziedzinie ginekologii onkologicznej.

OCENA STOPNIA ZAAWANSOWANIA

Stopien zaawansowania raka sromu powinien by¢ okreslany zgodnie z klasyfikacja
Miedzynarodowej Federacji Ginekologii i Potoznictwa (International Federation of
Gynecology and Obstetrics, FIGO) i/lub systemem TNM wedtug Union for International
Cancer Control (UICC)2.

2. Pomimo niskiej czutoéci badania palpacyjnego w rozp iu wznowy w pachwinach, obecnie dostepne dane nie uzasadniajg

stosowania rutynowych badai obrazowych pachwin w ramach obserwacji po zakoriczonym leczeniu.




POSTEPOWANIE PRZEDOPERACYJNE
e

Wyniki badan przedoperacyjnych powinny zawiera¢ szczegétowy opis badania przed-
miotowego, w tym: rozmiar zmiany, odlegtos¢ od linii posrodkowej/techtaczki/odbytu/
przedsionka pochwy/cewki moczowej wraz z palpacyjng oceng weztéw chtonnych.

Zaleca sie stosowanie schematycznego przedstawiania wynikéw badania (przyktad ponizej).

Zaleca sie ocene szyjki macicy, pochwy i odbytu.

Przed wykonaniem biopsji wezla wartowniczego konieczne jest przeprowadzenie
petnego badania przedmiotowego oraz wykonanie badan obrazowych pachwin
(ultrasonograficznego (USG), tomografii komputerowej (TK), pozytonowej tomografii
emisyjnej potaczonej z tomografig komputerowa (PET-TK) lub rezonansu magnetycznego
(MRI)) w celu identyfikacji potencjalnych przerzutéw w weztach chtonnych.

W przypadku podejrzanych klinicznie i/lub radiologicznie weztéw chtonnych konieczne
jest wykonanie biopsji cienkoigtowej lub gruboigtowej jesli jej wynik moze wptynaé na
wybdr strategii leczenia.

Dalsza ocena stopnia zaawansowania przy pomocy tomografii komputerowej klatki
piersiowej, jamy brzusznej i miednicy mniejszej jest rekomendowana w przypadku
podejrzanych lub potwierdzonych (weztowych) zmian przerzutowych oraz w zaawan-
sowanym stadium raka sromu.

Wynik badania histopatologicznego z biopsji przedoperacyjnej powinien zawieraé
informacje na temat typu histologicznego oraz gtebokosci naciekania.




POSTEPOWANIE CHIRURGICZNE

Leczenie okolicy sromowej

! Zalecane jest radykalne miejscowe wyciecie zmiany.

Nalezy rozwazy¢ dodatkowe, bardziej powierzchowne wyciecie ognisk zréznicowanej
srédnabtonkowej neoplazji sromu (differentiated vulvar intraepithelial neoplasia-
d-VIN) jako uzupetnienie radykalnego, miejscowego wyciecia zmian inwazyjnych.

W przypadku wieloogniskowej choroby inwazyjnej mozna rozwazy¢ radykalne
wyciecie kazdej ze zmian osobno. Wyciecie sromu moze by¢ konieczne w przypadkach
wieloogniskowych zmian inwazyjnych powstajacych na podtozu rozlegtej dermatozy
sromu.

Celem leczenia chirurgicznego jest uzyskanie margineséw histopatologicznych wolnych
od nowotworu. Zaleca sie uzyskanie marginesu chirurgicznego wynoszacego co najmniej
1 cm. Akceptowalne jest uzyskanie wezszego marginesu w przypadkach, gdy guz
zlokalizowany jest blisko struktur linii Srodkowej ciata (techtaczki, cewki moczowej, odbytu)
w celu zachowania ich funkgji.

W sytuacji gdy w preparacie histopatologicznym z guza pierwotnego stwierdza sie
obecnos¢inwazyjnego nowotworu w marginesie chirurgicznym, postepowaniem z wyboru
jest wyciecie tkanek otaczajgcych usuniety wczesniej guz.

Optymalne postepowanie chirurgiczne w okolicy pachwinowej (systematyczna
lub selektywna limfadenektomia pachwinowo-udowa) w przypadku powigkszonych,
zajetych chorobg nowotworowa weztéw chtonnych wciaz pozostaje do ustalenia.




Leczenie okolicy pachwinowe;j

Leczenie okolicy pachwinowej powinno mie¢ miejsce w przypadku guzéw > pT1a.

W przypadku pojedycznych guzéw o s$rednicy < 4 cm z niepodejrzanymi w badaniu
klinicznym i badaniach obrazowych (dowolne badanie obrazowe) weztami chfonnymi
pachwinowymi zaleca sie wykonanie procedury wezta wartowniczego.

W przypadku guzéw o srednicy = 4 cm i/lub w przypadku wieloogniskowej choroby
inwazyjnej, zaleca sie wykonanie limfadenektomii pachwinowo-udowej technikg
trzech ciec.

W przypadku guzéw o lokalizacji bocznej (granica przysrodkowa > 1 cm od linii
Srodkowej ciata), zaleca sie wykonanie limfadenektomii pachwinowo-udowej po stronie
guza. Wezty chtonne pachwinowo-udowe po stronie przeciwlegtej mogg by¢ usuniete
w przypadku stwierdzenia przerzutéw w weztach chtonnych po stronie guza.

Gdy istniejg wskazania do wykonania limfadenektomii, powinna ona obejmowac tak
wezly chtonne pachwinowe powierzchowne jak i gtebokie - udowe.

Zaleca sig zaoszczedzenie zyty odpiszczelowe;.

Stan pacjentek w zaawansowanym stadium choroby powinien by¢ poddany ocenie
w srodowisku wielodyscyplinarnym aby podja¢ decyzje o optymalnym postepowaniu
i rozwazy¢ alternatywy leczenia.

W przypadku stwierdzenia powiekszonych (> 2 cm) weztdéw chtonnych miednicznych
nalezy rozwazy¢ ich usuniecie.

Chirurgia rekonstrukcyjna

W sktad wielospecjalistycznego zespotu, zajmujgcego sie leczeniem raka sromu we
wczesnym jak i zaawansowanym stadium, powinni wchodzi¢ lekarze posiadajacy
kompetencje w zakresie chirurgii rekonstrukcyjnej.




PROCEDURA WEZtA WARTOWNICZEGO

Wykonanie procedury wezta wartowniczego zaleca sie u pacjentek z niepodejrzanymi
weztami chfonnymi pachwinowymi, z pojedyricza zmiang < 4 cm.

Zastosowanie znacznika w postaci izotopu jest obowigzkowe, btekit metylenowy moze by¢
uzyty jako dodatkowa metoda.

Zaleca sie wykonanie limfoscyntygrafii w celu przedoperacyjnej identyfikacji, oceny
lokalizacji i liczby weztéw chtonnych wartowniczych.

Ocena $rédoperacyjna i/lub badanie histopatologiczne skrawkéw mrozonych wezta
wartowniczego moga zosta¢ przeprowadzone w celu uniknigcia drugiego zabiegu
operacyjnego.

(&} W takich wypadkach wskazane jest jednak zachowanie ostroznosci ze wzgledu na
zwigkszone ryzyko przeoczenia mikroprzerzutéw w ostatecznym badaniu histopato-
logicznym w wyniku utraty cze$ci materiatu tkankowego podczas przygotowywania
skrawkéw mrozonych.

W przypadku kiedy wezet wartowniczy nie zostat znaleziony (ograniczenie metody),
nalezy wykonac¢ limfadenektomie pachwinowo-udowa.

W przypadku stwierdzenia przerzutéw w wezle wartowniczym (niezaleznie od ich
(& wielkosci) nalezy wykonac limfadenektomie pachwinowo-udowg po stronie, po ktérej
wystepowat przerzut.

Jesli zmiana obejmuje linie posrodkowa ciata: wezty wartownicze nalezy zlokalizowaé
obowiazkowo w obu pachwinach. W przypadku gdy wezet wartowniczy zostanie znaleziony
jedynie po jednej stronie, po drugiej stronie, tam gdzie nie udato sie go zlokalizowa¢, nalezy
wykonac limfadenektomie pachwinowo-udowa.

Badanie histopatologiczne wezta wartowniczego powinno zosta¢ przeprowadzone
seryjnie, odlegto$¢ pomiedzy pobraniami kolejnych przekrojéw nie powinna przekraczac¢
200 pm. Jesli badanie z uzyciem barwienia H+E daje wynik ujemy, powinny zostac¢
wykonane barwienia immunohistochemiczne.




RADIOTERAPIA

C

Zaleca sie rozpoczecie radioterapii uzupetniajacej jak najszybciej to mozliwe, najlepiej
w ciggu 6 tygodni od zabiegu operacyjnego.

Radioterapia uzupetniajaca jest zalecana w przypadku, gdy stwierdzono nieradykalne
usuniecie guza pierwotnego, a leczenie operacyjne nie jest mozliwe.

W przypadku, gdy zabieg zostat wykonany radykalnie, ale marginesy operacyjne sa waskie,
nalezy rozwazy¢ radioterapie uzupetniajaca w celu zmniejszenia ryzyka wznowy
miejscowej. Dotychczas nie ma zgodnosci co do wymaganego minimalnego marginesu
wolnego od zmiany, ponizej ktérego radioterapia bytaby zalecana.

Pooperacyjna radioterapia okolicy pachwinowej jest zalecana w przypadku zajecia >1
wezta chtonnego i/lub w przypadku rozsiewu raka poza torebke wezta chtonnego.

Radioterapia uzupetniajaca przerzutowych weztéw pachwinowych powinna obejmowac
okolice pachwinowa po zajetej stronie oraz w przypadku niepodejrzanych radiologicznie
weztéw chtonnych miedniczych, powinna obejmowac wezty chtonne miednicze po tej
stronie, do wysokosci rozwidlenia tetnicy biodrowej wspdlinej.

Biorac pod uwage wyniki leczenia innych nowotwordw ptaskonabtonkowych, takich
jak rak szyjki macicy, nowotwory gtowy i szyi lub rak odbytu, mozna rozwazy¢ dodanie
chemioterapii jako radiouczulacza do planowanej pooperacyjnej radioterapii.




RADIOCHEMIOTERAPIA

Radykalna radiochemioterapia (z eskalacjg dawki radiacyjnej) jest leczeniem z wyboru
u pacjentek z miejscowo zaawansowanym nieoperacyjnym rakiem sromu.

W zaawansowanym stadium raka sromu, radiochemioterapia przedoperacyjna powinna
by¢ rozwazona celem unikniecia egzenteracji.

Zaleca sie zastosowanie chemioterapii jako radiouczulacza, najlepiej z zastosowaniem
cotygodniowych wlewdw z cisplatyny.

LECZENIE SYSTEMOWE

Dane na temat leczenia systemowego raka sromu sg niewystarczajace, aby stworzy¢
zalecenia dotyczace schematoéw leczenia paliatywnego.




LECZENIE WZNOWY RAKA SROMU

Leczenie wznowy na sromie (miejscowej — przyp. ttum.)

Rekomenduije sie catkowite wyciecie wznowy miejscowe;j.

U pacjentek ze wznowa na sromie i gtebokoscia inwazji >1 mm, ktére przebyty jedynie
wyciecie wezta wartowniczego, rekomenduje sie limfadenektomie pachwinowo-udowa.

Wskazania do radioterapii pooperacyjnej sa poréwnywalne ze wskazaniami dla pacjentek
leczonych z powodu pierwotnego raka sromu.

Leczenie wznowy w pachwinie

Rekomenduje sie ponowng ocene zaawansowania choroby przy uzyciu TK (lub PET-TK)
klatki piersiowej / jamy brzusznej / miednicy mniejszej.

Leczeniem z wyboru u pacjentek, ktore wczesniej nie otrzymaty radioterapii, jest radykalne
wyciecie zmiany z uzupetniajaca radioterapia.

Biorac pod uwage dane z leczenia innych nowotwordw ptaskonabtonkowych jak rak
szyjki macicy lub rak odbytu, mozna rozwazy¢ zastosowanie radiochemioterapii.

Nalezy rozwazy¢ radykalna radiochemioterapie jesli leczenie operacyjne nie jest mozliwe.

Leczenie przerzutéw odlegtych

W indywidualnych przypadkach mozna rozwazy¢ terapie systemowa (paliatywna).
(zobacz: Leczenie systemowe).




NADZOR PO LECZENIU
e

Optymalny plan nadzoru po leczeniu raka sromu nie zostat okreslony.

Po pierwotnym leczeniu chirurgicznym sugerowane jest prowadzenie nastepujacego

nadzoru:

« Pierwsza wizyta kontrolna, 6-8 tygodni po zabiegu

« Przez pierwsze 2 lata, wizyty co 3-4 miesigce

« Przez kolejne 2 lata, wizyty co p6t roku

« Potem, dtugoterminowy nadzoér, szczegdlnie w przypadkach predysponowanych
do rozwoju choréb sromu.

W czasie wizyt kontrolnych po leczeniu chirurgicznym nalezy przeprowadzac¢ badanie
fizykalne sromu oraz pachwin.?

Po radykalnej radiochemioterapii/radioterapii sugerowane jest prowadzenie nastepu-

jacego nadzoru:

- Pierwsza wizyta kontrolna, 10-12 tygodni po zakoriczeniu radykalnej radiochemioterapii/
radioterapii

« Przez pierwsze 2 lata, wizyty co 3-4 miesigce

« Przez kolejne 2 lata, wizyty co po6t roku

- Potem, dtugoterminowy nadzoér, szczegdlnie w przypadkach predysponowanych
do rozwoju choréb sromu.

Podczas pierwszej wizyty 10-12 tygodni po zakoriczeniu radykalnej radiochemioterapii/
radioterapii, zalecane jest wykonanie badania TK lub PET-TK w celu potwierdzenia
catkowitej remisji.

stopieri choroby jest zdefiniowany jako kliniczny stopier T3 i/lub N3.
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