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1.INTRODUCCION

El cancer de vulva es una enfermedad rara con una incidencia que ha ido en aumento en las ultimas décadas.

Ocupando el cuarto lugar en las neoplasias ginecolégicas a nivel mundial®.
Tradicionalmente afecta a mujeres ancianas con una mediana de edad de 65 a 70 afios 2.

En la actualidad existe una tendencia a que las mujeres mas jovenes se vean afectadas y es probable que este
relacionada con un néimero creciente de infecciones por virus del papiloma humano?. Los factores de riesgo
para el desarrollo de cancer de vulva escamoso incluyen el tabaquismo, la infeccidn por el virus del papiloma
humano(VPH), enfermedades inmunosupresoras y las enfermedades crdnicas de la piel de la vulva, como el

liquen escleroso.

El estirpe histolégico mas comun es carcinoma de células escamosas. La afectacidon de los ganglios linfaticos
inguinales y/o femorales, es el factor prondstico mas importante para la supervivencia en pacientes con
cancer de vulva. La supervivencia a los cinco afios oscila entre el 70 y el 93 % para las pacientes con ganglios

negativos y entre el 25 y el 41 % para las que tienen ganglios positivos®.

La cirugia del tumor primario y la ingle sigue siendo el pilar de tratamiento pero la naturaleza radical
del procedimiento ha cambiado en los ultimos veinte afios®.La vulvectomia radical se remplazé hacia cirugia
conservadora y técnicas menos invasivas para evaluar la afectacién de ganglios linfaticos, como es el uso
ganglio centinela. Estos cambios han disminuido significativamente la morbimortalidad y mejorado la calidad

de vida®.

El manejo para enfermedad localmente avanzada son la radioterapia y quimioterapia sin embargo
aun hay muchas preguntas sobre la indicacién de diferentes enfoques de tratamiento que siguen sin

respuesta®.

En la mayoria de los casos es necesario un enfoque terapéutico individualizado, ademas de las pautas
para tratar adecuadamente a estos pacientes y evitar morbilidad innecesaria. Esta es una revision bibliografia
actualizada para elaborar las recomendaciones para el manejo del cancer primario de vulva en la rutina clinica

de nuestro pais.



1.1 JUSTIFICACION

El cancer de vulva es un tumor raro, constituyen el cuarto mas comun a nivel mundial en el campo de la
ginecoldgica oncoldgica. A pesar de ser una enfermedad rara se ha visto que la tasa de incidencia a nivel
mundial sobretodo en Alemania y Australia se ha duplicado en la ultima década. Se anticipa una reduccion
en esta patologia debido a la vacunacion contra el VPH sin embargo tal vez no sea tan drastica porque las
dermatosis vulvares seguirdn siendo en gran proporcién uno de los factores predisponentes para cancer de

vulva escamoso.

El tratamiento para el cancer de vulva se asocia con una importante morbilidad fisica, sexual y psicoldgica. La
alta tasa de morbilidad ha resultado en un cambio continuo en los paradigmas de tratamiento que se enfocan
en tratamientos mas conservadores con el fin de disminuir la morbilidad sin comprometer las tasas de

curacion.

Actualmente no existen pautas o principios de tratamiento establecidos para tratar estos tumores raros en
Costa Rica. Con esta revision se quiere exponer la evidencia actual para poder ofrecerle a nuestras pacientes

un manejo mas actualizado e individualizado.



1.2 OBJETIVO GENERAL

Establecer el abordaje para el cancer de vulva escamoso en Costa Rica.

1.3 OBJETIVO ESPECIFICO

Proporcionar evidencia actualizada para el tratamiento del cancer de vulva en Costa Rica .
Indicar los métodos de tratamiento que actualmente se consideran apropiados para el cancer de vulva.

Minimizar los cambios en el manejo de la patologia entre hospitales y asi centralizar la atenciéon del cancer

vulva en una unidad especializada.



2 . MARCO TEORICO

2.1 EPIDEMIOLOGIA

El carcinoma de vulva es una neoplasia rara en todo el mundo. En los Estados Unidos, representa el 6 % de los

cénceres ginecoldgicos y el 0,7 % de todos los cdnceres que ocurren en mujeres ’.
De acuerdo a la base de datos del Instituto Nacional de Cancer en Estados Unidos, la

tasa de casos nuevos de cancer de vulva fue de 2,5 por 100.000 mujeres al afio. La mortalidad fue de 0,6 por

100.000 mujeres por afio. Estas tasas se basan en casos y muertes de 2015-2019 &,

FIGURA 1 TASAS DE CASOS NUEVOS Y MUERTE
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Hasta un 60,0% se diagndstica en estadios tempranos, con supervivencia relativa a 5 afios para el cancer de
vulva localizado del 86,2% sin embargo al menos un 27% tiene diseminacion regional y por ende una tasa de

supervivencia relativa a 5 afios de 48.4%.

Se describe al menos un 6% de cdncer vulva con metastasis a distancia y una tasa de supervivencia relativa a

5 afios de 22.9% 8.



FIGURA 2 PORCENTAIJE DE CASOS POR ESTADIO Y SOBREVIDA A 5 ANOS
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En nuestro pais ni Ministerio de Salud ni en el Instituto Nacional de Estadisticas y Censos se cuenta con

estadisticas para cancer de vulva.

Ocurre predominante en mujeres posmenopdusicas y con un rango de incidencia maxima entre 70 y

80 afios °.



De acuerdo a un estudio de cohorte retrospectivo, se identificaron 47.820 casos de cancer de vulva, vagina y
cuello uterino en 4 paises europeos ( Dinamarca, Islandia, Noruega y Suecia) entre 2004 y 2006 con rango de

incidencia estandarizada por edad rango 0.2-0.6 por 100,000 mujeres para cancer de vulva °.

Debido al incremento de la infeccidn por el virus de papiloma humano (VPH) se ha visto aumento en la

incidencia de esta patologia en mujeres jévenes'®.

2.2 ETIOLOGIA Y PATOGENESIS

La patogénesis exacta se desconoce, se ha propuesto que existen dos vias etioldgicas principales, dependiente

de virus papiloma humano vy otra independiente de virus.

El tipo dependiente de virus de papiloma humano, estd asociada con la infeccidn persistente de los
subtipos de VPH 16, 18 y 33, y representa el 25 a 40 % de los carcinomas vulvares!?. Se relaciona con
mecanismos similares a la carcinogénesis del cancer de cuello uterino, permitiendo la integracion del ADN del
VPH alto riesgo en el genoma de la célula huésped y por ende la interrupcion de las proteinas reguladoras del
ciclo celular del huésped que da como resultado la proliferacién monoclonal de las células del huésped
displasicas que forma la lesidn precursora de neoplasia intraepitelial vulvar (VIN), esta neoplasia intraepitelial

vulvar invade el tejido adyacente y se convierte en carcinoma escamoso invasor de vulva®s.

El carcinoma de vulva dependiente de VPH que se desarrolla a partir de esta neoplasia intraepitelial vulvar de

tipo habitual (uVIN) es mas comuin en mujeres jévenes**,

En la revisién de la literatura se menciona varios factores de riesgo que pueden a incorporarse a la via de VPH
dependiente. El lupus eritematoso sistémico se acompafia de una mayor susceptibilidad a la infeccion por
VPH, y se supone que las dos condiciones estan vinculadas por una relacién bidireccional. El riesgo de infeccion

puede verse aumentado debido a la terapia inmunosupresora o un deterioro del aclaramiento viral*>2®,

La enfermedad VIH-SIDA y el trasplante de érganos sélidos, se asocian con inmunosupresion y un aumento de
la carcinogénesis relacionada con el virus de papiloma®’. Algunas de la hipdtesis planteadas para explicar la
mayor susceptibilidad a cancer entre los receptores de trasplantes de drganos sélidos son la modulacion
inmunitaria y la infeccién por VPH y, posiblemente, por otros virus oncogénicos como por ejemplo, el virus

de Epstein-Barr y el VIH.

La hipertrigliceridemia causa inflamacidn e infecciones frecuentes, que pueden incluir infecciones por VPH.’



El porcentaje de progresion de uVIN a carcinoma escamosa es de 9-16% en pacientes no tratados y en

aproximadamente el 3% de los pacientes que han recibido tratamiento®.

La inmunosupresion, tabaquismo, lesién multifocal y método de tratamiento, son factores de riesgo

asociados con la progresion de VIN a carcinoma escamoso vulvar?.

El tipo independiente del virus papiloma se asocia a la neoplasia intraepitelial vulvar diferenciada
(dVIN) que resulta de la irritacidn crénica y la cicatrizacion (ciclo de picazén-rascado) secundario a desordenes
epiteliales no neoplasico como inflamacién crdénica o liquen escleroso. Se relaciona mas con pacientes
mayores dentro séptima y octava década y mutaciones de tp53. Hasta 3 a 5% de las mujeres con liquen

escleroso parecen desarrollar carcinoma escamoso invasor 2.

Los estudios sugiere que la VIN diferenciada es altamente proliferativa y es mas probable que progrese a
carcinoma invasor vulvar?2. En el 2009 se publicd un estudio de cohorte retrospectivo, donde se evaluaron
1893 mujeres con VIN (67 con VIN diferenciado y 1826 mujeres con VIN usual vulvar) identificadas en los
Paises Bajos entre 1992 y 2005, la progresion a carcinoma escamoso invasor ocurrio en 32.8% de los dVIN vs.
5.7% uVIN con una mediana de tiempo hasta el diagnéstico de carcinoma escamoso invasor 22,8 meses frente

a 41,4 meses respectivamente 23,

Esta clasificacion basada en la etiologia parece ser clinicamente significativa, y los carcinomas
relacionados con el VPH tienen un mejor resultado general que los tumores no asociados con el VPH 16
sobretodo en aquellos en que se hace analisis de inmunohistoquimica para p16 positiva 2*.Se ha mostrado

una alta frecuencia de mutaciones en TP53 principalmente en la enfermedad VPH negativo.

El panorama molecular que subyace al desarrollo del cancer de vulva escamoso sigue siendo en gran parte
desconocido. Hasta ahora hay muy pocos estudios que han analizado las alteraciones genéticas subyacentes
en el cancer de vulva. En el 2017 se publica un estudio de cohorte retrospectivo, que indica que al menos el
83 % de las mujeres asociado al VPH o independiente del VPH muestran tener una o mds mutaciones
oncogénica. En el carcinoma escamoso de vulva asociado VPH tenian mutaciones especificas incluidas PIK3CA
en 27%, FGFR3 en el 14 %, PTEN en 9% TP53 en 9% y otras mutaciones de menor frecuencia (APC, KRAS,
ERBB4, ATM, SMARCB1). En el tipo independiente de VPH presentaba 90% mutaciones especificas entre
ellas:TP53 en 57%, HRAS en 24% , PIK3CA en 19% y CDKN2A en 14% %. Sin embargo este estudio y otras
publicaciones sobre este tema no tienen una cohorte comparable y la frecuencia mutacional de otros genes
supresores de tumores o oncogenes fue variable por lo tanto se necesitan analisis gendmicos a gran escala
para poder identificar las principales mutaciones del gen impulsor y impacto terapéutico que esto pueda

tener 2628,



2.3 TIPOS HISTOLOGICOS.

Los carcinomas de células escamosas representan la mayoria de los cdnceres de vulva alrededor del 80 %-

90% y los melanomas son el siguiente tipo de cancer mds comun.

Otros tipos histolégicos mas raros incluyen®:

Carcinoma de células basales

Carcinoma verrugoso

Adenocarcinoma relacionado con la enfermedad de Paget extramamaria
Carcinoma de la glandula de Bartholino
Sarcoma

FIGURA 3 FRECUENCIA RELATIVA DE SUBTIPOS HISTOLOGICOS DE LAS NEOPLASIA VULVARES
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Porcentaje de subtipos histoldgicos de neoplasias vulvares del Instituto Nacional del Cancer, vigilancia, epidemiologia y resultados finales,
poblacion SEER-18, presentacion de noviembre de 2018.Abbr.: Adeno-Ca, Adenocarcinoma; CCB, carcinoma basocelular; SCC, carcinoma

de células escamosas

El carcinoma de células escamosas tiene dos subtipos :

El tipo queratinizante, diferenciado o simple, es mas comun, ocurre en adultas mayores, no esta relacionado
con la infeccion por el virus del papiloma humano (VPH), pero esta asociado con distrofias vulvares como el

liguen escleroso y en paises con recursos limitados, con distrofia enfermedad granulomatosa crdnica venérea

29



El tipo clasico, verrugoso o bowenoide se asocia predominantemente con el VPH 16, 18 y 33, y se encuentra

en pacientes mas jovenes %.

El melanoma de vulva, es el segundo tipo histolégico mds comun representa un 2 —10 % de todas las neoplasia
malignas de vulva . Se encuentra tipicamente en las ultimas décadas de la vida, la mediana de edad en el
momento del diagndstico es de 68 afios y alrededor de el 32% presenta metastasis regionales y/o a distancia

en el momento del diagndstico *.

La mayoria surgen de novo en el clitoris o los labios menores, pero también pueden desarrollarse dentro de
un nevus®l. Se describe una tasa supervivencia a los 5 afios del 58 % para el melanoma por lo que su prondstico
es malo. Algunos factores prondsticos adversos son el estadio clinico avanzado, ulceracién, el espesor de
Breslow superior a 1 mm y el indice mitdtico superior a 1 por mm cuadrado. La presencia de lesiones

microsatélites y de invasién perineural se asocian con un aumento de la tasa de recurrencia local®2.

El carcinoma basocelular de vulva, la mayoria literatura reporta una incidencia del 2 % generalmente en
mujeres blancas con una mediada de edad entre séptima y octava década de vida33. Se asocia de manera
concomitante con otras neoplasias en cualquier parte del cuerpo por lo que se deben realizar exdmenes y
descartar una neoplasia primaria. La presentacion clinica es variable, desde pequefias placas induradas hasta
papulas brillantes, bien definidas y delimitadas, con un diametro de 0,5 a 5 cm. En la mayoria casos es
asintomatico aunque podria presentar sangrado, el dolor prurito. Normalmente no produce metdstasis, no

hay afectacién de ganglios linfaticos por lo que el pronostico es bueno*.

El carcinoma verrucoso, se considera una entidad distinta al carcinoma escamoso. Se ha informado la
coexistencia con carcinoma de vulva escamosa de un 35%%.0curre en mujeres posmenopdausicas aunque hay
literatura que reporta casos en menores de 40 afios® El aspecto clinico en la vulva es de coliflor y tiene un
crecimiento localmente invasivo y sin riesgo de metdstasis en los ganglios linfaticos. La biopsia para el
diagndstico y descartar un carcinoma escamoso coexistente debe ser en sacabocados grande y profunda que

incluya la base de la lesion3® .

Los sarcomas son tumores raros y de origen mesenquimal representan 1 -2 % de los tumores malignos de

vulva. El leiomiosarcoma es el subtipo mas frecuente, hay series que reportan una incidencia del 53%, se



presenta en edad promedio de 50 afios, la escisién local radical y resecar aquellos ganglios linfaticos
clinicamente positivos es tratamiento habitual®’.La presencia de tamafio tumoral mayor de 5 cm, margenes

positivos y alta tasa mitdtica son factores para recurrencia local®.

El carcinoma primario de la glandula de Bartholino, es una neoplasia vulvar rara, aproximadamente del 0.1 a
5% de todos los carcinoma vulvares. Hay varios subtipos histoldgicos pero los mas frecuente son los
escamosos y adenocarcinoma. Se diagndstica entre la 52 y la 62 décadas. Debido a la rica red vascular y linfatica
en esta area de la glandula Bartholino presentan enfermedad metastasis por lo que los paciente deben

someterse a un estudio exhaustivo para descartar metéstasis a distancia®.

El tratamiento es escisidn local radical mas linfadenectomia inguinofemoral bilateral o biopsia de ganglio

centinela seguida de radioterapia adyuvante esto basado en pequefios estudios cohortes?.

La enfermedad de Paget extra mamaria, es una neoplasia maligna de la piel que afecta la piel que alberga las
gldndulas apocrinas. En el 65% de los casos, la vulva es la parte del cuerpo mas comunmente afectada.
Representa el 1% de todas las neoplasias malignas de la vulva. La mayoria de los pacientes son blancas y con
edad promedio entre 60y 70 afios. El diagndstico muchas veces se retrasa porque puede confundirse con
otras enfermedades vulvares, sin embargo hasta el 70 porciento de las pacientes presenta prurito y una lesién

de aspecto eccematoide de bordes ligeramente elevados y un fondo rojo y multifocal®:.

Se puede subdividir en enfermedad de Paget extramamaria primaria y secundaria. La primaria se define como
un adenocarcinoma intraepitelial con células de Paget que surgen dentro de la epidermis y se extienden hacia
el epitelio de los apéndices cutaneos adyacentes. La enfermedad de Paget Extramamaria secundaria, es una
variante que ocurre con menos frecuencia y se asocia con metdstasis epidermotrépicas o invasion directa de
un adenocarcinoma subyacente*?.Deben ser evaluadas por un carcinoma no contiguo ya que se describe que

un 20- 30% tienen neoplasias sincrénicas*®
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2.4 ESTADIAJE

Se estadifica quirdrgicamente y patoldgicamente con mayor frecuencia utilizando los sistemas de
estadificacion TNM de la Federacidn Internacional de Ginecologia y Obstetricia (FIGO) y el American Joint

Committee on Cancer (AJCC).

La revisién mas reciente por La Federacion Internacional de Ginecologia y Obstetricia (FIGO) fue realizada en

el 20214

Para una evaluacién mas exacta del estado de los ganglio linfaticos se utiliza en estos sistemas un enfoque

quirargico y clini co/patoldgico hibrido®.
Algunos de los cambios detectados en esta nueva revision son :

1. La profundidad de la invasion se mide desde la membrana basal de la cresta interpapilar mas profunda,

adyacente, displasicas y libre de tumor hasta el punto mas profundo de la invasion.
2. La positividad de los ganglios linfaticos es micrometastasis y macrometastasis
3. Las células tumorales individuales (ITC) no contaran para la metastasis en los ganglios linfaticos

4. Permitir la incorporacién de hallazgos de imagenes en la estadificacién del cdncer de vulva similar al cancer

de cuello uterino.

4. Esta estadificacion se utilizard para todos los tipos morfolégicos de cancer de vulva excepto excepcion a

esto es el melanoma vulvar.

5. Se recomienda documentar sobre el estado del VPH del carcinoma de vulva mediante inmunohistoquimica

p16 y/o pruebas moleculares positivas para VPH*.
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FIGURA 4 ESTADIAIJE FIGO 2021

Stage
I

Description

Tumor confined to the vulva

1A Tumor size <2 cm and stromal invasion
<1 mm?

IB Tumor size >2 cm or stromal invasion
>1 mm?

Tumor of any size with extension to lower one-third of
the urethra, lower one-third of the vagina, lower one-
third of the anus with negative nodes

Tumor of any size with extension to upper part of
adjacent perineal structures, or with any number of
nonfixed, nonulcerated lymph node

A Tumor of any size with disease extension
to upper two-thirds of the urethra,
upper two-thirds of the vagina, bladder
mucosa, rectal mucosa, or regional
lymph node metastases <5 mm

B Regional® lymph node metastases >5 mm

c Regional® lymph node metastases with
extracapsular spread

Tumor of any size fixed to bone, or fixed, ulcerated lymph
node metastases, or distant metastases

IVA Disease fixed to pelvic bone, or fixed
or ulcerated regional® lymph node
metastases

IVB Distant metastases

?Depth of invasion is measured from the basement membrane of
the deepest, adjacent, dysplastic, tumor-free rete ridge (or nearest

dysplastic rete peg) to the deepest point of invasion.

10,11

bRegionaI refers to inguinal and femoral lymph nodes.
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Estadificacion TNM del cancer de vulva AJCC UICC 8.2 edicion

TX El tumor primario no se puede evaluar
TO Sin evidencia de tumor primario
T1 | Tumor confinado a la vulva y/o perineo.

La profundidad de invasion se define como la medida del tumor desde la unidn epitelial-estromal de la papila

dérmica mas superficial adyacente hasta el punto mas profundo de invasion.
T1a Lesiones de 2 cm o0 menos, confinadas a la vulva y/o perineo, y con invasion estromal de 1 mm o menos

T1b Lesiones de mas de 2 cm o de cualquier tamafo con invasion del estroma de mas de 1 mm, confinadas a

la vulva y/o al perineo

T2 Tumor de cualquier tamafio con extension a estructuras perineales adyacentes (tercio inferior/distal de la

uretra, tercio inferior/distal de la vagina, afectacion anal)

T3Tumor de cualquier tamafio con extensién a cualquiera de los siguientes: dos tercios superior/proximal de

la uretra, dos tercios superior/proximal de la vagina, mucosa vesical o mucosa rectal, o fijado al hueso pélvico

Categoria N

NX No se pueden evaluar los ganglios linfaticos regionales
NO Sin metdstasis en ganglios linfaticos regionales
NO(i+) Células tumorales aisladas en los ganglios linfaticos regionales de no mas de 0,2 mm

N1 Metastasis en ganglios linfaticos regionales con una o dos metastasis en ganglios linfaticos cada una de

menos de 5 mm, o una metastasis en ganglios linfaticos mayor o igual a 5 mm
N1la* Una o dos metdstasis en los ganglios linfaticos, cada una de menos de 5 mm

N1b Metdstasis en un ganglio linfatico mayor o igual a 5 mm
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N2 Metdstasis en ganglios linfaticos regionales con tres o mas metastasis en ganglios linfaticos cada una de
menos de 5 mm, o dos o mas metastasis en ganglios linfaticos mayores o iguales a 5 mm, o ganglio(s)

linfatico(s) con extensidn extra ganglionar

N2a* Tres o mas metdstasis en los ganglios linfaticos, cada una de menos de 5 mm
N2b Dos 0 mas metdstasis en ganglios linfaticos mayores o iguales a 5 mm

N2c Ganglio(s) linfatico(s) con extensidn extra ganglionar

N3 Metdstasis en ganglios linfaticos regionales fijos o ulcerados

*Incluye micro metastasis

NOTA: Debe registrarse el sitio, el tamafio y la lateralidad de las metdstasis de los ganglios linfaticos.

Metastasis a distancia (M)
MO Sin metadstasis a distancia (sin MO patoldgico; use M clinico para completar el grupo de estadios)

M1 IVB Metastasis a distancia (incluida la metdstasis en los ganglios linfaticos pélvicos)
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3. METODOLOGIA

Se realizd una revisidn bibliografica donde se llevd a cabo una busqueda en la siguiente bases de datos

PUBMED, MEDLINE , Cochrane Library, Clinical Key desde 2003 hasta abril 2022.

Se dio prioridad a las revisiones sistematicas, metanalisis, ensayos controlados aleatorios, guias, , estudios

de cohortes prospectivos, estudios observacionales, revisiones narrativas, series de casos e informes.

4. RESUMEN DE LA EVIDENCIA DEL MANEJO DEL CANCER DE VULVA ESCAMOSO

4.1 DIAGNOSTICO Y ESTUDIOS PREOPERATORIOS

En el cancer de vulva es comun un diagndstico tardio porque en la mayoria de casos no expresa sintomas
tempranos especificos y al presentarse en mujeres mayores, muchas veces no asisten a examenes preventivos

ni reportan sus sintomas 4.

Los signos y sintomas del cancer de vulva puede ser muy variados, el prurito, dolor y la irritacién son sintomas
comunes, conforme la afeccién empeora, se puede desarrollar una masa con ulceracion, sangrado, secrecién

de liquido del tumor, dolor creciente y ganglios linfaticos agrandados dentro del drea inguinal #°.

El sitio de presentacion mas comun son los labios mayores. Otros posibles sitios son los labios menores, el
clitoris, el monte de Venus o el perineo. La mayoria de los pacientes presentan enfermedad localizada en

etapa temprana .

El diagndstico se basa en una biopsia de la lesidn vulvar se puede realizar en el consultorio con un instrumento
de biopsia por sacabocados Tischler o Keyes. La biopsia debe tener un didmetro minimo de 4 mm o ser lo
suficientemente profunda para incluir piel de espesor completo con parte de la grasa subcutanea subyacente,
se debe tomar el borde periférico del tumor, para incluir el estroma subyacente y evitar el centro necrdtico

del tumor #’.

Se debe evitar la biopsia escisional, ya que esto puede obstruir la planificacién del tratamiento posterior. En
pacientes con multiples lesiones vulvares, se debe realizar una biopsia de todas las lesiones por separado y

realizar una documentacién clara de la zonas donde fue tomada®®.

15



El estudio preoperatorio debe incluir un examen fisico detallado documentando el tamafo de la lesidn,
ubicacién en relacién con los érganos adyacentes vitales (uretra, clitoris, ano, recto), la distancia a la linea
media, nimero de lesiones y la palpacidn de los ganglios linfaticos asi como la afectacién del clitoris, el ano

y/o la uretra. Se recomienda realizar imagen o dibujo clinico de acuerdo a la opinién de expertos?®.

Adicional se debe realizar una colposcopia de cérvix y vagina incluyendo toma de citologia cervical y PCR de
VPH en las mas jovenes . Se debe solicitar hemograma completo, perfil bioquimico, perfil hepatico y prueba
de VIH. Considerar inicialmente una radiografia de térax simple, seguida de una TAC de tdérax sin contraste si

se observa una anomalia .

La evaluacién de los ganglios linfaticos de la ingle debe hacerse inicialmente por palpacién clinica, sin embargo
la literatura describe una tasa de falsos negativos del 24 % de ahi la necesidad de una estadificacién quirurgica
en los ganglios inguinales clinicamente negativos®. Se ha informado que la ecografia en la evaluacién de los
ganglios linfaticos tiene una sensibilidad y especificidad que van del 76 al 100% y del 69 al 91%,
respectivamente. En un estudio se informd que la combinacién de ecografia con la citologia por aspiracion
con aguja fina tiene 93% de sensibilidad y 100% de especificidad °°. Pero el uso de esta combinacidn tiene
limitaciones como son la dependencia del operador del ultrasonido y el error de muestreo en pacientes con

micrometastasis ganglionares °?.

Las guias europeas recomiendan un examen clinico e imagenes de las ingles (ya sea por ultrasonido, PET/CT o
imagenes por resonancia magnética para identificar posibles metastasis en los ganglios linfaticos). Y aquellos
ganglios sospechosos (por palpacion y/o imagenes deben analizarse mediante aspiracion con aguja fina o

gruesa cuando esto altere el tratamiento primario.

Aunque las imagenes no son una parte integral de la estadificacion FIGO del cancer de vulva, brindan
informacion crucial sobre el estado de la extension del tumor a tejidos mas profundos, ganglios linfaticos y

organos distantes.

Cuando hay sospecha enfermedad avanzada, se puede realizar una investigacion adicional con tomografia
computarizada, tomografia por emision de positrones, cistoscopia y sigmoidoscopia para ayudar a confirmar

la enfermedad metastésica avanzada antes de del tratamiento.

La tomografia computarizada o la resonancia magnética de la pelvis y las ingles pueden ser Utiles,
especialmente para tumores localmente avanzados, para detectar ganglios linfaticos agrandados en las ingles

o la pelvis, erosion en el hueso subyacente u otras metastasis. También son utiles en la planificacion de
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tratamientos posteriores. La resonancia magnética se ha definido como el mejor método para evaluar la

anatomia vulvar®?.

La tomografia por emisién de positrones con 18F fluorodesoxiglucosa (18F-FDG) con tomografia
computarizada (PET-CT), detecta lesiones vulvares primarias con un 100 % de precisién. Sin embargo tiene
una capacidad limitada para identificar metdstasis en los ganglios linfaticos menores a 5mm. La sensibilidad y
especificidad ronda del 70 % y el 90 %, respectivamente para excluir metdstasis inguinales y puede ser de
apoyo, en casos de sospecha de metastasis a distancia o ganglios pélvicos, dado su valor predictivo negativo
del 100 %°3. Puede utilizarse para la planificacién de la cirugia primaria y la diseccidén de ganglios linfaticos
inguinales. Igualmente podria usarse con tumores mas grandes cuando la enfermedad metastasica se

sospecha o en el escenario de recurrencia, particularmente cuando se contempla la exenteracién pélvica #’.
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ALGORITMO 1 EVALUACION PREOPERATORIA

Biopsia (ver
cuadro 1)

invasor

Cancer de vulva escamoso

Exploracién y estudio inicial

Pruebas complementarias

Examen ginecoldgico completo

Evaluacion los ganglios linfaticos

Hemograma completo, perfil
bioquimico, perfil hepatico y prueba
de VIH

Considerar radiografia torax si es
anormal TAC térax

Documentar el tamafio de la lesidn,
ubicacidn en relacion con los érganos
adyacentes,la distancia a la linea
media, nimero de lesiones

Palpacion clinica e imagenes de las
ingles (ya sea por ultrasonido, PET/CT]
o RM).

Colposcopia de cérvix y vagina

Ganglios sospechosos debe hacerse
aspiracion con aguja fina o gruesa

Toma de citologia cervical y PCR de
VPH en las mas jovenes .

TAC de térax/abdomen/pélvica con
contraste si se sospecha metastasis 0
tumor 24cm

Cistoscopia / rectoscopia

RM pélvica:

Tumores localmente avanzados.
Evaluacion de posible exenteracién
quirdrgica

PET-TAC :

Tumores localmente avanzados o
recurrentes. Evaluacidn de posible
exenteracion quirdrgico.Sospecha de
enfermedad metastasica
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CUADRO 1 RECOMENDACIONES PARA TOMA DE BIOPSIA DE VULVA

Biopsia debe ser suficientemente profunda para incluir piel con un espesor completo con parte de la

grasa subcutanea subyacente.

Se debe tomar el borde periférico del tumor, para incluir el estroma subyacente y evitar el centro

necrotico del tumor.

Tomar en sacabocados usando pinza de Keyes, tipo punch.

Nunca tomar biopsia por escision.

Si hay lesiones multifocales, realizar multiples biopsias.

Analisis patoldgico de la biopsia debe incluir la profundidad de invasion

4.2 TRATAMIENTO PRIMARIO DEL CANCER DE VULVA TEMPRANO

El manejo de cancer vulva esta determinado por el estadio de la enfermedad. En esta parte de la revisidon nos
enfocaremos en el abordaje para cancer de vulva escamoso que es la histologia mas comun. En general, los
estadios temprano con ganglio clinicamente negativos son candidatas a tratamiento quirurgico primario con
intension curativa. La cirugia radical, la linfadenectomia, la radiacién y quimioterapia complementarias son
terapias fundamentales para la enfermedad regionalmente avanzada. El tratamiento de la enfermedad

diseminada suele ser paliativo *”-
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4.2.1 CIRUGIA

La cirugia es la modalidad de tratamiento primario en el cancer de vulva, histéricamente ha
evolucionado desde resecciones grandes y desfigurantes asociadas con mucha morbilidad hacia una cirugia
mas conservadora enfocada en maximizar la probabilidad de curacién y minimizar la morbilidad relacionada

con el tratamiento y asi mejorar la calidad de vida postoperatoria.

En la década de 1940, Taussig y Way fueron quienes publican el uso de vulvectomia radical en bloque
con linfadenectomia inguinal-femoral bilateral en el manejo cancer de vulva. En Estados Unidos y Reino Unido
con el establecimiento de esta técnica en bloque se vio mejorado el prondstico, con una tasa de supervivencia
a 5 afios para el tratamiento del cancer de vulva entre un 60% y un 70% por lo que se establecié como el

tratamiento quirurgico estandar para el cancer de vulva®’.

La vulvectomia radical en bloque se asocia mortalidad operatoria y perioperatoria con tasas reportadas entre
1a 5%, dehiscencia de herida de hasta 85% y linfedema 30-70% por lo tanto se buscé modificar este abordaje

quirdrgico sin comprometer los resultados oncoldgicos .

En 1981 Hacker, fue quien promovid el uso de incisiones separadas en la ingle y resultd en menos
complicaciones *°. Sin embargo, la principal preocupacién radicaba en su seguridad, mas especificamente en

el riesgo de recurrencia del "puente cutdneo ">

Helm et al, realizd un estudio comparativo en 32 pacientes con carcinoma de células escamosas localizado en
la vulva y el perineo, donde el tumor tenia < 2 cm de diametro y con lesiones > 2 cm de linea media, en las
que se realizd una incision en bloque o una incision separada, demostrando que la incisidon separada es
claramente menos invasiva que la incision en bloque. Las tasas de supervivencia general y de supervivencia
libre de enfermedad fueron similares para los dos grupos. La recurrencia del puente de piel entre lavulvay la

ingle fue mayor para la incisién separada que para la incisién en bloque®>-®.

Hullu et al, demostré que las recurrencias en la ingle o el puente cutdneo fueron mas frecuentes después de
la escision local amplia y la linfadenectomia inguinofemoral a través de incisiones separadas (13,2% versus
21,5% en dos afios) sin afectar la supervivencia general®’. En una revisién de Cochrane, se demostré que la
tasa de recurrencia del "puente cutdneo " era menos del 1% para pacientes sin metastasis en los ganglios

linfaticos, y sugiriendo que las incisiones separadas pueden considerarse un procedimiento seguro °.

DiSaia, introdujo la vulvectomia radical modificada la cual consiste en una escision radical amplia en lugar de
resecar toda la vulva 8. La escisidn se realiza hasta la grasa subcutédnea, la fascia superficial y la fascia lata

profunda manteniendo idealmente un margen de 1a 2 cm.
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La escision local amplia, escisién profunda amplia o vulvectomia simple, son una misma técnica, la
cual consiste en una escision simple de un tumor vulvar sin inclusién de la fascia profunda. Esta se ha reservado
tradicionalmente para la enfermedad pre invasiva y los canceres de vulva en estadio IA con invasién estromal

<1 mm>°,

No hay estudios prospectivos que comparen la cirugia conservadora (escisién local radical) con la
vulvectomia radical. Basado en la revision sistematica de Cochrane, de dos series de casos y un estudio de
cohorte, que evaluaba los tratamientos quirdrgicos para mujeres con cancer de vulva escamoso en estadio I-
Il comprobado histolégicamente. No se encontrd diferencia entre la incidencia de recurrencia local entre los
diferentes tratamientos. La escisién local amplia se asociaba con recurrencia local en el 0 % de una serie de
casos, el 12 % de una serie de casos (94 mujeres en total en series de casos combinados) y recurrencia local
en 11% en 1 estudio de cohorte con 253 mujeres®. En estudio retrospectivo de 122 pacientes indicé que la
tasa de supervivencia libre de enfermedad a los cinco afios del 98% en escision radical y 93% vulvectomia

radical no encontré diferencia significativa .

El manejo quirdrgico del cancer de vulva ha cambiado a ser individualizado basado en la
estadificacidon y el riesgo de afectacion ganglionar. Las comorbilidades y la fragilidad del paciente influye en el

planeamiento del manejo por lo que un manejo interdisciplinario es necesario para optimizar el tratamiento.

4.2.1.1RESECCION DE LA LESION PRIMARIA

Los criterios principales que se utilizan para definir la técnica de reseccidn de la lesién primaria son

el tamanio, la extension y profundidad de invasion.

Los estadios tempranos de cdncer de vulva son aquellos confinados a la vulva, y en los que no hay ganglios
linfaticos sospechosos, ya sea en el examen clinico, ultrasonido o evaluacion radiolégica. El gold estandar del
tratamiento para estos es la escision local radical amplia también conocida como vulvectomia parcial radical,

hemivulvectomia radical o vulvectomia radical modificada®®.

Desde una perspectiva quirurgica, las pacientes lesiones confinados a vulva o periné < 2 cm con invasion < 1
mm (FIGO IA) pueden tratarse mediante una escision local amplia con margenes macroscopicos libres de
tumor sin evaluacion de los ganglios debido a la frecuencia excepcionalmente baja de metdstasis en los

ganglios linfaticos ©2.

Las recomendaciones de tratamiento basadas en las pautas de la National Comprehensive Cancer Network,

incluyen cirugia inicial con o sin evaluacién del ganglio inguinal para aquellos tumores en estadio IBo Il (pero
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<4 cm) FIGO, si se requiere de una vulvectomia parcial/total simple o una vulvectomia radical parcial/total
va depender segln el tamafio o extension de la lesidn. Igualmente en las guias de manejo de European Society
of Gynaecological Oncology ( ESGO) se recomienda la escision local radical. En las lesiones multifocales se
aconseja reseccion de cada una por aparte y en los casos en que este asociada a dermatosis vulvar extensa

se podria considerar una vulvectomfia.*¢-48

En las guia de sociedad Japonesa de Ginecologia Oncoldgica hacen las misma recomendaciones excepto que
recomienda para tumores con un tamafio >2 cm solo hacer la escision radical local si la lesidn esta localizada

lateralmente a la vulva o al perineo sino hacer una vulvectomia radical 3.

Se puede extirpar 1 cm distal de la uretra para lograr un margen adecuado, sin comprometer la continencia

urinaria®’.

Se podria considerar cirugia reconstructiva para el cierre de defectos grandes y para el mantenimiento de la
funcidn vaginal. Algunos de los colgajos mds comunmente utilizados son el colgajo V-Y, el colgajo romboidal

y el colgajo miocuténeo de gluteo mayor .

Un aspecto importante a considerar, es que el objetivo de la escisién es obtener margenes
patoldgicos libres de tumor por lo que debe realizarse el esfuerzo para obtener margenes quirdrgicos
adecuados. Aun sigue siendo tema de debate la extensién del margen de reseccién libre de tumor en la
escision local radical. En las recomendaciones actuales de la NCCN y ESGO, se indica un margen de reseccién
quirurgica de al menos 1 cm y un margen patoldgico libre de tumor de 8mm. Es aceptable considerar
margenes menos amplios, cuando el tumor se encuentra cerca de las estructuras de la linea media (clitoris,

uretra, ano) y se desea la preservacion de su funcién®48,

Recientemente se han demostrado que los margenes deben estar libres de enfermedad, pero que no se
requieren grandes margenes negativos en pacientes con ganglios negativos tratados con cirugia sola®8, Otro
estudio publicado en el 2019 sugiere que los pacientes con margen patoldgico de 2 mm o menos tenian un

riesgo de recurrencia local significativamente mayor .

En un estudio retrospectivo, el AGO-CaRE-1, que evalla patrones de tratamiento y factores prondsticos en
cancer vulva escamoso. Se incluyeron 1618 pacientes con cancer de vulva con estadios IB o mayores, tratadas
en 29 centros oncoldgicos ginecoldgicos alemanes entre 1998 y 2008. En el andlisis de subgrupos que se centra
en 289 pacientes con ganglios negativos tratados quirdrgicamente Unicamente con reseccién completa del
tumor. Las tasas de recurrencia vulvar fueron del 12,6 % en pacientes con un margen <8 mmy del 10,2 % en
pacientes con un margen 28mm. Cuando se analizé como una variable continua, la distancia del margen no

tuvo un impacto estadisticamente significativo en la recidiva local. Tampoco el andlisis multivariable, reveld
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una asociacion significativa entre el margen y la recurrencia local. Este estudio concluye que la distancia de
los margenes de reseccién sin tumor no tiene efecto sobre la recurrencia local y no se pudo confirmar la
necesidad de un margen minimo de 8 mm ’°. Estos hallazgos se confirmaron en un andlisis retrospectivo
publicado en el 2019, donde se evaluaron 287 pacientes tratados en dos centros holandeses entre 2000 y
2010, con un seguimiento de 80 meses. Diez afios después del tratamiento, la tasa de recurrencia llegé al
42,5%. Sin embargo, la distancia patoldgica del margen libre de tumor no influyd en el riesgo de recurrencia
local utilizando un punto de corte de ocho, cinco o tres milimetros. Se observé una tasa de recurrencia local

més alta en pacientes que tenfan dVIN y liquen escleroso asociado 2.
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ALGORITMO 2 TRATAMIENTO QUIRURGICO

Tratamiento quirdrgico

[T1:Tumor confinado a la vulva y/o
perineo

T2 pequefio: Tumor con extension a estructurag
perineales adyacentes (tercio inferior/distal de la
uretra, tercio inferior/distal de la vagina, afectacion)
bnal) <4 cm.

T3 lesiones que afecten estructurag
perineales adyacentes superficialmentg
uretra, ano)
pero que el tratamiento quirdrgico no
condiciona la colocacién de estomas

ESTADIO IA

ESTADIO IBA I

Escision local amplia

Escision local radical amplia
/vulvectomia parcial radical

LESION LATERAL:>0=a2cmde
la linea media

LESION CENTRAI:< 2 cm de linea
media anterior y posterior

| VER ALGORITMO 3

Individualizar tratamiento :

escision VRS quimioradioterapia
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CUADRO 2 RECOMENDACIONES MANEJO QUIRURGICO

La escision debe planificarse con eliminacion macroscépica del tumor de al menos 1 cm in situ para lograr

margenes libres en la evaluacién patoldgica.

Siempre que los margenes estén microscopicamente libres de enfermedad invasiva, los margenes en la

muestra fijada de >8 mm son aceptables. Incluso literatura respalda >2mm.

Se pueden dejar margenes mas estrechos para permitir la preservacion del clitoris, la uretra o el ano.

Si carcinoma escamoso de vulva se extiende a los margenes de escisidon patoldgica, la reescision es el

tratamiento de eleccidn.

Lesiones multifocales realizar la reseccion de cada una por aparte, en el caso que este asociado a

dermatosis vulvar extensa se podria considerar una vulvectomia.

Se puede extirpar 1 cm distal de la uretra para lograr un margen adecuado, sin comprometer la continencia

urinaria

Se podria considerar cirugia reconstructiva para el cierre de defectos grandes y para el mantenimiento de

la funcién vaginal
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4.2.1.2 MARGEN QUIRURGICO POSITIVO

Si el carcinoma escamoso de vulva se extiende a los margenes de escision patoldgica, la reescision es el
tratamiento de eleccién. Al planificar una reescisién quirdrgica, se debe tener en cuenta el dafio/deterioro

significativo de estructuras, como el ano, la uretra y el clitoris ©2.

No se debe realizar una nueva escision en los casos en que se ha producido metastasis del ganglio linfatico,
ya que en estos casos la nueva escision no sera util. En su lugar, se debe indicar al paciente que se someta a
radioterapia adyuvante ®2. Ademads, si se detecta positividad del borde quirtrgico en el material de reescision,

se debe considerar la radioterapia adyuvante ®°.

Como alternativa a la reescisién se puede considerar la radioterapia en el entorno posoperatorio, si los
margenes de reseccidn son positivos y no es posible realizar una escision quirirgica adicional *¢*8.Sin embargo
no hay consenso sobre el umbral de la distancia del margen patoldgico por debajo del cual se debe
recomendar la radioterapia adyuvante, aunque los margenes de <2 mm se asocian con mayores tasas de

recurrencia local®.

ALGORITMO 3 MARGENES QUIRURGICOS

NEGATIVO — Observar - -
. Observar o Radioterapia
Margen negativo por cancer :
A |— externa si hay otros factores
invasor ; ;
riesgo ( ver algoritmo 4)
MARGEN QUIRURGICO
Reescision
POSITIVO
Margen positivo
NO RESECABLE
Radioterapia externa
adyuvante

26



4.2.2 MANEJO DE LOS GANGLIOS LINFATICOS

La vulva tiene un drenaje linfatico constante hacia los ganglio linfaticos inguinofemorales a través de una red
amplia y rica de canales linfaticos. Los linfaticos no cruzan los pliegues labio-crurales sino que se decusan en

el monte de Venus’?.

Alguna literatura describe un drenaje linfatico directo desde el clitoris hacia ganglios pélvicos, sin embargo la

presencia de metdstasis a los ganglios pélvicos en ausencia de inguinales positivos es bastante rara’>.

El abordaje apropiado de los ganglios linfaticos de la ingle es el factor mas importante para reducir la
mortalidad por cancer de vulva temprano, ya que las recurrencias a este nivel se asocian con una menor
supervivencia y rara vez son susceptibles de un tratamiento secundario exitoso®®. Las tasas de recurrencia en
la ingle son menores del 2 % con ganglios negativos contra el 40% en aquellas con ganglios inguinofemorales

positivos 74.

El tamafio de la lesién y la profundidad de invasidn son factores riesgo para la propagacion ganglionar. En los
tumores de 2 cm o menos el riego de afeccién ganglionar es de 19 %y en lesiones mayores de 2 cm se describe
hasta un 42 % 7%. El riesgo de afeccién ganglionar es de 0 % si invaden menos de 1 mm , 8% para invasion de

1-3 mm, del 33% para invasion de 3-5 mm y hasta 48% cuando invaden mas de 5 mm 7>,

De acuerdo lo mencionado se puede omitir la linfadenectomia o evaluacién de biopsia ganglio centinela con
seguridad para aquellos tumores 1A (€1 mm de invasidn.) sin embargo ya para los estadios IB /Il se recomienda

la evaluacion .

La evaluacién quirdrgica de los ganglios inguinales en pacientes con ganglios clinicamente negativos va
depender del tamafio de la lesion y la localizacién anatdomica del tumor primario con respecto a la linea

media.

La mayoria de las guias concuerdan que para los tumores vulvares primarios de menos de 4 cm de didametro,
ubicado a méas de 2 cm de la linea media vulvar, con ingle clinicamente negativos, la linfadenectomia inguino
femoral ipsilateral o la biopsia del ganglio centinela son apropiadas. Se recomienda la evaluacién de los
ganglios linfaticos bilaterales para pacientes con tumores primarios que estan a menos de 2 cm de la linea

media vulvar o la cruzan®4® 63,

La linfadenectomia para la enfermedad en estadio IlI/IV se individualiza y se integra con enfoques de

modalidad combinada “®.

27



4.2.2.1 LINFADENECTOMIA INGUINOFEMORAL

En la literatura se describen varios aspectos técnicos a considerar cuando corresponde realizar una
linfadenectomia que son importantes para resultado oncoldgico y evitar algo de morbilidad. El primero es
que la diseccidn de los ganglios linfaticos implica los ganglios femorales superficiales y profundos, ya que la
omisién de este ultimo grupo se asocia con un mayor riesgo de recurrencia de los ganglios inguinales’®. En el
ensayo prospectivo del Gynecologic Oncology Group (GOG) 74, encontré que las mujeres con enfermedad en
etapa | que se sometieron a una linfadenectomia superficial ipsilateral y una escision local radical tenian un
riesgo significativamente mayor de recurrencia pélvica en comparacidn con controles que fueron tratados con
vulvectomia radical y linfadenectomia inguinofemoral bilateral. Las recurrencias en la ingle fueron en nueve
casos para un porcentaje de 7 .4 % y solo se observaron en aquellos pacientes tratados con una

linfadenectomia superficial ipsilateral””

La diseccidn superficial abarca los ganglios situados entre la fascia de Camper y la fascia de lata. Los profundos

son aquellos situados a lo largo de los vasos femorales, por debajo de la fascia lata y del ligamento inguinal .

El segundo aspecto es ideal dejar al menos 3 mm de tejido subcutaneo para evitar la falta de vascularizacion

y necrosis de la piel que la recubre®?.

El tercer punto es la preservacion de la vena safena se ha descrito en estudios como un método para disminuir
a la paciente el riesgo de linfedema. Zhang et al, en su estudio observaron sesenta y dos ingles cuya vena
safena no se vid afectada durante la linfadenectomia contra setentay siete donde fue seccionada. El edema
agudo de las extremidades inferiores, edema tardio de las extremidades inferiores y celulitis de las
extremidades inferiores fueron mds altas en el grupo con disecciéon de la vena que en el grupo con
preservaciéon de la vena, mientras que la tasa de recurrencia de la ingle fue similar en los dos grupos 2.
Dardarian et al, en otra publicacidon confirma que las complicaciones como dehiscencia de herida, celulitis y
el linfedema crénico ocurrieron con mas frecuencia en el grupo con ligadura de vena que en el grupo con
preservacion de la vena, pero las recurrencias y edema agudo fueron similares en ambos grupos 7°. Otro
estudio aleatorizado prospectivo evidencié que la preservacion de la vena safena reducia notablemente la
probabilidad de linfedema en extremidad inferior y celulitis crénica sin que aumentaran las recurrencias .
Varios estudios retrospectivos avalan los hallazgos de la menor morbilidad al preservar la vena safena sin
comprometer el resultado oncoldgico 818283 pPreservar la vena safena cuando sea posible es un alternativa

para disminuir morbilidad a las pacientes que son sometidas a una linfadenectomia pélvica.

28



Indicaciones

En las guias de la ESGO y de la Sociedad Britanica de Ginecologia Oncoldgica, la linfadenectomia
inguinofemoral sigue estando indicada para en tumores de >4 cm vy /o enfermedad multifocal invasiva. Se
realiza linfadenectomia inguino femoral ipsilateral en tumores laterales (borde medial > 1 cm de la linea
media), cuando los ganglios ipsilaterales muestran enfermedad metastdsica se debe realiza realizar

linfadenectomia inguino femoral contralateral #8-3,

Las guias de la NCCN, se indica realizar linfadenectomia inguino femoral bilateral en estadios temprano IB o

Il en:

Tumores primarios ubicados dentro de los 2 cm o que cruzan la linea media vulvar
Tumores que afectan a la parte anterior de labios menores

Tumores laterales ( 2 2 cm de la linea media de la vulva ) mayores de 4 cm

Si los ganglios ipsilaterales son positivos

Si no se encuentra un ganglio linfatico centinela ipsilateral

La linfadenectomia inguino femoral ipsilateral cuando son tumores vulvares primarios < 4 cm de didmetro,

ubicados > 2 cm de la linea media vulvar con ganglios linfaticos inguinofemorales clinicamente negativos 6.
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Evaluacion ganglios linfaticos

Hay ganglios palpables ?

ALGORITMO 4 MANEJO GANGLIOS LINFATICOS ESTADIO TEMPRANO

NO

*Estadio IB oIl

Sl
Realizar BAAF ESTADIO IA
POSITIVO No requiere linfadenectomia

COMPLETA

LINFADENECTOMIA INGUINOFEMORAL]

nodulos pélvicos?

fijos o ulcerados ? hay metatasis en

NO

Si hay ganglio centinela disponible ,
valorar si son candidatas ( ver
cuadro3 y algoritmo5)

Sl LINFADENECTOMIA UNILATERAL

LINFADENECTOMIA BILATERAL

Realizar citoreducién de nédulos

CONTROVERSIAL :

Citoreducion ganglionar, radioterapia

aumentados

primaria y luego resecar .O eliminar los
[ganglios mayores o igual a 2 cm y luego
radioterapia

TUMORES LATERAL( ubicados 2 2 cm
de la linea media vulvar ) < 4 cm de
diametro

Tumores central ( dentro de los 2 cm
de linea media) o que cruzan la linea
media vulvar

[Tumores que afectan a la parte anteriol
de labios menores

Tumores laterales ( 2 2 cm de la linea
media de la vulva )mayores de 4 cm
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4.2.2.2 BIOPSIA DE GANGLIO CENTINELA (BSGC)

En la mayoria de los pacientes con enfermedad en estadio temprano hay ausencia de metdstasis a nivel
ganglio linfaticos, solo un 20 a 30 % de las pacientes tienen afectacién ganglionar por lo que no todas se
benefician de una linfadenectomia inguino-femoral®!. Ademés la linfadenectomia completa se asociada a alta
tasa complicaciones particularmente dehiscencia de la herida (34%), formacién de linfoquistes y linfedema
(25-45%) ®. Por estas razones se busco implementar el uso de una técnica minimamente invasiva y se

desarrolld el uso de la biopsia de ganglio centinela en el cancer de vulva en etapa temprana.

El ganglio linfatico centinela se define como el primer ganglio linfatico en la cuenca linfatica y el examen
histoldgico del ganglio linfatico centinela es representativo de todos los demas ganglios linfaticos del drea por
ende un ganglio linfatico centinela negativo significa ausencia de metastasis en los ganglios linfaticos

subsiguientes .

Levenback et al., fue el primero en realizar una biopsia de ganglio centinela en vulva, aplicando colorante azul
en el intraoperatorio ®. Luego se utilizé radioisétopo marcado con tecnecio-99m (Tc99m) junto con o en lugar

de colorante azul, lo que resulté en mejores tasas de deteccidn .

La seguridad y la eficacia oncoldgica de la biopsia ganglio centinela fueron confirmadas por dos
estudios prospectivos, el estudio GOG-173 y GROINSS-V (Groningen International Study on Sentinel Nodes in

Vulvar Cancer).

El estudio GROINSS-V, un estudio observacional multicéntrico europeo, donde se incluyeron de 403 mujeres
con tumores estadio | y Il (tamafio <4 cm ), se realizo biopsia de ganglio centinela con una combinacién de
99mTc y colorante azul. Si la BSGC era positiva o no se identificaban ganglios centinela, se realizaba
linfadenectomia inguinofemoral. En 276 paciente con BSGC negativa, no se realizé cirugia de ganglios
linfaticos. La mediana de seguimiento fue 35 meses. Las recurrencias en la ingle en el 2,3 % de las pacientes.
La supervivencia especifica de la enfermedad fue del 97% después de 3 afios y la morbilidad quirurgica se
redujo sustancialmente, lo que llevd a la conclusién de que la biopsia ganglio centinela negativa en esta
poblacién de pacientes proporciond un manejo adecuado de la ingle 8. También encontré que en el subgrupo
de pacientes ganglio positivo, el tamafio de las metdstasis del ganglio centinela se correlaciona con la
supervivencia especifica de la enfermedad de 94,4 % para metdstasis de 2 mm o menos contra 69,5 % para

metdastasis mayores de 2 mm %,

En un estudio de seguimiento a largo plazo de la cohorte GROINSS-VI, donde se compard los resultados de

pacientes con BSGC positivo que se sometieron a linfadenectomia inguinofemoral completa con los de
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pacientes BSGC negativo sin linfadenectomia, mostré una tasa de recurrencia en la ingle del 2,5 % para
pacientes con biopsia ganglio centinela negativa a cinco aflos y de 8,0 % para los pacientes con ganglio

centinela positivo a los 5 afios.

La supervivencia especifica de la enfermedad a 10 afios del 91 % en las pacientes con biopsia ganglio centinela

negativa y 65% en pacientes con BSGC positivo %.

El GOG 173 ( Gynecologic Oncology 173), incluyo 452 mujeres con tumores primarios confinados en la vulva
con invasion de al menos 1 mm y ganglios linfaticos clinicamente negativos. Se les realizaba mapeo linfatico
intraoperatorio y biopsia ganglio centinela seguida de linfadenectomia inguinofemoral. Se le hizo
ultraestadificacidn al ganglio centinela. Se identificé al menos un ganglio centinela en 418 y 132 pacientes con
ganglios positivos, incluidas 11 (8,3 %) con ganglios negativos falsos. La sensibilidad de BSGC fue de 91,7 %y
el valor predictivo de falso negativo fue del 3,7 % . En mujeres con tumor de menos de 4 cm, el valor predictivo
de falso negativo fue del 2,0 %. Se demostré que la biopsia ganglio centinela es menos precisa a medida que

el tumor aumenta de tamafio °*.

Uno de los argumentos para la implementacién de la biopsia de ganglio centinela es reducir la
morbilidad. Los autores del estudio de GROINS -V | encontraron una tasa mucho mas baja de complicaciones
a corto plazoy largo plazo. La dehiscencia de la herida fue 11.7% frente a 34.0%, respectivamente; celulitis

(4.5% frente a 21.3%, respectivamente) cuando se utilizd la técnica de ganglio centinela &.

En una revisidn sistematica y metandlisis publicado en el 2015, demostré que la biopsia de ganglio centinela
es oncoldgicamente seguro. No encontré diferencias significativas en la tasa de deteccidn por ingle entre la
combinacién de colorante azul y 99mTc (87 %) en comparacion con 99mTc solo (84 %), aunque la tasa de
deteccidn fue mayor con la combinacion que solo con el colorante(63%). La tasa de falsos negativos fue del
6,4 %. Las tasas de recurrencia fueron del 1,4 % en el grupo de linfadenectomia inguinofemoral, de 6,6 %

linfadenectomia superficial y 3,4 % en la biopsia ganglio centinela 2.

Recientemente se mostraron resultados preliminares de otro estudio prospectivo, reclutdé una gran cohorte
de 1.552 pacientes con cancer vulvar temprano que se sometieron a un procedimiento de biopsia de ganglio
centinela solamente. Los autores confirman la seguridad de omitir la linfadenectomia inguinofemoral después
de un BSGC negativo, con una tasa de recurrencia de la ingle de 3.1% comparable a los datos de el estudio

GROINSS-V %,

Estos grandes ensayos prospectivos confirman la alta sensibilidad y la seguridad de la técnica de biopsia

ganglio centinela en vulva convirtiéndola en el estandar de atencion en pacientes con canceres de vulva en
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etapa temprana con tumores <4 cm de tamafio , unifocales y con ausencia de sospecha de afectacidn

ganglionar durante la exploracién y la imagen®.

4.2.2.2.1TECNICA DE BSGC

Se recomienda que la biopsia de ganglio centinela se realice antes de la extirpacién del tumor vulvar, para no
interrumpir el drenaje linfatico ademas es una contraindicacion relativo el uso en pacientes con cirugia

inguinal previa o radiacién 92,

La presencia de enfermedad multifocal es contraindicacién para la biopsia del ganglio centinela porque tienen

una mavyor incidencia de recurrencia de la enfermedad 8.

Las pautas de la ESGO y NCCN indican que si se considera realiza biopsia ganglio centinela, debe ser realizada
por un cirujano experimentado de alto volumen debido a que asocia con mejores tasas de deteccion. El
numero exacto de casos requeridos para considerarse cirujano experto es un tema de debate, en alguna

evidencia habla de al menos de 10 casos %68,

El sitio mas comun para encontrarse el ganglio centinela es medial a la vena femoral y el segundo lugar es

justo por encima del ligamento inguinal .

En la detecciéon del ganglio centinela se ha encontrado una mayor sensibilidad cuando se combina el
radioisétopo y el colorante azul *® %8, Esta combinacién ha sido durante mucho tiempo el estandar en el mapeo
de ganglio centinela en vulva, esto basado en los hallazgo del metaanalisis que demostro tasas de deteccién
del 97,7% para tc99m con colorante azul, inyectando solo colorante azul se identifica el ganglio centinela en

el 68,7%, y 94% solo tecnecio *°.

El radioisétopo mas cominmente inyectado en los tumores vulvares es tecnecio-99m coloide. Por lo general,
se inyecta via intradérmico de 24 horas antes del procedimiento en cuatro puntos cerca del borde exterior del

tumor 46 48,90

El azul de Isosulfan al 1% es el colorante mds usado. Se inyectan peritumoralmente aproximadamente 4 cc de
colorante utilizando una técnica de inyeccién de cuatro puntosalas 2,5, 7y 10. Este solo se detecta de manera
transitoria 30 -60 min maximo luego de colocado. El uso de trazador radiactivo es obligatorio; el uso de tinte

azul es opcional .
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La linfogammagrafia preoperatoria se emplea actualmente en la mayoria de los centros y se recomienda

hacerla ya que para permitir la identificacion preoperatoria del nimero y la ubicaciéon de los ganglios centinela

96

Actualmente hay evidencia que indica que el uso de fluorescencia verde de indociania (ICG) parece superar
al colorante azul. La combinacién con radioisétopo con ICG puede tener ventajas en comparaciéon con la

combinacién de radioisdtopo y colorante azul ¥’.

4.2.2.2.2 EVALUACION PATOLOGICA DE LA BIOPSIA DE GANGLIO CENTINELA.

El examen patoldgico de los ganglio centinela requiere ser muy preciso va depender de la técnica utilizada

para el examen histopatoldgico .

La ultraestadificacion de los ganglios linfaticos, mediante cortes en serie e inmunohistoquimica, es un enfoque

principal del concepto de ganglio centinela %,

La evaluacidén patoldgica de los ganglios linfaticos centinela debe incluir cortes en serie a niveles de al menos

cada 200 pm. Si las secciones de H&E son negativas, se debe realizar inmunohistoquimica®.

4.2.2.2.3 EVALUACION Y ABORDAJE DE LA BIOPSIA DE GANGLIO CENTINELA

De acuerdo con el conocimiento actual al no detectarse un ganglio centinela se debe realizar una
linfadenectomia inguinofemoral. Para tumores que involucran la linea media, la deteccion de ganglio centinela
bilateral es obligatoria. Cuando solo se logra la deteccion del GC unilateral, se debe realizar una

linfadenectomia inguinofemoral en la ingle contralateral.

También se requiere linfadenectomia inguinofemoral cuando se identifica una invasién del ganglio centinela

metastasico®®*8.
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CUADRO 3 CANDIDATAS A BIOPSIA GANGLIO CENTINELA

Enfermedad unifocal.

Invasion de mas de 1 mm.

Tumor menor 4 cm.

No evidencia clinica ni radioldgica de enfermedad ganglionar.

Paciente acepta la tasa de falsos negativos de BSGC.

CUADRO 4 RECOMENDACIONES PARA LA TECNICA BSGC

Recomendaciones para técnica de ganglio centinela

Debe ser realizada por un cirujano experimentado de alto volumen (minimo 10 casos) debido a que asocia

con mejores tasas de deteccion de biopsia de ganglio centinela.

Se aconseja el uso de radioisdtopo junto al colorante azul, por su mayor tasa de deteccion

Se recomiendan inyecciones intradérmicas en los 4 cuadrantes alrededor del tumor, sobre tejido normal

El radioisétopo puede inyectarse entre 30 minutos y 24 horas antes del procedimiento quirurgico.

El colorante azul deberia inyectarse en la misma localizacion del radioisdtopo después de la induccién de

la anestesia.

Se recomienda la ultraestadificacion para evaluar la afectacion tumoral del ganglio centinela.
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ALGORITMO 5 MANEJO GANGLIO CENTINELA

Estadio IB ol

HAY GANGLIO
CENTINELA
DISPONIBLE

Es candidatas? (ver
cuadro candidatas)

S

Lesion lateral:

Lesion medial :

Ganglio centinela
unilateral

Ganglio centinela

bilateral

I_|

Presencia metastasis

SOLO detecta ganglio
positivo unilateral

mm

Metastasis de
ganglio centinela >2

Metastasis de ganlgio
centinela €2 mm

Linfadenectomia
inguinofemoral en la
ingle contralateral

Linfadenectomia
inguinofemoral

Radioterapia externa

+- quimioterapia
concurrente
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4.2.2.3 MANEJO DE NODULOS INGUINALES METASTASICOS

La metastasis en los ganglios linfaticos esta asociada con una peor supervivencia libre de enfermedad y
general. La supervivencia libre de enfermedad del 35,2 % y la tasa de supervivencia global del 56,2 % cuando

hay afectacién de ganglio linfaticos®.

Ademas se describe un riesgo de 8% hasta 35% de afeccidn de otros ganglios linfaticos cuando el ganglio

centinela es positivo por lo que se debe realizar un tratamiento adicional®>®.

El manejo optimo de nédulos inguinales positivo no esta claro, actualmente las pautas en su mayoria indican
que si un ganglio centinela ipsilateral es positivo, se debe realizar al menos una linfadenectomia
inguinofemoral ipsilateral y el uso tratamiento adyuvante en caso de enfermedad metastdasica en mas de un

ganglio linfatico o presencia enfermedad extra capsular.

En las guias de la ESGO, como recomendacion grado C debe hacerse una linfadenectomia inguinofemoral en
la ingle con el ganglio centinela metastasico independiente al tamafio de la metdastasis mientras que en las
guias de la NCCN hacen la diferenciacién de realizar solo linfadenectomia inguinofemoral cuando el tamafio
de la metastasis es mayor a 2 mm o radioterapia, ademads que la ingle contralateral debe ser evaluada por
medio de cirugia /o radioterapia®®*. Ademas indica que se puede omitir una linfadenectomia de la ingle
contralateral o la radiacion en caso muy seleccionados donde hay ganglio inguinal Unico, unilateral, de
pequefio volumen, positivo con un tumor primario bien lateralizado de didametro menor o iguala 2 cmy

profundidad de invasion menor o igual a5 mmy con un examen de la ingle contralateral clinicamente negativo

46

En el 2016 se publica un estudio que sugiere que la linfadenectomia inguinofemoral podria limitarse de
manera segura a la ingle con ganglio centinela positivo(s), evitando potencialmente al paciente de la

morbilidad asociada a la linfadenectomia en la ingle con biopsia ganglio centinela negativo'®.

El papel del tratamiento adyuvante en la enfermedad con ganglios positivos se estudio en el gran
estudio retrospectivo multicéntrico del grupo Arbeitsgemeinschaft Gynadkologische Onkologie (AGO). Se
incluyeron pacientes con cancer de vulva primario de células escamosas tratadas en 29 centros oncoldgicos
ginecoldgicos en Alemania desde 1998 hasta 2008. Un total 1249 pacientes (35,8%) tenian metdastasis en los
ganglios linfaticos. De estas, 244 pacientes ganglio positivo, recibieron terapia adyuvante, de los cuales 183
(40,9%) recibieron radioterapia dirigida a las ingles (+/-otros campos). Las tasas de sobrevida libre progresion
y sobrevida global a los tres afios en estos pacientes fueron mejores en comparacion con los pacientes sin

tratamiento adyuvante®,
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Aquellos pacientes con una pequefia metdstasis en los ganglios linfaticos parecen tener un buen prondstico
después de la linfadenectomia inguinofemoral sola y estas mujeres no parecen beneficiarse de la radiacién

adyuvante 103102,

Actualmente las indicaciones para la irradiacion pélvica e inguinal en pacientes con ganglios inguinales

positivos son *:
1. Presencia de diseminacidn extracapsular.

2. Dos 0 mas ganglios inguinales positivos

Recientemente en el 2019, se publico el estudio prospectivo GROINSS-VII, que evalia la seguridad y
la eficacia de omitir la linfadenectomia en pacientes con ganglio centinela positivo y usar solo la radioterapia.
Luego de una modificacién del protocolo, se administré radioterapia adyuvante a los pacientes con metastasis
en ganglio centinela £ 2 mm, mientras que en los casos con metdstasis centinela > 2 mm o extensidn extra
ganglionar se realizé linfadenectomia inguinofemoral, para llegar a concluir que la radioterapia inguinal es
una alternativa segura a la linfadenectomia inguinofemoral en casos de cancer de vulva < 4 cm con metastasis

en ganglio centinela < 2mm 13,

Actualmente, esta en curso un estudio GROIN-V Il que evalla el papel de la quimio radiacidon en pacientes

con SLN metastasico.
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ALGORITMO 6 TRATAMIENTO ADYUVANTE

Tratamiento adyuvante
postquirurgico.

ESTADIO A

No requiere tratamiento
adyuvante

Margen quirdrgico
positivo: ver algoritmo 3

ESTADIO IBo Il

Factores riesgo relativos
(presencia de 2 o mas):
subtipos histoldgicos de alto
riesgo, tamafio > 4
cm,profundidad de invasion
del estroma, invasion del
espacio linfovascular, patrén
de diseminacion

Radioterapia adyuvante

NODULOS INGUINALES
POSITIVOS

ESTADIO 11l con quimioterapia
concomitante( opcional)
\ J \ J
—
Presencia de extension
—

e ————

extracapsular

D ———
e \

Sl

Radioterapia adyuvante
con quimioterapia
concomitante( opcional)

2 0 mas nédulos positivos

Radioterapia adyuvante
inguinal y pelvica
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4.3 TRATAMIENTO DEL CANCER VULVA AVANZADO

El cancer vulva localmente avanzado se ha definido como aquel que se extiende mas alld de lavulvay /o que

tiene ganglios inguinales positivos voluminosos %4,

La resecabilidad de esta enfermedad muchas veces se ve afectada por la imposibilidad de extirpar el tumor
primario con margenes quirurgicos adecuados y la presencia de ganglios inguinales fijados a la fascia, musculo

o0 estructuras vasculares convirtiéndola en una enfermedad irresecable °.

Sin embargo, el concepto de “resecabilidad” también puede depender tanto de la habilidad del cirujano como
de la filosofia y los riesgos que sean aceptables para cada paciente. Por lo tanto, una evaluacion adecuada y
exhaustiva del sitio primario y de la afectacién ganglionar, asi como el estado funcional de cada paciente, es

crucial para definir mejor el mejor abordaje en un entorno multidisciplinario *.

4.3.1 MANEJO DEL TUMOR PRIMARIO

Siempre que sea posible se puede realizar extirpacion quirdrgica del tumor primario con margenes
quirargicos libres y sin dafio esfinteriano. También se puede considerar procedimiento quirdrgicos para paliar

sintomas 2.

La radioterapia (con o sin quimioterapia concomitante) es actualmente el tratamiento preferido en cuando
la escision adecuada del tumor primario solo puede lograrse mediante la exenteracion y la formacién de un

estoma intestinal o urinario, **.

En la década de 1970 -1980, en busca de alternativas para manejo del cancer vulva localmente avanzada se
describe por primera vez el uso de radioterapia preoperatoria, reportando una respuesta clinica alta y bajas
tasas de recurrencia 1% 19 Estos resultados motivaron los primeros estudios clinicos prospectivos del uso

quimio radiacion en el cancer de vulva : el Gynecologic Oncology Group (GOG) protocolo 101 y GOG 205.

El estudio GOG 101, evalud el uso de la quimio radiacién preoperatoria con cisplatino y 5-fluorouracilo en
pacientes con cancer de células escamosas localmente avanzado irresecable y con ganglios primarios. Se
asocid con una respuesta clinica completa del 48 % y una tasa de respuesta patoldgica completa del 31 %%
109 De 46 pacientes con céncer vulva y afectacion de los ganglios N2/N3, se realizé cirugia posterior a 38
pacientes con enfermedad resecable después de la quimio radiacién logrando el control local de la

enfermedad ganglionar en 36/37 pacientes y del tumor primario en 29/38 pacientes °°. Posteriormente el
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estudio GOG 205, investigd la viabilidad de la cirugia después de la quimio radiacion con cisplatino en 58
pacientes con tumores T3/T4 que inicialmente eran irresecables mediante vulvectomia radical. Lo que dio
como resultado una tasa de respuesta clinica completa del 64 % y una tasa de respuesta patolégica completa

del 50 % 1°.

Surge entonces la pregunta si la quimio radiacién ofrece mejores resultados oncoldgicos en
comparacion con la radioterapia sola y si estas modalidades deben aplicarse como tratamiento definitiva o
antes de un tratamiento quirurgico. No existen ensayos prospectivos que comparen la radioterapia sola con

la quimio radiacion en el tratamiento del cancer de vulva

En el 2016 se publica una revision de Base de Datos Nacional de Cancer de Estados Unidos, donde 1352
pacientes con carcinoma de células escamosas de la vulva tratados con radioterapia definitiva (n = 353) o
guimio radioterapia definitiva (n = 999) entre 2003 y 2014. La quimio radiacion se relaciond con una sobrevida
global a 5 afios significativamente mas alta que la radioterapia primaria (49,9 % vs. 27,4 %, P <0,001) y el

andlisis multivariable revelé un menor riesgo de muerte!!?,

Se ha comparado en varios estudios el uso quimio radioterapia como tratamiento primario contra uso
preoperatorio. En un andlisis de datos de la Base de Datos Nacional del Cancer, que incluia a las mujeres con
cancer de vulva diagnosticadas entre 2004 y 2012, se compard los resultados de 2046 mujeres con cancer de
vulva localmente avanzado que recibieron radiacién primaria (radioterapia o quimio radiacién) o radiacion
preoperatoria (radioterapia o quimio radiacidn) seguida de cirugia. El tratamiento primario no quirurgico del
cancer de vulva con radioterapia se asocidé con una supervivencia comprometida en comparacion con la
radioterapia preoperatoria con cirugia. Sin embargo, el analisis multivariable reveld un efecto dependiente
de la dosis de radiaciéon y la supervivencia no fue significativamente peor si la dosis excedia los 55 Gy. Con una
dosis suficiente de radioterapia y quimioterapia concurrente, la cohorte de radioterapia primaria tuvo una
supervivencia comparable al grupo que se sometié a una dosis mas baja de radioterapia/quimio radioterapia

preoperatoria seguida de cirugia'2.

Basado en esta evidencia indirecta se demuestra que la quimio radiacion primaria puede conferir un beneficio
de supervivencia sobre la radioterapia primaria en el cancer de vulva y puede ser equivalente a la cirugia en

pacientes con enfermedad irresecable*112,

Por lo tanto se debe considerar la quimio radioterapia sobre la radioterapia en el tratamiento de pacientes
con enfermedad localmente avanzada. Si se logra una respuesta clinica, se puede realizar la cirugia, esta
decisién de hacerse individualizada y no olvidar el riesgo complicaciones graves. Actualmente la quimio

radioterapia definitiva es el estandar de atencién en estos pacientes que no se consideran elegibles para

41



cirugia primaria como ejemplo en paciente fragiles y en los casos con tasas de respuesta clinica completa

confirmada patolégicamente!?3,
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4.3.2 MANEJO DE LOS GANGLIOS LINFATICOS

Se debe someter a los pacientes a estudios adicionales para evaluar el estado de los ganglios de la ingle antes
de planificar el tratamiento. El uso de TAC pélvica, la RM o la PET-TC pueden ser utiles para determinar la
extension de las adenopatias inguinales y pélvicas #’.Si no hay evidencia clinica ni radioldgica de enfermedad
ganglionar, se puede realizar una linfadenectomia inguinofemoral bilateral; si los ganglios son negativos, no
serd necesaria la radioterapia en las ingles y los ganglios pélvicos solo se limitaria al tumor primario!'4.Sin
embargo, si hay metdstasis de ganglios en la patologia, entonces se debe ofrecer radioterapia adyuvante o
quimio radioterapia en la ingle y la pelvis como en la enfermedad en etapa temprana. Si se detectan ganglios
inguinofemorales o pélvicos agrandados en las imagenes, se puede considerar la aspiracion con aguja fina de
los ganglios agrandados para confirmar la presencia de enfermedad metastasica, en este contexto, se

recomienda nuevamente la radiacion'®.

En pacientes con ganglios clinicamente positivos, se recomienda realizar la cito reduccién de ganglios, en la
que solo reseca los ganglios inguinales y pélvicos agrandados (mayores de 2 cm) y luego se da radiacién
adyuvante en la ingle y la pelvis. No se recomienda realiza una linfadenectomia completa porque se asociada
a mayor morbilidad como de linfedema grave 1**La evidencia es limitada pero se sugieren que la extirpacion
de solo los ganglios clinicamente afectados da como resultado una supervivencia general y libre de
enfermedad similar en comparacién con una linfadenectomia inguinofemoral completa, siempre que se

administre RT adyuvante*?,

Cuando hay ganglios linfaticos de la ingle ulcerados o fijos deben someterse a una biopsia para confirmar el

diagndstico y luego tratarse con radioterapia primaria, con o sin quimiosensibilizacién®’.
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ALGORITMO 7 MANEJO CANCER VULVA AVANZADO

Tratamiento cancer vulva

avanzado

Localmente avanzado

Lesiones con infiltracion profunda de|
estructuras adyacentes y/o de
6rganos vecinos (T4) / Edad,
patologia asociada o rechazo al

) quirtrgico por parte de

la paciente

Enfermedad diseminada
(metastasica)

————

T3 enlas que el
tratamiento quirtrgico
condicionaria la colocacion
de estomas

T2 >4 cm y/o involucran
uretra vagina y ano

A

\

Estudio de imagénes

Tratamiento Paliativo:
Radioterapia externa para control
locorregional/paliacién de sintomas y/o terapia
sistémicA VRS Tratamiento de soporte

Nodulos radiologicos
negativos

Radioterapia externa +
quimioterapia concurrente|
para tumor
primario/gangliosinguinofe|
morales pélvicos

Linfadenectomia
inguinofemoral

———

Nodulos negativos

Nodulos positivos

Nodulos radiologicos
positivos ( incluyendo
pelvicos )

BAAF nédulos aumentados|

Positivos

Radioterapia externa +

Radioterapia externa + quimioterapia concurrente

fijos o ulcerados ? hay

quimioterapia concurrente para tumor metatasis en nodulos
para tumor prinmario primario/gangliosinguinofemor pélvicos?
ales pélvicos
NO

———

Realizar citoreducion de
nodulos aumentados

Sl

Radioterapia externa +
quimioterapia concurrente
para tumor
primario/gangliosinguinofe|

morales pélvicos

Radioterapia externa +
quimioterapia concurrente
para tumor
primario/gangliosinguinofe|

morales pélvicos
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5. MORBIMORTALIDAD DE LA CIRUGIA DEL CARCINOMA VULVAR Y

COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS.

La cirugia vulvar auln se asocia con importantes riesgos de complicaciones posoperatorias, siendo las tasas de
morbilidad influenciadas significativamente por el estadio al diagndstico, la extensién de la cirugia, las
comorbilidades preoperatorias asociadas y el mal estado nutricional. El uso de estrategias para mejorar la
calidad quirurgica nos ayudara reducir la incidencia y gravedad de la enfermedad. Actualmente existe una
guia colaborativa de Enhanced Recovery After Surgery Society, la cual es una iniciativa a nivel mundial para

optimar la atencidn peri operatoria dptima para cirugias vulvares y vaginales!!2,

Hoy dia se ha abandonado el uso de reseccién en bloque que provocaba hasta un 5 a 20 % de muertes
hospitalarias y complicaciones a nivel de la herida de hasta 91%. Con el uso de técnicas mas conservadoras,
las tasas de complicaciones de la vulvectomia se han reducido al 18 % presentando principalmente

dehiscencia e infeccién de herida 119120,

Las complicaciones se dividen en dos grandes grupos: a corto plazo (menos de 30 dias) donde las mas
frecuentes son infeccion y dehiscencia de la herida quirurgica y las complicaciones largo plazo (mas de 30

dias) que son los linfoquiste y linfeedema?°.

Algunos de los factores riesgo asociados a complicaciones son la obesidad, la edad mas de 80 afios, en
particular con sus enfermedades concurrentes vasculares, un tumor voluminoso asociado a una cirugia

extensa, el antecedente de irradiacié local, tabaco , alcohol vy la desnutricion 122,

Los bajos niveles preoperatorios de albimina sérica causado por la desnutricién es responsable de una mayor
tasa de morbilidad postoperatorial??. En el 2019 Bekos et al., realizaron un estudio en 103 pacientes
sometidas a cirugia de cédncer de vulva, nueve de las cuales presentaron hipoalbuminemia preoperatoria 2.
Entre estas pacientes, las tasas de complicaciones postoperatorias fueron mas altas en comparacién con los
pacientes con un estado nutricional normal. Ademas encontraron que los niveles mas bajos de albumina
sérica preoperatoria se asociaron con tasas de supervivencia global significativamente mas bajas en los analisis
univariable y multivariable 2. En la actualidad se han incorporado practicas nutricionales perioperatorias
tales como la administracion de carbohidratos antes de la operacion debido a que se asocia con un mejor
bienestar preoperatorio y una reduccidn de la resistencia a la insulina postoperatoria 2%, Las guias de ERAS
recomienda comer un refrigerio ligero hasta 6 horas y liquidos (incluidas las bebidas con carbohidratos orales)
hasta 2 horas antes del inicio de la anestesia, asi como el inicio de una dieta regular dentro de las primeras 24

horas después de la cirugia vulvar!s,
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La estancia hospitalaria prolongada parece aumentar el riesgo de complicaciones postoperatorias, como las
pulmonares; por ello, algunos autores recomiendan el alta postoperatoria precoz con el drenaje in situ para
evitar el desarrollo de nuevas complicaciones ya que se ha visto que el alta hospitalaria se daba hasta retirar
los drenajes?®.El uso rutinario drenajes posoperatorios después de la diseccién sistematica de los ganglios
linfaticos inguinofemorales se debia a que se disminuian la formacion de linfoquistes y se dejan in situ hasta

producir <20 a 50 ml por 24 horas %,

Varios estudios retrospectivo han investigado el uso de drenajes luego linfadenectomia inguinofemoral,
evaluando el tiempo o el volumen para quitarlo sin embargo no hay conclusiones definitivas. En un estudio el
uso de drenajes menor a 3 dias se asocid con riesgo mas alto de dehiscencia de la herida mientras que el uso
por mds de 7 dias se asocio a tasas mas altas de linfedema ¥’. Otros estudios han demostrado que la
extraccion una vez que la produccién habia disminuido a menos de 30 a 50 cc por dia resulté en tasas mas
bajas de formacion de linfocele y otras complicaciones y que el uso de drenaje se asocia con una mayor tasas
de celulitis!®. En la ultima actualizacién del 2019 de las guias de Enhanced Recovery After Surgery Society,
da como recomendacién mantener el drenaje en la ingle hasta que drene menos de 30 -50 cc por dia 8

Las complicaciones de las heridas siguen estando entre las causas mas comunes y graves de
morbilidad y mortalidad en pacientes sometidas a tratamiento quirdrgico por cancer de vulva, han disminuido
con laimplementacidn de incisiones separadas en la ingle y el uso escision radical local*?®. Entre el 9% y el 58%
de las pacientes que se someten a una vulvectomia sufren complicaciones de la herida después de la
cirugia®.La incidencia de infeccién de la herida a nivel de ingle es de 21 -39% v riesgo de dehiscencia a nivel
herida ingle es 17-39% !%°. Uno de los factores mas dificiles en estas pacientes es que la ingle es un zona
himeda, lo que favorece el cultivo bacteriano ademads que la zona de la ingle esta sujeta a fuerzas de

cizallamiento durante el movimiento.

Para la prevencion y el tratamiento de la infeccidn y dehiscencia de la herida se han evaluado algunas

medidas :

La preparacion preoperatoria del pacientes como adecuado consentimiento informado, optimizar su estado
de base como adecuado control glicémico, una técnica estéril y el uso profilaxis antibiética. No hay estudios
especificos en cirugia de cancer de vulva que apoyen la profilaxis antibidtica sin embargo la vulvectomia
radical tiene una alta tasa de infeccion de herida quirurgica por lo que es razonable considera el uso de
antibidticos intravenosos dentro de los 60 minutos antes de la cirugia®.

Uso de colgajos e injertos: Uno de los factores que contribuye a la dehiscencia de la herida es la tensién en el

cierre de la herida, que puede reducir el suministro de sangre a los margenes de piel y afecta la cicatrizacién,

46



por eso en casos seleccionados donde la pérdida de tejido es significativa o el caso de escisiones pequefias
repetidas que pueden provocar tension y cicatrizacion alrededor del introito vaginal con dispareunia, dolor al
orinar o incluso molestias al sentarse y caminar, se puede considerar el uso de colgajo e injerto de piel y asi
mejorar el resultado cosmético y funcional. Los colgajos deben ser flexibles, mdviles y con un suministro de
sangre estable®.

La terapia con oxigeno hiperbarico tiene un papel en la mejora de la angiogénesis en pacientes con heridas
problemdticas estimulando la cicatrizaciéon y angiogénesisis. 3% El estudio que evaludé su uso en pacientes
gue se sometieron a una vulvectomia radical mostrd significativamente menos ruptura de la herida sin
embargo se deben realizar mas ensayos para demostrar la eficacia de esta costosa terapia3!

El uso de la biopsia del ganglio linfatico centinela se asocid con una reduccion de las complicaciones de la
herida en comparacidn con la linfadenectomia inguinofemoral .

El uso de apdsitos con presion negativa o terapia Vacuum-assisted Closure (VAC), se han utilizado
ocasionalmente para el cierre de heridas perineales y vulvares extirpadas radicalmente. Dos revisiones
Cochrane sugieren que los apdsitos de presidn negativa pueden disminuir el tiempo de cicatrizacién de las
heridas por segunda intencion y disminuir las infecciones del sitio quirdrgico después del cierre primario pero
la evidencia es muy limitada para emitir conclusiones respecto a su uso y ademas lograr un adecuado sellado
no es facil por la anatomia del la zona'3*!33, En las guias de ERAS, se menciona su uso en dos estudios,
encontrando disminucion en el tiempo de curacidn y asi como menor hospitalizacion, linfocele, y linfedema
con el uso de VAC3**135, Ademds indican que en caso de usarse se debe evitar la contaminacién con heces y
orina; las medidas para evitarlo han incluido el uso de sondas de Foley, agentes anti motilidad y apdsitos

impermeables!®,

Otras de las complicaciones que se presentan son el linfedema y la formacion de linfoquiste. La incidencia
del linfedema son 16.7a 49.2%*®. Se relaciona principalmente con la linfadenectomia inguinofemoral pero no
del todo porque hay otros factores de riesgo como infeccion, obesidad , diseccidon extensa de ganglios
linfaticos , la trombosis venosa profunda posoperatoria y radioterapia posoperatoria adyuvante!?. El uso de
la biopsia de ganglio centinela se ha asociado con disminucién del riesgo de linfedema. En el estudio GROINSS-
Vinformd una tasa de incidencia de linfedema de la pierna del 1,9 % en el grupo de ganglio centinela solo, en
comparacion con la tasa de linfedema del 25,2 % en el grupo con diseccidn de la ingle, la supervivencia no se
vio afectada y la morbilidad disminuyé #. También se ha propuesto la preservacién de la vena safena como

un medio para disminuir el linfedema en pacientes que se someten a una diseccién del ganglio inguinal 72.

Los linfoquistes puede presentarse hasta en el 29% de las pacientes que se les realiza una linfadenectomia

inguinofemoral completa, esta incidencia se ha mantenido estable a pesar de los avances en la técnica
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quirurgico. Suelen ser asintomaticos, pero pueden provocar infeccién, edema, dolor y trombosis venosa

profunda!?.

Las complicaciones psicosociales tienen un enorme impacto en la calidad de vida del paciente. El uso de
cirugia menos extensa favorece a mejores resultado estéticos, asi como proporcionar informacién antes y
después de la cirugia donde se detalle como puede verse modificada la anatomia de la vulva ha ayudado a
disminuir los problemas psicoldgicos y sexuales ya que se reporta que al menos la mitad de las mujeres que

se someten a una vulvectomia reportan disfuncidn sexual y problemas psicoldgicos'®’.
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CUADRO 5 RECOMENDACIONES PERIOPERATORIAS

Consentimiento informado: Advertir de los efectos predecibles a corto y largo plazo del tratamiento.
Recibir informacién por escrito sobre la enfermedad asi como presentar un dibujo o incluso imagenes de

los resultados de la cirugia anteriores.

Asesoramiento psicoldgico, deben estar disponibles para todas las paciente con el diagndstico cancer

vulva.

Optimizar el estado basal del paciente : Adecuado control glicémico , suspension de fumado.

Profilaxis antibidtica: considerar el uso de antibidticos intravenosos dentro de los 60 minutos antes de la

cirugia idealmente en vulvectomia radical.

Recomienda comer un refrigerio ligero hasta 6 horas y liquidos (incluidas las bebidas con carbohidratos
orales) hasta 2 horas antes del inicio de la anestesia. Asi como el inicio de una dieta regular dentro de las

primeras 24 horas después de la cirugia vulvar.

Deben recibir profilaxis mecanica y quimioprofilaxis con heparina de bajo peso molecular o heparina no

fraccionada.

Drenaje ingle: es controversial sin embargo mayoria evidencia recomienda mantenerlo hasta que drene

menos de 30 -50 cc por dia.

El uso de la biopsia de ganglio centinela cuando esta indicado.

Preservacion de la vena safena.

Considerar abordaje en conjunto con cirugia plastica para el uso de colgajo e injerto de piel y asi mejorar

el resultado cosmético y funcional.
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7.SEGUIMIENTO

No hay datos de estudios clinicos para informar la estrategia de seguimiento. La mayoria de las recurrencias
ocurren en los dos primeros afios desde el tratamiento inicial pero un 35% de pacientes recurren a los cinco
aflos 0 mas, lo que demuestra la necesidad de un seguimiento a largo plazo®. Los pacientes con dVIN asociado
o liquen escleroso/plano tienen un mayor riesgo de recurrencia local, puede estar indicado un seguimiento

maés frecuente y prolongado®.

No hay seguimiento dptimo para el cancer de vulva determinado la mayoria se guia con las recomendaciones
actualizadas de la Sociedad de Oncologia Ginecoldgica (SGO) para la vigilancia posterior al tratamiento®3®,
Después del tratamiento quirdrgico primario, se sugiere el primer seguimiento de 6 a 8 semanas después de
la operacion, los primeros 2 afios cada 3 a 6 meses, cada 6- 12 meses durante los primeros 3 a 5 afios y luego
seguimiento a largo plazo anual. El seguimiento después del tratamiento quirurgico debe incluir un examen
clinico de la vulva y las ingles con evaluacidn de las secuelas fisicas y psicolégicas del tratamiento®®*8.Después
de la quimio radiacién definitiva, se sugiere la primera visita de seguimiento 10 a 12 semanas después de
completar el tratamiento y realizar el TAC o la PET/TC para documentar la remisién completa. Durante los
primeros 2 afios cada 3-6 meses y el tercer y cuarto afio cada 6 meses y posterior y luego seguimiento a largo
plazo. Los estudios porimagenesy pruebas de laboratorio se solicitaran de acuerdo a los sintomas o hallazgos

del examen fisico 6.

50



8. ESTRATEGIAS DE TRATAMIENTO PARA OTRAS HISTOLOGIAS NO ESCAMOSAS

Las enfermedades malignas que ocurren en la vulva distintas del carcinoma escamoso son mas raras, estas
incluyen canceres y sarcomas que se originan en la piel, como la enfermedad de Paget y los carcinomas
invasivos asociados, melanomas malignos, canceres que se originan en las glandulas de Bartholino y
carcinomas de células basales.’” Se mencionara algunos datos importantes en el manejo del melanoma de
vulva, que ocupa el segundo lugar en frecuencia, sin embargo el tratamiento estandar para otros tumores en
la vulvay la vagina no estan establecidos debido a su rareza. En la mayoria de casos se deben tratar de manera

individual segun las caracteristicas de cada tumor y el estado de cada paciente.

El melanoma de vulva es raro con una incidencia de 0,1 por 100 000 mujeres por afio.'38E|
tratamiento de la enfermedad sigue siendo dificil debido a la falta de estudios grandes por su baja incidencia.
138 Solo hay un estudio prospectivo sobre el melanoma vulvar, el protocolo del Grupo de Oncologia
Ginecoldgica (GOG)73, siguid a 81 mujeres con melanoma vulvar; durante un periodo de siete afios, evalud
el valor predictivo de los sistemas de estadificacién microscépica descritos por Clark , Breslow y Chung, asi
como la Federacién Internacional de Ginecologia and Obstetricia (FIGO) y el sistema de estadificacion del
melanoma del American Joint Committee on Cancer (AJCC) de 1992. Demostré que el sistema de
estadificacion del melanoma cutaneo AJCC, es el predictor mas significativo de supervivencia libre de

recurrencia en mujeres con esta enfermedad.'3®

El estudio VULvar CANcer, multicéntrico e internacional (100 centros) incluyendo 1.727 pacientes, de estas
42 padecian melanoma de vulva (2,4%). El seguimiento fue de 44,1 meses para melanoma vulvar, la tasa de
recurrencia fue del 50%. La supervivencia global media para los melanomas vulvares fue de 45,9+/-4 meses y
la tasa de supervivencia global a 5 afios fue del 78,6 %. El Unico factor con importancia prondstica con respecto
a la recurrencia local del melanoma vulvar fue el tamafio del tumor (P = 0,003). La estadificacion del American
Joint Committee on Cancer fue el Unico factor prondstico asociado con la enfermedad metastasica en la

recurrencia (P < 0,001).1%

En lo que corresponde a la biologia y analisis de mutaciones se ha encontrado diferencia con el melanoma

cutdneo, el melanoma vulvar solo tiene mutacidon de BRAF en 7 -26% y es mas comun que expresen PD-L1.

140

La presencia de una lesidon pigmentada en vulva debe ser biopsiada, se reporta que solo 16 -25% de las

pacientes tienen lesién melanocitica, generalmente se ubica en clitoris y labios menores.!*!
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Se recomienda la evaluacién con imagenes debido a la alta tasa de enfermedad localmente avanzada y
metastasis regional y a distancia. De manera inicial debe realizarse un TAC y/o RM del sitio primario de la
enfermedad asi como un TAC de térax, abdomen y pelvis y/o PET- TC para evaluar la presencia de enfermedad

a distancia.#?

La cirugia sigue siendo el pilar del tratamiento del melanoma vulvar sin evidencia de metastasis, igual que el
carcinoma escamoso es recomendable realizar cirugia conservadora como la escision local amplia, que ha

mostrado tasas de supervivencia similares en comparacién con la vulvectomia radical. 143

No hay evidencia clara sobre los margenes quirurgicos dptimos para melanoma vulvar .***En melanoma de
cabezay cuello, existen literatura contradictoria, donde que no encuentran una diferencia significativa en la
supervivencia de los pacientes con margenes positivos o negativos para el tumor.?** La mayoria de estudios
concuerdan en utilizar los mismos margenes quirdrgicos que en el melanoma cutaneo: 0,5-1 cm para el
melanoma in situ, 1 cm para el melanoma invasivo con un grosor de Breslow <1 mm, 1-2 cm para un Breslow

1,01-2 mmy 2 cm para Breslow > 2 mm, sin encontrar beneficio de supervivencia de margenes mas amplios.3*

145

En el manejo de los ganglios linfaticos en el melanoma vulvar es controversial, no se ha demostrado que la
linfadenectomia inguino-femoral mejore la supervivencia. El estudio prospectivo GOG 73, solo 7 de 56
pacientes sometidos a linfadenectomia tenian ganglios positivos por lo que concluyd que no hubo beneficio
en la supervivencia para aquellos tratados con linfadenectomia inguinofemoral.}*® Otros dos estudios

retrospectivos encontraron afectacion ganglionar solo el 12 %y el 33 % de los casos.1# 147

La biopsia del ganglio linfatico centinela se ha utilizado en el melanoma vulvar y puede influir en las opciones
de tratamiento sin embargo la evidencia es escasa. Se ha reportado una tasa de falsos negativos del 15 % %;
se ha sugerido que el procedimiento puede aumentar el riesgo de recurrencias locorregionales. De Hullu et
al, encontraron que 2 de 9 casos tratados con un procedimiento de ganglio centinela recurrieron en la ingle,
mientras que 0 de los 24 casos tratados con linfaadenectomia inguinofemoral recurrieron (p = 0,006), por lo
tanto plantean la hipétesis de que las recurrencias podrian estar explicadas por dos factores el uso de biopsia
de ganglio centinela y el grosor del tumor en estos casos (ambos de mas de 4 mm de grosor). Otro estudio de
11 casos, tuvieron tres recurrencias en menos de 12 meses y dos de estas recurrencias se dieron en los

pacientes tratados con biopsia de ganglio centinela. 1*Por lo tanto, actualmente no es parte del estandar de
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atencion. The Melanoma Focus Guideline no recomienda el uso del ganglio centinela fuera de un ensayo

clinico. Tampoco se conoce el valor de la linfadenectomia en caso de ganglio centinela positivo.*

Los datos sobre el uso de tratamiento adyuvante en melanoma mucoso de alto riesgo de recurrencia son
limitados El uso de radioterapia adyuvante para melanoma vulvar han demostrado mejorar el control local
sin beneficiar la supervivencia global. Esta justificado su uso cuando hay mdrgenes margenes positivos por
enfermedad o estrechos. La radioterapia de la ingle en melanoma vulvar no se ha investigado para uso

electivo, pero a veces se usa en caso de enfermedad macroscépica irresecable.

La quimioterapia podria ser usada en enfermedad avanzada sin embargo se necesitan mas estudios
propiamente para melanoma vulvar. Harting MS et al , en su estudio retrospectivo de 11 pacientes con
melanomas vulvares y vaginales avanzados donde se uso cisplatino, vinblastina, dacarbazina, temozolomida,
tamoxifeno, interlukina 2 e interferdn alfa como terapia para los melanomas vulvovaginales avanzados. El
36% de los casos tuvo una respuesta parcial y la mediana de supervivencia fue de 10 meses, la cual es similar

al melanoma cutdneo.**

La inmunoterapia y la terapia dirigida han mostrado resultados en el tratamiento de los melanomas cutaneos.
La inmunoterapia incluye el uso citokinas y inhibidores de puntos de control. La terapia dirigida en el
melanoma se enfoca en atacar las células del melanoma con cambios genéticos especificos en el gen BRAF,
KIT o NRAS. El uso de inhibidores de punto control como nivolumab y pembrolizumab han mostrado
resultados positivos en estudios que incluyeron melanoma cutaneos y en subgrupo de melanomas mucosos

sin embargo se necesitan estudios futuros para definir su uso en el melanoma vulvar.}*

El carcinoma de la glandula de Bartholino es raro, la mayoria de evidencia son series de casos. Surgen

de las gldndulas de Bartholino o sus conductos, y para su diagnostico se usan los criterios de Honan %

El tumor debe ser en la posicidon correcta y en la profundidad en el labios Mayores.
Piel suprayacente normal.
Presencia de alguna glandula normal.

Pueden haber variedad de tipos histolégicos debido a que la glandula y sus conductos contienen diferentes
tipo de epitelios, por lo tanto hay adenocarcinoma; carcinoma escamoso; y carcinoma de células de transicion.

Alrededor del 50 % son escamosos.
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La cirugia implica una diseccién extensa y profunda incluso en la fosa isquio-rectal y potencialmente en el
esfinter anal. En el algunos casos pueden requerir cirugia reconstructiva. *Tradicionalmente se hace
vulvectomia radical con linfadenectomia inguinal bilateral y pélvica, sin embargo el uso de escisién radical
local con linfadenectomia inguinal ipsilateral, es eficaz .No hay evidencia actual sobre el uso de la biopsia de
ganglio centinela, por lo tanto, se recomienda la linfadenectomia inguinofemoral para el manejo de la

ingle.152'154

Por la ubicacién de estos tumores lograr margenes quirurgicos adecuados pueden ser dificil, por lo que el uso
de la radiacién posoperatoria puede disminuir la probabilidad de recurrencia local.>>Sin embargo la mayoria
de los carcinoma de la glandula de Bartholino presenta enfermedad metastasica, se ha descrito hasta un 60

% con estadio I11/IV.15¢
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8.CONCLUSIONES

El cdncer es uno de los mayores problemas de salud en el mundo, no en todos los paises se diagndstica y trata
igual, sin embargo existen pautasy protocolos clinicos paralograr homogenizar el abordaje como se demostrd
en esta revision. Uno de los objetivos de crear un protocolo de manejo para el cancer de vulva es centralizar
la atencidon debido la baja prevalencia de estos tumores. De esta forma se puede obtener bases estadisticas y
variables oncoldgicas tales como incidencia, mortalidad, tasa de supervivencia y asi formar una base de datos
oncolégica. Ademas permitira la adherencia a las recomendaciones y disminuiria la variabilidad de

tratamiento y mejoraria el manejo basado en la evidencia.

A pesar de ser una enfermedad rara es agresiva, por lo que los pacientes no necesitan ser atendidos por
aquellos médicos que hacen de todo, ya que esto genera peores resultados, se ha demostrado mejoria en la
supervivencia global de los pacientes cuando son tratados en instituciones que cuenten con el equipo y el
personal médico con el conocimiento vy la experiencia adecuada, lo que se explica debido al mayor volumen

de pacientes tratados y una atencién multidisciplinaria mas coordinada en estas unidades especializadas .

Hoy en dia, el tratamiento quirdrgico sigue siendo el estdndar de atencién para el cancer de vulva
especialmente en etapas temprana. El mayor avance en este campo en los ultimos afios ha sido el uso de
procedimientos menos radicales como la escision local radical principalmente para mantener una imagen
corporal satisfactoria e identidad sexual de las pacientes. Uno de los mayores logros ha sido la sustitucién de
la linfadenectomia inguino-femoral por la biopsia del ganglio centinela. Sin embargo nuestro pais aun sigue
sin haber implementado el uso de la técnica de biopsia ganglio centinela pudiendo ofrecerles a las pacientes
una menor morbilidad y por ende mejorar su calidad de vida, es por eso que existe una necesidad inmediata
de formar estos centros especializados donde asi al derivarse todos los casos de cancer de vulva del pais se

lograra realizar la curva de aprendizaje necesaria para poder validar el uso de la técnica de ganglio centinela.

Otro argumento para promover el manejo de cancer vulva en una sola unidad especializada es reducirle la
carga econdmica a nuestro sistema de salud de seguridad social. Actualmente la pandemia ha arrastrado una

sobrecarga de pacientes que estan llegando tarde en diagnédstico y tratamiento lo que aumenta las listas de
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espera y por ende la mortalidad por cancer, los requerimientos de los pacientes del sistema publico son mas
altos que nunca por lo que es necesario una adecuada administracion de los recursos que se lograria usando
la estrategia de centralizar la atencién para proporcionar mas calidad y mejores resultados en el manejo de

los pacientes y asi va disminuir los costos asociados tanto financieros como efectos adversos a los pacientes.
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