13.ZHOUBNY NOVOTVAR VULVY (C51)

Dominantnim histologickym typem je spinocelularni karcinom. Nize uvedend doporuceni se proto tykaji pouze spinoce-
luldrniho karcinomu vulvy.

U pacientek s karcinomem vulvy by pred zahajenim jakékoliv 1é¢by mél byt l1écebny postup konzultovan v rdmci mul-
tidisciplinarniho tymu (MDT). Pacientka by méla byt znovu konzultovana cestou MTD po provedeni operace. Oligome-
tastatické onemocnéni (tj. maximalné 2 metastazy) ma byt [é¢eno multimodalné. Konkrétni IéCebny postup u pacientek
s oligometastatickym onemocnénim je rovnéz nezbytné konzultovat v rdmci MDT. U nemocnych s de novo metastatic-
kym onemocnénim (stadium IV v dobé diagnézy) je primarné preferovand systémova lécba se zafazenim lokalni 1écby
podle symptomd.

Molekularni prediktivni vySetfeni u karcinomu vulvy
Pfichazi v tvahu NGS testovani, které by mélo byt indikovano na zakladé doporuceni MDT s pfihlédnutim na relativné
raritni diagnézu a omezené moznosti personalizované terapie.

Lokalizované onemocnéni (stadium l all)

Zéakladem je adekvatni lokalni chirurgicky vykon (3iroka excize / hemivulvektomie / radikaIni vulvektomie) + provedeni
biopsie SLN (ndadory v nejvétSim rozméru <4 cm, unifokdlni, s nesuspektnimi LN podle zobrazovacich vysetteni); SLN
biopsie je provedena ipsilateralné u lateralnich 1ézi (> 1 cm od stfedni linie); bilateralné u Iézi presahujicich stredni linii;
V indikovanych pfipadech je provedena inguino-femoraini systematicka lymfadenektomie (nddory v nejvétsim rozméru
> 4 cm, multifokalni, s metastatickym postizenim SLN ¢i ostatnich inguindlnich LN podle zobrazovaciho vy3etfeni nebo
podle zavéru histologického vysetieni biopsie SLN) ipsilateraini nebo bilateralni.

Otazka velikosti chirurgického okraje ve zdravé tkani neni dofesena. Chirurgické okraje musi byt vzdy minimalné bez pfi-
tomnosti tumoru, jako bezpecna se jevi vzdalenost volného resekéniho okraje vétsi nez 2-3 mm na fixovaném preparatu.
Pfednost je davana zachovani dilezitych struktur (uretra, klitoris, anus), které by jinak byly excizi ohroZeny. V pfipadé
pozitivniho chirurgického okraje je metodou volby reexcize, proto je nezbytna pfesnd topograficka orientace preparatu.
Soucasti operacnich technik by méla byt i rekonstrukéni chirurgie (u ¢asnych i pokrocilych stadii).

Adjuvantni lécba viz nize.

Lokalné pokrocilé onemocnéni (stadium lll a IVA)

Zasadni je vysetieni spadovych lymfatickych uzlin (ultrasonograficky, radiologicky ¢i patologickym vysetfenim uzlin po
inguinofemoralni lymfadenektomii). Pozitivita lymfatickych uzlin je nejdilezitéjsim prognostickym faktorem pro celko-
vé prezivani. V pfipadé resekabilniho onemocnéni a dobrého celkového vykonnostniho stavu je preferovan chirurgicky
vykon.

Lééebné moznosti:

« primarni operacni vykon nasledovany radioterapii nebo konkomitantni chemoradioterapii

« neoadjuvantni radioterapie nebo chemoradioterapie nebo neoadjuvantni chemoterapie nasledovéna chirurgickym vy-
konem

« exenteracni vykon

« primarni radioterapie nebo konkomitantni chemoradioterapie.

Adjuvantni terapie viz nize.

Nejcastéji uzivané rezimy chemoterapie v ramci konkomitance:
cisplatina v monoterapii (2A), cisplatina/fluorouracil (2A) nebo fluorouracil/mitoC (2A)



Adjuvantni lécba

V adjuvantni |é¢bé je pouzivana radioterapie a chemoradioterapie.

Indikace radioterapie:

« postizeni >1 lymfatické uzliny (v¢etné mikrometastazy) nebo pokud je pfitomno extrakapsuldrni ifeni, pozitivni resek¢-
ni okraj v pfipadé nemoznosti chirurgické re-excize.

Indikace chemoterapie v ramci konkomitance:

« postizeni 2 a vice lymfatickych uzlin, extrakapsuldrni Siteni, pfitomnost lymfangioinvaze s perineuralnim sitenim.

Lokalizované onemocnéni:

Stadium IA- excizni vykon bez vykonu na lymfatickych uzlinach, dale pouze sledovani pfi negativnich resek¢nich okrajich
(v opacném pfipadé re-excize).

Stadium IB a Il - excizni vykon + biopsie SLN ev. inguinofemorélni lymfadenektomie, pokud jsou negativni lymfatické
uzliny a dosazen zdravy okraj resekatu, dale pouze sledovani.

Pfi pozitivité SLN je indikovana inguinofemoralni lymfadenektomie s naslednou radioterapii ¢i chemoradioterapii. V pfi-
padé postizeni SLN mikrometastazou (< 2 mm) nebo ITC je mozné jako bezpe¢nou moznost indikovat adjuvantni radio-
terapii tfisla/tfisel bez doplnéni inguinofemoralni lymfadenektomie.

Lokalné pokrocilé onemocnéni:

Pokud je po primarni konkomitantni chemoradioterapii dosazeno kompletni remise, ndsleduje pouze sledovani.

Pokud je pfitomno reziduum tumoru, nasleduje v pfipadé resekability opera¢ni vykon, v opa¢ném pripadé je pokracova-
no v radioterapii, chemoradioterapii, chemoterapii ¢i pouze BSC.

Doporucena schémata - konkomitantni chemoterapie
davka (mg/m?) den aplikace opakovani cyklu

DDP (cisplatina) 40 1. a 1tyden

Metastatické onemocnéni (stadium IVB)

Neexistuji standardni doporuceni pro lé¢bu diseminovaného spinoceluldrniho karcinomu vulvy.

Lécebné moznosti:

- paliativni radioterapie (lokalni kontrola nemoci),

- paliativni chemoterapie (ev. chemoradioterapie),

« paliativni chirurgické vykony (derivacni stomie apod.) jsou indikovany pouze v pfipadé pfimého pozitivniho vlivu na
kvalitu Zivota,

« alternativni mozZnosti je BSC.

Rezimy paliativni chemoterapie (zalozené na platinovych derivatech):

Kombinovand [é¢ba (1. linie 1é¢by): cisplatina/paklitaxel, karboplatina/paklitaxel, (ke zvazeni k obéma rezim{m je pfidani
pembrolizumab +/-bevacizumab - data k této indikaci jsou extrapolovana z l1é¢by karcinomu délozniho hrdla. Aplikace
je vdzana na schvaleni RL)

Monoterapie (2. linie 1é¢by): cisplatina, karboplatina, paklitaxel, erlotinib, pembrolizumab (aplikace je vdzana na schva-
leni RL)

Lécba relapsu

Neexistuji standardni doporuceni v 1é¢bé relapsu onemocnéni, 1é¢ba je fizena individudlné v zavislosti na absolvovanych
Ié¢ebnych modalitach a na zékladé diskuse v MDT. Je-li nalez resekabilni, je preferovana operacnilé¢ba. Kromé chirurgic-
ké 1é¢by se vyuzivaji viechny ostatni modality - radioterapie, chemoterapie, chemoradioterapie i BSC.



Dalsi moznosti terapie je Cemiplimab. Data k této indikaci jsou extrapolovana z 1é¢by karcinomu délozniho hrdla a pokro-
cilého spinocelularniho karcinomu kdze. Aplikace tohoto preparatu je vazana na schvaleni RL
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