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Cancer de Vulva

Protocolo actualizado en 2005

1. EPIDEMIOLOGIA

Los tumores malignos de la vulva constituyen el 3-5% de los canceres genitales femeninos,
excluida la mama, y el 1% de todas las neoplasias malignas de la mujer. Se diagnostica en
general en edades avanzadas, alrededor de los 70 afios de media, si bien en la dltima
década se ha comunicado un aumento de la incidencia de neoplasia intraepitelial vulvar
(VIN en sus siglas en inglés) y carcinoma escamoso en mujeres jovenes.®

Dentro de las neoplasias escamosas de la vulva coexisten dos entidades distintas, una
propia de mujeres jovenes asociada a VPH y otra de mujeres mayores asociada a trastornos
epiteliales no neoplasicos (TENN), del tipo liquen escleroso o hiperplasia de células
escamosas.

Los canceres de vulva en mujeres jovenes estan intimamente relacionados con el virus del
papiloma humano (VPH) y con la VIN de tipo comun, que frecuentemente esta presente en
el epitelio adyacente. En este caso la VIN se considera su lesién precursora precediendo al
cancer, de promedio, unos diez afios. El carcinoma de tipo diferenciado se presenta en
mujeres de mas edad (10 a 20 afios mayores).? %%

2. PATOLOGIA
Los tipos histolégicos de tumores malignos de la vulva se indican en la tabla 1, que recoge

la experiencia de los hospitales espafioles en dos periodos. El tipo mas frecuente es el
carcinoma escamoso o epidermoide, con algo mas de un 85% de casos® ®.

Tabla 1. TUMORES MALIGNOS DE LA VULVA
. Periodos
TIPO HISTOLOGICO 20 1970-82 1984-89
Carcinoma escamoso 78,9 78,8
Carcinoma escamoso microinvasor 3,7 3,1
Carcinoma escamoso in situ 2,6 4,8
Carcinoma verrucoso 2,6 4,8
Carcinoma basocelular 2,2 2,7
Melanoma 1,4 2,4
Adenocarcinoma 1,0 1,5
Otras variedades o0 no consta 6,9 3,3
Hospitales Esparioles
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El cancer escamoso estadio IA (microinvasivo) se define como una lesion Gnica, menor de 2
cm de diametro, con una profundidad de invasion, desde la unidon epitelio-estroma de la
papila dérmica adyacente mas superficial hasta el punto mas profundo de invasion, inferior
a 1.0 mm.” Sin embargo, una medicién exacta a menudo es dificil de establecer y se
mantiene el término de invasion superficial del estroma, y hace aconsejable una
comunicacioén directa entre el pat6logo y el clinico antes de indicar la conducta terapéutica.

De los carcinomas escamosos, un 70-75% estan bien diferenciados, con tendencia a la
formacién de “perlas corneas”. Un 20% son moderadamente diferenciados y sélo un 10%
estan poco diferenciados.

3. CLINICA

Aunque rara vez las mujeres son asintomaticas, es habitual la demora diagndstica. Este
hecho tiene repercusion prondstica porque este cancer, que puede diagnosticarse con
facilidad, es altamente curable a condicion de que se trate antes de que se haya producido
la invasién ganglionar.®

Los sintomas son, segun su frecuencia: prurito: 45-71%, tumor: 45-72%, dolor: 16-36%o,
ulceracién: 14-28%, sangrado: 14-28%, disuria 4-22%, flujo 8-26%.® EIl prurito vulvar de
larga evolucion, no diagnosticado o tratado incorrectamente, explica que a pesar de su
localizaciéon superficial sea el cancer genital que tiene mayor demora entre la aparicién de
los sintomas y la confirmacién del diagndstico.

La localizacién mas frecuente suele ser la parte anterior de la vulva, afectandose los labios
mayores con mas frecuencia que los menores. El clitoris se afecta en un tercio de los casos,
y la horquilla en menos del 10%. Una quinta parte de las pacientes tienen lesiones
multiples.

El diagnéstico de la extension local del cancer de vulva es en general facil a la exploraciéon
clinica. En cada caso se debe medir, con un centimetro, los diametros mayor y menor de la
lesion y se ha de valorar el posible crecimiento del tumor por fuera de los limites
anatémicos de vulva y periné, afectando vagina, uretra o ano. La estadificacién del cancer
de vulva, seguin las recomendaciones del Comité de Oncologia de la FIGO®?, se presenta en
el protocolo de “Métodos diagndsticos de la neoplasia intraepitelial y el cancer de vulva”.

El aspecto macroscopico del cancer escamoso de la vulva varia a lo largo de sus diferentes
estadios evolutivos.®? (La estadificacion del cancer de vulva se ha presentado en el
protocolo de “Métodos diagndésticos de la neoplasia intraepitelial y el cancer de vulva”).

Cancer escamoso, estadio A (microinvasivo)

En sus fases mas iniciales, el cancer se presenta como una zona indurada, algo
sobreelevada y/o hiperqueratésica, con superficie facilmente erosiva, de color blanco o rojo,
que puede ser unifocal o multifocal. A menudo, estos signos estan modificados por la
presencia de patologia asociada, como las lesiones de VIN, liquen escleroso, hiperplasia de
células escamosas, atrofia genital, o la sobre-infecciéon de las lesiones por rascado. En
realidad, un numero significativo de carcinomas microinvasivos se diagnostican en las
biopsias de lesiones epiteliales no neoplasicas o en el estudio de neoplasias intraepiteliales
tratadas con procedimientos escisionales.
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Cancer escamoso, estadios IBy 11

En los estadios IB y Il el cancer esta localizado clinicamente en la vulva o periné. El estadio
IB incluye tumores menores de 20 mm, con invasion del estroma mayor de 1 mm. Las
lesiones con diametro mayor de 20 mm se clasifican como estadio Il. El aspecto mas
frecuente es el de un tumor exofitico sélido, redondeado, con frecuencia ulcerado en el
centro, con un borde indurado. En otras ocasiones, s6lo se observa una pequefia erosion o
excoriacion, de apariencia banal. En ambos estadios la exploracion de las ingles debe
descartar adenopatias patoldgicas. Sin embargo, existe muy mala correlacién entre la
impresion clinica y el resultado del examen histolégico de los ganglios linfaticos.

Cancer escamoso, estadios I11-1V

En el estadio Il el tumor se extiende localmente por fuera de la vulva o periné, invadiendo
alguna de las siguientes estructuras: uretra inferior, vagina, ano y/o metastasis unilateral
de ganglios regionales. Incluye casos con tumores muy heterogéneos, desde pequefias
lesiones vulvares, pero con afectacién ganglionar, hasta grandes masas tumorales.

En el estadio IV-A el tumor invade alguna de las siguientes estructuras: mucosa vesical,
mucosa rectal, mucosa uretral superior; o esta fijo al hueso y/o hay metastasis bilateral de
los ganglios regionales. En el estadio IV-B hay presencia de metastasis a distancia, o
metastasis en los ganglios pélvicos. Las metastasis a distancia son poco frecuentes y se
presentan s6lo en fases muy tardias.

El cancer avanzado, en general, se presenta como un tumor voluminoso exofitico sélido,
extendido fuera de los limites anatdmicos de la vulva, frecuentemente ulcerado con borde
indurado, con infiltracion en profundidad y mal limitado. Estas pacientes habitualmente
presentan pérdidas hematicas o flujo sero-hematico. El dolor se considera un sintoma tardio
que se debe a la sobre-infeccién o extension a tejidos vecinos.

En ocasiones el cancer presenta una gran tumefaccion por edema indurado, en piel de
naranja, que puede llegar a ser muy voluminoso cuando asienta en los labios. Estos
sintomas se deben a linfangitis carcinomatosa. Algunas pacientes con lesiones muy
avanzadas presentan tumores voluminosos ulcerados, terebrantes que llegan a afectar al
hueso y provocan hemorragias importantes.

Metastasis

Ya comentamos, al revisar el pronéstico, la frecuencia y precocidad de la metastasis en los
ganglios inguinales y su importancia para establecer la supervivencia de las pacientes. La
metastasis a distancia, sin embargo, es mucho mas rara y se presenta tardiamente en la
evolucién de la enfermedad. Las localizaciones mas frecuentes son el hueso, higado, pulmdn
y cerebro.

4. PRONOSTICO

Es bien conocido que el estado de los ganglios regionales es el dato de mas significacion
para establecer el pronéstico del cancer de vulva®, como se confirmé en el estudio
cooperativo espafiol de 1986 (figura 1)®®. La afectacion de los ganglios linfaticos regionales
en la ingle ocurre tempranamente en la evolucion del cancer. De 5 a 30% de las pacientes
en estadio clinico | tienen metastasis ganglionar. Sin embargo, por exploraciéon clinica es
dificil valorar los ganglios, pues del 11 al 43% de las pacientes tienen clinica negativa con
estudio histolégico positivo en la linfadenectomial®. Esto justifica la técnica del ganglio
centinela en el cancer vulvar.
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5. TRATAMIENTO

El tratamiento del carcinoma escamoso de la vulva es principalmente quirurgico, habiéndose
establecido la vulvectomia radical ampliada con linfadenectomia inguinal bilateral en bloc
como la intervencién estandar. Para reducir la morbilidad y las consecuencias psicoldgicas
de una intervencion tan radical, a menudo innecesarias, hace unas dos décadas se han
introducido técnicas menos radicales, tanto por lo que se refiere al tratamiento de la lesion
vulvar como al tratamiento de los ganglios. Entre las primeras esta la vulvectomia radical
modificada en sus diversas formas®® ? ¥ y entre las segundas las incisiones inguinales
separadas™®, la linfadenectomia unilateral®™ y mas recientemente la técnica del ganglio
centinela.®® 617

Estadio IA

Puede tratarse con escision local amplia, a condicién de que el resto de la vulva sea
absolutamente normal y el estudio histoldgico incluya toda la lesibn con margenes libres y
no muestre invasion neural o vascular, en cuyo caso se debe considerar una extirpaciéon
mas radical.®® 8 19 En general no es necesaria linfadenectomia para los casos
correctamente estadificados como IA, pero en caso de duda es muy pertinente emplear la
técnica del ganglio centinela.*% 617

Estadio IB

En las lesiones laterales, en las que se pueda obtener un margen de 2 cm alrededor de la
lesibn puede practicarse una exéresis local radical o hemi-vulvectomia radical con
linfadenectomia homolateral, mediante incisiones separadas o en bloc dependiendo de la
localizacién de la lesion. En las lesiones centrales, se practicara vulvectomia radical con
linfadenectomia bilateral mediante triple incision.®°
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La tasa de recurrencia local es semejante tanto con exéresis radical local como con
vulvectomia radical, (7,2% y 6,3% respectivamente)®®, siendo menor la morbilidad y
consiguiéndose la misma tasa de supervivencia.® En cualquier caso, para realizar una
correcta cirugia radical modificada es preciso respetar el margen de reseccion de 2 cm. Los
mejores resultados con esta cirugia se consiguen mas por la obtencién de buenos margenes
de reseccioén alrededor de la lesién, que por la extirpacion total de la vulva®® 3 19,

En estadio | es muy pertinente emplear la técnica del ganglio centinela. Las indicaciones
para aplicar el estudio del ganglio centinela se ha presentado en el protocolo de “Métodos
diagndsticos de la neoplasia intraepitelial y el cancer de vulva”. Es una técnica cuya
aplicacion clinica esta en investigacion. Los resultados de los estudios de factibilidad han
demostrado que tiene un valor predictivo negativo cercano al 100%, lo que la hace muy
valida para descartar metastasis en otros ganglios de la misma ingle si el ganglio centinela
es negativo. También esta en estudio el significado de las micrometéastasis en el ganglio
centinela.®® 1617

Estadio 11

En general se aconseja una vulvectomia radical con linfadenectomia radical bilateral en bloc,
0 mediante incisiones separadas para reducir la morbilidad. En lesiones menores de 3 cm se
ensaya el tratamiento de los ganglios mediante la técnica del ganglio centinela.

En las pacientes en estadios | o Il con lesiones asociadas del tipo de liquen escleroso,
hiperplasia de células escamosas o0 neoplasia intraepitelial (VIN), el tratamiento radical
modificado debe incluir la exéresis cutanea de las lesiones epiteliales asociadas.

Radioterapia inguinal en estadios | y 11

Dada la morbilidad relacionada con la linfadenectomia inguinal bilateral se propuso la
vulvectomia radical seguida de irradiacion sistematica de las ingles en las pacientes con
cancer limitado a la vulva. Sin embargo, la revision rigurosa de los trabajos publicados ha
mostrado que la incidencia de recurrencias inguinales es mayor y la supervivencia es menor
después de la radioterapia primaria en comparacion con la cirugia, que debe considerarse
como el tratamiento de eleccion.® 2V Sélo en pacientes con NO clinico, consideradas
médicamente no aptas para someterse a linfadenectomia bilateral, la irradiacion inguinal
puede ser una alternativa valida.® 2%

Estadio I11

El tratamiento quirdrgico estandar para el estadio IlIl con afectacion minima de vagina,
meato uretral o ano y en las pacientes con ganglios inguinales clinicamente evidentes
consiste en vulvectomia radical, ampliada segun extension lesional, con linfadenectomia
inguinal y femoral en una sola pieza. En su caso se completara con radioterapia de la vulva
en las pacientes con lesiones primarias extensas y margenes de reseccidn estrechos.
También se indica radioterapia inguinal adyuvante cuando haya invasion del espacio capilar-
linfatico y si existe metastasis ganglionar. Si hay dos o mas ganglios inguinales afectados se
debera realizar, ademas, irradiacion pélvica.? 19

En el cancer localmente extendido por fuera de la vulva o periné puede estar indicada una
pauta de radioterapia neoadyuvante, para mejorar el estado de la paciente antes de la
cirugia radical, e incluso reducir la extension de la cirugia. Se esta investigando la
asociacion de quimioterapia junto a la radioterapia como tratamiento neoadyuvante a la
cirugia para el cancer de vulva localmente avanzado.®® 22
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Para pacientes incapaces de tolerar una vulvectomia radical o que no se consideran
candidatas apropiadas para cirugia debido a la localizacion de la enfermedad, la
administraciéon de radioterapia radical puede dar lugar a una supervivencia larga.®®

Estadio IV

En pacientes con afectacion extensa de uretra, vejiga, ano o recto se han planteado
técnicas de cirugia exenterativa. Sin embargo, dada la elevada morbilidad y las condiciones
locales y generales de estas pacientes, pocas veces esta justificada esta cirugia. Las
pacientes con lesiones de este tamafo, y ganglios afectados, raramente se pueden curan.
En ellas se ha probado la radioterapia para tratamiento primario definitivo, agregando
quimioterapia con FU-5 y/o cisplatino, habiéndose comunicado tasas brutas de
supervivencia libre de enfermedad a los 37 meses de 47% a 84%.*° 22

Tabla 2. CANCER DE VULVA. RESUMEN DEL TRATAMIENTO
ESTADIO LESION VULVAR GANGLIOS INGUINALES
O (VIN-AG) Exéresis cutanea y/o Laser No
1A Exéresis local amplia No / GC*
IB Lateral Exeresis ra}dlcal . - GC* - Homolateral, doble incision
Vulvectomia radical modificada
IB Central Vulvectomia radical modificada GC* - Bilateral, triple incision
i1 Vulvectomia radical modificada Bilateral en bloc / triple incisién
-1V Radio-Quimioterapia, neo-adyuvante o adyuvante
Vulvectomia radical ampliada | Bilateral en bloc
*GC = Ganglio Centinela

6. RECIDIVAS

Debe llevarse un seguimiento cuidadoso de las pacientes para detectar una eventual
recidiva lo antes posible. Tanto el tratamiento como el resultado dependen del sitio y grado
de la recidiva. En general las recidivas locales responden bien al tratamiento, mientras que
en las recidivas regionales o a distancia el pronéstico suele ser infausto.

El 72,3% de las recidivas se presentan en los dos primeros afios (52,6% en el primer afio).
La localizaciéon mas frecuente es la local (55%), seguida de la inguinal (24%), pélvica (7%0)
y distante (14%). En el 24% las recidivas se producen en mas de una de estas
localizaciones. Las pacientes con metastasis inguinal presentan recidivas con mayor
frecuencia que las que no tenian (64,1% frente a 28,8; p<0.001)®

La recidiva local puede ser debida a una reseccién insuficiente de la lesion, con persistencia
de células neoplasicas en los bordes o en la profundidad de la exéresis. En una serie todas
las pacientes que recidivaron tenian un margen menor de 7 mm.® En la vulva es posible,
ademas, la malignizacion posterior de un area vecina, lo que hay que tener muy en cuenta
al plantear el tratamiento, en las pacientes con lesiones asociadas del tipo de liquen
escleroso, hiperplasia de células escamosas o neoplasia intraepitelial (VIN).

El tratamiento de las recidivas debe individualizarse. En las locales se prefiere la exéresis, si
es factible. La exéresis radical de la recidiva local proporciona una tasa aproximada de
supervivencia a 5 afos de 56% cuando los ganglios regionales no estan complicados. Las
recidivas pélvicas o en érganos distantes son tributarias de irradiacién o quimioterapia.
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«Los Protocolos de la Sociedad Espafiola de Ginecologia y Obstetricia pretenden contribuir al
buen quehacer profesional de todos los ginecélogos, especialmente de los mas alejados de
los grandes hospitales y clinicas universitarias. Presentan métodos y técnicas de atencién
clinica aceptadas y utilizadas por especialistas en cada tema. Estos protocolos no deben
interpretarse de forma rigida ni excluyente, sino que deben servir de guia para la atencién
individualizada a las pacientes. No agotan todas las posibilidades ni pretenden sustituir a los
protocolos ya existentes en departamentos y servicios hospitalarios».
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