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1.1 Herausgeber 12

1 Informationen zu dieser Leitlinie

1.1 Herausgeber

Leitlinienprogramm Onkologie der Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medi-
zinischen Fachgesellschaften e. V. (AWMF), Deutschen Krebsgesellschatft e. V. (DKG)
und der Stiftung Deutsche Krebshilfe (DKH).

1.2 Federfihrende Fachgesellschaft(en)

Deutsche Gesellschaft fur Gynékologie

und Geburtshilfe (DGGG) I " ;

Deutsche Krebsgesellschaft (DKG) vertre- D KG 1
ten durch die Arbeitsgemeinschaft Gyna- HH
kologische Onkologie (AGO) KREBSCESELLSCHAFT
e
ARBEITSGEMEINSCHAFT
GYNAKOLOGISCHE
ONKOLOGIE E.V.
1.3 Finanzierung der Leitlinie

Diese Leitlinie wurde von der Deutschen Krebshilfe im Rahmen des Leitlinienpro-
gramms Onkologie geférdert.

1.4 Kontakt

Office Leitlinienprogramm Onkologie
c/o Deutsche Krebsgesellschaft e. V.
Kuno -Fischer -Stral3e 8

14057 Berlin

leitlinienprogramm@krebsgesellschaft.de
www.leitlinienprogramm _ -onkologie.de

15 Zitierweise

Leitlinienprogramm Onkologie (Deutsche Krebsgesellschaft, Deutsche Krebshilfe,
AWMPF): Diagnostik, Therapie und Nachsorge der Patientin mit Vulvakarzinom und sei-
ner Vorstufen, Langversion 1.01, 2026, AWMF -Registernummer: 032 - 0590L,
https://www.leitlinienprogramm -onkologie.de/leitlinien/vulvakarzinom ; Zugriff am
[tt.mm.jjj]
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1.6 Besonderer Hinweis

1.6

1.7

Besonderer Hinweis

Die Medizin unterliegt einem fortwahrenden Entwicklungsprozess, sodass alle An-
gaben, insbesondere zu diagnostischen und therapeutischen Verfahren, immer nur
dem Wissensstand zur Zeit der Drucklegung der Leitlinie entsprechen kénnen. Hin-
sichtlich der angege benen Empfehlungen zur Therapie und der Auswahl sowie Do-
sierung von Medikamenten wurde die groRtmogliche Sorgfalt beachtet. Gleichwohl
werden die Benutzer aufgefordert, die Beipackzettel und Fachinformationen der
Hersteller zur Kontrolle heranzuziehen und im Zweifelsfall einen Spezialisten zu
konsultieren. Fragliche Unstimmigkeiten sollen bitte im allgemeinen Interesse der
OL-Redaktion mitgeteilt werden.

Der Benutzer selbst bleibt verantwortlich fiir jede diagnostische und thera-
peutische Applikation, Medikation und Dosierung.

In dieser Leitlinie sind eingetragene Warenzeichen (geschiitzte Warennamen) nicht
besonders kenntlich gemacht. Es kann also aus dem Fehlen eines entsprechenden
Hinweises nicht geschlossen werden, dass es sich um einen freien Warennamen
handelt.

Das Werk ist in allen seinen Teilen urheberrechtlich geschitzt. Jede Verwertung au-
Berhalb der Bestimmung des Urhebergesetzes ist ohne schriftliche Zustimmung

der OL -Redaktion unzuléssig und strafbar. Kein Teil des Werkes darf in irgendeiner
Form ohne schri ftliche Genehmigung der OL  -Redaktion reproduziert werden. Dies
gilt insbesondere fir Vervielfaltigungen, Ubersetzungen, Mikroverfilmungen und

die Einspeicherung, Nutzung und Verwertung in elektronischen Systemen, Intra-

nets und dem Internet.

Ziele des Leitlinienprogramms Onkologie

Die Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften e.

V., die Deutsche Krebsgesellschaft e. V. und die Stiftung Deutsche Krebshilfe haben

sich mit dem Leitlinienprogramm Onkologie (OL) das Ziel gesetzt, gemeinsam die Ent-
wicklun g und Fortschreibung und den Einsatz wissenschatftlich begriindeter und prak-
tikabler Leitlinien in der Onkologie zu férdern und zu unterstitzen. Die Basis dieses
Programms beruht auf den medizinisch -wissenschaftlichen Erkenntnissen der Fachge-
sellschaften und der DKG, dem Konsens der medizinischen Fachexperten, Anwender
und Patienten sowie auf dem Regelwerk fur die Leitlinienerstellung der AWMF und der
fachlichen Unterstiitzung und Finanzierung durch die Deutsche Krebshilfe. Um den
aktuellen Stand des medizinis chen Wissens abzubilden und den medizinischen Fort-
schritt zu beriicksichtigen, miissen Leitlinien regelméaRig tberpriift und fortgeschrie-

ben werden. Die Anwendung des AWMF  -Regelwerks soll hierbei Grundlage zur Ent-
wicklung qualitativ hochwertiger onkologischer Leitlinien sein. Da Leitlinien ein wich-
tiges Instrument der Qualitatssicherung und des Qualitdtsmanagements in der Onko-
logie darstellen, sollten sie gezielt und nachhaltig in den Versorgungsalltag einge-

bracht werden. So sind aktive ImplementierungsmalRnahme n und auch Evaluations-
programme ein wichtiger Bestandteil der Forderung des Leitlinienprogramms Onkolo-

gie. Ziel des Programms ist es, in Deutschland professionelle und mittelfristig finanzi-

ell gesicherte Voraussetzungen fiir die Entwicklung und Bereitstellu ng hochwertiger
Leitlinien zu schaffen. Denn diese hochwertigen Leitlinien dienen nicht nur dem
strukturierten Wissenstransfer, sondern kénnen auch in der Gestaltung der Strukturen

des Gesundheitssystems ihren Platz finden. Zu erwdhnen sind hier evidenzbas ierte
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1.8 Weitere Dokumente zu dieser Leitlinie

1.8

1.9

191

Leitlinien als Grundlage zum Erstellen und Aktualisieren von Disease -Management -
Programmen oder die Verwendung von aus Leitlinien extrahierten Qualitétsindikato-
ren im Rahmen der Zertifizierung von Organtumorzentren.

Weitere Dokumente zu dieser Leitlinie

Bei diesem Dokument handelt es sich um die Langversion der S3 -Leitlinie zum Vulva-
karzinom. Neben der Langversion wird es folgende ergdnzende Dokumente zu dieser
Leitlinie geben:

Evidenzbericht

Evidenztabellen zu den nach GRADE bewerteten Studien
Leitlinienreport Gber das methodische Vorgehen
Kurzversion der Leitlinie

Patientinnenleitlinie

englische Ubersetzung

= =4 4 -8 -8 -8

Alle Dokumente zur Leitlinie sind tuber die folgenden Seiten zugénglich:

1 Leitlinienprogramm Onkologie (https://www.leitlinienprogramm -onkolo-
gie.de/leitlinien/endometriumkarzinom/)

1 AWMF ( )

1 Guidelines International Network ( )

Die Leitlinie ist auBerdem in der App des Leitlinienprogramms Onkologie enthalten.
Weitere Informationen unter:

Zusammensetzung der Leitliniengruppe

Herausgeber der Leitlinie ist das Leitlinienprogramm Onkologie (OL) der Deutschen
Krebsgesellschaft (DKG). Die federfihrenden Fachgesellschaften sind die Deutsche
Gesellschaft fir Gynakologie und Geburtshilfe (DGGG) und die Arbeitsgemeinschaft
Gynékologisc he Onkologie (AGO), die Uber die Kommission Vulva/Vagina maRgeblich
beteiligt war. Die Leitlinie ist Bestandteil des von der Deutschen Krebsgesellschaft
(DKG) gemeinsam mit der Deutschen Krebshilfe (DKH) und der AWMF getragenen Leit-
linienprogramms Onkologi e (OL). Die Koordinatoren wurden von den federfihrenden
Fachgesellschaften (DGGG und AGO) beauftragt.

Koordination
Koordination

Prof. Dr. Christian Dannecker - Direktor der Klinik fir Frauenheilkunde und Geburts-
hilfe am Universitatsklinikum Augsburg , Facharzt fur Frauenheilkunde

Prof. Dr. Linn Wolber - Leitung der Dysplasieeinheit am Universitatsklinikum Ham-
burg -Eppendrof , Facharztin fir Frauenheilkunde und Geburtshilfe

Steuergruppe:

9 Prof. Dr. Christian Dannecker
9 Prof. Dr. Linn Woélber
9 Dr. Annamarie Strieder

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026
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1.9 Zusammensetzung der Leitliniengruppe 15

Zu den Aufgaben der  Steuergruppe gehorten die Kontaktaufnahme und Ruickkoppe-
lung zu den beteiligten Fachgesellschaften und Organisationen, Umsetzung der me-
thodischen Vorgaben, Erstellung eines Projektplanes, Verwaltung der finanziellen Res-
sourcen, Durchfihr ung der internen systematischen Literaturrecherche, Unterstut-
zung der inhaltlichen Arbeit der Experten, Zusammenfiihrung und redaktionelle Bear-
beitung der von den Experten und Arbeitsgruppen vorbereiteten Texte und die Doku-
mentation des methodischen Vorgehe  ns im Leitlinienreport.

An dieser Stelle méchten wir ganz besonders Prof. Dr. Hans -Georg Schnirch fur seine
Expertise und unermidliche Unterstitzung bei der inhaltlichen und formellen redakti-
onellen Uberarbeitung vieler Hintergrundtexte danken.

1.9.2 Beteiligte Fachgesellschaften und Organisationen
Tabel |l 8eteiligte Fachgesellschaften und Organisatio
Beteiligte Fachgesellschaften und Organisati- Personen

onen (alphabetisch)

AGO-Studiengruppe Prof. Dr. Sven Mahner
Arbeitsgemeinschaft Bildgebung in der Onkolo- Prof. Dr. Thomas Krdncke
gie der DKG (ABO) Prof. Dr. Constantin Lapa
Arbeitsgemeinschaft Deutscher Tumorzentren PD Dr. Elisabeth C. Sturm -Inwald
(ADT)

Arbeitsgemeinschaft fir Gynakologische Onko- Prof. Dr. Daniel Reimer

logie Osterreich (AGO AT) Prof. Dr. Christoph WohIimuth
Arbeitsgemeinschaft Gynékologische Onkologie PD Dr. Rudiger Klapdor
Arbeitsgruppe Prof. Dr. Philipp Soergel
Arbeitsgemeinschaft Internistische Onkologie in Dr. Volker Hagen

der DKG (AIO) Prof. Dr. Anne Letsch
Arbeitsgemeinschaft onkologische Pathologie in Prof. Dr. Ramona Erber

der DKG (AOP) Prof. Dr. Lars -Christian Horn
Arbeitsgemeinschaft Préavention und integrative Dr. Lukas Kasmann

Medizin in der Onkologie in der DKG (PRIO)

Arbeitsgemeinschaft Radiologische Onkologie Prof. Dr. Michael Flentje
in der DKG (ARO) Marcus H. Zimmermann
Arbeitsgemeinschaft Soziale Arbeit in der Onko- Dipl. Soz. Pad. Marie Rosler

logie (ASO) in DKG
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Beteiligte Fachgesellschaften und Organisati-
onen (alphabetisch)

Arbeitsgemeinschaft Supportive Malinahmen in
der Onkologie in der DKG (AGSMO)

Arbeitsgemeinschaft Zervixpathologie und Kol-
poskopie der DGGG

Berufsverband der Frauenérzte (BVF)

Berufsverband Deutscher Strahlentherapeuten
(BVDST)

Berufsverband zytologisch tatiger Arzte in
Deutschland (AZAD)

Bundesarbeitsgemeinschatft Leitender Arztinnen
und Arzte in der Frauenheilkunde und Geburts-
hilfe (BLFG)

Deutsche Dermatologische Gesellschaft (DDG)

Deutsche Gesellschaft der Plastischen, Rekon-
struktiven und Asthetischen Chirurgen
(DGPRAC)

Deutsche Gesellschatft fur Allgemein - und Vis-
zeralchirurgie (DGAV)

Deutsche Gesellschatft fiur Epidemiologie
(DGEpi)

Deutsche Gesellschatft fir Gynékologie und Ge-
burtshilfe (DGGG)

Deutsche Gesellschaft fir Himatologie und Me-
dizinische Onkologie (DGHO)

Deutsche Gesellschaft fiir Nuklearmedizin
(DGN)

Deutsche Gesellschatft fur Palliativmedizin (DGP)

© Leitlinienprogramm Onkologie |
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Personen

Prof. Dr. Dirk Vordermark

Prof. Dr. Julia Gallwas
PD Dr. Volkmar Kuppers

Dr. Carsten Boing
Dr. Carolin Bérner

Dr. Yvonne Goy
Prof. Dr. Cordula Petersen

Dr. Birgitta Bartel
PD Dr. Volkmar Kuppers

Prof. Dr. Michael Friedrich
Dr. Martina Gropp -Meier

Prof. Dr. Alexander Kreuter

Prof. Dr. Andreas Arkudas
PD Dr. Dr. Christoph Wallner

Prof. Dr. Tim Vilz
PD Dr. Roger Wahba

Prof. Dr. Stefanie Klug

Prof. Dr. Rolf Ackermann
PD Dr. Paul Gaf}

Dr. Volker Hagen
Prof. Dr. Anne Letsch

Prof. Dr. Michael J. Reinhardt

Dr. Johann Ahn
Prof. Dr. Anne Letsch
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Beteiligte Fachgesellschaften und Organisati-
onen (alphabetisch)

Deutsche Gesellschaft fir Pathologie (DGP)

Deutsche Gesellschaft fir Radioonkologie
(DEGRO)

Deutsche Gesellschatft fiir Ultraschall in der Me-
dizin (DEGUM)

Deutsche Gesellschatft fiir Urologie (DGU)

Deutsche Gesellschatft fur Virologie (GfV)

Deutsche Rontgengesellschaft (DRG)

Deutsche STI -Gesellschaft (DSTIG)

Deutsche Vereinigung fur Soziale Arbeit im Ge-
sundheitswesen (DVSG)

Eingeladene Fachexperten (ohne Stimmrecht)

Frauenselbsthilfe Krebs - Bundesverband (FSH)

Kommission Integrative Medizin der Arbeitsge-
meinschaft Gynakologischer Onkologie AGO
(AG IMed)

Kommission Vulva Vagina der AGO

Konferenz Onkologischer Kranken - und Kinder-

krankenpflege in der DKG (KOK)

Koordination und Redaktion

© Leitlinienprogramm Onkologie |
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Personen

Prof. Dr. Lars -Christian Horn

PD Dr. Nathalie Arians
PD Dr. Stefanie Corradini

Prof. Dr. Bernhard Kramer
Dr. Ernst Oberlechner

Prof. Dr. Ricarda M. Bauer

Prof. Dr. Thomas Iftner
Prof. Dr. Ulrike Wieland

Prof. Dr. Thomas Kréncke
Prof. Dr. Constantin Lapa

Harriet Langanke

Anne Taubert

Prof. Dr. Tanja Fehm
PD Dr. Fabinshy Thangarajah

Claudia Jasper
Sabine Kirton

PD Dr. Carolin Hack
Dr. Petra Klose
Dr. Petra Voil3

Dr. Peer Hantschmann
Prof. Dr. Hans -Georg Schniirch

Kerstin Paradies

Dr. Markus Follmann

Dr. Claire lannizzi

Dipl. -Soz.Wiss. Thomas Langer
Dr. Monika Nothacker

Frauke Schwier
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1.9 Zusammensetzung der Leitliniengruppe

Beteiligte Fachgesellschaften und Organisati-
onen (alphabetisch)

Nord -Ostdeutsche Gesellschatft fur Gynékologi-
sche Onkologie (NOGGO)

Osterreichische Gesellschaft fiir Gynakologie
und Geburtshilfe (OEGGG)

Schweizerische Gesellschaft fur Gynakologie
und Geburtshilfe (SGGG)

Studiengruppe Kolposkopie

Personen

Prof. Dr. Nicole Skoetz
Dr. Annamarie Strieder

Dr. Jana Barinoff

Prof. Dr. Daniel Reimer
Prof. Dr. Christoph WohImuth

Prof. Dr. Viola Heinzelmann -Schwarz

Prof. Dr. Monika Hampl
Dr. Martin C. Koch

Neben den o.g. Fachgesellschaften war zunachst auch die Deutsche Gesellschatt fur
Zytologie (DGZ) mit einem Mandatstrager vertreten. Dieser legte dann jedoch bedau-
erlicherweise sein Mandat nieder, ein Nachfolger konnte bis zuletzt nicht gefunden
werden. Di e Zytologie wurde jedoch durch die Arbeitsgemeinschaft zytologisch tati-
ger Arzte in Deutschland (AZAD) vertreten.

Weitere eingeladene Fachgesellschaften, die aufgrund fehlender Ressourcen keinen

Vertreter benannt haben:

= =4 —a -

hilfe (DGPFG)

= =4 —a A

(BNGO)

Deutscher Verband fiir Physiotherapie (ZVK)

Arbeitsgemeinschatft fur Psychoonkologie in der DKG (PSO)

European Society of Gynaecological Oncology (ESGO)

Deutsche Gesellschaft fir Psychosomatische Frauenheilkunde und Geburts-

Deutschen Gesellschaft fiir Sexualmedizin und Sexualpsychologie (DGSMP)
DGf Medizinische Informatik, Biometrie und Epidemiologie e.V. (GMDS)

DGf Allgemeinmedizin und Familienmedizin e.V. (DEGAM)

Berufsverband Niedergelassener Gynékologischer Onkologen in Deutschland

AuRerdem wurde die VulvaKarzinom  -Selbsthilfegruppe eingeladen, diese hatte sich

jedoch mittlerweile aufgeldst.

© Leitlinienprogramm Onkologie |
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1.9 Zusammensetzung der Leitliniengruppe 19

193 Arbeitsgruppen
Tabe2|l &rbeitsgruppe
Arbeitsgruppe Mitglieder der Arbeitsgruppe
AG 1: Epidemiologie und Risikofak- Dr. Jana Barinoff, Prof. Dr. Stefanie Klug
toren Prof. Dr. Rolf Ackermann, Prof. Dr. Thomas Iftner, Harriet

Langanke, Prof. Dr. Ulrike Wieland

AG 2: Pravention und Friherken- Prof. Dr. Christian Dannecker, Prof. Dr. Julia Gallwas
nung Dr. Birgitta Bartel, Prof. Dr. Monika Hampl, Prof. Dr. Stefanie
Klug, PD Dr. Volkmar Kuppers, Dr. Annamarie Strieder

AG 3: Versorgungsstrukturen und PD Dr. Volkmar Kuippers, Prof. Dr. Philipp Soergel

Diagnostik Dr. Carolin Bérner, Prof. Dr. Tanja Fehm, Prof. Dr. Thomas
Kroncke, PD Dr. Volkmar Kuppers, Prof. Dr. Constantin Lapa,
Dr. Ernst Oberlechner

AG 4: Pathologie Prof. Dr. Ramona Erber, Prof. Dr. Lars -Christian Horn
Dr. Carsten Boing, PD Dr. Paul Gaf3, Dr. Peer Hantschmann,
Prof. Dr. Thomas lIftner, Prof. Dr. Hans  -Georg Schniirch, Prof.
Dr. Ulrike Wieland

AG 5: Therapie der VIN und des M. PD Dr. Paul Gaf3, Dr. Martin C. Koch

Paget Prof. Dr. Andreas Arkudas, Prof. Dr. Ricarda M. Bauer, Prof.
Dr. Christian Dannecker, Dr. Martina Gropp -Meier, Dr. Peer
Hantschmann, PD Dr. Rudiger Klapdor, Prof. Dr. Alexander
Kreuter, Prof. Dr. Sven Mahner, Dr. Ernst Oberlechner, Prof.
Dr. Philipp Soerge |, PD Dr. Dr. Christoph Wallner

AG 6: Operative Therapie des Kar- Prof. Dr. Monika Hampl, Prof. Dr. Christoph WohImuth

zinoms Prof. Dr. Andreas Arkudas, Prof. Dr. Ricarda M. Bauer, Prof.
Dr. Christian Dannecker, Dr. Martina Gropp -Meier, PD Dr.
Rudiger Klapdor, Prof. Dr. Sven Mahner, Prof. Dr. Philipp So-
ergel, PD Dr. Dr. Christoph Wallner, Prof. Dr. Linn Wélber

AG 7: Operative Therapie der Lym- Prof. Dr. Hans -Georg Schnirch, Prof. Dr. Linn Wélber
phabflusswege Prof. Dr. Christian Dannecker, Prof. Dr. Michael Flentje, Prof.
Dr. Michael Friedrich, Prof. Dr. Viola Heinzelmann -Schwarz,

PD Dr. Rudiger Klapdor, Prof. Dr. Constantin Lapa, Dr. Ernst
Oberlechner, Iver Petersen

AG 8: Radiotherapie und Radioche- PD Dr. Stefanie Corradini, Prof. Dr. Cordula Petersen

motherapie PD Dr. Nathalie Arians, Prof. Dr. Michael Flentje, Dr. Yvonne
Goy, Dr. Volker Hagen, Dr. Peer Hantschmann, Prof. Dr. Linn
Wolber, Marcus H. Zimmermann

AG 9: Patientinnenaufklarung, Sup- Dr. Lukas Kasmann, Prof. Dr. Dirk Vordermark
portive Therapie, Psychoonkologie Dr. Johann Ahn, PD Dr. Carolin Hack, Claudia Jasper, Sabine
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Arbeitsgruppe Mitglieder der Arbeitsgruppe

und Lebensqualitat, Rehabilitation, Kirton, Dr. Petra Klose, Dr. Martin C. Koch, Prof. Dr. Alexan-

Integrative Therapie, Palliativmedi- der Kreuter, Kerstin Paradies, PD Dr. Elisabeth C. Sturm -In-

zinische Begleitung wald, Anne Taubert, PD Dr. Fabinshy Thangarajah

AG 10: Systemische Therapie, Prof. Dr. Tanja Fehm, PD Dr. Fabinshy Thangarajah

Nachsorge, lokoregionare Rezidive Dr. Jana Barinoff, Prof. Dr. Ricarda M. Bauer, Dr. Carsten B6-

und Fernmetastasen ing, Dr. Carolin Bérner, PD Dr. Paul Gaf3, Dr. Volker Hagen,
Dr. Martin C. Koch, Prof. Dr. Thomas Kréncke, Prof. Dr.
Constantin Lapa, Prof. Dr. Anne Letsch, Prof. Dr. Sven Mah-
ner, Prof. Dr. Christ oph WohImuth

AG Qualitatsindikatoren Dr. Jana Barinoff, PD Dr. Stefanie Corradini, Prof. Dr. Chris-
tian Dannecker, Claudia Jasper, Sabine Kirton, Prof. Dr. Sven
Mahner, Prof. Dr. Hans -Georg Schnirch, Prof. Dr. Philipp So-
ergel

AG Patientinnenleitlinie Dr. Jana Barinoff, Prof. Dr. Christian Dannecker, Claudia Jas-

per, Sabine Kirton, Dr. Martin C. Koch, Prof. Dr. Anne Letsch,
Prof. Dr. Linn Wolber

Arbeitsgruppenleiter sind fett markiert.

194

195

1.9.6

Weitere Beteiligte (ohne Stimmrecht)
PD Dr. Fabinshy Thangarajah (Autorin)

Prof. Dr. Tanja Fehm (Autorin)
Prof. Dr. Peter Mallmann (Autor)

Leonie Czisch (wissenschaftliche Mitarbeiterin 09/2022 - 05/2023)

Patientenbeteiligung

An der Erstellung der Leitlinie waren Sabine Kirton und Claudia Jasper als Vertreterin-
nen der Patientenorganisation Frauenselbsthilfe Krebs e. V. (FSH) beteiligt.

Methodische Begleitung

Die methodische Begleitung erfolgte durch das Leitlinienprogramm Onkologie und
die Arbeitsgemeinschaft der Wissenschatftlichen Medizinischen Fachgesellschaften
eV.:

1  Dr. Monika Nothacker, MPH (AWMF -Institut fir Medizinisches Wissensma-
nagement (AWMF -IMWi)

1  Dr. Susanne Blodt, MScPH (AWMF -Institut fir Medizinisches Wissensmanage-
ment (AWMF -IMWi)

1  Dr. Markus Follmann, MPH, MSc, Office des Leitlinienprogramms Onkologie
c/o DKG
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Dipl. -Soz.Wiss Thomas Langer, Office des Leitlinienprogramms Onkologie c/o
DKG

Dipl. Biologe Gregor Wenzel, Office des Leitlinienprogramms Onkologie c/o
DKG

1.9.7 Auftragnehmer der Leitliniengruppe

il

Prof. Dr. Nicole Skoetz, Dr. Claire lannizzi, Nina Kreuzberger (Institut fiir Of-
fentliches Gesundheitswesen, Universitat zu Kdln) fur die systematische Lite-
raturrecherche einiger Schlusselfragen und die anschlieRende Evidenzbewer-
tung inklusive Erstellung de s Evidenzberichts. Auch die Evidenzbewertung
einiger durch die Leitliniensteuergruppe systematisch recherchierten Stu-
dien wurde durch Prof. Skoetz und ihr Team vorgenommen. Néheres dazu

kann dem Leitlinienreport entnommen werden.

Annika Oeser, Sarah Messer (Institut fir Offentliches Gesundheitswesen) fiir

die Erstellung der Patientinnenleitlinie

Dr. Martin Utzig, Dr. Birgit Klages (Deutsche Krebsgesellschaft) fur die Erstel-
lung der Qualitatsindikatoren
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1.10 Abkurzungsverzeichnis
Tabed |l &Abk¢grzungen

Abkiirzung

18-FDG

18F-FDG PETCT

95%-KI

ABO

ABO

ADT

AG

AG CPC

AGO

AGSMO

AIDS

AlIO

AOP

ARO

ASMR

ASR

AUC

AWMF

AZAD

BDP

Erlauterung

18 -Fluordesoxyglucose

Fluorine -18 -Fluordesoxyglucose Positron -Emissionstomographie

95% Konfidenzintervall

Arbeitsgemeinschaft Bildgebung in der Onkologie (DKG)

Working Group on Imaging in Oncology (DKG)

Arbeitsgemeinschaft Deutscher Tumorzentren

Arbeitsgruppe

Arbeitsgemeinschaft Zervixpathologie und Kolposkopie (DGGG)

Arbeitsgemeinschaft fir Gynakologie in der DKG

Arbeitsgemeinschaft Supportive Malnahmen in der Onkologie

Acquired Immune Deficiency Syndrome

Arbeitsgemeinschaft Internistische Onkologie der DKG

Arbeitsgemeinschaft Onkologische Pathologie (DKG)

Arbeitsgemeinschatft fir Radiologie in der DKG

altersstandardisierten Mortalitatsrate

altersstandardisierten Inzidenzrate

Flache unter der Kurve (engl.: Area Under the Curve)

Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften e.
V.

Arbeitsgemeinschaf zytologisch tatiger Arzte in Deutschland

Bundesverband Deutscher Pathologen

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026



1.10 Abkirzungsverzeichnis 23

Abkiirzung

BLFG

BMG

BMI

BMI

BNGO

BVDST

BVF

bzgl.

bzw.

CAM

CAP

cCR

CEMRT

CEBM

CHT

CIN

CIS

CNB

Col

CSS

CT

Erlauterung

Bundesarbeitsgemeinschaft Leitender Arztinnen und Arzte in der Frauenheilkunde
und Geburtshilfe e. V.

Bundesministerium fur Gesundheit

Body-Mass-Index

Body mass index

Berufsverband Niedergelassener Gynakologischer Onkologen in Deutschland
Berufsverband Deutscher Strahlentherapeuten e.V.

Berufsverband der Frauenérzte

bezuglich

beziehungsweise

complementary and alternative medicine, Komplementar - und Alternativmedizin
College of American Pathologists

Complete clinical response (vollstéandige klinische Remission)
kontrastmittelgestitzte Magnetresonanztomographie

Centre for Evidence -Based Medicine (Oxford, UK)

Chemotherapie

Cervicale Intraepitheliale Neoplasie

Carcinoma in situ

Core Needle Biopsy

Conflict of Interest

krebsspezifisches Uberleben (cause specific survival)

Computertomographie
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Abkiirzung

DDG

DEGRO

DEGUM

DELBI

DET

DEVIL

DFS

DGAV

DGGG

DGHO

DGN

DGP

DGP

DGU

DKG

DKH

DRG

DSS

dVIN

DVSG

DWI

Erlauterung

Deutsche Dermatologische Gesellschaft (DDG)

Deutsche Gesellschaft fiir Radioonkologie

Deutsche Gesellschatft fir Ultraschall in der Medizin

Deutsches Leitlinienbewertungsinstrument

Datensparsame Einheitliche Tumordokumentation

Differentiated Exophytic Vulvar Intraepithelial Lesion

Krankheitsfreies Uberleben (engl. disease  -free survival)

Deutsche Gesellschaft fur Allgemein - und Viszeralchirurgie

Deutsche Gesellschaft fur Gynékologie und Geburtshilfe

Deutsche Gesellschaft flir Himatologie und Onkologie

Deutsche Gesellschaft fir Nuklearmedizin

Deutsche Gesellschaft fiir Palliativmedizin e.V.

Deutsche Gesellschaft fir Pathologie

Deutsche Gesellschaft fiir Urologie e.V.

Deutsche Krebsgesellschaft e.V.

Stiftung Deutsche Krebshilfe

Deutsche Rontgengesellschaft

krankheitsspezifisches Uberleben (disease  -specific survival)

differenzierte Vulvare Intraepitheliale Neoplasie

Deutsche Vereinigung fir Soziale Arbeit im Gesundheitswesen

Diffusion -weightend imaging
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Abkiirzung Erlauterung

EBM Evidenzbasierte Medizin

ECSVD European College for the Study of Vulval Disease

ED Einzeldosen

EFC European Federation for Colposcopy

EK Expertenkonsens (siehe zur Erlduterung Kapitel "Expertenkonsens" unter "Grundla-

gen der Methodik")

EORTC European Organisation for Research and Treatment of Cancer
EQ-5D European Quality of Life 5 Dimensions

ESGO European Society of Gynaecological Oncology

FDG Fluordesoxyglucose

FDG-PET Fluorodeoxyglucose positron emission tomography

FIGO Fédération Internationale de Gynécologie et d'Obstétrique

FNA Feinnadelaspiration

FNA Fine-needle aspiration

FNAB Feinnadelaspirationsbiopsie

FNAC Feinnadelaspirationszytologie / fine  -needle aspiration cytology
G-BA Gemeinsamer Bundesausschuss

G-I-N Guidelines International Network

GD Gesamtdosis

GEKID Gesellschaft der epidemiologischen Krebsregister in Deutschland
gof. gegebenenfalls

GKFP Gesetzliches Krebsfriiherkennungsprogramm
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Abkiirzung Erlauterung

GKV Gesetzliche Krankenversicherung

GOG Gynecologic Oncology Group

GoR Grade of recommendation

Gy Gray

HDR High dose rate

HE-Féarbung Hamatoxylin -Eosin-Farbung

HIV Humanes Immunschwéche -Virus / Human Immunodeficiency Virus

HPV Humanes Papillomavirus

HR Hazard Ratio

HR-HPV Hochrisiko -Genotypen des Humanen Papilloma  -Virus

HSIL High Grade Squamous Intraepithelial Lesion

i.d.R. In der Regel

i.v. intravenos

ICCR International Collaboration on Cancer Reporting

ICD-10 Internationale Klassifikation der Krankheiten, 10. Revision

ICF International Classification of Functioning, Disability and Health

ICG Indocyaningriin

IHC Immunhistochemie

IK Interessenkonflikt

IMRT intensitdtsmodulierte Strahlentherapie (engl.: intensity -modulated radiation
therapy)

IORT Intraoperative Radiotherapie
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Abkiirzung Erlauterung

IQWIG Institut fir Qualitat und Wirtschaftlichkeit im Gesundheitswesen
ISSVD International Society for the Study of Vulvovaginal Disease
ITC Isolierte Tumorzellen

JUR Jahresuberlebensrate

k.a. keine Angaben

KFRG Krebsfriherkennungs - und dregistergesetz

KOF Korperoberflache

KOK Konferenz onkologischer Kranken - und Kinderkrankenpflege, AG in der DKG
KPE komplexe Physikalische Erstauungstherapie

LC Local control (lokale Kontrolle)

LEEP Loop Electrical Excision Procedure

LK Lymphknoten

LL Leitlinie

LNE Lymphonodektomie/ Lymphadenektomie

LoE Level of Evidence

LR likelihood ratio (dt.: Wahrscheinlichkeitsverhaltnis)

LS Lichen sclerosus

LSIL Low Grade Squamous Intraepithelial Lesion

MBA morphometrische bindre Bewertung

MD Medizinischer Dienst

MFS metastasis -free survival
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Abkiirzung

MIO

MRT

MUP

n.s.

NACT

NAKOS

NCCN

NCDB

NCP

NGC

NICE

NIH

NII

Node -RADS

NOS

NPV

OEGGG

oL

OMD

OoP

OR

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Erlauterung

Maligne gastrointestinale Obstruktion

Magnetresonanztomographie

morphometrisches Ultraschallmuster

not significant

neoadjuvante Chemotherapie

Nationale Kontakt - und Informationsstelle zur Anregung und Unterstiitzung von
Selbsthilfegruppen

National Comprehensive Cancer Network
National Cancer Database (USA)
National Cancer Plan

National Guideline Clearinghouse (USA)
National Institute for Health and Care Excellence

National Institutes of Health

Nodi lymphatici

Node Reporting and Data System

Not otherwise specified

negativ pradiktiver Wert / negative predictive value
Osterreichischen Gesellschatft fiir Gynékologie und Geburtshilfe
Leitlinienprogramm Onkologie

Oligometastasierte Erkrankung

Operation

Chancenverhéltnis (engl.: odds -ratio)
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Abkiirzung

oS

Pap

PDT

PET

PET/CT

PFS

PICO

PPV

PR

Prio

PTV

RCHT

RCT

RF

RFS (eng)

RKI

R6-Thorax

ROC-Kurve

RR

SAPV

Erlauterung

Gesamtuiberleben (engl.: overall survival)

zytologischer Abstrich nach Papanicolaou

Photodynamische Therapie

Positronen -Emissions -Tomographie

Positronen -Emissions -Tomographie/Computertomographie

progressionsfreies Uberleben (engl.: progression -free survival)

Population, Intervention, Comparison, Outcome

Positiv pradiktiver Wert (engl.: positive predictive value)

Partial remission, partielle Remission

Arbeitsgemeinschaft Pravention und integrative Onkologie

Planning target volume

Qualitatsindikator

Simultane Radiochemotherapie

Randomisierte kontrollierte Studie (engl. randomized controlled trial)

Risikofaktor

relapse -free survival, recurrence free survival

Robert Koch -Institut

Rontgenthorax

Receiver-Operating -Characteristic Kurve

Relatives Risiko

Spezialisierte Ambulante Palliativversorgung

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026

29



1.10 Abkirzungsverzeichnis

Abkiirzung Erlauterung

SCC squamous cell carcinoma

SGB Sozialgesetzbuch

SGO Society of Gynecologic Oncology

SIGN Scottish Intercollegiate Guidelines Network

SIR Standardisierte Inzidenzrate

SLN Sentinel 4.ymphknoten

SLN Sentinel Lymph Node (dt.:  Sentinel -Lymphknoten)
SLNB Sentinel -Lymphknotenbiopsie (sentinel lymph node biopsy)
SNLE/B Sentiellymphknotenexzision/biopsie

s0g. sogenannt

Sono Sonographie

SOP Standard operating procedure

SPECT Single -Photon -Emissionscomputertomographie

SR Systematic review

SR Uberlebensrate, Survival Rate

SROC summarische ROC -Kurve

STD Sexually transmitted disease

STIKO standige Impfkommission des Robert ~ -Koch -Institut
TILs tumorinfiltrierende Lymphozyten

TNM TNM-Klassifikation

TNM-Klassifika- Klassifikation nach T=Tumor, N=Nodes, Lymphknoten und M=Metastasen (Tumor
tion Nodes -Metastases)
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s

Abkirzung Erlauterung

TVS Transvaginalsonographie

u.a. unter anderem

vicC Union international contre le cancer

uVIN usual type vulvar intraepithelial neoplasia

VAAD Vulvar Acanthosis with Altered Differentiation

ValN Vaginal intraepithelial neoplasia

VAM Vulvar Aberrant Maturation

vaVIN verruciform acanthotic Vulvar Intraepithelial Neoplasia

VEGF Vascular endeothelial growth factor

VIN Vulvére intraepitheliale Neoplasie

VMAT volumenadaptierte Strahlentherapie (engl.: volumetric modulated arc therapy)
VSCC vulvar squamous cell carcinoma (Plattenepithelkarzinom der Vulva):
WHO World Health Organization
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2 Einflhrung

2.1 Geltungsbereich und Zweck

2.1.1 Zielsetzung und Fragestellung

Die nun erstmals vorliegende S3  -Leitlinie zielt weiterhin v.a. auf die Unterstiitzung
von Arzten im medizinischen Entscheidungsprozess durch evidenzbasierte und for-
mal konsentierte Empfehlungen. In erster Linie soll den onkologisch téatigen Berufs-
gruppen in  Praxis und Klinik eine akzeptierte und fundierte Entscheidungshilfe fir die
Auswahl und Durchfiihrung geeigneter Malinahmen zur Diagnostik, Therapie und
Nachsorge der Patientin mit Vulvakarzinom und seiner Vorstufen zur Verfigung ge-
stellt werden.

Zugleich soll durch die  vorliegende Leitlinie eine aktualisierte Grundlage fur die ge-
zZielte arztliche Aus -, Fort - und Weiterbildung unter Beriicksichtigung der Leitlinien-
empfehlungen bereitgestellt werden. So kann die Versorgungssituation von betroffe-
nen Patientinnen auf der Grundlage  aktueller Studien und Erkenntnisse der evidenz-
basierten Medizin durch die Leitliniendisseminierung weiter verbessert werden.

Ein wichtiges Ziel ist zudem die Aufklarung der betroffenen Patientinnen und ihrer
Angehdorigen Uber die Erkrankung. Das Vulvakarzinom ist eine in der Gesellschaft wei-
terhin recht unbekannte Tumorerkrankung und zudem mit Scham behaftet. Qualitativ
hochwerti ge Informationen sind selten. Deshalb soll insbesondere durch die Patientin-
nen-Leitlinie aktualisiertes, umfassendes und gut verstandliches Informationsmaterial

fur Betroffene und Angehdorige zur Verfiigung gestellt und so das Konzept des

as hadeeigionmaki ngo, also eines m°glichst gemei nsame.]
prozesses auf Augenhdhe, unterstiitzt werden. Dies legt die Basis fiir eine individuell
stadienadaptierte, den Patientinnenwunsch respektierende, qualitatsgesicherte Thera-

pie. Die Zielorientierung der S3-Leitlinie zum Vulvakarzinom beinhaltet die Informa-

tion und Beratung von Frauen Uber die Diagnostik (klinisch, apparatetechnisch oder
operativ), die verschiedenen Therapieoptionen (Operation, Bestrahlung, medikamen-

tose Behandlung) und insbesondere de  ren zeitliche und modulare Kombinationen in
den verschiedenen Stadien der Erkrankung, d. h. Prékanzerosen, friihe Stadien, fort-
geschrittene Stadien und Palliativsituation.

Das soll durch folgende konkrete Zielsetzungen verwirklicht werden durch:

1 die Vereinheitlichung von Diagnostik, Therapie und Nachsorge der Patientin-
nen mit Prékanzerosen und die Beratung hierzu insbesondere von Hochrisiko-
gruppen.

1 die Optimierung und Vereinheitlichung von Diagnostik, Therapie und Nach-
sorge der Patientinnen mit friihen und fortgeschrittenen invasiven Stadien.
Hier wird u.a. groRer Wert auf die bildgebende Diagnostik, die Therapieent-
scheidung bzgl. des AusmaRes der Lym  phonodektomie, den Stellenwert der
Strahlentherapie und die Mdglichkeiten der rekonstruktiven operativen Thera-
pien gelegt.

1 die Erarbeitung eines differenzierten Vorgehens bzgl. der Therapie der Lym-
phabflussgebiete je nach Ausgangssituation und histologischem Befund.
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2.1.2

2.1.3

1 die Optimierung der Versorgungssituation und einer interdisziplindren Bera-
tung beziiglich Diagnostik und Therapie in der Rezidivsituation, die den Um-
gang mit palliativen Krankheitsstadien einschlief3t.

1 die verbesserte psychosoziale und psychoonkologische Betreuung und Reha-
bilitation in allen Krankheitsstadien, die auf die spezifischen belastenden As-
pekte einer Vulvakarzinom  -Erkrankung eingehen und sich insbesondere den
haufig lebenslangen kérperlichen un  d psychosozialen Einschrdnkungen der
Betroffenen widmet, die aus den verschiedenen Therapien resultieren.

1 die Rehabilitationsmalnahmen, die Nachsorge, die Palliativtherapie und die
psychoonkologische Begleitung. Diese ist beim Vulvakarzinom, das das Kor-
perbild, grundlegende Korperfunktionen und das Sexualleben der Frauen in
relevantem Ausmalle verandert, von gr  of3er Bedeutung.

1 die Erstellung von Qualitatsindikatoren und damit die Etablierung eines Quali-
tatsstandards zur Sicherstellung einer individuell zugeschnittenen Therapie
nach aktuellem Stand der Wissenschaft und als fundierte Grundlage fir Quali-
tatsmanagementsysteme und fi  r Zertifizierungsverfahren von Gynékologi-
schen Krebszentren.

1 die Unterstiitzung klinischer Krebsregister bei der Dokumentation von Epide-

miologie und Verlauf der Vulvakarzinom -Erkrankung und seiner Vorstufen.

Adressaten

Die interdisziplinare Leitlinie zum Vulvakarzinom umfasst die Diagnostik, Therapie

und Nachsorge von Patientinnen mit Prakanzerosen und invasiven Karzinomen der
Vulva. Der Anwendungsbereich der Leitlinie umfasst den ambulanten und den statio-
naren Versorgun gssektor und die Rehabilitation: Die Erkennung von Frithsymptomen
und die Nachsorge liegt grof3tenteils im Arbeitsbereich der niedergelassenen Kolle-
gen, wahrend die operative Behandlung im stationaren Bereich stattfindet. Die Strah-
lentherapie und die medikam  entdse Systemtherapie konnen in beiden Sektoren
durchgefihrt werden.

Die Leitlinie richtet sich an niedergelassene sowie in der Klinik tétige Gynakologen in
Deutschland, Osterreich und der Schweiz, sowie Epidemiologen, Pathologen, Virolo-
gen, Zytologen, Urologen, Dermatologen, Allgemein - und Viszeralchirurgen, Plasti-
sche Chirurgen, (Hamato -)Onkologen, Gynéakologische Onkologen, Onkologische
Krankenpfleger, Radiologen, Radioonkologen, Nuklearmediziner, Strahlentherapeu-

ten, Integrativmediziner und Palliativmediziner und nicht zuletzt an betroffene Patien-
tinnen selbst. AuRBerdemr ichtet sich die Leitlinie an Beschéftigte in Deutschen Tumor-
zentren und im Bereich der Sozialen Arbeit im Gesundheitswesen.

Die Leitlinie dient auf3erdem zur Information fiir Psychoonkologen, Physiotherapeu-
ten, Pflegekréafte, gesundheitspolitische Einrichtungen und Entscheidungstrager auf
Bundes- und Landerebene, Zertifizierungseinrichtungen (z.B. OnkoZert), Kostentrager,
Angehéri ge von Betroffenen und die Offentlichkeit zur Information iiber gute medizi-
nische Vorgehensweise.

Gultigkeitsdauer und Aktualisierungsverfahren

Die S3-Leitlinie in der Version 1.01 befindet sich auf dem Stand vom 01.04.2026 und
ist bis zur néchsten Aktualisierung giiltig, maximal aber 5 Jahre bis zum 31.03.2031.
Vorgesehen sind regelméaRige Aktualisierungen, Bei dringendem Anderungsbedarf
werden Akt ualisierungen im Rahmen von Amendments umgesetzt. Kommentare und
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Hinweise fur den Aktualisierungsprozess sind ausdriicklich erwiinscht und kdnnen
an: vulvakarzinom@Ieitlinienprogramm  -onkologie.de adressiert werden.

2.2 Grundlagen der Methodik

Die methodische Vorgehensweise bei der Erstellung der vorliegenden Leitlinie sind im
Leitlinienreport und im Evidenzbericht dargelegt. Diese sind im Internet auf den Sei-
ten des Leitlinienprogramms Onkologie und den Seiten der AWMF frei verfligbar.

2.2.1 Schema der Evidenzgraduierung
In dieser Leitlinie wurde zur Klassifikation der Evidenz fiir die durch das Institut fur
Offentliches Gesundheitswesen, Universitat zu Kéln bewerteten Studien das GRADE
Schema verwendet. Naheres hierzu kann dem Leitlinienreport und dem Evidenzbe-
richt sowie den Evidenztabellen entnommen werden.

Fur die durch die Leitliniensteuergruppe bewerteten Studien wurde nach dem Schema
des Oxford Centre for Evidence -Based Medicine von 2011 bewertet, das methodische
Vorgehen kann dem Leitlinienreport entnommen werden.

Zwei Empfehlungen wurden der ESGO -Leitlinie "Guidelines for the Management of Pa-

tients with Vulvar Cancer" entnommen und sind daher nach dem "Infectious Dise-

ases Society of America -United States Public Health Service Grading System" bewer-

tet.

Des weiteren sind zwei Empfehlungen aus der S3 Leitlinie abDiagnostik, T
Nachsorge der Patientin mit Zervixkarzinemo, Ver
Nr. 032 -0330L) und weitere zweiausderS3 -Lei t |l i ni e aPalliativmedi zi.
miteine rnicht -hei | baren Krebserkrankungo, VersiNon 2. 2,

128 -0010L) Ubernommen. Da sie dort noch nach SIGN bewertet wurden, ist auch
diese Bewertung Ubernommen worden.

Tabed |l &€vi denzbewertung nach GRADE

Bezeich- Erlauterung
nung
§$8§§88§ Hohe Qualitat der Evidenz nach GRADE = Wir sind sehr sicher, dass der wahre Effekt

nahe bei dem Effektschéatzer liegt.

§8§8t Moderate Qualitat nach GRADE = Wir haben méaRig viel Vertrauen in den Effektschéat-
zer: Der wahre Effekt ist wahrscheinlich nahe bei dem Effektschatzer, aber es besteht
die Mdglichkeit, dass er relevant verschieden ist.

§Stt Geringe Qualitdt nach GRADE = Unser Vertrauen in den Effektschatzer ist begrenzt:
Der wahre Effekt kann durchaus relevant verschieden vom Effektschatzer sein.

Sttt Sehr geringe Qualitat nach GRADE = Wir haben nur sehr wenig Vertrauen in den Effekt-
schatzer: Der wahre Effekt ist wahrscheinlich relevant verschieden vom Effektschatzer.
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2.2.2

Tabei: |

Bezeichnung

A

Schema der Empfehlungsgraduierung

Die Methodik des Leitlinienprogramms Onkologie sieht eine Vergabe von Empfeh-
lungsgraden durch die Leitlinien  -Autoren waéhrend eines formalen Konsensusverfah-
rens vor. Dementsprechend wurden durch die AWMF moderierte strukturierte Konsen-
suskonferenzen durchge fiihrt (siehe AWMF -Regelwerk Leitlinien). Im Rahmen dieser
Prozesse wurden die Empfehlungen von den stimmberechtigten Mandatstragern for-

mal abgestimmt. Die Ergebnisse der jeweiligen Abstimmungen (Konsensstéarke) sind
entsprechend den Kategorien in Tabelle 5 den Empfehlungen zugeordnet.

In der Leitlinie werden zu allen evidenzbasierten Statements und Empfehlungen das
Evidenzlevel der zugrundeliegenden Studien sowie bei Empfehlungen zusétzlich die
Starke der Empfehlung (= Empfehlungsgrad) ausgewiesen. Hinsichtlich der Starke der
Empfehlung werden in dieser Leitlinie drei Empfehlungsgrade unterschieden (siehe
Tabelle 5), die sich auch in der Formulierung der Empfehlungen jeweils widerspie-
geln.

Die Empfehlungsgrade driicken den Grad der Sicherheit aus, dass der erwartbare Nut-

zen der Intervention den mdglichen Schaden aufwiegt (Netto -Nutzen) und die erwart-
baren positiven Effekte ein fir die Patientinnen relevantes Ausmalf? erreichen. Im Fall

von Nega tivempfehlungen (soll nicht) wird entsprechend die Sicherheit Uber einen
fehlenden Nutzen bzw. mdéglichen Schaden ausgedriickt. Bei der Graduierung der
Empfehlungen werden neben den Ergebnissen der zugrunde liegenden Studien d die
klinische Relevanz derind en Studien untersuchten Effektivitdtsmalie, die beobachte-
ten Effektstarken, die Konsistenz der Studienergebnisse & die Anwendbarkeit der Stu-
dienergebnisse auf die Patientenzielgruppe, die Umsetzbarkeit im arztlichen Alltag

oder ethische Verpflichtungen sowi e Patientenpraferenzen berticksichtigt, siehe auch
AWMFRegelwerk Leitlinien.

Empfehlungen sind thematisch bezogene handlungsleitende Kernséatze der Leitlinie,
die durch die Leitliniengruppe erarbeitet und im Rahmen von formalen Konsensusver-
fahren abgestimmt werden.

&chema der Empfehlungsgradui erung

Erlauterung

Starke Empfehlung fiir oder gegen ein Mal3nahme - verwendete Ausdrucksweise
= soll/soll nicht

Empfehlung fur oder gegen eine MaRnahme - verwendete Ausdrucksweise =

sollte/sollte nicht

offene Empfehlung (Option) bzgl. einer MalRnahme - verwendete Ausdrucksweise
= kann
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TabeB |l &destl egungen hinsichtlich der Konsensst2rke
Bezeichnung Erlauterung
Konsens > 75 -95% Zustimmung der Stimmberechtigten
Mehrheitliche Zustimmung > 50 -75% Zustimmung der Stimmberechtigten
Starker Konsens > 95% Zustimmung der Stimmberechtigten
Keine mehrheitliche Zustimmung < 50% Zustimmung der Stimmberechtigten
2.2.3 Statements

Als Statements werden Darlegungen oder Erlduterungen von spezifischen Sachverhal-
ten oder Fragestellungen ohne unmittelbare Handlungsaufforderung bezeichnet. Sie
werden entsprechend der Vorgehensweise bei den Empfehlungen im Rahmen eines
formalen Konsensusv erfahrens verabschiedet und kénnen entweder auf Studienergeb-
nissen oder auf Expertenmeinungen beruhen.

2.2.4 Expertenkonsens (EK)

Empfehlungen, zu denen keine systematische Literaturrecherche vorgenommen
wurde, werden als Expertenkonsens (EK) bezeichnet. In der Regel adressieren diese
Empfehlungen Vorgehensweisen der guten klinischen Praxis. Fur diese Empfehlungen
wurde keine systema tische Literaturrecherche durchgefiihrt. Die in den Hintergrund-
texten ggf. angeflihrten Studien wurden von den beteiligten Fachexperten ausge-
wahlt. Fur die Graduierung des Expertenkonsenses wurden keine Symbole bzw. Buch-
staben verwendet, die Stérke des Konse nspunktes ergibt sich aus der verwendeten
Formulierung (soll/sollte/kann) entsprechend der Abstufung in Tabelle 4.

2.2.5 Unabhangigkeit und Darlegung mdglicher Interessenkon-
flikte

Die Verwendung der durch die Deutsche Krebshilfe Giber das Leitlinienprogramm On-
kologie (OL) zur Verfligung gestellten Mittel sowie die Einholung, Bewertung und den
Umgang mit Interessenkonflikten innerhalb der Leitliniengruppe sind im Leitlinienre-
port darge legt.

An dieser Stelle méchten wir allen Autoren far ihre ausschlie3lich ehrenamtliche Mit-
arbeit an dem Projekt danken!
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3.1

37

Epidemiologie und Risikofaktoren

S. Ackermann, J. Barinoff, T. Iftner, S. Klug, H. Langanke, U. Wieland

Inzidenz

Im Jahr 2020 wurden eltweit  45.240 neue Félle des Vulvakarzinoms diagnostiziert.
Damit ist das Vulvakarzinom (ICD  -10 C51) die vierthdufigste gynékologische Krebsen-
titat , [3]. Der Anteil der Plattenepithelkarzinome liegt bei 90 - 95 %, wahrend nur 5
% Adenokarzinome sind. Im Jahr 2019 sind in Deutschland 3.292 neue Félle aufgetre-
ten, was zu einer altersstandardisierten Inzidenzrate (ASR) von 3,1 je 100.000
fuhrt, und somit deutlich ber der in den USA liegt (2,3 pro 100.000 im Jahr

2020) , [6], [7]. Ein auffalliger Anstieg der Inzidenz in Deutschland erfolgte in den
Jahren 1999 bis 2009 . Die Joinpoint Regression zeigt eine signifikante durch-
schnittliche jahrliche prozentuale Veréanderung von 3,3 %, wobei ein deutlicher An-

stieg zwischen 1999 und 2008 zu beobachten war, mit einem jahrlichen Anstieg um

7,26 %. Seitdem blieb die Inzidenzrate relativ stabil, was in dargestellt
ist. Unklar ist dabei, ob der Anstieg auf eine echte Zunahme der Inzidenz oder aber

auf ein gedndertes Meldeverhalten oder andere dokumentationsbezogene Verande-
rungen zuriickzufuhren ist
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3.2 Mortalitat 38

Die groRte Krankheitslast liegt sowohl global als auch in Deutschland nach wie vor bei
den tber 70 -Jahrigen, wobei der starkste Anstieg der Inzidenz in den vergangenen
Jahren in den jingeren Altersgruppen verzeichnet wurde , [8]. Auf die Alters-
gruppe der uber 70 -Jahrigen entfallen global knapp 47 % aller Neubildungen der
Vulva [3], wahrend es in Deutschland 57 % und in den USA 41 % sind

zeigt die Inzidenzraten in Deutschland und den USA nach Altersgruppen.
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3.2 Mortalitat

Weltweit verursachte das Vulvakarzinom im Jahr 2020 etwa 17.427 Todesfélle, was
einer altersstandardisierten Mortalitétsrate (ASMR) von 0,3 pro 100.000 entspricht

. In Deutschland ist diese mit 0,6 pro 100.000 doppelt so hoch und &hnlich
wie in den USA . Im Jahr 2020 wurden in Deutschland 973 Todesfélle dokumen-
tiert, wovon etwa 80 % in der Altersgruppe der tber 70 -Jahrigen auftraten . Welt-
weit entfielen dagegen weniger als 60 % auf diese Altersgruppe . Der Anstieg der
Mortalitét spiegelt vermutlich den Anstieg der Neuerkrankungen bis zum Jahr 2010
wider. Seit 2011 ist die Mortalitat des Vulvakarzinoms in Deutschland unverandert
geblieben (siehe )
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Uberlebensrate
Die Uberlebensrate hat sich in den letzten Jahrzehnten in den meisten Industrielander
nicht wesentlich verandert . In Deutschland ist die 5 -Jahres-Uberlebensrate (5-year
survival rate) mit 73 % vergleichbar mit denen in den nordeuropéischen Landern Da-
nemark (72 %), Finnland (70,6 %), Norwegen (71,5 %) und Schweden (72,9 %), sowie
Australien (74 %) und leicht iber den  en in den USA (69,2 %) , [8]. Wéhrend in Eu-
ropa die relative 5 -Jahres-Uberlebensrate im Zeitraum von 1999 bis 2007 bei 63 %
lag, gibt es zwischen den einzelnen Landern groRe Unterschiede, von 58 % in Oster-
reich bis 73 % in den Niederlanden . Die Uberlebensraten liegen beim Adenokarzi-
nom hoéher als beim Plattenepithelkarzinom und mit einem Gesamtuberleben (overall
survival, OS) von 70 - 93 % nach 5 Jahren bei nicht befallenen Lymphknoten deutlich
hoher als bei Tumoren mit Lymphknoten -Befall (25 - 41 %)
3.3 Humane Papillomviren

Humane Papillomviren (HPV) sind ursachlich an der Entstehung einer Vielzahl von
Krebsarten beteiligt, wobei die aktuell iber 200 bekannten Arten grundséatzlich in
Hochrisiko -Typen, die hauptséchlich fir bésartige Neubildungen verantwortlich sind,
und Niedri grisiko -Typen, die in der Regel nicht maligne Tumoren wie Genitalwarzen,
aber auch Hautwarzen an Handen und FiRen verursachen kénnen, klassifiziert wer-
den , , , , ,

Am besten erforscht ist der Zusammenhang von HPV und dem Zervixkarzinom, das in
fast allen Fallen durch eine persistierende Infektion mit HPV Hochrisiko -Typen verur-
sacht wird, in rund 70 % der Félle durch die HPV ~ -Typen 16 und 18

Der Anteil der Krebsfélle, die auf eine HPV  -Infektion zurlickgefuhrt werden kénnen,
variiert stark je nach Krebsentitét (siehe ).
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Beim Vulvakarzinom kommen Studien in verschiedenen Landern zu unterschiedlichen
Ergebnissen bzgl. des Anteils der HPV  -assoziierten Krebsfélle. Eine Metaanalyse aus
dem Jahr 2023, welche 91 Studien berticksichtigte, ermittelte eine gepoolte Pravalenz

von 39, 1 % fur HPV im Tumorgewebe der Vulva , was vergleichbar ist mit den Er-
gebnissen aus frilheren systematischen Ubersichtsarbeiten , . Bei intraepithe-
lialen Neoplasien betrug der Anteil sogar 76,1 %. Der gré3te Anteil entfallt hierbei auf

HPV 16, welcher in 78,1 % der HPV -assoziierten Félle vorlag. Es wurden allerdings er-
hebliche regionale Unterschiede festgestellt. Die héchste Pravalen z von HPV 16 wurde
in Ozeanien mit 89 % ermittelt, wahrend in Slidamerika 54,3 % festgestellt wurde. In

den USA schwankt der Anteil in von HPV  -assoziierten Krebsféllen in verschiedenen
Untersuchungen zwischen 27 % und 76 % . Auch innerhalb Europas zeigen sich
Unterschiede, so wurden in Danemark und Polen ahnliche Pravalenzen von HPV im
Tumorgewebe von Vulvakrebs ermittelt, mit Werten von 42,1 % bzw. 45 % ,

In den Niederlanden, Osterreich und Spanien hingegen waren die festgestellten Pré-

valenzen etwas geringer und betrugen 34,6 %, 23 % und 18,3 % , , .In
Deutschland wurde auf Basis von Metaanalysen und Fallserien der Anteil der durch
HPV verursachten Falle von Vulvakrebs auf 18 % geschétzt . Dabei ist zu beach-

ten, dass der Anteil HPV -assoziierter Karzinome in jingeren Altersgruppen deutlich
hoher ist und diese die Mehrzahl der Falle in Landern mit niedrigem und mittlerem
Einkommen ausmachen

Die meisten Studien haben ergeben, dass HPV  -assoziierte Neoplasien der Vulva, ver-
gleichbar mit Kopf -Hals-Tumoren, eine bessere Prognose aufzeigen als nicht HPV -
assoiziierte Tumoren , , , , ,

Allerdings wurden in einzelnen Studien dhnliche Charakteristiken und Uberlebensra-

ten bei HPV -unabh&ngigen Tumoren festgestellt , , . Ein systematischer
Review, der die Ergebnisse von acht Studien Uberwiegend guter Qualitét zur Untersu-

chung des Zusammenhangs zwischen HPV  -Status und Uberlebenswahrscheinlichkeit

bei Patientinnen mit Vulvakarzinom zusammenfasst, zeigte ein signifikant héh eres OS
bei HPV-assoziierten Karzinomen (HR =0,64; 95% -KlI: 0,47 - 0,87)
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Tabel |l &er gl eaxsho HiPiVert @amabmd ngP\ger Vul vakar zi

modi fiziert nach Singh & Gilks 2020.
HPV-assoziiert HPV-unabhéngig
Alter 40 - 60 Jahre 50 - 70 Jahre
Atiologie (Hochrisiko -) HPV-Infektion chronische Entziindungen
(Lichen sclerosus, Lichen
planus)
Vorstufe hochgradige intraepitheliale differenzierte intraepitheliale
Plattenepithel -Lasion (VIN 2/3) Neoplasie der Vulva
uVIN dVIN
Biomarker Expression pl6 p53 (meistens)
Prognose generell glinstig weniger glnstig

Generell kébnnen Karzinome der Vulva sowohl HPV  -assoziiert als auch HPV -unabhéan-
gig auftreten, wobei letztere haufig mit Lichen sclerosus assoziiert sind und Vorlaufer
differenzierte vulvare Epithel  -L&sionen (dVIN) darstellen (siehe ). Im Gegen-
satz dazu treten HPV -assoziierte Karzinome haufig als basaloide oder verrukése Neu-
bildungen mit vulvaren intraepithelialen Neoplasien (uVIN) als Vorstufe auf

HPV bei Transpersonen

Einige wenige Studien berichten je nach Region, Testverfahren und zytologischem Be-
fund von unterschiedlichen HPV  -Pravalenzraten bei Trans -Méannern, die bei der Geburt
als weiblich eingestuft worden waren , , , , ,

Die Schatzungen der Prévalenz von Hochrisiko  -HPV lagen insgesamt zwischen 8,0 %
und 18,8 % , , , , und bei Personen mit normalem Zytologiebe-

fund zwischen 4,3 % und 16,7 % , , . Die HPV -Préavalenz bei Personen mit
abnormalem Zytologiebefund lag zwischen 0 % und 80 % , , . Eine Studie

berichtete eine flinffach héhere Wahrscheinlichkeit fiir eine aktuelle Hochrisiko -HPV-

Infektion bei Personen, die im letzten Jahr sexuell aktiv waren (rezeptiver penil -vagi-
naler Sex) . Eine Studie aus El Salvador, in der ein HPV -Selbsttest verwendet
wurde, berichtete Uiber eine Hochrisiko -HPV-Rate von 13,0 % . Eine weitere Studie
aus ltalien, in der der Linear Array Genotypisierungstest verwendet wurde, fand bei
Transgender -Mannern in einem klinischen Umfeld eine Niedrigrisiko -HPV-Pravalenz
von 7,1 % . Insgesamt umfassten die Studien, die zumeist in den USA durchge-

fuhrt wurden, zwischen 8 und 132 Teilnehmer , , , . Sie basierten auf
klinischen Stichproben, daher ist die Verallgemeinerbarkeit fraglich.

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026

nome.



3.4 Modifizierbare und nicht -modifizierbare Risikofaktoren fir VIN und Vulvakarzinom 42

34 Modifizierbare und nicht -modifizierbare Risikofak-
toren fur VIN und Vulvakarzinom

3.1 Evidenzbasiertes Statement 2026

ST Rauchen erhoht das Risiko fur zahlreiche HPV  -assoziierte anogenitale Karzinome
und deren Vorstufen, darunter auch das Vulvakarzinom und VIN.

Evidenzlevel 2:

2

Jamieson et al. 202Systematischer Review mit deutlichem Effekt bzgl. der Entwicklung einer VIN, n =
6.983 Brinton et al. 2017: Prospektive kontrollierte Kohortenstudie mit deutlichem Effekt bzgl. der Ent-
wicklung einer VIN3 oder eines Vulvakarzinoms, n = 201.469

Starker Konsens

In Landern mit hoher Pravalenz von Rauchenden steigen die Vulvakarzinom -Inzidenz-
raten seit dem Jahr 2000 wesentlich stérker an als in Landern mit niedriger Pravalenz
von Rauchenden (Anstieg 3,8 % versus 0,6 % pro Jahr) . Ein systematischer Review
von 29 Studien mit insgesamt 6.983 Patientinnen zeigte eine deutliche Risikoerho-
hung flr die Entwicklung einer VIN bei derzeitigen Raucherinnen (HR 3,88; RR 2,83)

. In einer groRen prospektiven kontrollierten Kohortenstudie aus den USA mit
201.469 Teilnehmerinnen und 13,8 Jahren Nachverfolgungszeit wurde flr derzeitige
Raucherinnen sowohl ein erhéhtes Risiko fir VIN3 (HR 3,88 (95% -KI 2,64 -5,72) als
auch fur das Vu Ivakarzinom (HR 1,86 (95% -KI 1,21 - 2,87) gezeigt, wobei dies insbe-
sondere fir HPV -assoziierte VIN/Vulvakarzinome galt . Auch in etlichen anderen
Studien war ein aktueller Raucherstatus mit einem erhéhten Risiko fur VIN/Vulvakarzi-
nom assoziiert, wobei die Odds Ratio (OR) / Hazard Ratio (HR) fuir VIN zwischen 2,83
und 6,4 lagen, und fur das Vulvakarzinom zwischen 1,86 und 4, 8 , , ,

, . Mehrere Studien zeigen bei steigender Anzahl gerauchter Zigaretten pro
Tag eine Erhdhung des Risikos fir hochgradige VIN und Vulvakarzinom (Dosisef-
fekt) , , . Einzelne Studien konnten keine Risikoerh6éhung fiir das Vulvakar-
zinom durch Rauchen finden , . Auch friihere Raucherinnen haben ein erhh-
tes Risiko fur VIN/Vulvakarzinom, wobei der Effekt hier weniger ausgeprégt ist als bei
gegenwartigen Raucherinnen (Vulvakarzinom: OR 1,8 (frihere Raucherinnen) versus
4,8 (gegenwartige Raucherinnen) , VIN3: HR 1,54 versus 3,88 ) und in einigen
Studien nur fir hochgradige VIN und nicht fiir das Vulvakarzinom nachweisbar war

, . Zu Rauchen als Risikofaktor fiir den extramammaren M. Paget der Vulva
lieRen sich in der Literatur keine Daten finden , ,
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3.2 Evidenzbasiertes Statement 2026

ST Mehrere Studien zeigen einen signifikanten positiven Zusammenhang zwischen
Raucherstatus und Rezidivhaufigkeit nach VIN  -Therapie.

Evidenzlevel 3: Jamieson et al. 2022: Systematischer Review ohne dramatischen Effekt

3

Starker Konsens

Ein systematicher Review von 29 Studien mit insgesamt 6.983 Patientinnen zeigte
eine Risikoerhdhung fir die Rezidivhaufigkeit von VIN bei Raucherinnen (OR 1,61)

. Eine Studie aus der Schweiz mit 411 Patientinnen mit hochgradiger VIN bzw. va-
ginaler intraepithelialer Neoplasie (ValN) und einer Rezidivrate von 29,9 % hat ge-
zeigt, dass Rauchen sowohl ein Risikofaktor fiir ein Rezidiv nach Therapie (OR 1,61,
95%-Kl 1,02 - 2,55) als auch fiir die Progression zum invasiven Karzinom ist (OR 2,97,

95%-Kl 1,16 - 7,60) . Eine retrospektive Studie zur Imiquimod -Therapie der VIN
mit 46 Patientinnen zeigte flr Raucherinnen im Vergleich zu Nichtraucherinnen eine
erniedrigte Ansprechrate . In einer Studie aus den USA mit 784 Patientinnen mit

hochgradiger VIN, von denen 26,3 % ein Rezidiv nach Therapie hatten, hatte der Rau-
cherstatus allerdings keinen Einfluss auf die Rezidivrate

3.3 Evidenzbasiertes Statement 2026

S-I- Frauen mit einem Body -Mass-Index (BMI) ab 30 kgmz, bzw. in einigen Studien ab
25 kgm?, haben ein erhéhtes Risiko fur die Entwicklung eines Vulvakarzinoms.

Evidenzlevel 2:

2

Coffey et al. 2016: Prospektive Kohortenstudie mit deutlichem Effekt

Starker Konsens

In der prospektiven Kohortenstudie von Coffey et al. ("The million women Study") liegt

das relative Vulvarkarzinom -Risiko fiir Frauen mit einem BMI von 25 -29 bei 1,19

(95%KI11,02 -1, 39) wund fg¢r Frauen mit ei-déas -2, O 30 b
jeweils im Vergleich zu Frauen mit einem BMI < 25 . Eingeschlossen wurden dabei

1,3 Millionen Frauen, die prospektiv verfolgt wurden, von denen 898 in einem Zeit-

raum von 14 Jahren (follow up) ein Vulvarkarzinom entwickelten. Nagel et al. be-

schreiben fur Frauen im hdchsten BMI  -Terzil (BMI -Mittelwert 29,7) im Vergleich zu

Frauen im niedrigsten BMI  -Terzil (Mittelwert 20,8) eine HR firr das Vulvakarzinom von

2,41 (95% -KI 1,23 - 4,77) . Eine prospektive Kohortenstudie von Brinton et al. un-

ter Einschluss von 201.469 Teilnehmerinnen zeigt
eine statistisch signifikant erhdhte HR fir das Vulvakarzinom (HR 1,62; 95% -KI 1,10 -

2,40), aber nicht fur VIN3 (HR 1,04  ; 95%-K1 0,69 - 1,57) . Auch Sherman et al.
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finden nur einen Einfluss des BMI auf das Vulvakarzinom (OR 2,9; 95% -KI 1,5 -5,8),
aber nicht auf eine hohergradige VIN . In zwei retrospektiven Studien von 303

bzw. 784 Frauen mit hochgradiger VIN wurden keine Unterschiede im BMI bei Patien-
tinnen mit und ohne Rezidiv nach Therapie gefunden , . Zum Zusammenhang
von BMI und dem Risiko fir die Entwicklung eines extramamméren M. Paget der Vulva
lieBen sich in der Literatur keine Daten finden , ,

Bzgl. des Zusammenhanges von Diabetes mellitus und VIN/Vulvakarzinom lasst sich

aus der aktuellen Literatur Folgendes ableiten: Frauen mit Diabetes haben im Ver-
gleich zu Frauen ohne Diabetes mdglicherweise ein leicht erhdhtes Risiko sowohl fiir
VIN2/3 als a uch fir die Entwicklung eines Vulvakarzinoms.

Hierzu zeigte eine Register -basierte Kohortenstudie mit tiber 2,5 Millionen Frauen aus
Danemark bei Frauen mit Diabetes im Vergleich zu Frauen ohne Diabetes ein erhth-

tes Risiko fur VIN2/3 (IRR 1,63; 95% -KI 1,41 - 1,88) und Vulvakarzinom (IRR 1,6; 95% -
K11,36 -1,91) . In einer friheren, prospektiven Kohortenstudie -Studie aus den
USA mit tber 201.000 Frauen und 170 Vulvakarzinom - sowie 198 VIN3 -Diagnosen
konnte Diabetes in der Anamnese allerdings nicht als Risikofaktor fiir VIN3 (HR 1,26;
95%-Kl1 0,69 - 2,29) oder Vulvak arzinom (HR 1,05; 95% -KI 0,58 - 1,93) identifiziert
werden . Eine weitere grof3e Kohorten -Studie aus GroRbritannien fand ebenfalls
keinen signifikanten Zusammenhang zwischen Diabetes und Vulvakarzinom -Risiko
(RR 0,87; 95%-KI 0,58 - 1,30) . Zu Diabetes als Risikofaktor flr extramamméaren
vulvaren M. Paget lief3en sich in der Literatur keine Daten finden , , ,

3.4 Evidenzbasiertes Statement 2026

S-I- Fur die VIN wurde eine Risikoerhéhung durch orale Kontrazeptiva und Hormoner-
satztherapie in der Menopause beschrieben. Fir das Vulvakarzinom wurde weder
fur die Einnahme oraler Kontrazeptiva noch fiir die Hormonersatztherapie in der
Menopause ein Risiko bes chrieben.

Evidenzlevel 3: Brinton et al. 2017: Prospektive Kohortenstudie, n = 201.469

3

Starker Konsens

Ein erhohtes Risiko fur die Entwicklung einer VIN3 - aber nicht fur das Vulvakarzinom

0 wurde in einer prospektiven Kohortenstudie aus den USA mit 201.469 Teilnehmerin-

nen und 13,8 Jahren Nachverfolgungszeit sowohl fur orale Kontrazeptiva als auch fiir

die H ormonersatztherapie in der Menopause beschrieben (orale Kontrazeptiva: HR

1,57 (95% -KI 1,03 - 2,41) bei Einnahme fir5 - 9 Jahre; HR 1,70 (95% -KI 1,08 - 2,67)

bei Einnahme O 10 Jahr e; ifdenMenopanse: HR @ 73 (9% r-mon e n
Kl 1,24 -2,41))

Allerdings beschreiben Basta et al. ein erhohtes Risiko fur VIN/Vulvakarzinom fur

Frauen mit einem Alter < 45 Jahren bei Beginn der Menopause (RR 1,84) . Auch
Coffey et al. finden ein erhdhtes Vulvakarzinom -Risiko bei einer Menopause < 50 Jah-
ren (RR 1,52; 95% -KI 1,22 - 1,89) . Im Gegensatz dazu sehen Sherman et al. in ei-
ner Fall -Kontroll -Studie keinen Unterschied bzgl. des Alters bei der Menopause bei
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330 Frauen mit Carcinoma in situ / Vulvakarzinom im Vergleich zu 1.010 Kontrol-

len . Auch Parazzini et al. beschreiben kein erhéhtes Vulvakarzinom -Risiko bei
vorliegendem Postmenopausen  -Status und keinen Einfluss des Alters bei der Meno-
pause , . Ebenso wurde in einer gro3en Kohortenstudie aus den USA von Brin-
ton et al. kein Einfluss von Menopausen  -Status oder Alter bei Menopause auf das
VIN3- oder Vulvakarzinom -Risiko gefunden . Zum Zusammenhang des Menopau-
senstatus und dem Risiko fiir die Entwicklung eines extramammarem vulvaren M. Pa-

get liel sich keine Literatur finden, auf3er dass der M. Paget der Vulva typischerweise

bei Frauen tber 50 Jahren auftritt und somit vor allem in de r Menopause vorkommt

Evidenzbasiertes Statement 2026

Sowohl Frauen mit HIV -Infektion als auch Frauen nach Organtransplantation sowie
aus anderen Grinden iatrogen immunsupprimierte Frauen haben im Vergleich zu
immunkompetenten Frauen ein erhéhtes Risiko fur VIN und Vulvakarzinom. Dies

gilt insbesondere fir HP  V-induzierte Lasionen.

2 (Oxford 2011) fur Organtransplantation und AIDS/HIV: Grulich et al. 2007Metaanalyse mit deutlichem

Effekt, n =444.172  fur HIV/AIDS bzw. 31.977  fir Organtransplantation, Vulva - und Vaginalkarzinom 3
(Oxford 2011) fur iatrogene Immunsuppression aus ande ren Grinden: Bucchi et al. 2022: bzgl. Systemi-
scher Lupus erythematodes, lediglich indirekte Evidenz, nicht eindeutig Ubertragbar, daher downgrading

auf Level 3

Starker Konsens

Sowohl Organtransplantierte als auch Frauen mit HIV (Humanes Immundefizienz -Vi-
rus) -Infektion haben ein erhohtes Risiko fir VIN , , . Bei immunsuppri-
mierten Frauen sind multifokale und multizentrische VIN, rezidivierende Erkrankung,
Progression der VIN, sowie ein jungeres Erkrankungsalter haufiger als bei immunkom-
petenten Frauen

In einer Metaanalyse mit 444.172 Frauen mit HIV/AIDS (Acquired Immunodeficiency
Syndrome) und 31.977 Patientinnen nach Organtransplantation zeigte ein erhéhtes

Risiko fur die Entwicklung zahlreicher Karzinome. Fur das Vulva - und Vaginalkarzi-
nom (4 Studien) , die gemeinsam bewertet wurden, zeigte sich ein erhdhtes Risiko bei
HIV-Infizierten (SIR 6,45 (95% -KI 4,07 - 10,2)) und fiir Organtransplantierte (SIR 22,76
(95%-KI 15,8 - 32,7)) . Eine weitere Metaanalyse aus 10 Studien fand bei Frauen

mit HIV -Infektion eine SIR von 21,93 (95% -KI 13,50 - 30,35) fur Vulvovaginal -Karzi-
nome . Auch in zahlreichen anderen Studien wurde ein deutlich erhdhtes Vulva-
karzinom -Risiko sowohl nach Organtransplantation als auch bei Frauen mit HIV -Infek-
tion gefunden , , , , , , , , . Auch Frauen, die wegen
eines systemischen Lupus erythematodes immunsupprimiert sind, haben ein deutlich
erhohtes Risiko fur die Entwicklung eines Vulvakarzinoms (SIR 9,1 (95% -KI'2,3 - 36,5)
bzw. RR 3,67 (95% -KI 2,80 - 4,81)) , , , . Im Gegensatz dazu wurde bei
Frauen mit entziindlichen Darmerkrankungen kein signifikant erhéhtes Risiko fir
Vulva-/Vaginalkarzinome gefunden . Ob nach héamatopoetischer Stammzelltrans-
plantation ein erhéhtes Vulvakarzinom -Risiko besteht, ist unklar
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3.6 Evidenzbasiertes Statement 2026

ST Immunsuppression ist ein Risikofaktor sowohl fir VIN -Rezidive nach Therapie als
auch fur die Progression der VIN zum Vulvakarzinom.

Evidenzlevel 2: Jamieson et al. 202Systematischer Review mit deutlichem Effekt

2

Starker Konsens

Ein systematischer Review von 29 Studien mit insgesamt 6.983 Patientinnen zeigte
eine Risikoerhdhung fur VIN  -Rezidive bei immunsupprimierten Patientinnen (OR 2,5)

bzw. Patientinnen mit HIV (80 % Rezidivrate). Das Risiko fur die Progression zum Kar-
zinom lag bei Immunsupprimierten bei 15 % und bei HIV -positiven Patientinnen bei
36 % . In einer retrospektiven Fall -Kontroll -Studie mit tber 400 Patientinnen mit

hochgradiger VIN/ValN war Immunsuppression sowohl ein Risikofaktor fir ein Rezidiv
nach Therapie (OR 2,51, 95% -KI 1,09 - 5,81), als auch fiir die Progression zum invasi-
ven Karzinom (OR 4,00, 95% -KI 1,30 - 12,25) . In einer retrospektiven Kohorten-
studie mit 784 Patientinnen mit hochgradiger VIN wurde Immunsuppression ebenfalls

als Risikofaktor flr ein Rezidiv nach Therapie identifiziert (OR 2,08, 95% -Kl1'1,42 -
3,06)

3.7 Konsensbasiertes Statement 2026

EK Hochgradige squamése intraepitheliale Lasion (HSIL) und differenzierte vulvare in-
traepitheliale Neoplasie (dVIN) sind Préakanzerosen des Vulvakarzinoms. HSIL ist
HPV-assoziiert, dVIN kann Lichen -sclerosus -assoziiert sein.

Starker Konsens

3.8 Evidenzbasiertes Statement 2026

ST Patientinnen mit behandelter HSIL/dVIN zeigen gegeniiber Patientinnen mit unbe-
handelter HSIL/dVIN eine geringere Rezidivrate und ein niedrigeres Risiko fiir die
Entwicklung eines Vulvakarzinoms.

Evidenzlevel $t t t :Progression zum invasiven Vulvakarzinom: sehr niedrig Sttt
Sttt

Starker Konsens
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HSIL und dVIN sind Préakanzerosen des Vulvakarzinoms. HSIL werden heute mit einer
Inzidenz von 2,5 - 8,8 pro 100 000 Frauen/Jahr angegeben , , . dVIN wer-
den seltener als HSIL diagnostiziert und stellen weniger als 10 % aller VIN dar ,
sind aber in ihrem Verlauf aggressiver. Thuijs et al. zeigten an 1.100 Patientinnen, bei
denen zwischen 1991 und 2011 eine hochgradige VIN festgestellt wurde, eine stei-

gende Inzidenz, sowohl von HSIL als auch von dVIN . Im zeitlichen Verlauf von
1991 - 1995 zu 2006 - 2011 ergab sich eine Zunahme um 36,4 % fir HSIL und 300,0

% fur dVIN. Dabei sind 75 - 85 % der HSIL mit einer HPV -Infektion assoziiert ,
Die dVIN dagegen zeigt eine Vergesellschaftung mit Lichen sclerosus . Das 10 -
Jahres-kumulative Risiko fir ein Vulvakarzinom wurde in dieser Arbeit auf 10,3 % ge-
schéatzt. Dabei hangt die Progressionsrate mit dem Typ der Lasion zusammen: dVIN

geht mit einem Progressions  -Risiko von 50,0 % einher, HSIL dagegen fiihrt in 9,7 % zu
einer malignen Transformation . Wird eine VIN nicht behandelt, so kann diese per-
sistieren, sich zurlickbilden oder in ein invasives Karzinom tbergehen. Die Prognose

hangt von Risikofaktoren wie HPV  -Infektion, Vorhandensein eines Lichen sclero-

sus oder dem Alter bei Erstdiagnose ab , , , . Ungefahr 6 % von insge-
samt 3.322 Patientinnen erlitten nach der Behandlung einer VIN3 eine Progression zu
einem invasiven Karzinom . In der gleichen Arbeit gingen ca. 10 % der unbehan-
delten VIN -Falle innerhalb von 1 - 8 Jahren in ein invasives Karzinom uber. In der

Halfte dieser Falle lagen zusatzliche Risikofaktoren wie eine pelvine Radiotherapie des
unteren Genitales oder eine Immun  suppression vor . Man beobachtet eine Lym-
phangiogenese bei Expression von VEGF (Vascular Endothelial Growth Factor) bei die-
ser Prékanzerose und interpretiert dies als Beginn der Karzinogenese . Eine Spont-
anremission wurde in Fallserien insbesondere bei Patientinnen < 35 Jahren beobach-

tet . Das Progressions -Risiko ist bei postmenopausalen Frauen 3,2 mal héher als

bei pramenopausalen , . Invasive Karzinome kdnnen an der priméaren Lokalisa-
tion einer behandelten VIN entstehen. Hierbei handelt es sich um eine Progression

einer vorbestehenden Praneoplasie. Die Zeit bis zur Progression betragt im Median

2,4 Jahre nach Therapie einer VIN . Davon unterscheiden sich die Karzinome, die
viele Jahre spater distinkt zu der Vorbehandlung entstehen und eine neue neoplasti-

sche Veranderung in einem Risikoareal darstellen ,

Die Rolle der Lichen -planus -Diagnose fir das Entstehen eines Vulvakarzinoms wird

aktuell als anicht endg¢ltig gekl2rto bzw. wunkl a
beziffert das absolute Risiko firr die Entwicklung eines Vulvakarzinoms bei Patientin-
nen m it Lichen planus mit 1,16 % (95% -KI 0,1 - 4,1) . Noch weniger lasst sich tber

den Zusammenhang zwischen Lichen ruber und dem Risiko eines Vulvamalignoms

sagen, da Daten hierzu praktisch nicht vorhanden sind. Eine konsequente Diagnostik,

ggf. Therapie, aber auch eine Nachsorge dieser vulvaren Dermatosen wird in der Lite-
ratur empfohlen.
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Evidenzbasiertes Statement 2026

Lichen sclerosus ist ein Risikofaktor fir das Entstehen einer dVIN/eines Vulvakar-
zinoms. Patientinnen mit behandeltem Lichen sclerosus zeigen gegeniiber Patien-
tinnen mit unbehandeltem Lichen sclerosus eine geringere Rezidivrate und ein
niedrigeres Risiko fi  r die Entwicklung einer VIN/eines Vulvakarzinoms.

Starker Konsens

Lichen sclerosus ist eine autoimmun  -bedingte Dermatose , , , , ,
und stellt beim chronisch  -aktiven Verlauf einen Risikofaktor fiir das Entstehen
einer VIN und/oder eines Vulvakarzinoms dar , . Corazza et al. konnten in ei-
ner retrospektiven Kohortenstudie eine statistische Assoziation zwischen Lichen scle-
rosus und Vulvakarzinom zeigen . Das lebenslange Risiko fur  die Entwicklung
eines Vulvakarzinoms bei bestehendem Lichen sclerosus wird heute auf 4 % -5% ge-
schéatzt , , das absolute Risiko fur ein Vulvakarzinom bei LS liegt bei bis zu 22
% , , . Dabei spielt die HPV -Infektion eine untergeordnete Rolle ,
, , wahrend p53 -Mutationen und eine chronische entziindliche Reaktion,
die mit einer oxidativen DNA  -Funktionsstdrung einhergeht, relevant sind , ,

Aus der retrospektiven Betrachtung von Fokdal et al. ist bekannt, dass die 5 -jahrige
Rezidivfreiheit bei Vulvakarzinom  -Patientinnen mit Lichen sclerosus bei 44 % lag, die
Patientinnen ohne Lichen sclerosus zeigten dagegen in 83,6 % einen Rezidiv -freien
Verlauf . Im gleichen Kollektiv lag die Rezidivfreiheit nach priméarer oder ad-

juvanter Radio(chemo)therapie eines Vulvakarzinoms bei Patientinnen mit Lichen scle-
rosus bei 17 % versus 62,6 % bei Patientinnen ohne Lichen sclerousus. Lichen sclero-
sus wurde als unabhan giger Risikofaktor fiir ein lokales Rezidiv interpretiert. Aller-
dings konnte keine Aussage uber die stattgefundene Therapie des Lichen sclerousus
in der Nachsorgezeit getroffen werden

Zusammenfassend lasst sich sagen, dass die aktuelle Datenlage einen sicheren Hin-
weis auf eine Assoziation zwischen Lichen sclerosus und HPV -unabhangigem Vulva-
karzinom liefert. Einiges spricht dafur, dass die chronisch -aktive Form des Lichen
sclerosus im Ra hmen der Vorsorge als fakultative Prakanzerose betrachtet werden
sollte. Dabei ist der Transformationsverlauf schwer abschétzbar und kann durch
schnelle Progression Uiberraschen . Wird eine dVIN/HSIL und/oder ein Vulvakar-
zinom bei persistierendem Lichen sclerosus nachgewiesen, so soll dies bei der Nach-
sorge als ein Risikofaktor fir die Wahrscheinlichkeit eines Rezidivs interpretiert wer-
den. Ebenfalls sprechen die publizierten Date n dafiir, dass eine konsequente Therapie
eines praexistenten Lichen slcerosus (z.B. mit lokalen Kortikosteroiden ) einen
glnstigen Einfluss auf die Wahrscheinlichkeit eines lokalen Rezidivs nach
dVIN/HSIL/Vulvakarzinom nehmen kann , , , , , ,

(siehe hierzu auch Kapitel 4).
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4 Pravention und Friherkennung

C. Dannecker , J. Gallwas, A. Strieder

4.1 Primérpravention
4.1 Evidenzbasiertes Statement 2026
ST Eine Priméarpravention der HPV -assoziierten VIN ist durch eine HPV  -Impfung még-

lich. Durch die Priméarpréavention der Vorstufen ist auch eine Pravention des Vulva-
karzinoms zu erwarten.

Evidenzlevel Sttt
Sttt

Rezidiv einer VIN/ValN1: sehr niedrig $t t t Rezidiveiner VIN/VaIN2: sehrniedrig $t t t

Starker Konsens

Etwa 85 % der hochgradigen VIN-Lasionen und etwa 40 % aller Vulvakarzinome sind

HPV-assoziiert , , . Zur Primarpravention HPV -assoziierter Neoplasien
durch die HPV -Impfung gegen die Hochrisiko ~ -Genotypen finden sich evidenzbasierte
EmpfehlungeninderS3 -Lei t 1l i ni e al mp faprs®wzenteiranerHMMV:opl asi e

Reg.-Nr. 082 8002) der Paul -Ehrlich -Gesellschaft fiir Chemotherapie, der Deutschen
Gesellschaft zur Férderung der Sexuellen Gesundheit (DSTIG) und der Deutschen Der-
matologischen Gesellschaft (DDG).

Die prophylaktische Effektivitat der Impfstoffe hinsichtlich impftypspezifischer anoge-

nitaler Erkrankungen sind insbesondere fiir das Zervixkarzinom und seine Vorstufen

gut belegt , , , . Studien, die eine Pravention fir das HPV  -assozi-

ierte Vulvakarzinom direkt untersuchen, liegen bislang nicht vor. Jedoch gibt es meh-

rere Arbeiten, die den Effekt der Impfung auf VIN -Lasionen untersuchen , ,
, : , . Eine aktuelle Arbeit flhrte einen systematischen Review zur

Rezidivrate von cervikalen intraepithelialen Neoplasien (CIN), vulvaren intraepithelia-

len Neoplasien (VIN) und vaginalen intraepithelialen Neoplasien (ValN) mit bzw. ohne

HPV-Impfung nach vorher iger lokaler Exzision durch und fasste die 18 eingeschlosse-

nen Studien in Abh&ngigkeit von den Impfzeitpunkten zu zwei Metaanalysen zusam-

men. Bzgl. des Auftretens von VIN und ValN wurden eine randomisierte kontrollierte

Studie, eine Fall -Kontroll -Studie so wie drei post hoc Analysen von randomisierten kon-

trollierten Studien eingeschlossen. Lediglich eine Fall -Kontroll -Studie konnte eine

Wirksamkeit der HPV -Impfstoffe in Bezug auf die Rezidivrate von hochgradigen

squamosen intraepithelialen Lasionen (HSIL) de  r Vulva und Vagina zeigen
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Evidenzlevel
Sttt

©
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Evidenzbasiertes Statement 2026

Die konsequente Therapie eines Lichen sclerosus der Vulva kann das Risiko fur
die Entstehung vulvérer Neoplasien senken.

$t t t :Auftreten eines Vulvakarzinoms: sehrniedrig $t t t

Starker Konsens

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Ein Lichen sclerosus der Vulva sollte auch unter dem Gesichtspunkt der Praven-
tion eines Vulvakarzinoms gemaf den aktuellen Empfehlungen konsequent thera-
piert werden.

$t t t :Auftreten eines Vulvakarzinoms: sehr niedrig Sttt

Starker Konsens

Patientinnen mit einem Lichen sclerosus der Vulva haben ein erhohtes Risiko fir die
Entwicklung vulvarer Neoplasien im Sinne von dVIN und Vulvakarzinomen ,

, , siehe auch Kapitel . Dies scheint insbesondere der Fall zu sein, wenn
der Lichen sclerosus bereits langere Zeit besteht, die Patientinnen ein héheres Alter
haben und die Therapie nicht konsequent durchgefuhrt wird , . Studien, die
explizit eine Risikoreduktion fur die Entwicklung vulvéarer Neoplasien durch die Thera-
pie eines Lichen sclerosus untersuchen, liegen bislang kaum vor. Eine prospektive Ko-
hortenstudie mit tber 500 Patientinnen konnte zeigen, dass eine hohe Com pliance
bzgl. der lokalen Therapie eines Lichen sclerosus der Vulva das Risiko fur die Entste-
hung einer dVIN bzw. eines Plattenepithelkarzinoms senken kann . Bzgl. der Emp-
fehlungen zur Art und Weise der Therapie des Lichen sclerosus verweisen wir auf die
angemeldete S3 -Lei t Il i ni e aLi chen sl @B8/105)u(s26] sqwik did)F
kirzlich erschienene europdische Leitlinie "EuroGuiderm guideline on lichen sclero-
sus”
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4.2

4.4

EK

4.5

EK

4.6

EK

Sekundarpravention

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die Untersuchung der gesamten Vulva soll Bestandteil der gynékologischen
Krebsfriiherkennungsuntersuchung sein.

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Ein zytologisches Screening der Vulva bei der asymptomatischen Patientin soll
nicht durchgefuhrt werden.

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Frauen mit HSIL der Cervix uteri weisen eine erhéhte Rate fir intraepitheliale Neo-
plasien der Vulva auf. Es kann daher eine Vulvoskopie im Rahmen der Abkla-
rungskolposkopie bei auffalligen Befunden der Cervix uteri zur Frilherkennung ei-
ner VIN durchgefiihrt w  erden.

Starker Konsens

Die Krebsfriherkennungs -Richtlinie des Gemeinsamen Bundesausschusses (G -BA),
schreibt in der Richtlinie zur Friherkennung des Zervixkarzinoms eine gynékologi-

sche Vorsorgeuntersuchung einmal jahrlich fur Frauen ab 20 Jahren vor. Diese bein-
haltet auch die gr Undliche Inspektion der genitalen Hautregion. Sichtbare vulvére Ver-
anderungen sowie symptomatische Befunde mussen weiter abgeklart werden, dies ist
Inhalt des Kapitel

Evaluierte Tests zur Friiherkennung des Vulvakarzinoms im Rahmen eines Screenings

bei asymptomatischen Frauen (z.B. zytologische Tests, wie sie fur das Zervixkarzinom
existieren) sind zum aktuellen Zeitpunkt nicht bekannt. Es gibt derzeit keine Evidenz,
dass ein zytologisches Screening der Vulva bei der asymptomatischen Patientin zu

einer erhéhten Entdeckungsrate der Krebsvorstufen bzw. zu einer friihzeitigeren Er-
kennung des Vulvakarzinoms fiihrt. Selbst bei auffalligen Vulvabefunden kann die Zy-
tologie eine VIN bzw. ein Vulvakarzinom nicht zuverléassig detektieren, wie ein retro-
spektiver Vergleich vulvarer Pap -Abstriche mit korrespondierenden Biopsien

zeigt

Es gibt nach systematischer Literaturrecherche derzeit keine Evidenz, dass eine routi-
nemafige Vulvoskopie bei Patientinnen mit positivem HPV -Abstrich und/oder
HSIL/LSIL der Cervix uteri (die sich in Abklarungskolposkopie befinden) zu einer

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026



4.2 Sekundéarpravention 52

s

erhdhten Entdeckungsrate der Krebsvorstufen bzw. zu einer frihzeitigeren Erken-
nung des Vulvakarzinoms fiihrt.

Bei Vorliegen einer HPV -Infektion der Cervix uteri bzw. LSIL/HSIL der Cervix uteri wer-
den auch syn - und metachrone HPV -bedingte Lasionen, wie z.B. VIN, beobach-

tet [126], [127], [128] . Eine Vulvoskopie zusétzlich zur Kolposkopie kann daher im
0.g. Fall eine erhéhte Entdeckungsrate von VIN bzw. Vulvakarzinomen ermdglichen.
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5.1

5.2

5.2.1

51

EK

Versorgungsstrukturen

C. Borner, T. Fehm, V. Heinzelmann -Schwarz, V. Kippers, T. Kroncke, C. Lapa, P. So-
ergel, E. Oberlechner

Vorbemerkungen

Die Datenlage zu dem Thema aVersorgungsstr
ist sparlich. Eindeutige evidenzbasierte Aussagen zu Effekten von Versorgungsstruk-

turen auf patientinnenbezogene Outcomeparameter in Deutschland sind nicht még-

lich. Das Vulvakarz inom ist in vielen Fallen vermeidbar und bei friihzeitiger Entde-

ckung heilbar. Daher sollten Strukturen geschaffen werden, die Pravention, Diagnos-

tik, Therapie und Nachsorge umfassend regeln und damit zu besseren Ergebnissen

fuhren kénnen. Ziele wie die Ver  besserung der Krebsfriiherkennung, Weiterentwick-

lung der onkologischen Versorgungsstrukturen, Sicherstellung einer effizienten onko-
logischen Behandlung und Starkung der Patientinnenorientierung sind in den Nationa-
len Krebsplan (http://www.bma.bund.de/praeve ntion/nationalerkrebsplan.html) neu
aufgenommen worden. Die Notwendigkeit zur Evaluation der Versorgungssituation in
Deutschland wurde klar erkannt, sowie die Notwendigkeit von Studien zur Erhebung

des Langzeit -Follow -up und der Ausbildungssituation.

Interdisziplindre und sektoribergreifende Versor-
gung

Zertifizierte Krebszentren

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Patientinnen mit einem Vulvakarzinom sollten von einem interdisziplindren und
interprofessionellen Team behandelt werden. Dieses Team sollte im sektoriiber-
greifenden Netzwerk alle notwendigen Fachdisziplinen und Berufsgruppen bein-
halten. Dies wird am eheste n in einem zertifizierten gyndko  -onkologischen Zent-
rum realisierbar sein.

Konsens

Die Versorgung der Patientin mit Verdacht auf Vulvakarzinom bzw. der Diagnose Vul-
vakarzinom ist eine interdisziplinare und sektoriibergreifende Aufgabe. Damit fir

jede Patientin ein optimales Behandlungsergebnis erreicht werden kann, ist es erfor-
derlich, da ss die verschiedenen Strukturen und handelnden Personen entlang der Ver-
sorgungskette aufeinander abgestimmt interdisziplinar und kooperativ zusammenar-
beiten , . Grundlage fur diese Versorgung ist die im Rahmen des Nationalen

ukture

Krebsplans aufgestellte Definition von Zentren:

meinsam zertifizierten, interdisziplindren und transsektoralen, ggf. standorttibergrei-
fenden Einrichtungen ( Krankenh&user, Praxen, Rehabilitationseinrichtungen), die, so-
fern fachlich geboten, mdglichst die gesamte Versorgungskette fir Betroffene abbil-
den"

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026



5.2 Interdisziplindre und sektorubergreifende Versorgung 54

Ergebnisse von Befragungen in zertifizierten Brust - und Darmkrebszentren konnten
zeigen, dass die Umsetzung des beschriebenen Zentrumskonzepts aus Sicht der Leis-
tungserbringer positive Auswirkungen auf die Qualitat der Versorgung der Patienten

in den zerti fizierten Netzwerken hat , und zudem die Patientenzufrieden-
heit sehr hoch ist . Darliber hinaus zeigen die Auswertungen der leitlinienbasier-
ten Qualitatsindikatoren fir das Beispiel zertifizierter Darmzentren, dass die Leitlini-
eninhalte gut umgesetzt werden und die Patienten entsprechend leitliniengetreu be-
handelt werden . Diese Daten liegen fir das Vulvakarzinom noch nicht in publi-
zierter Form vor, kdnnen aber zukiinftig zur Qualitatsbewertung der Zentren bei Zer-
tifizierungen und Auditierungen eingesetzt werden.

In diesem System ist eine hohe Qualitat in der Préavention, Diagnostik und Therapie

bis hin zur Rehabilitation und Palliation fur die Patientin anzustreben. Hierzu missen
Ablaufe und Strukturen innerhalb des Netzwerks interdisziplinar und sektortibergrei-

fend optimiert werden. Das 3  -stufige Zentrumsmodell des Nationalen Krebsplanes mit
Bildung von Organkrebszentren, Onkologischen Zentren und Comprehensive Cancer
Centern (CCC) mit kooperierenden Partnern (z.B. Praxen) auf allen Versorgungsebe-
nen ist die Grundla ge fir diese qualitativ hochwertige Versorgungsstruktur ,

Seit 2008 werden Gynéakologische Krebszentren von der DKG in Zusammenarbeit mit
der DGGG und der AGO zertifiziert. Mit Stand August 2024 bestehen in Deutschland
191 zertifizierte Gynakologische Krebszentren, in welchen die Versorgung der Patien-
tinnen mit Ge nitalkarzinomen und damit auch Vulvakarzinomen in qualitatsgesichert
zertifizierter, interdisziplinarer und Sektor Ubergreifender Form stattfindet. Gewisse
Mindestfallzahlen sind notwendig, um eine qualitatsgesicherte Versorgung nach der-
zeitigem Standard z u ermdglichen . Die Versorgung in spezialisierten Einheiten

, beziehungsweise durch spezialisierte Operateure (Gynakologische Onkolo-
gen) fihrt zum Beispiel zu einer Reduktion der Rezidivrate und Verbesserung
des Uberlebens , . Untersuchungen mit Zahlen dieser Art gibt es fiir das
Vulvakarzinom zurzeit noch nicht, weil die Tumorzahlen bisher noch relativ gering
waren. In den zertifizierten Zentren ist die qualitative und quantitative Expertise der
Behandelnden, z.B. Uber die Sch werpunktbezeichnung Gynékologische Onkologie

oder die Anzahl der durchgefiihrten operativen und systemischen Therapien
nachzuweisen. Ziel muss es sein, dass auch die Patientinnen mit der Diagnose Vulva-
karzinom die Méglichkeit haben, sich an die Zentren zu wenden, die ihre Qualitat
transparent darstel len, hohe Professionalitét in der Behandlung von Vulvakarzinomen
aufzeigen und die entsprechenden Kriterien erfullen , ,
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5.2.2

5.2

EK

5.2.3

Interdisziplindre Tumorkonferenz

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Alle Patientinnen mit Vulvakarzinom sollen in einer interdisziplinaren Tumorkon-
ferenz vorgestellt werden.

Starker Konsens

Die interdisziplindre Tumorkonferenz ist das zentrale Element fur die erforderliche
Koordination der verschiedenen Versorgungsstufen und patientinnenbezogenen Ent-
scheidungen zu Diagnostik und Therapie, an der alle Behandlungspartner beteiligt

sind. Hier we rden die Entscheidungen uber die diagnostischen und therapeutischen
Behandlungsablaufe der Patientinnen getroffen. Die Festlegung des interdisziplinar
abgestimmten Behandlungskonzeptes fir eine Patientin mit Erstmanifestation oder

neu aufgetretenem Rezidiv /Metastasen eines Vulvakarzinoms im Rahmen dieser inter-
disziplindren Tumorkonferenz wird als zentrale Voraussetzung angesehen, um pati-
entinnenbezogen optimale onkologische Behandlungsergebnisse bei gleichzeitig ge-
ringstmoglicher Morbiditét zu erreichen. De shalb ist die interdisziplindre Tumorkon-
ferenz ein zentraler Punkt bei der Zertifizierung eines gynékologischen Krebszent-

rums. Die interdisziplindre Tumorkonferenz zur Behandlung von Patientinnen mit gy-
nakologischen Malignomen, darunter das Vulvakarzinom, besteht mindestens aus ei-
nem anwesenden Gynakologischen Onkologen, Pathologen, Radiologen und Radioon-
kologen, weitere Disziplinen wie z.B. Nuklearmediziner werden bei Bedarf hinzugezo-
gen.

Diese Zentrumsstrukturen miissen im Gesundheitssystem finanziert werden. Die Ver-
sorgung der Patientinnen sollte auf die Einheiten fokussiert sein, die das gesamte
Spektrum der Standardtherapien anbieten, um hier eine umfassende, qualitéatsgesi-
cherte Versorgu ng der Patientin bei gleichzeitiger optimaler Nutzung der beschrank-
ten Ressourcen zu ermdglichen. Ressourcen sollten gezielt eingesetzt werden, die Di-
agnostik und Therapie leitliniengerecht und die Qualitét durch entsprechende Doku-
mentation nachprifbar sei  n ,

Interdisziplinare Versorgungskette

Das erste Glied in der Versorgungskette ist der niedergelassene Gynékologe, der die
Patientin mit Vulvakarzinom entweder durch die Teilnahme an den gesetzlichen
Krebsfriherkennungsuntersuchungen oder durch auffallende Symptomatik identifi-

ziert. Nach der gy nakologischen Untersuchung wird die Patientin bei entsprechender
Expertise entweder vor Ort oder in einer zertifizierten Gynékologischen Dysplasie -
Sprechstunde/ -Einheit weiter histologisch abgeklart (siehe )

Hierzu werden derzeit kooperative Strukturmodelle (Gynékologische Dysplasie -
Sprechstunde/ -Einheit) der DKG mit der AGO und der DGGG mit der Arbeitsgemein-

schaft fur Zervixpathologie und Kolposkopie (AG CPC) umgesetzt. Die gezielte Gewe-

beexzision erfolgt zur  histologischen Sicherung. Weiterfiihrende Untersuchungen im
Hinblick auf HPV -Diagnostik oder andere molekulargenetische Marker erfolgen in Ab-
héangigkeit von der Art der vorliegenden Léasion, bzw. nach pathologischer Indikation.
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Mit histologischer Bestétigung der Verdachtsdiagnose und Festlegung des klinischen
Tumorstadiums erfolgt die Uberweisung der Patientin an eine Einheit, die entspre-
chende Diagnostik und Therapieoptionen gewahrleistet. Hierzu sind von der DKG in
Zusammenarbe it mit der DGGG und der AGO die zertifizierten Gynakologischen
Krebszentren etabliert worden ,

Sollten neoadjuvante oder adjuvante medikamentdse Therapiekonzepte verfolgt wer-
den, ist die Durchfiihrung innerhalb des zertifizierten Netzwerks im ambulanten Set-
ting durch spezialisierte Gynakologische Onkologen oder Hamatoonkologen und in-
ternistische Onko logen maglich.

Nach Abschluss der Therapie und der entsprechenden Rehabilitationsmaflnahmen
wird die Patientin wieder in die ambulante Behandlung, Begleitung und Betreuung der
entsprechenden Fachérzte ubergeben.

Entscheidend in der gesamten Versorgungskette ist, dass Informationen aus allen
Versorgungsbereichen gesammelt und systematisch dokumentiert werden, um ver-
sorgungsrelevante Aussagen zur Prozess -, Struktur - und Ergebnisqualitat treffen zu
koénnen. Diesen Ans atz verfolgt das Krebsfriiherkennungs - und -registergesetz
(KFRG), das eine zentrale Zusammenfiihrung der Daten fordert. Dadurch sollen so-
wohl sektortibergreifende als auch standortlibergreifende Datensammlungen entste-

hen, die zur Darstellung der Ergebnisquali tat genutzt werden kénnen. Uber die vom
Bundesministerium f¢gr Gesundheit (BMG) initi
Einheitliche Tumordokumentationo (DET) wird
dem die Dokumentation sektoreniibergreifend vereinhei tlicht werden soll. Allerdings

enthélt dieser Basisdatensatz derzeit noch nicht alle erforderlichen Datenfelder zur

Abbildung der Qualitatsindikatoren, die im Rahmen evidenzbasierter Leitlinien entwi-

ckelt wurden, sowie der Qualitatssicherungsmafnahmen des G-BA oder weiterer Ak-
teure im Gesundheitssystem. Nach der dezentralen Eingabe der Daten durch alle Ver-

sorger sollen die Informationen Uber eine zentrale Datendokumentation und -auswer-
tung wieder den Patienten sowie den behandelnden Arzten zur Verfiigung ges tellt
werden.
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Versorgungsstrukturen Versorgungsschritte

rtes/
sSr.:{ning

ferenz
ge

Legende: ’ = Versorgungsziel - = Versorgungsbestandteil -| = Versorgungsort

Abbil dunger sorgungsstrukturen
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5.2.4 Moglichkeit zur Aus - und Weiterbildung
5.3 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Die arztliche Weiterbildung in der Behandlung der Patientin mit Vulvakarzinom
sollte in einem zertifizierten gynéko -onkologischen Zentrum erfolgen.
Konsens

Der Leitliniengruppe sind keine Metaanalysen, randomisierten Studien oder Beobach-
tungstudien zur Ausbildungssituation beim Vulvakarzinom in Deutschland bekannt.
Es handelt sich somit um eine Empfehlung auf Expertenkonsensniveau.

Da heute Uberwiegend in zertifizierten Netzwerken eine gréf3ere Anzahl von Patientin-

nen mit Vulvakarzinom behandelt wird, konzentriert sich auch die Ausbildung der

Arzte, die Vulvakarzinompatientinnen behandeln, in den zertifizierten Netzwer-

ken , , . Uber eine Anzahl an Vulvakarzinom -Patientinnen, die fiir eine
hinreichende Erfahrung und Ausbildung des &rztlichen Personals erforderlich wére.

Die in der Weiterbildungsordnung des Jahres 2004 festgelegten Richtlinien Uber die
Leistungszahlen, die im Rahm en der Facharztweiterbildung, der Schwerpunktweiter-
bildung und/oder der fakultativen Weiterbildungen erbracht werden miissen, kénnen
sowohl bzgl. der Zeitablaufe als auch bgzl. der Richtzahlen nur schwerlich auf3erhalb
dieser Versorgungsstrukturen erbracht w erden. Der Einsatz der Strahlentherapie beim
Vulvakarzinom, die Durchflihrung von grof3en operativen Eingriffen im Rahmen der

Schwerpunktweiterbildung aGyn?2kologi sche Onkol og
schen Chemotherapien im Rahmen der Zusatzweiterbildung aMedi kament °se Tu-
mortherapie" kénnen nur dort erbracht werden, wo Patientinnen mit diesem Krank-

heitsbild durch Arzte mit entsprechenden Weiterbildungs - bzw. Qualifikationsanforde-

rungen und ausgewiesener onkologischer Erfahrung in der interdisziplinaren Ve rsor-

gung von Patientinnen mit Vulvakarzinom behandelt werden. Die derzeit hohe Zahl
von Fachérzten und Schwerpunktinhabern in den verschiedenen Gebieten der Versor-
gungsbereiche macht gegenwartig eine flachendeckende Versorgung méglich, die An-
zahl der Weite rbildungsberechtigungen stagniert jedoch oder ist tUber die letzten
Jahre leicht riicklaufig. Es zeichnet sich ab, dass zukinftig die Anzahl der Personen in
der spezialisierten Weiterbildung geringer und damit die zukinftige Versorgung der
Patientinnen mit g ynékologischen Karzinomen schwieriger wird ,
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6.1

Pathologie des Vulvakarzinoms und der
vulvaren intraepithelialen Neoplasie
(VIN)

C. Bding, R. Erber, P. Gal3, P. Hantschmann, L-C. Horn, T. Iftner, H. -G. Schnirch, U.
Wieland

Klassifikation der Prakanzerosen

In Analogie zum Dysplasie -Konzept bei der Cervix uteri werden die Prakanzerosen der
Vulva als vulvére intraepitheliale Neoplasie (VIN) bezeichnet , , . Die
histomorphologische Definition beinhaltet den Nachweis zellularer Atypien des Plat-
tenepithels mit Stérung des geweblichen Aufbaus sowie oft auch Keratinisierungssto-
rungen.

Entsprechend der aktuellen WHO -Klassifikation und der Anderung von der ehemals
rein histomorphologisch basierten hin zu einer pathogenetisch basierten Klassifika-

tion des Vulvakarzinoms , , (siehe unten und ) erfolgt
auch eine Abgrenzung verschiedener Formen der VIN , , :

Die VIN auf dem Boden einer HPV Hochrisiko  -Infektion ist die klassische VIN (usual
VIN; uVIN, syn. Vulvar High -grade Squamous Intraepithelial Neoplasia (HSIL)) ,

Die differenzierte VIN (dVIN) ist die Vorlauferlasion des HPV -unabhéangigen Plat-
tenepithelkarzinoms mit TP53  -Mutation , , , . Betroffene Frauen
weisen oft eine assoziierte Dermatose (zumeist Lichen sclerosus) auf.

Die dVIN ist mit einer signifikant schnelleren und h&aufigeren Progression zum invasi-
ven Karzinom assoziiert , . Das kumulative Progressionsrisiko wird von
Thuijs et al. mit 9,7 % fiir die uVIN und mit 50,0 % fur die dVIN angegeben

Die Nomenklatur des dritten derzeit bekannten molekularen Subtyps des HPV -unab-
hangigen Vulvakarzinoms ohne TP53  -Mutation (HPV -1/p53wt), ist teilweise noch in
Diskussion. Initial wurde angenommen, dass es sich bei der Vulvar Acanthosis with
Altered Differentiation ~ (VAAD) und der Differentiated Exophytic Vulvar Intraepithelial
Lesion (DEVIL) um separate Entitdten handelt. Detaillierte molekularpathologische Un-
tersuchungen haben jedoch gezeigt, dass beide Lasionen identische molekulare Ver-
anderungen mit dhnlic  her Frequenz in den Genen HRAS, NOTCH1 sowie PIK3CA auf-
weisen , , . Zudem zeigen Beide eine &hnliche Progressionsrate zum
invasiven Karzinom (46 % im Median von 63,7 Monaten fir die VAAD versus 40 % in
42,5 Monaten fiir die DEVIL; ). Um diese nomenklatorische Unsicherheit zu ver-
meiden, hat die International Society for the Study of Vulvar Disease (ISSVD) vorge-
schlagen, beide Lasionen als  Vulvar Aberrant Maturation (VAM) zusammenzufassen

. Allerdings hat der Terminus der VAM in dem ein Jahr spéater erschienenen Kon-
sensuspapier der ISSVD, der European Society of Gynaecological Oncology (ESGO), der
European College for the Study of Vulval Disease (ECSVD) sowie der European Federa-
tion for Colp oscopy (EFC) keine Erwéahnung mehr gefunden . Basierend auf mole-
kularpathologischen Untersuchungen von Parra -Herran et al. wurde der Terminus  ver-
ruciform acanthotic Vulvar Intraepithelial Neoplasia (vaVIN) vorgeschlagen, der sich
bis dato aber nicht etabliert hat
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s

Aufgrund der derzeitigen Evidenzlage zur molekularen Subtypisierung des Plat-
tenepithelkarzinoms der Vulva  [150], [151], [137], [138], [150], [152] sowie seiner
Prakenzerosen [35], [143], [145], [153], [139] erscheint folgende Nomenklatur am
sinnvollsten (die wahrscheinlich auch Eingang in die 6. Auflage der WHO -Klassifika-
tion finden wird; Gilks 2023, persénliche Information):

1  HPV-assoziierte VIN ohne TP53 -Mutation (klassische bzw. usual VIN; uVIN;
syn. HSIL): HPV-A/p53wt,

1 HPV-unabhéngige (independent) VIN mit TP53  -Mutation (differenzierte VIN;
dVIN): HPV-1/p53mut,

1 HPV-unabhéngige (independent) VIN ohne TP53  -Mutation: HPV -I/p53wi.

Thuijs et al. geben folgendes Risiko und mediane Zeit des Progresses der jeweiligen
VIN in ein invasives Karzinom an 139] :

T HPV-A/p53wt -VIN: 10.6 % innerhalb eines Medians von 6,0 Jahren,
1 HPV-/p53mut, -VIN: 66.7 % innerhalb eines Medians von 1,5 Jahren,
1 HPV-I/p53wt -VIN: 31.3 % innerhalb eines Medians von 5,1 Jahren.

Der Nomenklaturverlauf der VIN tber die Jahre ist in Tabelle 8 zusammengefasst.
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Tabe8 | Nomenkl|l aturentwicklung vulva@rer Pr2kanzerosen
Quelle Nomenklatur
HPV-Assoziation HPV-unabhéngig (independent)
WHO 2020 Low grade High grade squa- Differenzierte VIN (dVIN)
squamous mous intraepi-
intraepithe- thelial lesion
lial lesion (HSIL) =VIN 2 &
(LSIL) = VIN VIN 3 = uVIN
1 (usual type VIN)
Watkins et al. Low grade uVIN syn. HSIL Differenzierte VAAD DEVIL (dif-
sguamous (high grade VIN (dVIN) (vulvar ferentiated
R |_r1traep|the- squamou§ in- acar?- exophytlc
lial lesion traepithelial le- thosis vulvar in-
(LSIL) = VIN sion) =VIN 2 & with al- traepithelial
1 VIN 3 tered dif- lesion)
ferentia-
tion)
ISSVD 2021 LSIL HSIL = uVIN Differenzierte VAM (vulvar aberrant ma-
VIN (dVIN) turation)
Parra-Herran et LSIL uVIN = HSIL Differenzierte vaVIN (verruciform
al. VIN (dVIN) acanthotic VIN)
Molekulare LSIL HPV-associa- HPV-indepen- HPV-independent/p53wt
Klassifikation ted/p53wt (= u- dent/p53abn (=
Sing et al. VIN) dVIN)
Carreras -Die-
guez et al.
, Pors et
al. , Tes-
sier -Cloutier et
al. , Thuijs
etal.
Die Termini Bowenoide Papulose, Erythroplasia Queyrat, Carcinoma in situ und Carci-
noma simplex vulvae sind obsolet und sollen in der histologischen Diagnostik nicht
mehr benutzt werden.
6.2 Morphologische Subtypisierung der VIN

Die histopathologische Subtypisierung der VIN erfolgt ebenso wie beim Vulvakarzi-
nom (siehe unten; ) i.d.R. morphomolekular:

1 Diagnosestellung/Verdachtsdiagnose am HE  -gefarbten Schnitt, gefolgt von

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026



6.3 M. Paget der Vulva 62

6.1

EK

6.3

6.2

EK

1  Immunhistochemischen Untersuchungen zu p16 und p53, ggf. ergénzt durch
molekulare in situ  -Untersuchungen , , ,

Lésst sich die Diagnose einer VIN bzw. deren Subtypisierung am HE -gefarbten Schnitt
zweifelsfrei stellen, ist eine diagnostische Immunhistochemie nicht zwingend erfor-
derlich, jedoch zur Subtypisierung der VIN (siehe ) zu empfehlen.

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Der Terminologie und der morphologischen Diagnostik vulvarer Prakanzerosen
(vulvére intraepitheliale Neoplasien; VIN) sollen die jeweils aktuelle Auflage der
WHO-Klassifikation sowie internationale Empfehlungen (ICCR) zugrunde gelegt
werden.

Starker Konsens

M. Paget der Vulva

Der vulvéare M. Paget nimmt unter den Prékanzerosen eine Sonderstellung ein und

wird in der WHO -Klassifikation definiert als eine intraepitheliale Neoplasie (obligate
Prakanzerose) ausgehend von pluripotenten Stammzellen der interfollikularen Epider-

mis bzw. der der follikulo -apokrinen Einheiten der SchweiRdriisen der Vulva .In
der Majoritat handelt es sich um eine primare Erkrankung der Vulva , . In bis
zu 20 % stellt der M. Paget der Vulva eine intraepidermale Ausbreitung eines lokoregi-
onaren Karzinoms (sog. sekundarer M. Paget der Vulva ausgehend z.B. von Harn-

blase, Cervix uteri, Rektum, Karzinomen der Hautanhangsgebilde; ) dar.

In 3 8 20 % kann bereits eine (Mikro  -) Invasion im Sinne eines Pagetkarzinoms vorlie-
gen , , , S0 dass Praparate mit einem vulvdren M. Paget in Stufenschnit-
ten untersucht werden sollten. In der Regel sind drei Stufenschnitte in einem Abstand
von 200 pm ausreichend.

Immunhistochemisch lassen sich Her2 -, Androgenrezeptor und PD  -L1 als mdgliche
therapeutische Ziele im vulvaren M. Paget nachweisen . Rund ein Drittel der Falle
weist eine PIK3CA -Mutation intratumoral auf

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Zum Ausschluss bzw. Nachweis eines (mikro  -) invasiven Wachstums sollten Biop-
sien mit dem histologischen Nachweis eines vulvaren M. Paget in Stufenschnitten
untersucht werden.

Starker Konsens
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Bei Nachweis einer Invasion beim vulvéren M. Paget (sog. Pagetkarzinom) weisen Pati-
entinnen mit einer Stromainvasion von < 0,1cm eine signifikant geringere Rate an
Lymphknotenmetastasen auf , mit konsekutiv besserer Prognose. Daher ist
die Angabe der Ausdehnung der Stromainvasion ein obligater Bestandteil des Befund-
berichtes. Beim vulvaren M. Paget ist die Invasionstiefe definiert als das Ausmalf3 der
Stromainvasion, gemessen von der der Stromai  nvasion am nachsten gelegenen
Epithelpapille bzw. bei Beteiligung der Hautanhangsgebilde von der nachstgelegenen
Struktur bis zum tiefsten Punkt der Invasion.

6.3 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Beim histologischen Nachweis einer Invasion beim vulvéren M. Paget soll die Aus-
dehnung und die Invasionstiefe metrisch (Millimeter) angegeben werden.

Starker Konsens

6.4 Morphologie invasiver Vulvakarzinome

6.4.1 Tumortypisierung

Die Majoritat aller invasiven Vulvakarzinome sind Plattenepithelkarzinome (> 95 %),
gefolgt von den Basalzellkarzinomen (~ 5 %); Adenokarzinome, maligne Melanomen
und von den Hautanhangsgebilden ausgehende Karzinome sind Raritaten

Die Tumortypisierung erfolgt nach der WHO -, die Stadieneinteilung nach FIGO - bzw.
TNM-Klassifikation , und wird von der International Collaboration on
Cancer Reporting (ICCR) als core element definiert ,

6.4.2 Molekulare Subtypisierung
Die molekulare Subtypsierung des (Plattenepithel -) Karzinoms der Vulva basiert auf
unterschiedlichen molekularen Pathogenesewegen , , , und un-

terscheidet derzeit drei Typen

’ ’ ’ ) )

1 das HPV-assoziierte Plattenepithelkarzinom ohne TP53 -Mutation (HPV -

Alp53wt),

1 das HPV-unabhéangige (independent) Plattenepithelkarzinom mit TP53 -Muta-
tion (HPV -1/p53mut),

1 das HPV-unabhéangige (independent) Plattenepithelkarzinom ohne TP53 -Muta-

tion (HPV -1/p53wt).

Die molekulare Subtypisierung erlaubt, in Analogie zum Endometriumkarzinom

(AWMF 2024), eine prazisere Prognoseabschatzung , , , ist pradiktiv
fur das Ansprechen auf eine Radio(chemo)therapie , , und kann mog-
licherweise zukiinftig die operative Radikalitét beeinflussen
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Daher wird eine molekulare Klassifikation des Plattenepithelkarzinoms der Vulva von
der WHO , der ICCR , und der European Society of Gynaecological On-
cology for the management of patients with vulvar cancer empfohlen.

Die molekulare Subtypisierung des Vulvakarzinoms erfolgt, wie auch beim Endometri-
umkarzinom, durch eine morphomolekulare Untersuchung von Tumorgewebe in der
Pathologie , , , (siehe ).

Morphomolekulare Subtypisierung der VIN & des Vulvakarzinoms in der

Pathologie
Histomorpholodie Diagnose eines Vulvakarzinoms
1 sl:I;riu ! —_— am HE-Schnitt
Immunhistochemie Immunexpression von p16 und
2. Schritt p53 im Tumorgewebe
‘ Molekularer Subtyp |
|
HPV-assoziiert HPV-unabhangig HPV-unabhangig
(p16*/p53™) (p16-/p53°cn) (p167p53*)

Abbil dunhbl auf der mol ekul aren Subtypisierung des

Die Immunhistochemie fur p16 ist ein von der WHO akzeptierter Surrogatmarker fur
eine HPV Hochrisiko -Infektion , . Beziiglich des Nachweises von HPV Hochri-
siko -DNA im Tumorgewebe mittels in situ ~ -Methoden weist die p16 -Uberexpression
eine Sensitivitdt von 97,4 % - 100 % und eine Spezifitdt von 96,6 % - 98,7 % auf ,

. Die Auswertung basiert auf Empfehlungen der ICCR , der British Associa-
tion Gynaecological Pathologists sowie der American Society of Clinical Onco-
logy and the College of American Pathologists fiir Plattenepithelkarzinome des Kopf -
Hals-Bereiches

Die Auswertung der p53  -Immunhistochemie erfolgt in Form einer Muster -basierten
(pattern based) Analyse , , , . Die sogenannte pattern -based Ana-
lyse der p53 -Immunhistochemie weist eine Konkordanz zur intratumoralen TP53 -Mu-

tationsanalyse von 93 % - 97 % auf ,
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6.4

EK

invasiver Vulvakarzinome

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Zur besseren Prognoseabschéatzung sollte eine molekulare Subtypisierung des
Vulvakarzinoms mittels immunhistochemischer Untersuchungen von p16 und p53
erfolgen. Bei unklaren Farbeergebnissen sollte eine weitere Analyse des Tumorge-
webes zum Nachweis von HPV  Hochrisiko -DNA und/oder einer TP53 -Mutation er-
folgen.

Starker Konsens

Die korrekte Interpretation der Farbeergebnisse von p16 und p53 erlaubt in > 95 %

eine korrekte Einordnung in den jeweiligen molekularen Subtyp . Aufgrund un-
klarer und/oder inkonsistenter Farbeergebnisse in der Immunhistochemie sind in <5

% der Falle zusatzliche molekularpathologische Untersuchungen zum Nachweis von
HPV-DNA bzw. dem Vorliegen einer TP53  -Mutation am Tumorgewebe notwen-

dig :

Ist eine molekulare Subtypisierung am Primartumor erfolgt, ist eine weitere Analyse

am Rezidiv bzw. bei (Fern -) Metastasierung nicht notwendig , . Beim Ver-
gleich diagnostischer Biopsien zum Vulvektomiepréparat besteht bzgl. der molekula-

ren Subtypisierung eine Konkordanzrate von 91,2 %

Kliniko -pathologische Parameter der molekularen Subtypen des Plattenepithelkarzi-
noms der Vulva sind in zusammengefasst.
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Tabed | | iprmnitbh@| ogi sche Charakteristika 1in

Vul vakar zi noms

Abh?2ngi gke

Akronym

Haufigkeit

Erkrankungsalter

Atiologie

Assoziierte Derma-

tose

Prakanzerose

Progression VIN  ->
Karzinom

Biomarker -Expres-
sion

Prognose

Radiosensitivitat

© Leitlinienprogramm Onkologie |

HPV-assoziiert

HPV-A/p53wt

15% - 30 %

junger (ca. 50. LJ.)

HPV high -risk Infek-
tion

klassische VIN (uVIN;
HSIL)

ca. 10 %/ median 6
Jahre

p16: Uberexpression

p53: Wildtyp -Pattern

gunstig(er)

langsamere Progres-
sion

geringe(re) Rezidiv-
rate

hoch

Vulvakarzinom | Langversion

HPV-unabhangig /
TP53 -Mutation

HPV-I/p53abn

30 % - 70 %

alter (ca. 70. LJ.)

TP53-Mutation

Lichen sclerosus

differenzierte VIN
(dVIN; HPV-unabhéan-
gig/p53abn)

ca. 66 % / median 1,5
Jahre

p16: keine Uberex-
pression

p53: aberrantes Pat-
tern

schlecht(er)

schnell(ere) Progres-
sion

hohe Rezidivrate

gering(er)

HPV-unabhangig /
TP53 -Wildtyp

HPV-I/p53wt

10 % - 20 %

intermediar (50. - 70.

LJ.)

HRAS, NOTCH1 -,
PIK3CA-Mutation

HPV-unabhéan-
gig/p53wt - VIN

ca. 33 %/ median 5
Jahre

p16: keine Uberex-
pression

p53: Wildtyp -Pattern

intermediar

unklar
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6.5

6.6

Stadieneinteilung des Vulvakarzinoms

Die postoperative Stadieneinteilung erfolgt nach der pTNM -Klassifikation ; die
Angabe des FIGO -Stadiums ist optional. Das Stadium pT21a wird definiert als ein
Tumor mit einer Stromainvasion von O 0, 1lcm
O 2 [&6h1 . Das Stadium pT1b beinhaltet Tumoren mit einer Stromainvasion von >

0,1 cm und/oder einer horizontalen Ausdehnung von > 2 cm

Definition TNM -relevanter Parameter

Die Invasionstiefe beim Vulvakarzinom ist in Bezug auf die Prognose der Erkrankung,
das operative Vorgehen und die  Stadieneinteilung sehr bedeutsam. Zur metrischen
Bestimmung der Invasionstiefe existieren zwei Methoden ( ):

1 Die traditionelle Messung ermittelt die Stromainvasion gemessen von der
Epithel -Stroma -Grenze der an die Invasion angrenzend oberfl&chlichsten
Epithelpapille bis zum tiefsten Punkt der Invasion , , .

1 Die alternative Messung ermittelt die Stromainvasion gemessen von der Ba-
salmembran der nachsten (tiefsten) angrenzenden (tumorfreien) Reteleiste
mit VIN bis zum tiefsten Punkt der Invasion

Ungeachtet einer bekannten Interobserver  -Variabiltét , sowie der fur diese
Methode auch von der FIGO thematisierten derzeit noch limitierten Evidenz

bzgl. der onkologischen Sicherheit, befurwortet die ICCR die alternative Mes-

sung . Die ICCR begriindet dies mit der Empfehlung der FIGO , der Harmo-
nisierung der Invasionstiefenmessung zwischen Vulva - und Zervixkarzinom und der
potenziell geringeren Morbiditat der Patientinnen aufgrund der Reduktion der Zahl

von Eingriffen an der Leiste zur Beurteilung der regionaren Lymphknoten (Sentinel -
bzw. Lymphonodektomie). Die WHO  -Klassifikation von 2020 nimmt zur Invasi-
onstiefenmessung keine Stellung.

Eine Uber die tiefste Stelle der Invasion hinausgehende LymphgefaRinfiltration geht
bei beiden Methoden nicht in die Messung der Invasionstiefe bzw. Tumordicke mit
ein, sondern wird als L1 klassifiziert

’ ’
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Keratinschicht

Plattenepithel

VIN

A - traditionelle Messung

‘ . B B - alternative Messung

Abbil dungchemati sche Darstellung der verschiedenen
Besti mmung der Invasionstiefe beim Vulvakarzinom (P
McCl uggage et al 2023)

Die Messung der Invasionstiefe mittels beider Methoden kann im Einzelfall zu unter-
schiedlichen Tumorstadien fihren (pT1b bei traditioneller Messung zu pTla bei alter-
nativer Messung), was Konsequenzen fir das klinische Staging der Leisten -Lymphkno-
ten nach s ich zieht. Zudem ist die Datenlage beziglich des prognostischen Vergleichs

beider Messmethoden sehr limitiert. Daher soll bei allen Vulvakarzinomen mit einer
Invasionstiefe von bis zu 0,5 cm sowohl mittels der traditionellen Messung (gemessen
von der Epith el-Stroma-Grenze der an die Invasion angrenzend oberflachlichsten
Epithelpapille bis zum tiefsten Punkt der Invasion als auch mittels der sogenann-

ten alternativen Messung (gemessen von Basalmembran der nachsten (tiefsten) an-
grenzenden (tumorfreien) Retelei  ste mit VIN bis zum tiefsten Punkt der Invasion) er-

folgen.
6.5 Konsensbasierte Empfehlung 2026
E K Bei allen Vulvakarzinomen bis zu einer Invasionstiefe von 0,5 cm (nach traditio-

neller Messung) soll die Invasionstiefenmessung sowohl mittels der traditionellen
Messung (gemessen von der Epithel -Stroma-Grenze der an die Invasion angren-
zenden oberflachlichs ten Epithelpapille bis zum tiefsten Punkt der Invasion als
auch mittels der sogenannten  alternativen Messung (gemessen von Basalmemb-
ran der nachsten (tiefsten) angrenzenden (tumorfreien) Reteleiste mit VIN bis zum
tiefsten Punkt der Invasion) erfolgen.

Starker Konsens
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s

Die Tumordicke ergibt sich aus der Messung zwischen der Tumoroberflache, bei
(stark) keratinisierenden Plattenepithelkarzinomen von der Oberflache des Stratum
granulare, bis zum tiefsten Punkt der Invasion 179], [180] .

o

-

@ungchemati sche Darstellung Messung der Tumordi

Eine LymphgefaRinfiltration (L -Kategorie) beinhaltet den Nachweis von einzeln oder in
Gruppen liegenden Tumorzellen innerhalb von Spaltraumen, die eindeutig von

(Lymph -) Endothelien ausgekleidet sind (L1;  [185], [186] ). Das TNM -Kommittee hat
festgelegt, dass beim Nachweis von Tumorzellen innerhalb von Spaltrdumen ohne
eindeutige Endothelauskleidung der Befund als LO (keine LymphgefaRinfiltration) zu
klassifizierenist [187] , da es sich zumeist um Retraktionsartefakte handelt.

Die Perineuralscheideninfiltration (Pn  -Kategorie) ist definiert als der Nachweis von Tu-
morzellen in perineuralen Spaltrdumen, unabhéngig von der Ausdehnung der Tumor-
zellen innerhalb der Spaltrdume und unabhé&ngig davon, ob der Nerv selbst infiltriert

ist, o der nicht [188], [189] .

Die Angaben zur Invasionstiefe, der Tumorgréf3e sowie zur LymphgefaRinfiltration

werden von der ICCR als core elements und die Perineuralscheideninfiltration als non -
core element eingestuft [141], [140] . Die Perineuralscheideninfiltration ist jedoch obli-
gater Bestandteil der TNM  -Klassifikation [163] .

Die Invasion in Venen (V -Kategorie) unterscheidet zwischen einer makroskopisch

sichtbaren (V2) und einer histologisch gesicherten Veneninfiltration (V1; 163]). Die
makroskopische Veneninfiltration hat beim Vulvakarzinom keine Relevanz 141],

[140] . Die mikroskopische V1 -Kategorie ist im TNM definiert als der Nachweis von Tu-
morzellen innerhalb des Venenlumens und/oder dem Nachweis von Tumorzellen, die

die Venenwand infiltrieren  [187] . Die V -Kategorie findet im ICCR -Datensatz keine Er-
wahnung [140], ist jedoch obligater Bestandteil der TNM -Klassifikation [163] .
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6.6

EK

70

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Der Befundbericht zum Vulvakarzinom soll Angaben zur Invasionstiefe, der Tum-
orgrof3e, der LymphgeféaR -, Venen - und Perineuralscheideninfiltration sowie zum
Grading enthalten.

Starker Konsens

Das Grading fiir das Plattenepithelkarzinom ist in der WHO -Klassifikation und dem
ICCR-Datensatz nicht mehr berlcksichtigt , , ist aber Bestandteil der TNM -
Klassifikation, so dass dessen Angabe wie bisher auch aus Grinden der Tumordoku-
mentation in (lokalen) Tumorzentren sinnvoll sein kann.

Die Angabe des R -Status sowie der Abstand des invasiven Karzinoms vom Préparate-
rand ist relevant fir die Prognose und die adjuvante Therapieentscheidung beim Vul-
vakarzinom , , , , , . Es besteht Konsens, dass der im
Rahmen der histopathologischen Untersuchung des Préparates ermittelte Abstand die
meiste Relevanz aufweist , . Der laterale/periphere Resektionsrand (zur
Vulva, Vagina bzw. Urethra) sowie der tiefe (Weichgewebs -) Resektionsrand sind wie
folgt definiert , , :

1 Lateraler/peripherer Resektionsrand zur Vulva bzw. Vagina, ggf. Urethra:
nachster invasiv wachsender Tumorzellcluster zum (farbmarkierten) Resekti-
onsrand, unabhangig davon, ob dieser im Epithelniveau liegt, oder im sube-
pithelialen Bindegewebe,

1 Tiefer (Weichgewebs -, basaler) Resektionsrand: nachster invasiv wachsender
Tumorzellcluster zum (farbmarkierten) tiefen Resektionsrand des vulvéaren
Binde - bzw. Fettgewebes,

1 Eine Uber die tiefste Stelle der Invasion hinausgehende LymphgefaRinfiltra-
tion wird bei beiden Resektionsréandern nicht beriicksichtigt , ,
bzw. findet keine Erwéhnung . Unter tumorbiologischen Gesichtspunk-
ten ist es jedoch sinnvoll, eine tber die tiefste Stelle der Invasion hinausge-
hende LymphgefaRinfiltration im Befundbericht zu erwéhnen. Dies gilt insbe-
sondere fir den Nachweis einer Lymphgefafinfiltration am oder in u nmittel-
barer Nahe eines Resektionsrandes.

Die minimalen metrischen Absténde zu den lateralen/peripheren Resektionsréandern
sowie zum tiefen (Weichgewebs -) Resektionsrand sind unter Beriicksichtigung interna-
tionaler Empfehlungen wie folgt definiert , , :

1 Abstand zum lateralen/peripheren Resektionsrand: nachster invasiv wachsen-
der Tumorzellcluster zum (farbmarkierten) Resektionsrand, unabhangig da-
von, ob dieser im Epithelniveau liegt, oder im subepithelialen Bindegewebe,
mit geradliniger Messung (d.h. Welle  n im Oberflachenepithel werden nicht
beriicksichtigt),

1 Abstand zum tiefen (Weichgewebs -) Resektionsrand: nachster invasiv wach-
sender Tumorzellcluster zum (farbmarkierten) tiefen Resektionsrand des vul-
varen Binde - bzw. Fettgewebes.

1  Metrische Bestimmung mittels Okularmikrometer oder nach Markierung auf
dem Schnitt mittels Lineal,

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026



6.6 Definition TNM-relevanter Parameter 71

1 Eine Uber die tiefste Stelle der Invasion hinausgehende LymphgefaRinfiltra-
tion wird bei der Messung nicht mit berticksichtigt.

6.7 Konsensbasierte Empfehlung 2026

E K Im Befundbericht zum Tumorresektionspréparat soll zum Status des Resektions-
randes in Bezug zum invasiven Karzinom Stellung genommen werden (RO versus
R1/R2), ebenso soll der minimale Abstand zum lateralen/peripheren und zum tie-
fen Resektionsrand metrisch a ngegeben werden.

Starker Konsens

Aufgrund der therapeutischen Relevanz genulgt die Angabe des minimalen Abstandes
zum nachstgelegenen lateralen/peripheren Resektionsrandes, unabhangig von seiner
Lokalisation (Vulva versus Vagina versus Urethra) sowie zum basalen Resektions-
rand , , . Die Angabe des Abstandes zu den lateralen/peripheren Re-
sektionsrandern im Uhrzeigersinn ist optional.

Der Nachweis einer VIN am Resektionsrand eines OP  -Praparates korreliert mit der der
Rezidivrate , . Daher wird empfohlen, den Nachweis einer VIN im Befundbe-
richt zu erwéhnen , , ¢ Y

Ungeachtet der unzureichenden Evidenz bzgl. der prognostischen Relevanz des Ab-
standes einer VIN zum vulvaren Resektionsrand, wird unter Qualitatssicherungsaspek-
ten und zur Vereinheitlichung der Befunde empfohlen, den metrischen Abstand
einer VIN (bzw. koinzidenten ValN) im Befundbericht zu vermerken.

Beziglich des Nachweises eines Lichen sclerosus am Resektionsrand und dessen Ab-
stand zum Resektionsrand gilt Gleiches wie fir die VIN ,

Angaben zum Vorliegen einer VIN als auch eines Lichen sclerosus werden von der
ICCR als core elements definiert

6.8 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Im Befundbericht soll zum Nachweis einer VIN bzw. eines Lichen sclerosus in Be-
zug zum vulvaren Resektionsrand Stellung genommen werden. Der minimale Ab-
stand einer VIN zum néchstgelegenen Resektionsrand sollte metrisch angegeben
werden.

Starker Konsens

Entsprechend der UICC - und TNM -Klassifikation sind Mikrometastasen definiert als

der histologische Nachweis von Tumorzellen im Lymphknoten von O 0,2 mm, aber
nicht gréRer als 0,2 cm , , . Tumorzellen von < 0,2 mm Gesamtaus-
dehnung werden als isolierte Tumorzellen im Lymphknoten definiert , ,
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6.9

EK

6.7

6.7.1

6.10

EK

6.11

EK

Konsensbasiertes Statement 2026

Mikrometastasen sind definiert als der histologische Nachweis von Tumorzellen
im Lymphknoten von O 0,2 mm, aber nicht g

Starker Konsens

Aufarbeitung des Gewebes

Diagnostische Biopsien

Das zur histologischen Sicherung einer VIN bzw. eines invasiven Karzinoms entnom-

mene Gewebe soll in Stufenschnitten aufgearbeitet werden , . Dies gilt ins-
besondere flur Biopsien, die auf den initialen Schnitten keine Korrelation zum Klini-

schen und/oder vulvoskopischen Befund aufweisen , . In der Regel sind 3
Stufenschnitte in einem Abstand von ca. 200 um ausreichend. Der Befundbericht

sollte zum Nachweis einer VIN, virusassoziierten Veranderungen, ggf. einer dermato-
logischen Erkrankung (inklusive Lichen sclerosus) und einer eventuellen In vasion Stel-
lung nehmen.

Beim Nachweis einer Invasion muss zusatzlich die Angabe der GroRenausdehnung/In-

vasionstiefe erfolgen und zur Lymph - bzw. BlutgefaRinvasion Stellung bezogen wer-
den , , ) )
Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die bei Verdacht auf VIN entnommene Biopsie soll in Stufenschnitten aufgearbei-
tet werden.

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Der Befundbericht bei diagnostischen Biopsien soll zum Nachweis und Art der
VIN, zum Vorhandensein einer dermatologischen Erkrankung (insbesondere Li-
chen sclerosus), von virusassoziierten Veranderungen und einer eventuellen Inva-
sion Stellung nehmen.

Starker Konsens
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6.7.2

6.12

EK

Praparate nach lokaler (radikaler) Exzision, (radikaler) Vul-
vektomie und Lymphknotenstatus

Voraussetzung fiir eine adaquate morphologische Aufarbeitung ist die Ubersendung
eines intakten und markierten Praparates (z.B. Fadenmarkierung bei 12 Uhr;

); Markierungen mit Klammern sind aufgrund einer Gewebetraumatisierung und
damit moglicherweise verbundenen eingeschrankten Beurteilbarkeit zu vermeiden.
Die morphologische Aufarbeitung wird wesentlich erleichtert durch das Aufspannen
des topographisch mar  kierten Praparates, hilfreich kann auch die zusatzliche Uber-
sendung einer Skizze durch den Kliniker sein. Der pathologische Befundbericht muss
zur GroRRe und Beschaffenheit des Praparates Stellung nehmen , ; :
Beide Parameter sind sog. core elements im ICCR data set . Zusétzlich sollten
Probenentnahmen aus auffélligen Epithelabschnitten (z.B. Diskoloration, Keratinisie-
rungs - bzw. Pigmentierungsstdrungen) zum Ausschluss bzw. Nachweis von Hauter-
krankungen und/oder Prakanzerosen erfolgen ,

Die jeweiligen vulvaren bzw. vaginalen, ggf. auch analen bzw. urethralen Resektions-
rander sollen vollstandig aufgearbeitet werden.

Die morphologische Aufarbeitung soll so erfolgen, dass alle in der nachfolgenden

Liste erforderlichen Angaben erhoben werden kdnnen , , . Der Befun-
derstellung soll die WHO -Klassifikation zur Tumortypisierung und die aktuelle pTNM
Klassifikation zur Stadieneinteilung zugrunde gelegt werden.

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die morphologische Aufarbeitung von Vulvektomiepraparaten soll so erfolgen,

dass alle therapeutisch und prognostisch relevanten Parameter erhoben werden
koénnen. Der Befunderstellung soll die jeweils giiltige WHO -Klassifikation zur Tu-
mortypisierung und die a  ktuelle TNM -Klassifikation zur Stadieneinteilung zu-
grunde gelegt werden.

Starker Konsens

Anforderungen an den histologischen Befundbericht beim Vulvektomiepraparat
) ) ) ) sind:

Histologischer Typ nach WHO

Nachweis/Fehlen von Lymph - oder BlutgefaReinbriichen (L - und V - Status)
Nachweis/Fehlen von Perineuralscheideninfiltraten (Pn -Status)

Staging (pTNM)

Invasionstiefe und Ausdehnung in mm bei pTla

Dreidimensionale Tumorgréf3e in cm (ab pT1b)M

Metrische Angabe des minimalen Abstandes des Karzinoms bzw. und

ggf. der VIN zum jeweils entsprechenden Resektionsrand (Vulva oder Vagina
oder Urethra oder basal) und der Angabe zum Vorhandensein von begleiten-
dem Lichen sclerosus

1 R-Klassifikation (UICC)

= =4 -4 —a -4 -8 -9

Zur Definition der Bestimmung der Invasionstiefe und der Tumordicke siehe Kapitel
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6.13

EK

Empfehlungen zur Bestimmung des metrischen Abstandes zum Resektionsrand sind
ebenfalls im Kapitel zusammengefasst.

Finden sich im Bereich des vulvéren, vaginalen bzw. am analen Resektionsrand
Prékanzerosen (VIN; ValN; AIN), sollen diese im Befundbericht erwahnt werden ,
, . Sinnvoll erscheint die Angabe des metrischen Abstandes der Prakanzerose

zum jeweiligen Resektionsrand.

Empfehlenswert ist die Angabe des Vorliegens eines Lichen sclerosus am Resektions-
rand

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Der Befundbericht bei Vulvektomiepraparaten wegen eines Vulvakarzinoms soll
folgende Angaben beinhalten:

1 Histologischer Typ nach WHO

1 Nachweis/Fehlen von Lymph - oder BlutgefaReinbriichen (L - und V - Status)

1 Nachweis/Fehlen von Perineuralscheideninfiltraten (Pn -Status)

9 Staging (pTNM)

1 Invasionstiefe und Ausdehnung in mm bei pTla

1 Maximale TumorgréRe in cm (ab pT1b)

1 Metrische Angabe des minimalen Abstandes des Karzinoms bzw. und ggf. der
VIN zum jeweils entsprechenden Resektionsrand (Vulva oder Vagina oder
Urethra oder basal) und der Angabe zum Vorhandensein von begleitendem Li-
chen sclerosus

1 R-Klassifikation (UICC)

Starker Konsens

Zur Aufarbeitung von Lymphonodektomie -Préparaten wird u.a. von der ICCR empfoh-
len " Y ) :

1  Untersuchung aller Lymphknoten

Kompletteinbettung aller Lymphknoten bis ca. 0,3 cm Grofi3e

1 Lamellierung groRerer Lymphknoten senkrecht zur Langsachse (in ca. 0,2 cm
Intervallen) und vollstandige Einbettung

1  Bei makroskopisch befallenen Lymphknoten représentative Einbettung

1 Belassen des unmittelbaren perinodalen Fettgewebes zwecks histologischer
Beurteilung einer extrakapsularen Ausbreitung

1 Anfertigung zumindest eines HE  -gefarbten Schnittes

1 Ein Ultrastaging von non -Sentinel -Lymphknoten (non -SLN)ist auf3erhalb von
Studien nicht indiziert.

==

Die Anfertigung von Stufenschnitten (mit einem Abstand von ca. 200 um) erhoht die
Chance der Detektierung kleinerer Metastasen bzw. von Mikrometastasen sowie iso-
lierter Tumorzellen , . Zur Definition von Mikrometastasen sowie isolierten
Tumorzellen siehe Kapitel

Die prognostische Bedeutung des Nachweises von HPV ~ -DNA in LK ist unklar . Glei-
ches gilt fiir den alleinigen Nachweis von LymphgefaReinbriichen im perinodalen
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Fettgewebe bzw. der Lymphknoten  -Kapsel, ohne gleichzeitig vorliegende Lymphkno-

tenmetastasen.
6.14 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Bei Lymphonodektomiepraparaten im Rahmen der operativen Therapie beim Vul-

vakarzinom sollen alle entfernten Lymphknoten histologisch untersucht werden.

Lymphknoten bis ca. 0,3 cm Grél3e sollten komplett eingebettet und gréRere
Lymphknoten senkrecht zur Langsachse lamelliert und ebenfalls komplett einge-
bettet werden.

Starker Konsens

Anforderungen an den histologischen Befundbericht bei Lymphonodektomie -Prapara-
ten , , , sind:

1 Angabe der Zahl der befallenen Lymphknoten im Verhéltnis zur Zahl der ent-
fernten/untersuchten Lymphknoten in Zuordnung zur Entnahmelokalisation
(z.B. 4/13 NII. inguinales sinister bzw. 0/15 NII. inguinales sinister)

1  Angabe der maximalen Ausdehnung der gréf3ten Lymphknoten -Metastase in
mm/cm

1 Angabe des Fehlens/Nachweises eines Kapseldurchbruches der Lymphkno-
ten -Metastase

1  Angabe des Nachweises isolierter Tumorzellen im Lymphknoten sowie des
Nachweises von Lymphgefalieinbriichen im perinodalen Fettgewebe und/oder
der Lymphknoten -Kapsel.

6.15 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Der histologische Befundbericht bei Lymphonodektomiepréaparaten soll folgende
Angaben beinhalten:

1 Angabe der Zahl der befallenen Lymphknoten im Verhéltnis zur Zahl der ent-
fernten Lymphknoten in Zuordnung zur Entnahmelokalisation (inguinal/pelvin
mit Seitigkeit), dabei separate Angabe des Status der inguinalen (pN -Status)
und ggf. der pelvinen (pM  -Status) Lymphknoten

1 Angabe des Fehlens/Nachweises eines Kapseldurchbruches der Lymphknoten-
metastase

1 Metrische Angabe der maximalen Ausdehnung der grofiten Lymphknotenmeta-
stase

1 Angabe des Nachweises isolierter Tumorzellen im Lymphknoten sowie des
Nachweises von Lymphgefafl3einbriichen im perinodalen Fettgewebe und/oder
der Lymphknotenkapsel

Starker Konsens
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6.7.3

6.16

EK

Prognostisch orientierte Studien weisen darauf hin, dass die Prognose umso gunstiger

ist, je mehr Lymphknoten inguinal entfernt werden, bei Inkaufnahme einer moglicher-
weise héheren postoperativen Morbiditat , . Die TNM -Klassifikation fordert
eine Mindestzahl von 6 zu entfernenden inguinalen Lymphknoten pro Leiste an.

Sentinel -Lymphknoten

Zur histopathologischen Untersuchung von Sentinel -Lymphknoten beim Vulvakarzi-
nom gibt es derzeit kein einheitliches Protokoll , , , , .In
jedem Fall soll ein sog. Ultrastaging erfolgen , , . Die Aufarbeitung
kann, unter Beachtung nachstehend aufgefiihrter Empfehlungen, entsprechend eines
jeweils lokalen Protokolls erfolgen . Aufgrund internationaler Empfehlungen und
Studien sowie in Analogie zu den AWMF  -S3-Leitlinien zum Zervix - und Endometrium-
karzinom wird empfohlen , , , , , , ) ) )

Untersuchung und Kompletteinbettung aller Sentinel -Lymphknoten
Lamellierung senkrecht zur Langsachse (in ca. 0,2 cm Intervallen)

Bei makroskopisch befallenen Lymphknoten représentative Einbettung
Belassen des unmittelbaren perinodalen Fettgewebes zwecks histologischer
Beurteilung einer extrakapsularen Ausbreitung

1 Anfertigung von mindestens drei Stufenschnitte jeweils in einem Abstand von

= —a —a -2

ca. 200 um
1 Immunhistochemische Zusatzuntersuchung bei in den HE -Schnitten tumor-
freien Sentinel -Lymphknoten unter Verwendung (zumindest eines) Pan -Zyto-

keratinantikorpers.

Aufgrund der differenten molekularen Pathogenesewege des Vulvakarzinoms (

; , , , ) ist alleinige Verwendung eines Antikérpers gegen pl16 im
Rahmen des immunhistochemischen Sentinel  -Lymphknoten -Ultrastagings nicht sinn-
voll, da nicht alle Vulvakarzinome HPV  -assoziiert (p16 -positiv) sind.

Der immunhistochemische Nachweis Zytokeratin -positiver Strukturen ohne Kern in-
nerhalb eines Sentinel -Lymphknotens scheint keine biologische Relevanz zu besit-
zen , st jedoch h&ufig mit einer lymphogenen Metastasierung assoziiert, so

dass die entsprechenden Lymphknoten weiter mittels Stufenschnitten bzw. immunhis-
tochemisch aufgearbeitet werden sollten.

Im Fall einer intra -operativen Schnellschnittuntersuchung erfolgt die makroskopische
Aufarbeitung wie beschrieben. Von den Gefrierblécken sollten drei Stufenschnitte an-
gefertigt werden.

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Sentinel -Lymphknoten beim Vulvakarzinom sollen mittels Ultrastaging untersucht
werden mit: vollstandiger Einbettung, Anfertigung von mindestens drei Stufen-

schnitten in der HE -Farbung. Bei in der HE -Morphologie negativen Sentinel  -Lymph-
knoten sollen immunhis  tochemische Zusatzuntersuchungen durchgefiihrt wer-

den.

Starker Konsens
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6.8

Morphologische Prognosefaktoren

Etablierte Prognosefaktoren beim Vulvakarzinom sind das Tumorstadium, der Nach-
weis von inguinalen bzw. pelvinen Lymphknotenmetastasen , sowie die
Grole der regionalen Lymphknotenmetastasen, der Nachweis einer extrakapsuléaren
Ausbreitung und die Zahl der metastatisch befallenen Lymphknoten , ,

Inkomplett resezierte Tumoren (R1 - oder R2 -Situation) weisen eine signifikant hhere
Lokalrezidivrate auf , . Die Grof3e des Abstands des Tumors zu den vul-
varen Resektionsrandern wird nach wie vor kontrovers diskutiert , ,

Innerhalb der Gruppe der Patientinnen mit inguinalen Lymphknotenmetastasen etab-
lierte Prognosefaktoren sind: die Gré3e der regionalen Lymphknotenmetastasen, der
Nachweis einer extrakapsularen Ausbreitung und die Zahl der metastatisch befallenen
Lymphknoten , , . Bzgl. anderer morphologischer Parameter der Meta-
stase innerhalb des/der befallenen Lymphknoten, wie Ausmafd der Metastase inner-
halb des befallenen Lymphknoten , Bilateralitat der inguinalen Lymphknoten -
Metastasierung , , Zahl resezierter/untersuchter inguinaler Lymphknoten
auBRerhalb der Sentinel -Lymphonodektomie , , Mikrometastasen versus
Makrometastasen , , isolierte Tumorzellen (ITC) versus Mikrometastasen

, ist die Datenlage derzeit als unzureichend einzuschatzen.

Derzeit sind drei molekulare Subtypen des Plattenepithelkarzinoms der Vulva be-
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kannt , ) ) ) ) (s.0.), diein zusammengefasst

sind.

Der HPV-unabhangige molekulare Subtyp mit TP53  -Mutation (HPV -I/p53mut) zeigt im

Vergleich zu HPV -assoziierten Tumoren (HPV -A/p53wt) eine hohere Rezidivrate und

ein geringeres 5 -Jahres-krankheitsfreies Uberleben (disease  -free survival, DFS)
sowie bei Patientinnen mit adjuvanter Radiatio eine geringere Rate an Rezidiven

im Bestrahlungsfeld , und eine geringere Lokalrezidivrate auf

Kurativ radio -(chemo -) therapierte Patientinnen mit HPV ~ -A/p53wt Tumoren wiesen
eine hohere klinische  Ansprechrate als TP53 -mutierte (HPV -I/p53abn) Vulvakarzinome
auf (72,2 % versus 42,9 %; ) wobei der Effekt in der Gruppe mit RCHT grof3er war
als in der Gruppe mit alleiniger Radiatio.

Der molekulare Subtyp des Vulvakarzinoms ohne HPV high -risk -Assoziation und ohne
TP53-Mutation (HPV -1/p53wt) liegt beziiglich einer Prognose zwischen den HPV -
A/p53wt - und HPV -I/p53abn -Vulvakarzinomen , , , (siehe

).

Die Majoritéat der Studien zur Prognoserelevanz morphologischer Parameter beim Vul-
vakarzinom beziehen sich auf den Tumortyp des Plattenepithelkarzinoms. Im Ver-
gleich zu diesem zeigt das seltene Basalzellkarzinom eine giinstigere Prognose

Die Majoritat der Basalzellkarzinome finden sich an den groRen Labien. Ungeachtet
einer sehr limitierten Zahl untersuchter Basalzellkarzinome der Vulva werden nachste-
hende Faktoren als Risikofaktoren fiir ein Rezidiv diskutiert :

1 Maximale Tumorgrof3e > 2 cm,
Tumordicke > 0,3 cm,
1 Abstand zu den Resektionsréandern < 0,3 cm.
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Aufgrund der Seltenheit des Adenokarzinoms der Vulva und vulvérer Hautadnextumo-
ren ist die Datenlage bezuglich morphologischer Prognosefaktoren als unzureichend
zu bezeichnen , ,

Bzgl. anderer morphologischer Prognosefaktoren wie: Ulzeration des Vulvakarzinoms
, Multifokalitat , , und die TumorgrofRe ab dem Stadium pT1b
ist die Datenlage derzeit als unzureichend einzuschétzen. Erste Ergebnisse deu-
ten darauf hin, dass ein hohes Tumor  -Budding (knospende aufgesplitterte Tumor-
front) mit einer unginstigen Prognose assoziiert ist

Das Grading fir das Plattenepithelkarzinom ist in der WHO -Klassifikation und dem
ICCR-Datensatz nicht mehr berlcksichtigt , , da es prognostisch irrelevant
ist und zu erwarten ist, dass es durch die molekulare Subtypisierung (s.0.) er-
setzt wird

Zur alleinigen prognostischen Bedeutung der LymphgefaRinfiltration , So-
wie Perineuralscheideninfiltration , , liegen widersprichliche Ergeb-
nisse vor. Beide Parameter sind jedoch integraler Bestandteil der TNM -Klassifikation
und acor eo -chozrve.0 &enloenme n fi4l],de0i. | CCR

Die Veneninfiltration spielt beim Vulvarkarzinom praktisch keine Rolle , ,

, ist aber ebenso integraler Bestandteil der TNM -Klassifikation.
Die Angabe des Vorhandenseins einer VIN bzw. eines Lichen sclerosus wird von der
| CCR als acor e el|l4mdadiese Lasientnieimen &linweis auf die mog-

liche Pathogenese des Vulvakarzinoms geben kdnnen und der Nachweis einer VIN am

Resektionsrand eines OP -Praparates mit der Rezidivrate korreliert , , ,
. Bzgl. der prognostischen Relevanz des Abstandes der VIN zum Resektionsrand

ist die Datenlage derzeit kontrovers.

Obwonhl ein Lichen sclerosus keine Prakanzerose darstellt, ist er eine Risikola-
sion , , im Rahmen der Pathogenese des HPV -unabhéngigen, TP53 -as-
soziierten Vulvakarzinoms ,

Der PD-L1-Status laRt sich immunhistochemisch verlésslich auch an archiviertem Pa-
raffingewebe bestimmen und stellt aufgrund der hohen Zahl positiver Félle (sowohl
Tumorzellen als auch tumorassoziierte Lymphozyten) ein mogliches therapeutisches
Ziel dar. Be zlglich der Korrelation zwischen PD  -L1-Status und molekularem Subtyp
sowie dessen prognostischer Bedeutung liegen widerspriichliche Ergebnisse

vor , ,

Molekulare Marker auf3erhalb der molekularen Subtypisierung des Vulvakarzinoms
(s.0.) spielen derzeit bei der Prognoseabschatzung des Vulvakarzinoms eine unterge-
ordnete Rolle ,
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6.8.1 Prognosefaktoren Vulvakarzinom Stadium pTla

Tabeld ePrognosefaktoren Vulvakarzinom Stadium pT1la
Name Standard- Risiko/ Therapie

faktor Prognose- relvanz
faktor

Perineuralscheiden -infiltration (Pn -Status) ja unklar nein
Lymphgefal? -infiltration (L -Status) ja unklar unklar
Veneninvasion (V -Status) ja unklar nein
Resektionsrander (Residualtumorstatus; R -Klassifi- ja ja ja
kation)
Grading ja nein nein
pl6 nein unklar nein
Invasionstiefe und Ausdehnung in mm ja ja ja

6.8.2 Prognosefaktoren Vulvakarzinom Stadium > pT1b

Tabell ePrognosefaktoren Vulvakarzinom Stadium > pT1]|
Name Standard- Risiko/ Therapier

faktor Prognose - elevanz
faktor

Tumorstadium ja ja ja
Lymphknotenstatus ja ja ja
GroRe inguinaler Lymphknoten  -metastasen ja ja ja
Zahl metastatisch befallener inguinaler Lymphkno- ja ja ja
ten
Extrakapsuléare Ausbreitung inguinaler Lymphkno- ja ja ja

ten -metastasen

Perineuralscheiden -infiltration (Pn -Status) ja unklar nein

Lymphgefal? -infiltration (L -Status) ja unklar nein

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026



6.8 Morphologische Prognosefaktoren

Name

Veneninvasion (V -Status)

Residualtumorstatus (R -Klassifikation)

Invasionstiefe in mm

Grading

Dreidimensionale Tumorgréf3e in cm

Tumordicke

Ulzeration des Karzinoms

Multifokale Karzinome

Peritumorale VIN

Histologischer Tumortyp

Molekularer Subtyp

Invasionsmuster

Ausmal der Metastase im befallenen Lymphkno-
ten

Bilateralitat inguinaler Lymphknoten  -metastasen

Molekulare Marker au3erhalb der molekularen
Subtypisierung
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Standard-
faktor

nein

nein

ja

nein

nein

ja

nein
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Risiko/
Prognose -
faktor
unklar

ja

ja

nein

unklar

vermutlich

nein

unklar

unklar

ja

ja

unklar

unklar

nein

nein
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Therapier
elevanz

nein

ja

ja (Indikation
zum Leisten-
staging)

nein

nein

nein

nein

ja (operati-
ves Vorge-
hen)

ja (operati-
ves Vorge-
hen)

ja (Lympho-
nodektomie
ja/nein)

noch nicht

nein

nein

nein



7.1 Diagnostik des Primartumors

7.1

7.1.1

7.1

EK

7.1.2

Diagnostik des Vulvakarzinoms und sei-
ner Vorstufen

C. Dannecker, V. Kippers , E. Oberlechner , L. Wélber

Diagnostik des Priméartumors

Anamnese

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Frihsymptome beim Vulvakarzinom und seinen Vorstufen sind oft unspezifisch
oder fehlen. Uber mehrere Wochen anhaltende therapieresistente Symptome sol-
len durch eine detaillierte klinische Diagnostik abgeklart werden.

Starker Konsens

Das haufigste Beschwerdebild pathologischer Vulvaveranderungen ist der Pruritus.
Vulvére und perineale Schmerzen, Brennen oder Dysurie sind weitere Symptome. Blu-
tungen oder Fluor treten selten auf. Die Halfte der Patientinnen ist asymptomatisch.

In einer 1 999 publizierten Studie von Jones und Joura geben 88 % der Partien-
tinnen mit einem Vulvakarzinom Beschwerden 6 Monate vor der Diagnosestellung an;

28 % der betroffenen Frauen geben sogar Beschwerden 5 Jahre vor der Diagnose an.

In einer deutschen Studie wird eine Verzégerung zwischen erster Symptom atik und
Diagnosestellung eines Vulvakarzinoms in Abhangigkeit entziindlicher Vorerkrankun-
gen mit einer Schwankung von 186 - 328 Tagen angegeben

Klinische Diagnostik

Da bis zu 50 % der HPV -assoziierten Neoplasien multifokal auftreten und multizentri-
sches Wachstum haufiger vorkommt, ist eine vollstandige Untersuchung des &uf3eren
Genitales, der Vagina und der Cervix erforderlich. Insbesondere bei pramenopausalen
Frauen u nd HPV-assoziierten Veranderungen ist mit multifokalen Lasionen zu rech-
nen. Auffallige Veréanderungen sind hinsichtlich ihrer Lokalisation, Anzahl und Vertei-
lung, GréRe, Begrenzung und Farbe zu beschreiben. Die haufigsten Lokalisationen
sind die Labia major a, gefolgt von der Kilitoris, den Labia minora, dem Perineum, der
Periurethralregion und der Bartholinischen Driise. Hinweise fir einen malignen Be-
fund sind rasche GroéRenprogredienz, Farbveréanderung, eine unscharfe Begrenzung,
asymmetrisches Erscheinungsbild  ung, Bildung eines Ulkus, keine Abheilung unter
konservativer Therapie und Blutung. Es gibt kein pathognomonisches klinisches Er-
scheinungsbild. Bei einer Patientin kdnnen verschiedene Erscheinungsbilder nebenei-
nander auftreten.  Nicht untypisch ist auch die  Ausdehnung vulvéarer Dermatosen und
Prakanzerosen auf die anale/perianale Haut, so dass eine kolposkopische Untersu-
chung der Vulva auch die Inspektion des Anus mit einbeziehen sollte .
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7.1.2.1

7.2

EK

7.3

EK

7122

7.1.2.3

Vulvoskopie und Applikation von Essigsaure

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die Diagnostik bei Verdacht auf Vulvakarzinom erfolgt primér klinisch. Die Grund-

lage der Abklarungsdiagnostik ist die Inspektion, ggf. erganzt durch eine Kolpo-
skopie der Vulva sowie Palpation einschlief3lich der Leisten. Bei auffélligen Befun-
den soll eine G ewebeentnahme erfolgen.

Starker Konsens

Konsensbasiertes Statement 2026

Bei der kolposkopischen Abklarung der Vulva erfolgt die Untersuchung der ge-
samten Vulva und des Anus.

Starker Konsens

Mit Hilfe der Vulvoskopie kénnen Lasionen néher charakterisiert werden und makro-

82

skopisch unauffallige Veranderungen identifiziert werden. 2012 wurde erstmals eine

Nomenklatur bzgl. der klinisch/kolposkopischen Terminologie der Vulva publiziert
. Hier wird festgehalten, dass die gesamte Vulva und der Anus bis zur Linea den-
tata untersucht werden missen. Es werden normale von abnormalen Befunden unter-

schieden. Abnormale Befunde werden unterteilt in Lasionstyp, Lasionsfarbe und se-

kundarer Morphologi e. Die Beschreibungen des Lasionstyps entsprechen denen der-
matologischer Standards. Es wird werden Fleckchen, Fleck, Papel, Plague, Knoten,
Blaschen, Blase, Pustel unterschieden. Die Lasionsfarben werden unterschieden in:
hautfarben, rot, weil und dunkel. Befunde mit Sekundarmorphologie sind: Ekzem,
Lichenifikation, Exkoriation, Erosion Fissur, Ulkus. Zu den abnormalen kolposkopi-
schen Befunden zahlen: atypische Gefal3e, Unebenheit/Irregularitéat der Epitheloberfla-
che der Vulvahaut, essigweil3es Epithel, essigw  eil3e irregulare Punktierung. Es wird
wie bei der Kolposkopie der Zervix 3 - 5 %ige Essigsaure verwendet. Bei gut sichtba-
ren Lasionen an der Vulva ist die Applikation von Essigsaure auf die Vulva nicht obli-
gater Bestandteil der kolposkopischen Untersuchung. Die Essigsaureanwendung ist
besonders hilfreich am nicht verhornenden Plattenepithel der Vulva. Auffallige Areale
mussen histologisch abgeklart werden.

Toluidinblau  -Probe (Collins -Test)

Beim Collins -Test wird 1 %ige Toluidinblaulésung appliziert, die nach 2 min mit 1 %i-

ger Essigsaure abgewaschen wird. Aufgrund der hohen Falschpositivrate hat die Tolu-
idinblau -Probe keinen Stellenwert in der Diagnostik.

Zytologischer Abstrich
Der zytologische Abstrich an der Vulva weist eine geringe Spezifitat auf. Aus jeder
unklaren Léasion soll deshalb eine Biopsie gewonnen werden.
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7.1.2.4

7.4

EK

7.1.25

Histologische Diagnostik

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Alle suspekten Lasionen sollen histologisch abgeklart werden.

Starker Konsens

Aus jeder unklaren Lasion soll eine Biopsie gewonnen werden. Bei Multifokalitéat wie
auch bei sehr grof3en, heterogenen Lasionen sind mehrere Biopsien erforderlich.

Stanzbiopsie:

Neben dem Epithel werden auch dermale und subkutane Anteile erfasst, so dass bei
einem Karzinom die Tiefe der Stromainfiltration bestimmt werden kann.

Exzisionsbiopsie:

1 obligat bei allen pigmentierten melanomsuspekten Lasionen. In besonderen
Situationen, an denen eine priméare diagnostische Exzision schwierig ist, kann
auch eine Probebiopsie bzw. Teilexzision durchgefuhrt werden; mehrere Un-
tersuchungen konnten zeigen, dass sich durch dieses Vorgehen keine Ver-
schlechterung der Prognose fir die Patientinnen ergibt , ,

1 bei zirkumskripten Herden méglich, die klinisch auf eine VIN hinweisen,
wenn kein destruierendes Therapieverfahren vorgesehen ist

1  Exzisionsbiopsien sollten aufgespannt werden

Tumormarker und PD  -L1-Expression

Eine routinemafige Bestimmung des Tumormarkers SCC (Squamous Cell Carcinoma
Antigen) ist nach derzeitiger Studienlage nicht sinnvoll. Bei einem Rezidiv oder im
metastasierten Stadium kann SCC in bestimmten Situationen zur Verlaufskontrolle
eine Rolle spiel en.

Die Testung der PD -L1 (Programmed Cell Death Ligand 1)  -Expression am Tumorge-

webe kann erfolgen, da sie den Einsatz einer immunmodulatorischen Therapie mit

83

Checkpointinhibitoren im fortgeschrittenen Stadium ggf. beeinflusst. Eine PD -L1-Tes-
tung ist au ch an archiviertem Tumorgewebe (Formalin  -fixiertes, Paraffin -eingebettetes

Gewebe (FFPE)) a posteriori moglich.
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7.2 Bildgebende Diagnostik
7.2.1 Diagnostik inguinofemoraler Lymphknoten
Tabel2 eDi agnosti k inguinofemoraler Lymphknoten
Studie Patien- Tumor - Bildge- Ziel / Be- Sensiti- Spezifi- PPV NPV Ac- Studien- Bemerkungen
tinnen stadium bung wertung vitat tat curacy art
I'N
CT
Andersen et 27 IAL-II: CT (Tho- Praop. LK, n.a. n.a. n.a. n.a. n.a. Prospek- Kein Nutzen bei
al. 89 %; - rax, Abdo- Zufallsbe- tive Patientinnen ohne
2015 IV: 11 % men, Be- funde, OP - Fallserie Indikation; OP -Ver-
cken) Plan zdgerung moglich
Bohlin et al. 134 Priméares CT Nachweis 43 % 96 % n.a. n.a. 76 % Retro- Zufallsbefunde
2021 VSCC inguinaler spektive 29 %, meist be-
LK-Metasta- Kohorte nign; Tumor
sen <4 cm: CT ver-
zichtbar
Pounds et al. 225 Frihsta- CT Einfluss auf 59,1 % 77,8 % 61,9 % 75,7 % 70,7 % Retro- Keine Verbesse-
2020 dium Manage- spektive rung Uberleben;
ment / LK Kohorte 22,2 % falsch-posi-

tiv
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Studie

Pleunis et al.

2022

Gong et al.
2020

MRT

Sohaib et al.

2002

Sakae et al.
2016

Singh et al.
2006

Patien-
tinnen
/N

452

41 Stu-
dien,
1.615
Pat

n.a.

n.a.

n.a.

Tumor -
stadium

Primares
VSCC

Gyn.
Karzi-
nome

Vulva-
karzi-
nom

Vulva-
karzi-
nom

Vulva-
karzi-
nom

Bildge-
bung

CT / Ront-
gen Tho-
rax

CT

MRT

MRT (L/S-
Achse)

MRT
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Ziel / Be-
wertung

Nachweis
pulmonaler
Metastasen

Paraaortale
LK

LK-Metasta-
sen Leisten

LK inguinal

LK inguin-
ofemoral

Sensiti-
vitét

n.a.

60 %

40850 %

87,5 %

85,7 %

Spezifi-
tat

n.a.

94 %

979
100 %

41871 %

82,1 %

PPV

n.a.

n.a.

n.a.

NPV

n.a.

n.a.

n.a.

41858 % 870

64,3 %

Vulvakarzinom | Langversion

92 %

93,9 %
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Ac-
curacy

n.a.

0,90

n.a.

56 876 %

Studien-
art

Retro-
spektive
Kohorte

Systemati-
scher Re-
view +
Meta

Retro-
spektive
Studie

Retro-
spektive
Studie

Retro-
spektive
Kohorte

85

Bemerkungen

Metastasen selten
bei Tumor

<40 mm; viele Zu-
fallsbefunde

PET/PET-CT Uber-
legen; CT geeignet
zur Bestatigung

Hohe Spezifitat,
hohe falsch -nega-
tiv-Rate

Hohe FP / FN Ra-
ten, begrenzte kli-
nische Relevanz

MRT besser als kli-
nische Untersu-
chung fir negati-
ves LK-Staging
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Studie

Kataoka et
al. 2010

Bipat et al.
2006

Lu et al.
2025

Zhong et al.

2024

Gong et al.
2017

Patien-
tinnen
/N

49

119
Leisten

1.341

n.a.

80 Stu-
dien

PET /PET -CT/ FDG -PET

Tumor -
stadium

Vulva-
karzi-
nom

Vulva-
karzi-
nom

Versch.
Karzi-
nome

Versch.
Karzi-
nome

Gyn.
Karzi-
nome

Bildge-
bung

MRT / CE-

MRI

MRT

Node -RADS
CT/MRT

Node -RADS
1.0

MRT / DWI
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Ziel / Be-
wertung

LK-Metasta-
sen

LK-Metasta-

sen

LK-Invasion

LK-Invasion

Préop. pel-
vine LK

Sensiti-
vitét

850887 %

52 %

74884 %

n.a.

MRT:
50 %,
DWI:

84 %

Spezifi-
tat

n.a.

85089 %

84088 %

n.a.

MRT:
95 %,
DWI:

95 %

PPV

n.a.

NPV

n.a.

46052 % 879

89 %
n.a. n.a.
Maligni- n.a.
tatsrate
48100 %
n.a. n.a.
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Ac-
curacy

85 %

79882 %

AUC
0,90

AUC
0919
0,92

0,800
0,95

Studien-
art

Retro-
spektive
Multicen-
ter

Retro-
spektive
Kohorte

Systemati-
scher Re-
view +
Meta

Systemati-
scher Re-
view +
Meta

Systemati-
scher Re-
view +
Meta

Bemerkungen

CE-MRI verbessert
Staginggenauig-
keit

Standard -MRT
nicht zuverlassig
fir LK -Befall

Hohe Spezifitat,
moderate Sensiti-
vitat; Cutoff O3
optimal

Interobserver ma-
Big bis substantiell

DWI als erste
Wahl; MRT nur Be-
statigung

86
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Studie Patien- Tumor - Bildge- Ziel / Be- Sensiti- Spezifi- PPV NPV Ac- Studien- Bemerkungen
tinnen stadium bung wertung vitat tat curacy art
I'N
Husain et al. 23 Fortge- VY-FDG- Okkulte n.a. n.a. n.a. n.a. n.a. Prospek- 26 % Metastasen
2007 schr./ - PET Metastasen tive Studie entdeckt; OP -Se-
rezidiv. lektion optimiert
Robertson et 50 (83 Vulva/ FDG- Prognose & n.a. n.a. n.a. n.a. n.a. Prospek- Prognoseénderung
al. 2016 Unter- Vaginal PET/CT Manage- tive + ret- 51 %, Managemen-
such.) g ment rospektive tanderung 36 %
Analyse
Rufini et al. 160 Vulva- PET * Low- LK ingui- 79086 % 65878 % 520861 % 890 71878 % Retro- Hohe NPV; qualita-
2021 karzi- dose CT nal/pelvin 91 % spektive tive visuelle Ana-
nom Kohorte lyse ausreichend
Triumbari et 72 6245 Vulva- PET/CT Préop. LK - 0,700 0,88 & 0,700 0,77 & DOR Systemati- Negativer PET -Be-
al. 2021 LK karzi- Staging 0,76 0,90 0,86 0,92 10019 scher Re- fund schlief®t LK -
nom view + Metastasen wahr-
Meta scheinlich aus
Gong et al. 80 Stu- Gyn. PET / PET- Préop. pel- PET: PET: n.a. n.a. 0,930 Systemati- Fruhstadium:
2017 dien Karzi- CT vine LK 56 %, 97 %, 0,95 scher Re- PET/PET-CT bevor-
nome PET-CT: PET-CT: view + zugt
68 % 97 % Meta
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Studie Patien- Tumor - Bildge-
tinnen stadium bung
/N
Gong et al. 41 Stu- Gyn. PET / PET-
2020 dien, Karzi- CT
1.615 nome
Pat

SLNB / Ultraschall / sonstige

Selman et al. 961 LK Vulva- SLNB, Ult-
2005 (29 Stu- karzi- raschall
dien) nom

AUC: Area Under the Curve, CE -MRI: CT: Computertomographie, DWI: LK: Lymphknoten, Meta: Metaanalyse, MRT: Magnetresonanztomographie, n.a.: nicht angegeben,
ver pradigtiver Wert, SLNB: Sentinel -Lymphknotenbiopsie, OP: Operation, PET: Positronenem

Ziel / Be-
wertung

Paraaortale
LK

LK-Staging

Sensiti-
vitét

PET

83 %,
PET-CT
66 %

SLNB:
97 %

Spezifi-
tat

PET

96 %,
PET-CT
97 %

MRT:
86 %

PPV

n.a.

n.a.

NPV Ac-
curacy

n.a. 0,940
0,95

n.a. n.a.

Studien-
art

Systemati-
scher Re-
view +
Meta

Systemati-
scher Re-
view

issionstomographie, PPV: positiver pradigtiver Wert, VSCC:

Eine ausfiihrliche Ubersicht iiber die systematischen Reviews und Metaanalysen zur Diagnostik inguinofemoraler Lymphknoten find

im Anhang.
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7.5

Empfehlungsgrad

B

Evidenzlevel

2

7.6

Empfehlungsgrad

B

Evidenzlevel

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Fur das regionale Lymphknoten  -Staging sollte ein Ultraschall zur préoperativen
Beurteilung der inguinofemoralen Lymphabflussgebiete durchgefiihrt werden.

King et al. 2025: systematischer Review und Metaanalyse mit deutlichem Effekt

Starker Konsens

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Verdachtige inguinofemorale Lymphknoten sollten, sofern das Ergebnis die Pri-
martherapie beeinflussen wiirde, mittels ultraschallgesteuerter Feinnadelaspira-
tion (FNA) oder Stanzbiopsie (Core Needle Biopsy) abgeklart werden.

III: Ubernommen aus ESGO -Leitlinie Vulvakarzinom: dort Level of Evidence llI

Starker Konsens

Der Lymphknoten -Status ist der zentrale Prognosefaktor beim Vulvakarzinom: In der
VULCAN-Studie waren die Anzahl positiver inguinaler Lymphknoten (p=0,025)

und das Fehlen einer Lymphonodektomie (p=0,03) oder Radiotherapie (p<0,001) un-
abhéangige Prognosefaktoren beim Plattenepithelkarzinom der Vulva, mit einer Hazard
Ratio (HR) von 1,1 (95% -KI 1,2 bis 1,21), 2,9 (95% -KI 1,4 bis 6,1) und 3,1 (95% -KI 1,7
bis 5,7).

In einer retrospektiv/prospektiven Fallanalyse zeigten Land et al. , dass eine CT -
Untersuchung bei Patientinnen mit primarem Plattenepithelkarzinom der Vulva (VSCC)
weder zur Beurteilung des Vulvakarzinoms noch zur Erkennung von Metastasen in

den Leisten -Lymphknoten routinemaRig eingesetzt werden sollte. Fiir die Bewertung

der Leisten -Lymphknoten war die Kombination aus Ultraschall und ggf. Feinnadelaspi-
rationszytologie der CT Uberlegen. Im Gegensatz zur CT wurde die Kombination Ult-

raschall mit einer Feinnadelaspiration als eine sinnvolle Methode fir das Management

der Leis ten -Lymphknoten beim Vulvakarzinom angesehen.

In einem systematischen Review von Selman et al. mit insgesamt 29 Studien

(von 1.154 gescreenten Studien) mit 961 untersuchten Leisten wurden flnf diagnosti-

sche Tests identifiziert (Sentinel  -Lymphknotenbiopsie mit Technetium - bzw Blaumar-
kierung; Ultraschall; FNA; MRT; Positronenemmissionstomographie (PE T)). Obwohl die
meisten Studien klein und methodisch oft unzureichend waren, stellte diese Analyse

die damals umfassendste Zusammenfassung der verfligbaren Daten dar. Die Identifi-

kation des Sentinel -Lymphknotens mittels 99mTc erwies sich als der
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vielversprechendste Test, um Lymphknotenmetastasen beim Plattenepithelkarzinom

der Vulva zuverléssig auszuschlieBen und mdéglicherweise die Radikalitat des chirurgi-
schen Eingriffs zu verringern. Es wurden lediglich zwei geeignete Studien zur Anwen-
dung der M RT identifiziert, die beide klein und von relativ geringer Qualitat waren.

Die gepoolte Sensitivitat (86 %) und das vergleichsweise hohe negative Likelihood -Ra-
tio (0,17) dieser Studien deuteten darauf hin, dass die MRT fur die routinemafige Be-
urteilung des Lymphknoten -Status in der Leiste nicht ausreichend préazise ist. Dies
wurde zusétzlich durch die in beiden analysierten Studien beobachtete Falsch -Nega-
tiv -Rate untermauert. Die Ergebnisse dieses Reviews sprachen gegen den Einsatz von
Ultraschall bei Vulvak arzinomen, da eine niedrige Sensitivitat sowie vergleichsweise
hohe negative Likelihood -Ratios und Falsch -Negativ -Raten festgestellt wurden. Zwei
der nicht -invasiven Studien fiihrten anschliel3end eine Feinnadelaspiration durch,
wodurch der Test in ein minim  alinvasives Verfahren Uberfiihrt wurde. Dies filhrte je-
doch weder bei der alleinigen Feinnadelaspiration noch in Kombination mit den Ultra-
schall -Befunden zu einer verbesserten diagnostischen Genauigkeit. Es wurde auf das
Risiko bei der Feinnadelaspiration hi  ngewiesen, dass keine auswertbare Probe gewon-
nen wird, falsch -negative histologische Ergebnisse auftreten und eine potenzielle Me-
tastasierung begunstigt wird. Die letzte in diesem Review analysierte nicht -invasive
Methode war die PET, welche aufgrund ihrer vergleichsweise geringen diagnostischen
Genauigkeit als ungeeignet fur den routinemafigen Einsatz bewertet wurde. Als Ursa-
chen wurden eine reduzierte metabolische Aktivitét infolge von Tumornekrose disku-

tiert.

2003 analysierten Hall et al. insgesamt 73 Leisten von 44 Patientinnen mit pri-
marem Vulvakarzinom und nutzten dabei verschiedene Kriterien zur sonographischen
Dignitatsbeurteilung der Leisten  -Lymphknoten (Verlust des Hilus, eine L/S  -Ratio < 2
und eine auffallige Vaskularisation). In i hrer Studie zeigte die Kombination aus Ultra-
schall und Feinnadelaspirationszytologie eine hohe Sensitivitat und Spezifitat bei der
Erkennung von Lymphknotenmetastasen.

In einer retrospektiven Kohortenstudie von de Gregorio et al. zeigte sich der
Leisten -Ultraschall mit einer Sensitivitat von 76 % und einer Spezifitat von 91 % zwar
zuverlassiger in der Beurteilung des Lymphknoten -Status bei Vulvamalignomen als
andere nicht -invasive publizierte Verfahren wie MRT, CT oder PET, allerd ings bei einer
hohen Pravalenz von Leistenmetastasen bei 48,3 % der untersuchten Patientinnen.

In einer aktuellen unizentrischen retrospektiven Beobachtungsstudie von Garganese

etal. wurde bei 144 Patientinnen die Genauigkeit (accuracy) der praoperativen
inguinalen Lymphknoten -Diagnostik untersucht. Fir jede untersuchte Leiste (n = 256)
wurden 15 sonomorphologische und sono -metrische Parameter analysiert, die mit

dem Verdacht auf Lymp hknoten -Befall assoziiert sind. Auf dieser Grundlage wurde ein
morphometrisches Ultraschallmuster (MUP) erstellt, das den inguinalen Lymphknoten
Status in fuinf Kategorien unterteilte: normal, reaktiv aber negativ, minimal verdéach-

tig/wohl negativ, moderat v erdachtig und hochverdachtig/positiv (U1 -U5). Diese Ein-
teilung basierte auf subjektiver Beurteilung und wurde anschlieRend durch eine mor-
phometrische bindre Bewertung (MBA) in positiv oder negativ fiir Metastasen klassifi-

ziert. Bei positivem MBA -Ergebnis er folgte eine Feinnadelaspirationszytologie. Durch

die Kombination der MUP  -Informationen mit den zytologischen Ergebnissen (C1 -C5)
wurde fir jede Leiste eine finale bindre Gesamtbewertung (FOA) vorgenommen. Die
endgliltige Histologie diente dabei als Referenz standard. Zum Vergleich wurden Pati-
entinnen mit histologisch negativem und positivem Lymphknoten -Status gegeniiber-
gestellt. Zudem wurden Receiver -Operating -Characteristic -(ROC)-Kurven fir statistisch
signifikante Variablen aus der univariaten Analyse erstel It, um deren diagnostische
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Genauigkeit bei der Vorhersage eines negativen Lymphknoten -Status zu bewerten.
Die hochste diagnostische Genauigkeit zur Vorhersage eines negativen Lymphknoten
Status wurde durch bestimmte sonografische Parameter erreicht, die eine optimale

Balance zwische n Spezifitdt und Sensitivitét zeigten. Bei der sonografischen Untersu-
chung wurden alle neun bewerteten morphologischen Parameter (lobuléare Form, in-
homogene Echostruktur, intranodale Ablagerungen, Hilusanomalien, Kortikaldicken-
vermehrung, perinodaler hypere  chogener Ring, kortikale Unterbrechung, ausgepragte
Vaskularisierung und Lymphknoten  -Gruppierung) in der Gruppe mit positivem Lymph-
knoten -Status haufiger festgestellt als in der Gruppe mit negativem Lymphknoten -
Status. Besonders aufféllig war das Auftreten eines perinodalen hyperechogenen

Rings bei 27,1 % (23/85) und einer kortikalen Unterbrechung bei 17,6 % (15/85) der
Patientinnen mit positivem Lymphknoten -Status, wahrend diese Merkmale in der ne-
gativ -LK-Gruppe nicht vorkamen (p < 0,0001 fir beide). Beson ders aussagekraftig war
die Cortex -Dicke des dominanten Lymphknoten mit einem Cut -off von 2,5 mm (Sensi-
tivitat: 90,0 %, Spezifitat: 77,9 %) sowie die kurze Achse des dominanten Lymphkno-

ten mit einem Cut -off von 8,4 mm (Sensitivitat: 63,9 %, Spezifitat: 90, 6 %). Zudem er-
wies sich das Verhéltnis der Cortexdicke zur Dicke der Medulla mit einem Cut -off von
1,2 mm als zuverlassig (Sensitivitat: 70,4 %, Spezifitat: 91,5 %). Die Kombination aus
kurzer Achse (S; short axis) und C/M  -Dickenverhéltnis (Cortex/Medulla) erreichte eine
Sensitivitat von 88,9 % und eine Spezifitdt von 82,4 %, wahrend die abschlieBende
FOA-Analyse mit einer Sensitivitat von 85,9 % und einer Spezifitat von 84,2 % eben-

falls eine hohe diagnostische Aussagekraft zeigte. In der Bewertung der Auto ren er-
moglicht die praoperative Ultraschalluntersuchung, mit oder ohne Zytologie, eine pra-

zise Beurteilung des inguinalen Lymphknoten -Status beim Vulvakarzinom; besonders
die Kombination aus Kurzachse (S -Lange) und C/M -Dickenverhéltnis zeigte die

hdchste d iagnostische Genauigkeit. Der retrospektive Charakter der Studie, die feh-

lende Validierung des verwendeten Scores und das Fehlen einer Beurteilung der Inter-
observer -Ubereinstimmung stellen potenzielle Limitationen der Bewertung der Studie

dar. Die Studie z eigt, dass die praoperative Ultraschalluntersuchung, mit oder ohne
Zytologie, eine hohe Genauigkeit bei der Beurteilung des Lymphknoten -Status beim
Vulvakarzinom aufweist. Die Kombination mit Zytologie verbesserte die diagnostische
Leistung nicht signifika  nt, weshalb Ultraschall allein ausreichend sein kénnte. Zudem

war seine Genauigkeit vergleichbar oder tiberlegen gegeniiber CT und PET/CT. Ent-
scheidend fur die hohe Aussagekraft wird jedoch eine spezialisierte Schulung der Un-
tersuchenden (Experten -Ultraschal |) angesehen. Die klinische Relevanz der Leistenso-
nographie liege vor allem in der flexiblen, Echtzeit -féahigen Bildgebung mit hoher ne-
gativ -pradiktiver Wertigkeit, die hilft, unnétige radikale Eingriffe und damit eine ope-

rative Ubertherapie zu vermeiden. E  ine prazise Lymphknoten -Bewertung kénne laut
den Autoren die Indikation zur Sentinel -Lymphknotenbiopsie optimieren und Kompli-
kationen reduzieren. Daher sollte die Leistensonographie in die préoperative Diagnos-

tik integriert werden. Insbesondere die Kombina tion aus zwei Ultraschallparametern
(SLange und C/M -Dickenverhéltnis) zeigte die héchste Genauigkeit in der Unterschei-
dung zwischen negativen und positiven Lymphknoten. Ob die Kombination mit Histo-

logie mittels Stanzbiopsie statt Zytologie die diagnostisc he Genauigkeit weiter verbes-
sert, sollte in prospektiven Studien untersucht werden.

Angelico et al. untersuchten den Stellenwert der sonographisch gesteuerten
Feinnadelaspiration von klinisch und radiologisch suspekten Leisten -Lymphknoten bei
43 Patientinnen. Die Feinnadelaspirations  -Ergebnisse wurden den endgiiltigen histolo-
gischen Diagnosen derselben a spirierten Lymphknoten gegentuibergestellt. Zudem er-
folgte eine vergleichende Bewertung der Feinnadelaspirations -Ergebnisse im Verhalt-
nis zum Lymphknoten -Status der Lymphonodektomie  -Praparate (p < 0,05); dort
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wurde der Feinnadelaspirations  -Befund (positiv/negativ) mit dem Lymphknoten -Status
des gesamten Lymphonodektomie  -Préparats verglichen. Alle Patientinnen mit positi-

vem Feinnadelaspirations -Befund wiesen auch in anderen chirurgisch entfernten
Lymphknoten der inguinofemoralen Lymphonodektomie Metastasen auf. Umgekehrt

zeigte sich bei 11 von 29 Patientinnen (37,9 %) mit negativem Feinnadelaspirationszy-

tologie -Ergebnis dennoch eine metastatische Erkrankung in den nachfolgenden Lym-
phonodektomie -Praparaten.

In einem aktuellen systematischen Review und Metaanalyse von Verri et al. wur-
den die Ergebnisse des Ultraschalls zur Bestimmung des Status der Leisten -Lymph-
knoten mit der Histologie verglichen. Die aus den eingeschlossenen Studien gewon-

nenen Daten wurden in Random  -Effects -Metaanalysen gepoolt. Nach dem Screening -
und Auswahlpro zess wurden acht Artikel als relevant fir die Aufnahme in die syste-
matische Ubersichtsarbeit und Metaanalyse angesehen. Das Random -Effects -Modell
zeigte eine gepoolte Sensitivitat von 0,85 (95% -KlI: 0,81 -0,89), Spezifitat von 0,86 (95
%KI: 0,81 -0,91), eine n positiven pradiktiven Wert (PPV) von 0,65 (95%  -KI: 0,54 -0,79)
und einen negativen pradiktiven Wert (NPV) von 0,92 (95% -KI: 0,91 -0,94). Die ge-
poolte positive und negative Likelihood -Ratio (LR+ und LR -) betrug 6,44 (95% -KI: 3,72 -
11,4) bzw. 0,20 (95% -KI: 0,14 -0,27). Die gepoolte Genauigkeit lag bei 0,85 (95% -KI:
0,80 -0,91). Obwohl die Studien kleine StichprobengréRen aufwiesen, stellt diese Uber-
sichtsarbeit die bisher beste Zusammenfassung der Daten (Stand 2020) dar. Der Ult-
raschall zeigte eine hohe Sensitiv  itéat und einen hohen NPV bei der Beurteilung des
Lymphknoten -Status beim Vulvakarzinom. Zu beachten ist die geringe Spezifitat von

86 % und die daraus resultierende falsch  -positiv Rate von 14 %; daraus kdnnte eine
operative Ubertherapie der Leiste mit eine r unnétigen inguinofemoralen Lymphonode-
ktomie resultieren. Die Studienautoren weisen darauf hin, dass die Seltenheit der Er-
krankung in Kombination mit dem Fehlen einer standardisierten Ultraschallnomenkla-

tur zur Beschreibung morphologischer Merkmale der Ly mphknoten den Vergleich von
Ergebnissen unterschiedlicher Studien erschwert.

Borges et al. untersuchten in einem systematischen Review und Meta -Analyse
die diagnostische Genauigkeit der transvaginalen Sonographie (TVS) zur Detektion
pelviner Lymphknotenmetastasen bei gynékologischen Malignomen. Die TVS zeigte

eine moderate diagnostische Leistun g bei der Detektion pelviner Lymphknotenmeta-
stasen bei Frauen mit gynékologischen Malignomen auf, charakterisiert durch eine

niedrige Sensitivitat und eine hohe Spezifitat. TVS konnte als alternative Bildgebungs-
methode zu CT und MRT in der Diagnostik pelvi ner Lymphknotenmetastasen in Be-
tracht gezogen werden. Insgesamt wurden acht Studien mit 967 Patientinnen einge-
schlossen. Die mittlere Prévalenz pelviner Lymphknotenmetastasen betrug 24,2 %

(Range: 14,0 65,6 %). Das Risiko fur Bias war in den meisten bewert eten Bereichen
gering. Die gepoolte Sensitivitat, Spezifitdt und diagnostische OR fiir TVS betrugen 41

% (95 % KI: 26858 %), 98 % (95 % KI: 93 899 %) und 32 (95 % KI: 14 &72). Eine hohe He-
terogenitat wurde sowohl fiir die Sensitivitat als auch fir die Spezifit at beobachtet.
TVS zeigt eine hohe gepoolte Spezifitat, jedoch eine niedrige gepoolte Sensitivitat fur

die Detektion pelviner Lymphknotenmetastasen bei gynakologischen Malignomen.

Die geringe Sensitivitat stellt eine wesentliche Einschrénkung fir den routi nemafigen
Einsatz dar.

In einem aktuellen systematischen Review mit Metaanalyse wurde von Han et al.

die Leistungsféhigkeit kiinstlicher Intelligenz in der ultraschallbasierten Lymphkno-

ten -Diagnostik untersucht. Von 1.355 gescreenten Studien erfiiliten 19 Studien die
Einschlusskriterien mit insgesamt 2.354 eingeschlossenen Féallen. Die gepoolte Sensi-
tivitdt und Spezifitéat der ultraschallbasierten Kl bei der Unterscheidung zwischen
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benignen und malignen Lymphknoten betrugen 83,6 % bzw. 85,0 %. Ein Publikations-
bias konnte nicht nachgewiesen werden (p =0,12). Die Subgruppenanalysen deuten
darauf hin, dass die Lokalisation der Lymphknoten, die verwendeten Validierungsme-
thoden und die A rt des Primartumors mégliche Quellen der Heterogenitét darstellen.
Nach Aussage der Autoren kann kinstliche Intelligenz benigne von malignen Lymph-
knoten zuverlassig unterscheiden. Angesichts der weit verbreiteten Nutzung der So-
nographie in der Diagnostik m  aligner LK bei Karzinomerkrankungen sehen die Auto-
ren ein grof3es Potenzial, KI -basierte Entscheidungshilfesysteme in die klinische Praxis
zu integrieren, um die diagnostische Genauigkeit weiter zu steigern.

Die niedrige Pravalenz des Vulvakarzinoms sowie das Fehlen einer standardisierten
Ultraschallnomenklatur zur Beschreibung morphologischer Lymphknoten -Merkmale
stellten Herausforderungen in der Anwendung des Ultraschalls beim inguinalen
Lymphknoten -Staging dar und erschweren den Vergleich zwischen verschiedenen Stu-
dien erheblich. Eine wesentliche Herausforderung bestand und besteht darin, zuver-
lassige Ultraschallkriterien zur Identifikation suspekter Lymphknoten festzulegen. Ei-

nen wichtigen Fortschritt stell  t daher die VITA -Konsensuspublikation dar ,

. In dieser wurden standardisierte Begriffe, Definitionen und Messmethoden zur
Beschreibung sonografischer Lymphknoten  -Merkmale beim Vulvakarzinom einge-
fuhrt, wodurch die bisher fehlende einheitliche Ultraschallnomenklatur weitgehend
Uberwunden wurde. Der  Konsensusbericht nimmt ausfuhrlich Stellung zur Anatomie

der Lymphknoten, zur Ultraschalltechnik, zur Terminologie der standardisierten Be-
schreibung der LK beim Vulvakarzinom, und zu Ultraschallmerkmalen von infiltrierten
und nicht -infiltrierten Lymphknote  n. Obwohl sich dieser VITA -Konsensus auf die

Beurteilung inguinaler Lymphknoten konzentriert, kann die vorgeschlagene Nomen-
klatur bei Verwendung einer hochauflésenden Ultraschalltechnik sowohl fur ober-
flachliche als auch tief liegende Lymphknoten verwendet werden

Aktuelle Leitlinien, Konsensus -Empfehlungen und Konsensus -Statements nehmen zur
Rolle des Ultraschalls in der Leisten -Lymphknoten -Diagnostik des Vulvakarzinoms
Stellung. Der Ultraschall wird sowohl von der American College of Radiology (ACR)

als auch von der European Society of Urogenital Radiology (ESUR) als eine
geeignete Bildgebungsmethode fiir das Lymphknoten -Staging anerkannt, wobei er pri-
mar als Hilfsmittel zur gezielten zytologischen oder histologischen Probenentnahme
genutzt wird.

Die européaischen Leitlinien bestétigen den Ultraschall als eine adaquate Bildgebungs-
technik fur das Lymphknoten  -Staging , . Eine einheitliche Terminologie

stellt dabei den ersten Schritt dar, um die Vergleichbarkeit von Studien zu verbessern.
Daruber hinaus erleichtert sie die Durchfiihrung internationaler Kooperationen und

ertffnet neue Perspektiven fir die Entwicklung mathem atischer Modelle, Radiomics -
Analysen sowie translationaler Forschungsansatze.

Mehrere Studien berichteten fur die Sentinel -Lymphknotenbiopsie beim Vulvakarzi-
nom eine Sensitivitat von etwa 92 % bei einem NPV von 98,2 %, was ihren Nutzen zur
Detektion einer Lymphknotenbeteiligung unterstreicht. Allerdings sind lediglich rund

50 % der Patientinnen fiir eine Sentinel -Lymphknotenbiopsie geeignet; die Gibrigen Pa-
tientinnen bendtigen weiterhin eine inguinofemorale Lymphonodektomie und sind

damit der damit assoziierten Morbiditat ausgesetzt. Vor diesem Hintergrund besteht

ein anhaltendes Inter esse an nicht -invasiven bildgebenden Verfahren, mit denen das
Vorliegen nodaler Metastasen préoperativ zuverlassig identifiziert oder ausgeschlos-

sen werden kann. Der systematische Review mit Metaanalyse von King et al.

stellt ein Update der Untersuchung von Verri et al. dar, die Daten bis

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026



7.2 Bildgebende Diagnostik 94

7.2.2

7.7

Empfehlungsgrad

B

Evidenzlevel

einschlieBlich des Jahres 2019/vor 2020 beriicksichtigte. Der vorliegende Bericht be-
wertet kritisch die Evidenzlage bis 2025 und beschreibt Weiterentwicklungen der di-
agnostischen Genauigkeit der Sonographie zur Beurteilung inguinaler Lymphknoten

bei Patient innen mit Vulvakarzinom. Die Suchstrategie identifizierte insgesamt 3.840
Publikationen. Nach dem zuvor dargestellten Selektionsprozess wurden 12 Studien

als geeignet fir die Aufnahme in diese systematische Ubersichtsarbeit und Metaana-
lyse eingestuft. Es w urden Daten aus 12 Studien mit 918 Patientinnen und 1.837 Leis-

tenregionen (agroinso) zusammengef¢ighrt, um ei

denz zu geben. Im Vergleich zur Arbeit von Verri et al. zeigt die vorliegende
Analyse eine &hnliche, jedoch geringfiigig verbesserte diagnostische Leistungsfahig-

keit der Sonographie mit héherer Sensitivitat (0,88) und Spezifitat (0,87). Der NPV
stieg ebenfalls von 0,92 auf 0,95 und bestétigt damit die Stérke de r Sonographie
beim Ausschluss nodaler Metastasen, wahrend PPV und Gesamtgenauigkeit stabil
blieben. Diese moderaten Verbesserungen reflektieren vermutlich die Einbeziehung
neuerer Studien; aufgrund der begrenzten Evidenzlage nach 2020 sind jedoch weitere
Untersuchungen erforderlich, um eine gesteigerte Zuverlassigkeit beim Ausschluss
nodaler Metastasen zu bestétigen. Die Ergebnisse unterstiitzen die Sonographie als
kostengtinstiges, nicht -invasives Screeningverfahren. In einer Kohorte von 100 Patien-
tinnen ohn e Lymphknotenbeteiligung wirden 88 korrekt als negativ klassifiziert (rich-

tig negativ), wahrend 12 falschlicherweise als negativ eingestuft wirden (falsch nega-
tiv). Umgekehrt wiirden unter 100 Patientinnen mit Lymphknotenbeteiligung 86 rich-

tig positiv erkan nt, bei 12 lagen falsch positive Befunde vor. Negative sonographische
Befunde kdnnten dazu beitragen, Patientinnen invasive Leistendissektionen zu erspa-
ren; bei suspekten Lymphknoten ist jedoch weiterhin eine bestatigende Feinna-
delaspiration indiziert. Som it bleibt die Sonographie inguinaler Lymphknoten eine
vielversprechende, nicht -invasive Screeningmethode beim Vulvakarzinom, insbeson-
dere zum Ausschluss einer nodalen Beteiligung aufgrund des hohen NPV. Der im Ver-
gleich geringere PPV limitiert hingegen ihr e Eignung zur Bestéatigung, sodass eine In-
tegration mit der Feinnadelaspiration weiterhin erforderlich ist.

Bildgebende Verfahren zur Beurteilung der Lokalausbreitung
und Fernmetastasierung

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

FirpTla-Tu mor en ( TR2wm begrena auf Vulva und/oder Perineum, mit
stromal er [ mm)adlte keine wditere Bildgebung zum Staging erfolgen.

IIIl: Ubernommen aus ESGO -Leitlinie Vulvakarzinom: dort Level of Evidence IlI

Starker Konsens

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026

nen



7.2 Bildgebende Diagnostik

7.8

EK

7.9

Empfehlungsgrad

A

Evidenzlevel

3

7.10

EK

Konsensbasierte Empfehlung

Wenn der i nva

sive Tumor k|

95
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ini sch aageménze

FIGO-Staging) oder bei unklaren klinischen Befunden, sollte die Beurteilung
extra-vulvarer Strukturen (Urethra, Blase, Vagina, Zervix, Analkanal) mittels weite-
rer Bildgebung (prim &r MRT oder Ultraschall) und ggf. erganzend Zystoskopie,

Rektoskopie erfolgen.

Starker Konsens

Evidenzbasierte Empfehlung

2026

Ein erweitertes Staging mittels CT Thorax/Abdomen/Becken mit i.v. -KM-Gabe
oder mittels FDG -PET/CT soll bei Verdacht oder histologisch gesicherter inguin-
ofemoraler Lymphknoten -Metastasierung und/oder bei einem fortgeschrittenem

( O RS vonpeivinenAndmdercparaaortalen
Lymphknotenmetastasen und zum Ausschluss von Fernmetastasen durchgefihrt

Tumor st adi um

werden.

Rufini et al. 2021: retrospektive monozentrische Kohortenstudie, Detektion von Lymphknoten mittels PET

und CT beim Vulvakarzinom, n = 160

Gong et al. 2017:  systematischer Review mit Metaanalyse,

Vergleich verschiedener bildgebender Verfah-

ren bzgl. der Detektion inguinaler Lymphknoten bei gynakologischen Tumoren

Gong et al. 2020: systematischer Review mit Metaanalyse,

Vergleich verschiedener bildgebender Verfah-

ren bzgl. der Detektion pelviner Lymphknoten bei gynékologischen Tumoren

Triumbari et al. 2021:  systematischer Review mit Metaanalyse zum Stellenwert der FDG -PET/CT beim Vul-

vakarzinom

Konsens

Konsensbasierte Empfehlung

2026

Bei Verdacht auf Fernmetastasen sollte eine histologische Sicherung angestrebt

werden.

Starker Konsens

Andersen et al. untersuchten in einer prospektiven Fallserie mit 27 Patientinnen

mit Vulvakarzinom, ob eine préoperative CT
spriinglichen chirurgischen Vorgehens fiihrte, z.

-Untersuchung zu einer Anderung des ur-
B. Entscheidung fiir eine unilaterale

oder bilaterale Sentinel -Lymphknotenbiopsie oder, in bestimmten Fallen, fir eine
Lymphonodektomie; es wurde zudem bewertet, ob durch die CT relevante

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Vulvakarzinom | Langversion

- 1.01 | Mai 2026
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Zufallsbefunde identifiziert wurden, die den endgiiltigen Therapieplan beeinflussten,

und ob die Durchfiihrung der CT  -Untersuchung bei ambulanten Patientinnen zu einer
Verzdgerung der Operation fihrte. Ein Lymphknoten wurde in der CT als maligne ein-
gestuft, wenn der minimale kurze Achsendurchmesser in der axialen Ebene > 10 mm
betrug und/oder ein abnormes Kontrastmittelmuster erkennbar war. Zusétzlich wur-

den potenzielle Metastasen in Lunge, Mediastinum, abdominalen Organen oder im
Skelettsystem erfasst. Prdop erativ lag ein FIGO -Stadium IA1 -1l in 89 % bzw. ein FIGO -
Stadium Il -1V in 11 % vor; postoperativ in 70 % bzw. 30 %. Diese prospektive Studie

zur préoperativen ergédnzenden CT  -Untersuchung von Thorax, Abdomen und Becken
zeigte keinen klinischen Nutzen fir w eiterfihrende bildgebende Verfahren zusétzlich
zur bestehenden Strategie bei Patientinnen ohne klinische Indikation. Es wurde keine
unerwartete Tumorausbreitung erkannt, die Lymphknoten -Beurteilung war unzuver-
lassig, und die Untersuchung fuhrte unter Umstéa nden zu einer Verzégerung der defi-
nitiven Operation; in Fallen fortgeschrittener Erkrankung oder bei klinischer Indika-

tion aufgrund histologisch gesicherter Ausbreitung in die inguinalen Lymphknoten

kann die CT jedoch relevante Zusatzinformationen liefern.

In einer retrospektiven Kohortenstudie untersuchten Bohlin et al. bei 134 Pati-
entinnen mit priméren Vulvakarzinom den Einfluss einer préaoperativen CT auf die chi-
rurgische Entscheidungsfindung sowie die Genauigkeit beim Nachweis inguinaler
Lymphknotenmetastasen; sekundéres Ziel war die Erhebung der Prévalenz und der
Kons equenzen von Zufallsbefunden und Komorbiditaten mittels CT. Bei 62 % der Pati-
entinnen wurde eine inguinale Sentinel  -Lymphknotenbiopsie durchgefiihrt, davon wa-
ren 27 % nodal -positiv. Bei 38 % der Patientinnen wurde eine inguinofemorale Lym-
phonodektomie durch  geflihrt, der Nodalstatus war positiv. Die diagnostische Genau-
igkeit (accuracy) der praoperativen CT zum Nachweis von inguinofemoralen Lymph-
knotenmetastasen lag bei 76 %, die Sensitivitat bei 43 % und die Spezifitat bei 96 %.
Durch die CT wurden in 29 % Zuf allsbefunde (incidental findings) entdeckt, davon 80
% benigne Befunde. Es wurden keine Falle von Fernmetastasen ohne das Vorhanden-
sein von Leistenmetastasen festgestellt. Die Autoren schlussfolgern, dass eine
préaoperative abdominell -inguinale CT nur einen  begrenzten Nutzen fir die chirurgi-
sche Entscheidungsfindung bei der Behandlung des priméaren VSCC aufweist; bei Tu-
moren < 4 cm kdnne auf sie verzichtet werden, da die diagnostische Genauigkeit ge-

ring sei und haufig unnétige Folgeuntersuchungen aufgrund von Zufallsbefunden
ausgel6st wirden.

In einer retrospektiven Kohortenstudie untersuchten Pounds et al. bei 225 Pati-
entinnen mit frihem Vulvakarzinom den Einfluss einer praoperative CT -Untersuchung
auf den Verlauf des Managements. In 43,6 % wurde eine alleinige Sentinel -Lymphkno-
tenbiopsie durchgefiihrt; eine inguinofemorale Lymphonodektomie erhielten 56,4 %

der Patientinnen, davon 13,4 % im Anschluss an eine Sentinel -Lymphknotenbiopsie.
Bei 31,1 % der Patientinnen fanden sich histologisch inguinale Lymphknotenmetasta-

sen; bei 68,9 % war der inguinale Nodalstatus tumorfrei. Eine praoperative CT wurde

bei 51,6 % (116/225) aller Patientinnen und bei 45,2 % (52/110) der Patientinnen mit
Sentinel -Lymphknotenbiopsie durchgefiihrt. Die diagnostische Treffsicherheit (ac-

curacy) zum Nachweis von inguinalen Lymphknotenmetastasen durch eine praopera-

tive CT lag bei 70,7 %, d ie Sensitivitat bei 59,1%, die Spezifitat bei 77,8 %, der PPV bei
61,9 % und der NPV bei 75,7 %. Die Rate von Leistenrezidiven lag bei 2,1 % bei negati-

ver Sentinel -Lymphknotenbiopsie, und bei 10,7 % fiir die Gesamtkohorte. Die tumor-
spezifische Mortalitét la g bei 14,7 %, die Gesamtmortalitat bei 30,2 %. Es zeigte sich

kein signifikanter Unterschied im Gesamtiiberleben (overall survival, OS), krankheits-

freien Uberleben (disease -free survival, DFS), krankheitsspezifischen Uberleben
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(disease -specific survival, DSS) und in der Rate an Leistenrezidiven zwischen den Pati-
entinnen, die eine préoperative CT  -Untersuchung erhielten, und jenen ohne CT. Die
Studie wies fur die praoperative CT eine geringe positive und negative préadiktive Aus-
sagekraft beim Nachweis inguinaler Lymphknotenmetastasen beim priméaren Vulva-
karzinom auf. Nach Aussage der Autoren kann beim Vulvakarzinom im Frihstadium

vor dem chirurgischen Staging auf eine préoperative CT -Untersuchung verzichtet wer-
den, da sie weder das G esamtmanagement noch das operative Ergebnis beeinflusst.
Dagegen kann die falsch -positiv -Rate von 22,2 % zu einer substantiellen operativen
Ubertherapie fiihren.

Pleunis et al. untersuchten in einer retrospektiven Kohortenstudie 452 konseku-
tiv behandelten Patientinnen mit priméarem VSCC. In 80,8 % der Félle wurde eine
praoperative Thorax -Bildgebung durchgefiihrt. Nur bei 1,9 % der Patientinnen wurden
pulmonale Metastasen nachgewie sen, alle mit einer medianen TumorgrofRe von 80
mm. Keine Patientinnen mit frihem Erkrankungsstadium und einer Tumorgrésse < 40

mm, die mittels radikaler lokaler Exzision und Sentinel -Lymphknotenbiopsie behan-

delt wurden, wiesen pulmonale Metastasen auf. Die Thoraxbildgebung erfolgte mit-

tels Rontgen (58,9 %) oder CT (41,1 %). Zufallsbefunde wurden bei 40,7 % der CT - und
bei 15,8 % der Rontgenuntersuchungen beschrieben. Diese filhrten in 14,7 % (CT)

bzw. 19,7 % (Rontgen) zu weiteren diagnostischen Malinahmen, di e jedoch nurin 2,9

% (CT) bzw. 3,3 % (Réntgen) klinisch relevante Konsequenzen hatten. Die Studiener-
gebnisse zeigen eine aulBerst geringe Inzidenz pulmonaler Metastasen bei Patientin-
nen mit primérem VSCC; bei Patientinnen im Friihstadium, die einer Sentinel -Lymph-
knoten -Prozedur zugefiihrt wurden, wurden keine pulmonalen Metastasen festge-

stellt. Obwohl die Mehrzahl der Patientinnen einer Thoraxbildgebung unterzogen

wurde, waren zuféllige, klinisch meist irrelevante Befunde haufig und fiihrten zu zu-
satzlichen, n icht selten unnétigen Diagnostikmaf3nahmen. Daher wird von den Studi-
enautoren empfohlen, bei Patientinnen mit frihem Erkrankungsstadium und Tumoren

< 40 mm auf eine praoperative Thoraxbildgebung zu verzichten. Eine Thorax -CT
sollte nur bei groRen Tumoren un  d/oder fortgeschrittener Erkrankung in Erwagung
gezogen werden.

Wahrend der zweijahrigen Nachbeobachtung traten in keiner Gruppe isolierte pulmo-
nale Metastasen auf. In der Gruppe der Patientinnen mit préoperativer Thoraxbildge-
bung entwickelten 85 von 365 Patientinnen (23,3 %) ein lokoregionares Rezidiv. Von
diesen 85 P atientinnen wiesen 6 (7,1 %) pulmonale Metastasen auf, und bei 20 wur-
den Fernmetastasen an anderen Lokalisationen festgestellt.

Prieske et al. analysierten in einer retrospektiven unizentrischen Kohortenstudie
Muster und Verlauf der Fernmetastasen bei 391 Patientinnen mit primérem Plat-
tenepithelkarzinom der Vulva im Stadium pT1 -4, MO. Bei Diagnosestellung waren

28,6 % (112/391) inguinal nodal  -positiv. Innerhalb des Follow -up-Kollektivs entwickel-
ten 1,0 % (4/385) eine unifokale Erstmetastasierung mit isoliertem Lungenbefall nach

einem mittleren Intervall von 12,3 Monaten (Bereich 9 -21 Monate) bei einem priméren
Tumorstadium pT1lb -pT2, einem inguina len Lymphknoten -Befall in 2 von 4 und einem
lokoregiondrem Rezidiv in 3 von 4 Fallen. Eine isolierte initiale Lebermetastasierung
entstand in 0,3 % (1/385) nach einem Intervall von 35 Monaten bei einem pT1b -Sta-
dium und wiederholter lokoregionéarer Rezidive. Der Metastasennachweis erfolgte
Uberwiegend mittels CT.

Sohaib et al. untersuchten die Detektionsraten von inguinalen Lymphknotenme-
tastasen mittels MRT. Wenn oberflachliche inguinale Lymphknoten mit einem kurzen
Achsendur ch me $0snenrals pathalogisah angesehen werden, betrug die
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Sensitivitat fir den Nachweis maligner Lymphknoten 40 % und die Spezifitat 97  %.
Waurden tiefe inguinale Lymphknoten mit einem kurzen Achsendurchmesser von

08 mm als pathologisch bewertet, lag die Sensitivitét bei 50 % und die Spezifitat bei
100 %. Nach Bewertung der Autoren weist die MRT eine hohe Spezifitat fur den Nach-
weis eines Lymphknoten -Befalls bei Patientinnen mit Vulvakarzinom auf, allerdings

mit einer hohen falsch -negativ -Rate von 50 - 60 %.

Studienziel der retrospektiven Studie von Sakae et al. war die ldentifikation ge-
eigneter diagnostischer Verfahren und Bewertung der Wirksamkeit der Sentinel -
Lymphknotenbiopsie zum Nachweis inguinaler Lymphknotenmetastasen beim Vulva-
karzinom. Untersucht wurden die langen (L) und kurzen (S) Durchmesser der ingu ina-
len Lymphknoten bei Patientinnen mit und ohne histologisch gesicherte Metastasen.

Fur die L -Achse mit einem cut -off von 10 mm ergeben sich fir Sensitivitat, Spezifitat,
accuracy, PPV; NPV; FP; FN die Werte 87,5 %; 70,6 %; 76,0 %; 58,3 %; 92,3 %; 29,4 %;
12,5 %. Fir die S -Achse mit einem cut -off von 5,8 mm lagen die entsprechenden

Werte bei 87,5 %,; 41,2 %,; 56,0 %; 41,2 %; 87,5 %; 58,8 %; 12,5 %. Die hohen falsch -
positiv - und falsch -negativ -Raten limitieren die klinische Relevanz dieser Studie.

Singh et al. untersuchten in einer retrospektiven Kohortenstudie die Genauig-

keit der MRT gegentber der klinischen Untersuchung bei der Vorhersage inguin-
ofemoraler Lymphknotenmetastasen bei Patientinnen mit Vulvakarzinom. Die MRT

wies eine positive Likelihood -Ratio (LR+) von 4,8 und eine negative Likelihood  -Ratio
(LR ) von 0,17 auf. Die Sensitivitat betrug 85,7 %, die Spezifitdt 82,1 %, der PPV 64,3 %
und der NPV 93,9 %. Die klinische Untersuchung ergab eine LR+ von 6,1 und eine LR

von 0,69 mit einer Sensitivitdt von 3 5 %, Spezifitat von 94,3 %, einem PPV von 70 %
(34,7 893,3) und einem NPV von 79,4 %. Die Kappa-Werte fiir die Ubereinstimmung
zwischen den Untersuchern und innerhalb eines Untersuchers lagen bei 0,9091 bzw.
0,8475. Die MRT zeigte eine hohe Genauigkeit bei d er Vorhersage eines negativen
Lymphknoten -Status, was klinisch bedeutsam ist zur Identifikation von Patientinnen,

bei denen auf eine primére inguinofemorale Lymphonodektomie verzichtet werden

kann.

In einer retrospektiven Multicenterstudie von Kataoka et al. bei 49 Patientinnen
mit Vulvakarzinom wurden Lymphknoten mit einem kurzen Achsendurchmesser von

> 5 mm hinsichtlich Kontur, Nekrose, Verlust des fettigen Hilus, Signalintensitat rela-

tiv zur Vulvalasion sowie hinsichtlich einer Lymphknoten -Metastasierung b ewertet.
Diese Analyse wurde sowohl fur die native MRT als auch fur die kontrastverstarkte

MRT (CEMRI) durchgefihrt. Die Histopathologie diente als Referenzstandard. Die

Grofe der Vulvalasion wurde in 83 % der Félle mittels MRT korrekt bestimmt. Die Ge-
nauigkeit (accuracy) des Primartumor  -Stagings betrug bei nativer MRT 69,4 % (n =

36). Durch die zuséatzliche Anwendung von CE ~ -MRI konnte die Lasionsdetektion ver-
bessert und die Staginggenauigkeit von 75 % auf 85 % (n = 20) erhoht werden. Fur die
Vorhersage ing uinaler Lymphknotenmetastasen zeigten das Verhaltnis von Kurz -zu
Langachse sowie die Befunderdiagnose eine Genauigkeit von 85 % bzw. 87 % in der
Lymphknoten -Analyse. Die Autoren bewerten, die MRT sei eine zuverlassige Methode
zur prazisen Bestimmung der T umorgrof3e sowie zur Detektion inguinaler Lymphkno-
tenmetastasen beim Vulvakarzinom; der Einsatz von CE -MRI kann die lokale Staging-
genauigkeit weiter verbessern.

Bipat et al. untersuchten in einer retrospektiven Kohortenstudie die Genauigkeit
der MRT beim Nachweis von Lymphknotenmetastasen bei Patientinnen mit Vulvakar-
zinom. MRT -Bilder wurden unabhé&ngig und retrospektiv von zwei Radiologen ausge-
wertet, die keine Kenntnis tber  die Ergebnisse der klinischen Untersuchung oder der
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Operation hatten. Folgende Merkmale wurden fir jeden Lymphknoten mit einem kur-
zen Achsendur ch gmamsdokumentien: GroRe (axial, sagittal, koronar);
Beschaffenheit (homogen, mit fettreichem Zentrum oder teilweiser Fettkomponente);
Réander (glatt, gelappt/spikuliert oder unscharf begrenzt); Form (rund, oval oder lang-
lich) Auf Basis dieser Merkmale wurden die Lymphknoten als benigne oder maligne
klassifiziert und anschlief3end jede Leiste als tumorpositiv oder tumorfrei eingestuft.

Als Referenzstandar d diente der histo-pathologische Befund nach Sentinel -Lymphkno-
tenbiopsie oder inguinofemoraler Lymphonodektomie. Fir jede Leiste wurden Sensiti-
vitat, Spezifitat, PPV und NPV berechnet. Zusétzlich wurde die Interobserver -Uberein-

stimmung mittels Kappa -Statistik auf Leistenniveau bestimmt. Insgesamt wurden 119
Leisten entweder mittels Sentinel  -Verfahren oder durch Operation untersucht, davon
waren 23 Leisten histologisch maligne. Beobachter 1: Sensitivitat 52 %, Spezifitét
85 %,PPV46 %, NPV 87 %; falsch-positiv 14,6 %; falsch -negativ 47,8 %; Accuracy 79,0
%. Beobachter 2: Sensitivitat 52 %, Spezifitdét 89 %, PPV 52%, NPV 89 %; falsch-positiv
11,5 %; falsch -negativ 47,8 %; Accuracy 81,5 %. Die Interobserver ~ -Ubereinstimmung
lag bei 104 von 119 Féllen (Kappa =0 ,62), was eine gute Ubereinstimmung darstellt.
Die Autoren schlussfolgern, dass zum Zeitpunkt der Studie die Standard -MRT keine
zuverlassige Rolle bei der Beurteilung des Lymphknoten -Befalls bei Patientinnen mit
Vulvakarzinom spielt.

Ramirez et al. bestimmten in einer prospektiven Fallserie die maximale Grésse
pelviner Lymphknoten bei bei 36 gesunden Probanden, davon 22 weiblich und 14

mannlich, im mitleren Alter von 25 Jahre (Bereich 21 - 41 Jahre). Ziel dieser Studie war
es, mit einer 1,5 -Tesla-MRT die normale GrofRe pelviner Lymphknoten zu bestimmen

und die oberen Grenzwerte des Normbereichs festzulegen. Die kurzen Achsendurch-
messer der pelvinen und inguinalen Lymphknoten wurden in den anatomischen Regi-

onen interne, externe und gemeinsame lliakalre gion, Mesorektum und Inguinalregion
gemessen und die oberen Grenzwerte (95. Perzentil) berechnet. Insgesamt wurden

1.147 Lymphknoten vermessen. Alter, Geschlecht und Seite hatten keinen signifikan-

ten Einfluss auf die Lymphknoten  -GroR3e. Die oberen Grenzwert e des Normbereichs
betrugen 5,3 mm flr den Bereich iliakal extern; 4,4 mm fir iliakal commun; 6,3 mm
fur iliakal intern; 9 mm fur Mesorektum und 6 &7 mm fir Inguinalregion. Mesorektale
Lymphknoten sollten als auffallig angesehen werden, wenn sie im kurzen D urchmes-
ser mehr als 4 mm messen. Fir die Ubrigen Regionen gelten als obere Grenzwerte

(kurze Achse) 6 mm flr iliakal extern externe und iliakal commun; 5 mm fur iliakal
intern; 7 mm flr inguinale Lymphknoten.

Fortuin et al. bestimmten in einer prospektiven Fallserie Anzahl, Grof3e und Ver-
teilung pelviner Lymphknoten bei 11 gesunden Probanden mit einer 7 -Tesla-MRT. Ins-
gesamt wurden 564 Lymphknoten in sechs Beckenregionen nachgewiesen. Die durch-
schnittliche Anzahl betrug 51,3 L  ymphknoten (range 19 -91 LK) pro Person. Der mitt-
lere Durchmesser lag bei 2,3 mm (range 1 -7 mm). 69 % der Lymphknoten waren

02 mm groR. Die Anzahl der in vivo sichtbaren Lymphknoten variiert stark zwischen
Individuen, wahrend die normalisierte Grél3envertei lung konstant bleibt. Das Vorhan-
densein zahlreicher s ehr 2nm)macht @nereprasentativik n ot
oder vollstandige Entfernung pelviner Lymphknoten &uRRerst schwierig.

In einem systematischen Review von Selman et al. mit insgesamt 29 Studien

(von 1.154 gescreenten Studien) mit 961 untersuchten Leisten wurden finf diagnosti-

sche Tests identifiziert (Sentinel  -Lymphknotenbiopsie mit Technetium - bzw Blaumar-
kierung; Ultraschall; FNA; MRT; PET). Die Sentinel  -Lymphknotenbiops ie unter Verwen-
dung von 99mTc zur Identifikation des Sentinel -Lymphknotens war der genaueste

Test zur Beurteilung der Leisten  -Lymphknoten. Dieser Test wies eine gepoolte
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Sensitivitdt von 97 % und eine negative Likelihood -Ratio (LR3) von 0,12 auf. Die allei-
nige Anwendung von Blauférbung zur Identifikation des Sentinel -Lymphknotens

zeigte eine gepoolte Sensitivitat von 95 % und eine gepoolte LR & von 0,16. Nicht -inva-
sive Test s waren insgesamt weniger genau als invasive Verfahren bei der Vorhersage

des Lymphknoten -Status in der Leiste. Unter den bildgebenden Verfahren war die

MRT am genauesten, mit einer Sensitivitat von 86 % und einer LR & von 0,4. Die PET -
Bildgebung wies eine  gepoolte Sensitivitdt von 71 % und eine LR & von 0,9 auf. Fur den
Ultraschall war aufgrund der Unterschiede in den angewandten Techniken zur Unter-
scheidung zwischen positiven und negativen Leisten -Lymphknoten keine Metaanalyse
moglich. Unabhangig von den ve  rwendeten Testparametern zeigte sich, dass der Ult-
raschall weniger genau war, mit einer Sensitivitat zwischen 45 % und 86 % und negati-
ven Likelihood -Ratios (LRd) zwischen 0,12 und 0,6.

Ziel der retrospektiven Fallserie von Zhou et al. war die préoperative Vorhersage
inguinaler Lymphknotenmetastasen bei Patientinnen mit Vulvakarzinom mittels eines
Machine -Learning -Modells basierend auf Bildgebungsmerkmalen und klinischen Daten
aus der Becken -MRT. 52 Patientinnen mit Vulvakarzinom wurden in ein Trainingsset
(n =37) und ein Validierungsset (n = 15) unterteilt. Das kombinierte Modell zeigte eine
exzellente Diskriminierung mit AUC  -Werten von 0,941 (Training) und 0,933 (Validie-
rung).

Lu et al. fuhrten einen systematischen Review und Metaanalyse zur Bewertung

der diagnostischen Leistungsféahigkeit des Node Reporting and Data System (Node -
RADS) beim Nachweis von Lymphknoten  -Invasion (LNI) durch. Die gepoolten Schatzer-
gebnisse fir Sensitivitat, Spe  zifitdt und Flache unter der HSROC -Kurve (AUC) betrugen
79 % flr die Sensitivitat und 86 % fur die Spezifitat; die AUC lag bei 0,90. In der Sub-
gruppenanalyse ergaben sich fir die MRT eine Sensitivitat und Spezifitat von 84 %

bzw 88 %. Fur die CT lagen Sens itivitdt und Spezifitat 74 % bzw 84 %. Node  -RADS hat
eine hohe Spezifitat bei moderater Sensitivitat fir die Vorhersage einer Lymphknoten -
Invasion, inshesondere bei einem optimalen Cutoff We r t  \3olmdirele Vergleiche
zeigten keinen signifikanten Unte  rschied zwischen CT und MRT  hinsichtlich der diag-
nostischen Gesamtgenauigkeit.

Zhong et al. fihrten einen systematischen Review und Metaanalyse zur Abschét-
zung der diagnostischen Leistungsfahigkeit, der kategoriebezogenen Malignitatsraten

und der Inter-observer -Reliabilitét des Node Reporting and Data System 1.0 (Node -
RADS) durch. Die AUC betrug 0,92 bei positiver Bewertung ab Node  -R A D S3 bow
0,91 bei positiver Bewertung ab Node  -R A D S4. @e gepoolten Malignitatsraten fiir

die Node -RADS Kategorien 1 bis 5 waren 4 % bei Node -RAD3; 31 % bei Node -
RADSZ; 55 % bei Node -RADSZ; 89 % bei Node -RADS4; und 100 % bei Node -RADSA.
Die Interobserver -Reliabilitéat wurde in flinf Studien untersucht und als maRig bis sub-
stantiell interpretiert. Node  -RADS dient der strukturierten Beruteilung eines mogli-

chen Tumorbefalls von Lymphknoten; die Evidenzlage zur Bew ertungssicherheit
bleibt jedoch begrenzt. Node -RADS zeigt eine substanzielle diagnostische Genauig-
keit (AUC 0.92), wobei die Malignitatswahrscheinlichkeit mit steigender Kategorie
konsistent zunimmt.

A. Husain et al. untersuchten in einer prospektiven Studie mit 23 Patientinnen

mit fortgeschrittenen oder rezidivierenden gynékologischen Tumorentitaten die Sen-
sitivitdt und Spezifitat der 18FDG  -PET zur Identifizierung okkulter Metastasen vor ei-

ner geplanten Beckenexenter ation, um unnétige Operationen zu vermeiden. Bei 6 von

23 Patientinnen (26 %) wurden mittels 18FDG -PET zusatzliche Metastasen identifiziert.
Die Autoren schlussfolgerten, dass die 18FDG-PET ein nitzliches bildgebendes
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Verfahren darstellt, um  okkulte Metastasen zu entdecken und die Patientinnenselek-
tion fir radikale Operationen zu optimieren.

Robertson et al. analysierten prospektiv und retrospektiv erhobene Daten von

50 konsekutiven Patientinnen, die eine 18FDG -PET/CT zur Abklarung eines Verdachts
oder eines bekannten priméren bzw. rezidivierenden Vulva - oder Vaginalkarzinoms
erhielten. Von den 83 eingeschlos  senen Untersuchungen wurde in 54 Féllen (65 %)

ein Vulvakarzinom und in 29 Féllen (35 %) ein Vaginalkarzinom diagnostiziert. Analy-

siert wurden Verénderungen in der prognostischen Einschatzung und im Patientin-
nenmanagement nach der Durchfiihrung einer PET/CT bei Patientinnen mit Vulva -
und Vaginalkarzinom sowie Vergleich der PET/CT -Befunde mit konventionellen bildge-
benden Verfahren. Dabei wurde in 51 % der Falle eine Veranderung der prognosti-
schen Einschatzung und in 36 % der Félle eine Anderung der geplante ~ n Patientinnen-
behandlung festgestellt, die in der Mehrzahl der Patientinnen tatsachlich umgesetzt

wurde. Eine wesentliche Einschrankung der Studie besteht darin, dass nicht in allen

Fallen vergleichende bildgebende Verfahren durchgefiihrt wurden. Fir einen idealen
Vergleich hétten alle Patientinnen sowohl eine 18FDG -PET/CT als auch eine konventio-
nelle Ganzkérper -CT + MRT erhalten missen, wobei die histopathologischen Befunde

als Referenzstandard dienten. Erst unter diesen Bedingungen kénnten Sensitivitat,
Spezifitdt, PPV und NPV der PET/CT in der  Beurteilung des Primartumors, der Lymph-
knoten -Metastasierung und von Fernmetastasen valide ermittelt werden.

In einer retrospektiven monozentrische Kohortenstudie von Rufini et al. wurden
160 konsekutiv erfasste Patientinnen mit Vulvakarzinom der Status inguinaler und
pelviner Lymphknoten untersucht. Die Lymphknoten -Bewertung erfolgte mittels

zweier qualitativer Methoden: einer visuellen Beurteilung der PET -Daten sowie einer
kombini erten Auswertung der PET - und Low -dose-CT-Daten (definiert als Gesamtbe-
wertung). Alle Patientinnen wurden vulvar sowie inguinofemoral chirurgisch behan-

delt; bei 35 Patientinnen erfolgte zuséatzlich eine pelvine Lymphonodektomie. Insge-

samt wurden 338 Lymphkn oten -Regionen (296 inguinale, 42 pelvine) histologisch un-
tersucht. Die Pravalenz metastatischer Lymphknoten lag bei 30,4 % in der Leiste und

bei 28,6 % im Becken. Fir die Gesamtpopulation ergaben sich fiir die visuelle Bewer-

tung in der Leiste folgende Werte  : Sensitivitat 85,6 %, Spezifitdt 65,5 %, Genauigkeit
(accuracy) 71,6 %, PPV 52,0 % und NPV 91,2 %. Die Gesamtbewertung erzielte eine
Sensitivitdt von 78,9 %, Spezifitat 78,2 %, Genauigkeit 78,4 %, PPV 61,2 % und NPV
89,4 %. Ergebnisse wurden fir die pelvi ne Lymphknoten -Analyse beobachtet. Die Stu-
dienergebnisse zeigen eine gute Sensitivitat und einen hohen NPV bei der Differenzie-
rung zwischen metastatisch und nicht ~ -metastatisch befallenen Lymphknoten. Nach
Aussage der Autoren stellt die qualitative Analyse in der klinischen Routine ein zuver-
lassiges Auswertungskriterium dar und macht den Einsatz semi -quantitativer Metho-
den wie SUVmax weitgehend entbehrlich.

Triumbari et al. fihrten einen systematischen Review mit Metaanalyse zum Stel-
lenwert der 18FDG -PET/CT beim Vulvakarzinom als priméres Studienziel durch. Se-
kundares Studienziel war die Ermittlung gepoolter Schatzwerte zur diagnostischen
Genauigkeit der PET/CT im Rahmen des  préoperativen Lymphknoten  -Stagings bei Pa-
tientinnen mit Vulvakarzinom. Die qualitative per -patient -Analyse (72 Patientinnen
aus 4 Studien) ergab Werte fir Sensitivitat, Spezifitdt, PPV, NPV und die diagnostische
Odds Ratio (DOR) von 0,70 (95 %KI: 0,44 80,95), 0,90 (95 9%KI: 0,76 61,04), 0,86 (95 %
KI: 0,66 81,06), 0,77 (95 9%KI: 0,56 80,97) und 10,49 (95 %KI: 1,68 865,50). Die qualita-
tive per -groin -Analyse (245 Leisten aus 5 Studien) zeigte geschéatzte gepoolte Werte

von: Sensitivitét: 0,76 (95 %KI: 0,57 80,94 ), Spezifitat: 0,88 (95 %KI: 0,82 80,94), PPV:
0,70 (95 %KI: 0,55 80,85), NPV: 0,92 (95 %KI: 0,86 80,97) und DOR: 19,43 (95 %KI:
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7.2.3

6,40 858,95). Trotz begrenzter Literaturdaten zeigt diese systematische Ubersichtsar-

beit mit Metaanalyse, dass ein negativer préoperativer PET/CT -Befund bei Patientin-
nen mit Vulvakarzinom im Frihstadium, die nicht fir eine Sentinel -Lymphknotenbiop-
sie geeign et sind, eine Leistenmetastasierung mit hoher Wahrscheinlichkeit ausschlie-
Ren kann und somit die Selektion fur weniger invasive operative Verfahren ermdogli-

chen kénnte. Limitiert wird die Aussagekraft dieser Metaanalyse durch die begrenzte
Anzahl verfugbare r Originalstudien, was vermutlich auf die Seltenheit der Erkrankung
zuriickzufiihren ist. Dartiber hinaus erschwerte die Heterogenitéat der eingeschlosse-

nen Studien, insbesondere im Hinblick auf Histologie, Krankheitsstadium sowie tech-
nische Unterschiede (z.B. in den Akquisitionsparametern), einen direkten Vergleich

der Einzelergebnisse. Diese Variabilitat schrankte zudem die Ubertragbarkeit der ge-
schéatzten diagnostischen Genauigkeit der PET/CT auf die lokale Patientinnenpopula-

tion ein.

Gong et al. untersuchten in einem systematischen Review mit Metaanalyse die
diagnostische Leistungsfahigkeit verschiedener bildgebender Verfahren sowie der zu-
gehdrigen diagnostischen Kriterien zur préoperativen Erkennung pelviner Lymphkno-
tenmetastasen bei gynékologis chen Karzinomen. Insgesamt wurden 80 geeignete Stu-
dien eingeschlossen. Die gepoolten Werte fur Sensitivitat, Spezifitdét und AUC betru-

gen fur die CT: 47 %, 93 %, 0,74; fur die MRT: 50 %, 95 %, 0,80; fur DWI: 84 %, 95 %,
0,95. Fur PET, PET-CT und Ultraschall lagen die gepoolten Werte fir Sensitivitat, Spe-
zifitat und AUC bei PET: 56 %, 97 %, 0,959 PET-CT: 68 %, 97 %, 0,93; Ultraschall: 71 %,
99 %, 0,90. Die summarische ROC -Kurve (SROC) zeigte, dass PET, PET-CT und DWI im
Vergleich zu anderen Bildgebungsverfahr  en eine Uiberlegene diagnostische Gesamt-
leistung aufwiesen. Die Autoren schlussfolgern, dass DWI, PET und PET -CT die bevor-
zugten bildgebenden Verfahren zur Detektion pelviner Lymphknotenmetastasen bei
gynékologischen Karzinomen darstellen. DWI wird als erst e Wahl zur Ausschlussdiag-
nostik von Metastasen empfohlen, wahrend alle anderen Verfahren, einschlief3lich CT

und MRT, furr die Bestatigung von Metastasen geeignet sind. Bei Lymphknotenmeta-

stasen im Frihstadium kénnten PET oder PET  -CT jedoch eine bessere Opti on darstel-
len.

In einem weiteren systematischen Review mit Metaanalyse untersuchten Gong et

al. die diagnostische Leistungsféahigkeit verschiedener bildgebender Verfahren

beim Nachweis paraaortaler Lymphknotenmetastasen bei gyndkologischen Maligno-

men. Insgesamt wurden 41 geeignete Studien mit 1.615 Patientinnen eingeschlossen.

Die gepoolten Werte fir ~ Sensitivitéat, Spezifitdt und AUC betrugen fir die MRT: 25 %,
93 %, 0,76; fur die CT: 60 %, 94 %, 0,90; fir die PET: 83 %, 96 %, 0,94; fur die PET -CT:
66 %, 97 %, 0,95; und fur die Lymphangiographie: 77 %, 75 %, 0,83. Die summarischen
ROCKurven zeigten, d ass PET und PET-CT anderen bildgebenden Verfahren tberle-

gen waren. Nach Bewertung der Autoren soliten PET und PET ~ -CT als bildgebende Ver-
fahren der ersten Wahl fir den Nachweis paraaortaler Lymphknotenmetastasen bei
gynéakologischen Malignomen empfohlen werd en sollten; die CT sei ebenfalls zur Be-
statigung geeignet; die MRT wird hingegen nicht empfohlen.

Europaische Konsensus  -Statements zur bildgebenden Diag-

nostik beim Vulvakarzinom

Ein aktualisiertes Europaisches Konsensus -Statement (European joint consensus state-
ments) nimmt Stellung zum bildgebenden Staging bei gynéakologischen Krebser-
krankungen @ im Besonderen beim Vulvakarzinom - und zur Rolle des Ultraschalls.
Die Statements enthalten folgende Aussagen: Die bildgebende Diagnostik ist
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essenziell fur die Beurteilung der Tumorausdehnung, lokaler Infiltration sowie lym-
phatischer und hdmatogener Metastasierung. Die MRT ist das Verfahren der Wahl zur
lokalen Stadieneinteilung, wahrend hochauflésender Ultraschall bevorzugt fur die Be-
urteilung der inguinofemoralen Lymphknoten eingesetzt wird (Sensitivitat: 76 690 %,
Spezifitat: 60 & 96 %). Die ultraschallgestiitzte FNA oder Kernbiopsie (Core Needle Bi-
opsy, CNB) verbessert die Detektion metastatischer Lymphknoten, wobei die CNB be-
vorzugt wird. D ie MRT zeigt eine variable Sensitivitat (40 8 89 %) zur Lymphknoten -
Bewertung, moderne Techniken wie DWI, DCE -MRT und hochauflésendes T2WI verbes-
sern die Genauigkeit. Eine strukturierte Bildgebung mit prazisem Befundbericht ist
essenziell. Patientinnen, di e nicht fur eine Sentinel -Lymphknotenbiopsie infrage kom-
men bzw. die lokal fortgeschrittene Tumoren aufweisen, sollten weiterfihrend mittels
kontrasverstarkter CT (CECT) von Thorax / Abdomen / Becken oder 18FDG -PET-

CT auf Fernmetastasen untersucht werden. Neuere MRT -Sequenzen (ultrafast T2WI,
Ganzkdrper -DWI) kdnnten die Beurteilung pelviner und distanter Metastasen weiter
optimieren. Die Tumor - und Metastasenlokalisation sollte systematisch dokumentiert

und in einer standardisierten Checkliste erfasst werde n.

Die Konsensempfehlung der VITA  -group zu Begriffen, Definitionen und Mess-
methoden kann zur Beschreibung inguinaler Lymphknoten in der B -Bild-Sonografie
und Farbdoppler -/Power -Doppler -Sonografie verwendet werden. In Zentren mit Zu-

gang zu hochmodernen Ultraschallgeraten und erfahrenen sonologis chen Untersu-
chern wird der Ultraschall zur Erkennung von Metastasen in regionaren Lymphknoten

beim Mammakarzinom, Melanom und Vulvakarzinom eingesetzt. Es bestand jedoch

bislang kein internationaler Konsens zur sonographischen Beurteilung von Lymph-

knoten b ei irgendeiner Erkrankung oder medizinischen Indikation. Das Fehlen einer
standardisierten Ultraschall -Nomenklatur zur Beschreibung von Lymphknoten er-

schwert den Vergleich von Ergebnissen verschiedener Ultraschallstudien sowie die
Identifikation verlasslic  her sonographischer Merkmale zur Unterscheidung von nicht -
infiltrierten Lymphknoten und solchen, die durch Tumor - oder Lymphomzellen infil-
triert sind. Die vorgeschlagene Nomenklatur ist nicht auf die Beschreibung inguinaler
Lymphknoten im Rahmen der Stadie  neinteilung des Vulvakarzinoms beschrénkt, son-
dern kann auch zur Charakterisierung peripherer Lymphknoten allgemein sowie

nicht -peripherer (z.B. retroperitonealer oder viszeraler) Lymphknoten verwendet wer-

den, sofern diese eindeutig darstellbar sind. Die V ITA-Begriffe und -Definitionen kdnn-
ten die Grundlage darstellen fur zukinftige prospektive Studien, welche typische so-
nographische Merkmale von Metastasen und anderen pathologischen Veranderungen

in Lymphknoten identifizieren sollen, ebenso wie Studien zur Rolle des Ultraschalls im
Staging des Vulvakarzinoms und anderer Malignome.

Das Konsensusstatement zur Terminologie und Untersuchungstechnik legt den
Schwerpunkt auf die Ultraschallbeurteilung von Lymphknoten im Staging gynékologi-
scher Tumoren. Die bei gynakologischen Malignomen am haufigsten betroffenen
Lymphknoten -Regionen (mit Ausnahme des Vulvakarzinoms) sind parietale (retroperi-
toneale) u nd viszerale abdominopelvine Lymphknoten. Bei fortgeschrittener Erkran-

kung kénnen auch weiter entfernte Lymphknoten -Regionen wie die inguinalen, axilla-
ren und supraklavikuldaren Lymphknoten betroffen sein. Eine standardisierte Beschrei-
bung von Lymphknoten w  urde zuvor durch die  Vulvar International Tumor Analysis
VITA-Arbeitsgruppe verdffentlicht. Im vorliegenden Statement stellt eine Gruppe aus
Gynéakologen und Gynéakologinnen mit umfassender Ultraschallerfahrung eine syste-
matische Methodik zur sonografischen Lymphknoten -Beurteilung vor, die im Rahmen
des lokoregionaren und systemischen Stagings zur Abschétzung der Tumorausbrei-

tung bei gynakologischen Malignomen angewendet wird. Ziel dieser Konsens -
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7.2.4

Empfehlung war die Darstellung einer systematischen Methodik zur sono-graphischen
Lymphknoten -Beurteilung, die Darstellung einer anatomischen Klassifikation sowie

die Beschreibung der Drainagewege des Lymphsystems in Bezug auf die gynakologi-
schen Organe.

Mit einem methodologischen Konsensus  -Statement stellen Fischerova et al. eine sys-
tematische Methodik zur sonografischen Beurteilung der Strukturen innerhalb der la-
teralen Beckenwand vor . Es werden fuinf Kategorien anatomischer Strukturen
beschrieben: Muskeln, GeféalRe, Lymphknoten, Nerven und Harnleiter. Fir jede dieser
Kategorien wird ein Schritt  -flr -Schritt -Vorgehen mittels transvaginaelm Ultraschall
(bzw. transrektalem Ultraschall, falls eine transvaginale Untersuchung nicht méglich
ist) dargelegt, um die relevanten anatomischen Landmarken systematisch zu erfas-

sen. Ziel ist die prézise Beurteilung der lateralen Becken-wand mit einer standardisier-
ten Methode zum Staging gynékologischer Mal ignome sowie zur Verbesserung der
Detektion und Diagnostik nicht  -gynékologischer Pathologien, die gynako-logische Tu-
moren imitieren kdnnen, mit dem Ziel, unnétige oder sogar schadliche Eingriffe zu
vermeiden. Der transvaginale oder transrektaler Ultraschal | stellt daher bei vorhande-
ner sono-graphischer Expertise eine valide Alternative zur MRT in der pra-operativen
Beurteilung von Lésionen an der lateralen Beckenwand dar.

Internationale Leitlinien zur bildgebenden Diagnostik beim
Vulvakarzinom

Gemal den aktualisierten ESGO -Leitlinien von 2023 zur Behandlung von Patientinnen
mit Vulvakarzinom umfasst die praoperative Abklarung eine ausfiihrliche Anam-
nese, eine allgemeine Einschatzung der Komorbiditaten und Gebrechlichkeit, eine kli-
nische Untersuchung, eine Biopsie aller suspekten Areale mit anschlieRender patholo-
gischer Beurteilung sowie die in  dizierte Bildgebung. Bei pT1la -Tumoren, die auf die
Vulva und/ oder das Perineum begrenzt sind,
eine Stromainvasion von O 1 mm haben, ist
derlich. Fur Patientinnen, die flur eine Sentine I-Lymphknotenbiopsie  in Betracht kom-
men, wird eine bildgebende Untersuchung der inguinofemoralen Lymphknoten mit-
tels hochauflésendem Ultraschall oder MRT empfohlen. Falls bildgebend suspekte in-
guinofemorale Lymphknoten festgestellt werden, sollte eine ultr aschallge-
stiitzte FNA oder CNB durchgefuhrt werden, sofern dies die primére Behandlungsstra-
tegie beeinflussen kdnnte. In allen anderen Fallen wird eine systemische Bildgebung
zur Stadienbestimmung (einschlie3lich pelviner Lymphknoten und Fernmetastasen)
mit tels CECT oder 18FDG -PET-CT empfohlen. Falls der invasive Tumor klinisch be-
nachbarte Gewe b-8tadu®) infitdert odErldi€ Kiinischen Befunde nicht
eindeutig sind, sollte eine weiterfihrende MRT -Untersuchung zur Beurteilung extra-
vulvarer Struktu ren wie Urethra, Blase, Vagina, Cervix oder Analkanal erfolgen. In spe-
zialisierten Zentren mit verfiigbaren, geschulten Untersuchern kann auch eine trans-
vaginale, transrektale oder perineale Ultraschalluntersuchung zur lokalen Stadienein-
teilung herangezogen werden. Bei V.a. Fernmetastasen sollte eine Biopsie durchge-
fuhrt werden, sofern dies méglich ist, um eine inadaquate oder nicht indizierte Thera-
pie zu vermeiden.
Eine aktuelle systematische Ubersichtsarbeit vergleicht die unterschiedlichen nationa-
len und internationalen Leitlinien zum Management des Vulvakarzinoms (2024 NCCN;
2024 ASCO ; 2023 ESGO ; 2023 BGCS ; 2022 IGCS; 2021 FIGO; 2021
consensus; 2021 ESUR -MRI; 2019 French; 2014 RCOG)
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Die VITA -Konsensempfehlungen werden abgesehen von der ESGO nur von den IGCS -
Leitlinien flr ressourcenlimitierte Settings erwahnt, in denen Ultraschall als breit ver-

fugbar und kosteneffizienter im Vergleich zu anderen bildgebenden Verfahren fur das
Vulvakar zinom -Staging angesehen wird . Alle weiteren Leitliniendokumente wis-
senschatftlicher Fachgesellschaften, die nach 2021 publiziert wurden, beziehen sich

nicht auf den Ultraschall als praoperatives Staging -Instrument. Die NCCN -Leitlinien
(2024) schlieRen Ultraschall aus der Basisdiagnost ik aus und listen stattdessen CT,
PET/CT und MRT als bildgebende Optionen fir das Staging, ohne eine explizite or-
ganspezifische Zielsetzung anzugeben.

Das diagnostische Vorgehen gemafl ASCO umfasst die gynakologische Untersu-
chung, das Screening auf weitere HPV  -assoziierte Tumoren, HIV -Testung, MRT, CT
von Thorax und Abdomen sowie 18FDG  -PET/CT bei positivem Lymphknoten  -Befund;
eine ultraschallgesteuerte FNA wird bei T3/T4 -Stadien mit vergrofRe rten inguinalen
Lymphknoten empfohlen. Die BGCS empfiehlt, analog zur ESGO, keine PET -CT
fur das routinemaRige Staging von Vulvakarzinomen, da die Methode eine begrenzte
Sensitivitdt beim Nachweis kleiner oder nekrotischer Lymphknoten -Metastasen auf-
weist und falsch -positive Befunde bei inflammatorische  n Lymphknoten mdéglich sind;
obwohl der Ultraschall eine bessere Sensitivitat und Spezifitét gezeigt hat, ist seine
Aussagekraft stark abhangig von der Erfahrung des Untersuchers; die BGCS verweist

nicht auf die europdische VITA -Konsensusdefinition. Sowohl  die BGCS- als auch die
franzdsischen Leitlinien empfehlen eine klinische Untersuchung sowie radiologisches
Staging zum Ausschluss makroskopisch suspekter LLymphknoten, was als Standard-
versorgung gilt; bei geplanter Sentinel -Lymphknotenbiopsie wird eine Bil  dgebung der
Leiste 0 mittels Ultraschall, MRT oder CT 9 als essenziell angesehen, um potenzielle
Lymphknoten -Metastasen zu erkennen , . Auch wird die Durchfiihrung ei-
ner FNA oder einer Stanzbiopsie bei suspekten Lymphknoten empfohlen, sofern de-

ren Befund Einfluss auf die Primartherapie hat, wie etwa bei der Sentinel -Lymphkno-
tenbiospie. Ein erweitertes Staging mittels CT bzw. PET/CT ist be i nachgewiesener
Metastasierung (z.B. positive Lymphknoten) und/oder fortgeschrittener Erkrankung

vor einer radikalen Operation indiziert . Im Gegensatz dazu betont die FIGO,
dass die PET-CT sensitiver als die CT im Nachweis eines inguinofemoralen Lymphkno-

ten -Befalls ist. Diese Eigenschaft hat direkten Einfluss auf die Planung der Operation

des Primartumors und der inguinalen Lymphonodektomi e und kann moglicherweise
eine prazisere chirurgische Ausdehnung ermdglichen, ohne dass eine Sentinel -Lymph-
knotenbiopsie oder Schnellschnitt notwendig sind , ,
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7.3 Staging

Das Staging ( ) erfolgt entsprechend der FIGO und der TNM  -Klassifikation
. Mal3geblich sind die Operationsbefunde und das Ergebnis der histopathologi-
schen Untersuchung der Operationspréaparate.

Tabeld3 eStadi eneinteilung nach TNM unkKld ansosdiiffiikzaiteirotne r
TNM - FIGO- Charakteristika
Sta- Sta-
dium dium
T1 Tumor auf die Vulva begrenzt

IA-Tumorgr°Ce O 2 c¢cm und Stromainvasion

IB - Tumorgrdf3e > 2 cm oder stromale Invasion > 1 mm *

T2 Il Tumor beliebiger GréfRe mit Ausdehnung auf das untere Drittel der Harn-
réhre, das untere Drittel der Vagina, das untere Drittel des Anus mit negati-
ven Lymphknoten

T3 11 Tumoren beliebiger GréRe mit Ausdehnung auf das obere Perineum oder mit
beliebig vielen nicht fixierten, nicht ulzerierten Lymphknoten

A & Tumor beliebiger GréfRe mit Ausdehnung auf die oberen zwei Drittel
der Harnrohre, obere zwei Drittel der Vagina, der Blasenschleimhaut, der
Rekt umschl ei mhaut oder regionaler Lymp

IlIB - Regionale ** Lymphknotenmetastasen > 5 mm

IlIC - Regionale ** Lymphknotenmetastasen mit extrakapsulérer Ausbreitung

T4 v Tumoren beliebiger GrofRe, mit knécherner Fixierung oder fixierte, ulzerierte
Lymphknotenmetastasen, oder Fernmetastasen

IVA - Tumor, fixiert am Beckenknochen oder fixierte oder ulzerierte regio-
nale ** Lymphknotenmetastasen

M1 IVB - Fernmetastasen
* Die Invasionstiefe wird von der Basalmembran der tiefsten, benachbarten, dysplastischen, tumorfreien Rete-

leiste bis zum tiefsten Punkt der Invasion gemessen ,

** Regional bezieht sich auf die inguinalen und femoralen Lymphknoten
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8 Therapie der VIN

C. Dannecker , P. Gaf3, M. C. Koch , F. Thangarajah

Die vulvare intraepitheliale Neoplasie (VIN) stellt eine prémaligne Veranderung und
somit eine potenzielle Vorstufe des Vulvakarzinoms dar. Die VIN wird in zwei Haupt-
typen unterteilt: HSIL (High -grade Squamous Intraepithelial Lesion, vormals uVIN 2/3)
und dVIN (differenzierte vulvére intraepitheliale Neoplasie). Beide haben unterschiedli-
che Atiologien, Pathogenesen und therapeutische Ansétze. Dieses Kapitel gibt eine
Ubersicht (iber die aktuellen Leitlinien zur Therapie der VIN.

8.1 LSIL (UVINL)

Die LSIL ohne Symptomatik kdnnen beobachtet werden, eine regelméafige Kontrolle
und Compliance der Patientin sind dabei von zentraler Bedeutung. LSIL mit Sympto-
men werden analog der HSIL und dVIN behandelt

8.2 HSIL (uVIN2/3) und dVIN (nach WHO 2014)

Die Behandlung der HSIL und dVIN muss befundadaptiert durchgefiihrt werden. Ge-
rade bei der Lichen sclerosus -assoziierten dVIN ist die konsequente Behandlung der
Grunderkrankung wichtig. Hier wird auf die Empfehlungen im Kapitel 3 verwiesen.

Ziele der Therapie sind:

1  Pravention des invasiven Vulvakarzinoms / Entfernung okkulter Frihkarzi-
nome

Rezidivvermeidung

Symptombekampfung

Erhalt der normalen Anatomie und Funktion

Entfernung im Gesunden

= =4 —a A

Es bestehen folgende Therapieoptionen, die sowohl fiir die primére Therapie als auch
fur die Rezidivsituation einsetzbar sind:

8.2.1 Chirurgische Verfahren
8.1 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK HPV-assoziierte HSIL sollten mit der Laservaporisation entfernt werden. dVIN -Lasi-
onen sollten zum sicheren (mikro)invasiven Karzinomausschluss exzidiert wer-
den.

Starker Konsens
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8.2

EK

8.2.2

8.3

Empfehlungsgrad

0

Evidenzlevel
Sttt

Konsensbasiertes Statement 2026

Bezuglich der Breite des gesunden Resektionsrandes bei HSIL (VIN2/3), einschlief3-
lich multifokaler HSIL und dVIN, gibt es keine belastbaren Daten.

Starker Konsens

Wide Excision

Bei der wide excision mittels Skalpell oder Laser sollte der suspekte Bezirk im Gesun-
den exzidiert werden, die Applikation von 5%iger Essigsédureldsung kann hier zur De-
tektion hilfreich sein. Da es sich um rein epitheliale Lasionen handelt, sollte die Exzi-
sion in vertikaler Aus dehnung maximal 2 mm (unbehaarte Haut) bis 4 mm (behaarte
Haut) betragen . Dieses Behandlungsverfahren soll bei der dVIN bevorzugt wer-
den.

CO2-Laser

Als Alternative zur Exzision hat sich insbesondere bei multifokalen Lasionen die abla-
tive Therapie mittels CO2 -Laser bewéhrt. Im Vorfeld muss bioptisch ein invasives Kar-
zinom ausgeschlossen werden. Im Bereich der behaarten Haut muss beachtet werden,
dass auch die Hautanhangsgebilde mit therapiert werden sollten. Im Bereich der un-
behaarten Haut sollten 2 mm, im Bereich der behaarten Haut 4 mm erreicht wer-

den , . Dieses Behandlungsverfahren sollte bei der uVIN bevorzugt werden.

Skinning Vulvektomie

108

In seltenen Fallen kann eine grof3flachige Hautentfernung an der Vulva (sog. skinning

Vulvektomie ) erforderlich sein ,

Imiquimod

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Zur Therapie einer HSIL (VIN2/3) kann  auch Imiguimod 5% topisch eingesetzt wer-
den.

Sttt:

Rezidiv oder teilweises Ansprechen (Imiquimod vs. Operation): sehr niedrig §ttt Rateinvasiver Karzi-

nome (Imiquimod vs. Operation): sehr niedrig Sttt

Starker Konsens

In einer multizentrischen, randomisierten Phase -llI-Nichtunterlegenheitsstudie, verof-

fentlicht im Lancet 2022, verglichen Trutnovsky et al. die Wirksamkeit von topischem

Imiquimod mit chirurgischen Eingriffen bei Frauen mit HSIL (VIN2/3) . Die Studie
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umfasste 110 Patientinnen im Alter von 18 bis 90 Jahren mit histologisch gesicherter
HSIL, die entweder mit Imiquimod oder durch chirurgische Exzision behandelt wur-

den. Nach sechs Monaten zeigte die Imiquimod -Gruppe eine klinische Komplettremis-
sion von 80 %, die chirurgische Gruppe eine Rate von 79 %. Es gab keine signifikanten
Unterschiede in der HPV -Clearance, den Nebenwirkungen oder der Patientenzufrie-
denheit zwischen den beiden Gruppen.

8.2.3 Adjuvante Therapieoptionen nach operativer Sanierung

Die operative Sanierung einer VIN3/HSIL stellt einen entscheidenden Schritt in der Be-
handlung dar, um das Risiko eines Fortschreitens zu invasivem Karzinom zu minimie-
ren. Dennoch besteht lebenslang gerade nach Behandlung einer VIN3/HSIL das Risiko
eines Rezidivs, weshalb adjuvante Therapien in Erwagung gezogen werden kdnnen.

Topische Immunmodulatoren

Imiquimod: Ein Topikum, dass das Immunsystem stimuliert, um HPV -infizierte Zellen
zu bekéampfen. Wird manchmal als adjuvante Therapie zur Reduzierung des Rezidivri-
sikos eingesetzt. Die Anwendung erfolgt typischerweise lokal auf die behandelten

Areale. Van S eters et al. zeigten unter anderem, dass Patientinnen mit vorheriger
Operation, die anschlieRend mit Imiquimod behandelt wurden, vergleichbare klinische

und histologische Ansprechraten aufzeigten wie primar mit Imiquimod behandelte
Patientinnen

Cidofovir: Ein antivirales Mittel, das in einigen Fallen als Adjuvans verwendet wird, um
HPV-Viren zu bekampfen. Die Anwendung erfolgt in der Regel nach der chirurgischen
Therapie und sollte auf Basis der spezifischen Patientensituation erwogen werden.
Cid ofovir konnte in Studien eine gute Wirksamkeit in der Therapie von HSIL zeigen
und eine langanhaltende Remission erzielen ,

Veregen (Sinecatechine): Ein pflanzliches Medikament, das aus griinen Teeblattern
gewonnen wird. Es enthalt eine Mischung von Polyphenolen, die antivirale und im-
munmodulierende Eigenschaften besitzen. Veregen wird als topische Behandlung fir
HPV-assoziierte Léasionen eingesetzt und kann zur adjuvanten Therapie nach operati-

ver Sanierung von VIN llI/HSIL verwendet werden. In einer Phase -lI-Studie wurden Teil-
nehmende wurden 1:1 randomisiert fur Sinecatechinen -Salbe oder Placebo.Die Sineca-
techinen -Gruppe zeigte e ine statistisch signifikant hohere klinische Ansprechrate ver-
glichen mit Placebo (P = 0,002)

Chemoprévention

5-Fluorouracil (5 -FU): Ein weiteres Medikament, das topisch angewendet werden kann.
Es hat sich gezeigt, dass es bei der Behandlung von VIN und HSIL hilfreich sein kann

, besonders bei residuellen Lasionen oder um das Risiko eines Rezidivs zu sen-
ken.

Photodynamische Therapie (PDT)

Eine Methode, bei der ein photosensibilisierendes Mittel auf die betroffenen Stellen
aufgetragen wird, gefolgt von einer Lichtbehandlung. Diese Technik versteht sich als
experimenteller Ansatz und kann in der Rezidivsituation nach Erschdpfung der Stan-
dardm aRBnahmen in Betracht gezogen werden , ,
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8.2.4

Laserablation

Kann als adjuvante Therapie in Erwédgung gezogen werden, um verbleibende Lasionen
oder Residuen nach einer priméren chirurgischen Behandlung zu entfernen. Beson-
ders nutzlich bei der Behandlung von multifokalen oder nicht vollstandig entfernten
Lasionen ,

HPV-Impfung als sekundare Prévention

Pravention von HPV -assoziierten Rezidiven: Die HPV -Impfung hat sich als eine vielver-
sprechende MalRnahme zur Verringerung des Risikos von Rezidiven bei Patientinnen

mit VIN3/HSIL erwiesen. Studien zeigen, dass die Impfung insbesondere gegen Hoch-
risikotypen wie HPV 16 und 18 wirksam ist, die oft mit der Entstehung von VIN und

dem Fortschreiten zu Karzinomen in Verbindung stehen.

Evidenzbasis:

Neuere Studien haben gezeigt, dass die HPV  -Impfung die Wahrscheinlichkeit eines Re-
zidivs bei Patienten mit VIN3/HSIL signifikant senken kann . In einer Fall -Kon-
troll -Studie von Ghelardi et al. wurde die Rezidivrate nach Vakzinierung mit einem
quadrivalenten Impfstoff gegen die HPV ~ -Typen 6, 11, 16 und 18 nach einer operati-
ven Therapie aufgrund einer vulvaren HSIL untersucht . Insgesamt wurden 146
Patientinnen eingeschlossen, davon konnten 76 Falle aus der Nichtvakzinierungs-

gruppe sowie 42 Patientinnen aus der Vakzinierungsgruppe final analysiert werden.

24 Rezidive gab es in der Nichtvakzinierungsgruppe, wohin gegen in der Va kzinie-
rungsgruppe 8 Rezidive festgestellt wurden (p = n.s.). Somit konnte ein Trend (p =
0,19) zugunsten der Vakzinierungsgruppe gezeigt werden. Die HPV -Pravalenz nach

Monaten betrug nach durchgefiihrter chirurgischer Intervention in der Nichtvakzinie-
rung sgruppe 34,2 % und in der Vakzinierungsgruppe nur 26,2 % (p = 0,41). HPV 16
war hierbei der haufigste nachgewiesene Subtyp.
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9 Therapie des M. Paget der Vulva

C. Dannecker, J. Gallwas, P. Hantschmann, M. C. Koch, A. Kreuter

Die WHO definiert den M. Paget der Vulva als intraepitheliale Neoplasie und obligate
Prékanzerose, die von pluripotenten Stammzellen der interfollikularen Epidermis bzw.
der follikulo -apokrinen Einheiten der SchweiRdriisen der Vulva ausgeht. Die Atiologie
der meist postmenopausal auftretenden Erkrankung ist unklar, spezielle Risikofakto-
ren sind nicht bekannt.

In der aktuellen Literatur wird in der Regel auf die Klassifikation von Wilkinson und

Brown aus dem Jahr 2002 verwiesen, die wesentlich auf histopathologischen Merkma-

len beruht . Sie unterscheidet zwischen einem priméren, kutanen M. Paget und

einer sekundaren Form, dem nicht kutanen M. Paget. Letzterer tritt im Rahmen von A-
denokarzinomen des anorektalen, urothelialen, endozervikalen oder mamméren Ur-

sprungs auf. Der kutane M. Page t wird nach Vorhandensein oder Nichtvorhandensein

einer dermalen Invasion weiter unterteilt in intraepitheliale Formen ohne Stromainva-

sion (Typ 1a), mit Stromainvasion (Typ 1b) und Manifestationen eines darunterliegen-

den Adenokarzinoms von Hautanhangsorgan en (Typ 1c).

Fur die Diagnose des vulvaren Morbus Paget ist mindestens eine tiefe Hautbiopsie er-

forderlich, besser ist jedoch ein aMappingo, wob

Arealen Biopsien entnommen werden. Histologisch ist der Morbus Paget durch das

Vorhandensei n groBovaler oder polyedrischer intraepithelialer Zellen gekennzeichnet,

die ein helles Zytoplasma und grof3e Zellkerne mit auffalligen Nukleoli aufweisen,

sog. Paget -Zellen. Bei der histopathologischen Beurteilung ist es wichtig, ein invasives

Wachstum aus zuschlie3en. Die Invasion ist durch das Eindringen neoplastischer Pa-

get-Zellen in die Dermis oder Submukosa gekennzeichnet. Im Falle einer Invasion

muss der Pathologe/die Pathologin die Tiefe der Invasion angeben, da diese nach-

weislich prognostische Bedeut ung hat und die Art der Behandlung bestimmt ,
, . Etwa 70 % der Erkrankungen sind auf die Epidermis beschrankt, ca. 5 %

sind mikroinvasiv, Uberschreiten also die Basalmembran um weniger als 1 mm, und

ausgedehntere Befunde, z.B. auch mit assoziierten Karzinomen, findet man in ca. 25

% der Falle

Nach histologischer Sicherung muss ein sekundarer Morbus Paget in Betracht gezo-

gen und evtl. eine weiterfiihrende Diagnostik veranlasst werden. Die Diagnosestel-

lung eines sekundaren M. Paget erfolgt heute in erster Linie immunhistochemisch.

Bspw. exprimiere n Urothelkarzinome h&ufig Cytokeratin 20, Uroplakin -lllund GATA -
3, wahrend eine Cytokeratin 20 -, CDX2- und MUC?2 - Positivitat hinweisend flr ein ano-
rektales Adenokarzinom sein kann. Paget  -Zellen sind in der Regel positiv fiir Cytoke-
ratin 7 und Carcinoembryo nales Antigen. Sie exprimieren keine Marker der Plat-
tenepithelzelldifferenzierung wie p63 und p40, und diese Marker kdnnen daher zum
Ausschluss von intraepithelialen Plattenepithel -Lasionen wie einer VIN verwendet wer-
den , ,
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9.1

9.1

ST

Evidenzlevel
Sttt

9.2

EK

9.3

Empfehlungsgrad

B

Evidenzlevel
Sttt

Operative Therapie

Evidenzbasiertes Statement 2026

Der beste primére Therapieansatz (medikamentds/chirurgisch) beim nicht -invasi-
ven M. Paget ist unklar.

§t t t :Uberleben: sehrniedrig $tt t

Starker Konsens

Konsensbasiertes Statement 2026

Die topische Therapie mit Imiquimod stellt eine alternative Behandlungsweise fir
die nicht -invasive vulvare Form des M. Paget im Vergleich zur chirurgischen Exzi-
sion dar.

Starker Konsens

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Bei der operativen Therapie des extramammaren M. Paget sollte eine Exzision im
Gesunden angestrebt werden.

In Abhangigkeit von der Lokalisation und Grof3e des Defekts ist eine plastische
Deckung unter Beachtung von Komorbiditaten in Erwagung zu ziehen.

Sttt

Rate Lokalrezidiv nach 5 Jahren: sehr niedrig $t tt RateFernrezidiv: sehrniedrig $t t t 3-Jahres Re-
zidivireies Uberleben (RFS): sehr niedrig  $t t t Rezidivireies Uberleben (RFS) Operation vs. Laser oder
andere: sehrniedrig $§t t t 5-Jahres Gesamtuberleben (OS): sehrniedrig $t t t

Starker Konsens

Die chirurgische Exzision  (wide local excision ) stellt nach wie vor die Standardbehand-
lung des vulvaren M. Paget dar. Einerseits gelingt nur so eine definitive histologische
Einordnung und andererseits kann dadurch am besten die Radikalitét des Eingriffs

bestimmt werden. Es besteht kein allgemeingiilti ger Konsens uber die notwendigen
Sicherheitsabstande, generell werden in einer ersten Operation 1 -2.cm invivo als aus-
reichend angesehen , . Die Rezidivhaufigkeit ist jedoch betrachtlich. Sie be-
tragt bei nicht freien Resektionsrandern bis zu 50 % und trotz freier Resektionsrander

bis zu 20 % , , . Neuere Arbeiten zeigen, dass mikrografische

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026



9.2 Topische Therapie mit Imiquimod 113

Operationsverfahren mit intraoperativen Schnellschnittuntersuchungen und entspre-
chenden Nachresektionen zu niedrigeren Rezidivraten fiihren kdnnen , ,

Es gilt weiterhin Folgendes zu beachten:

1 Die klinischen Begrenzungen entsprechen nicht den histologischen Grenzen,
die sich meist als deutlich ausgedehnter erweisen.

9 Histologisch befallene Schnittréander sind aufgrund des diskontinuierlichen
Ausbreitungsmusters des M. Paget haufig.

1 Negative Schnittrander und selbst betréchtliche Sicherheitsabstéande bewah-
ren bei dieser Erkrankung aufgrund der mikroskopisch feinen Ausbreitung
jenseits der klinisch auffalligen Zonen nicht vor Lokalrezidiven.

1 Zur Indikation einer Sentinel  -Lymphonodektomie oder inguinofemoralen Lym-
phonodektomie beim nicht epidermal begrenzten Morbus Paget liegen kaum
belastbare Daten vor. Es besteht ein gewisser Konsens, dass eine Leistens-
dissektion bei einem makroinvasiven prim aren oder sekundaren Morbus Pa-
get gerechtfertigt ist , , .

1 Um funktionell und &asthetisch akzeptable Ergebnisse zu erzielen, sollten ahn-
lich wie bei der Therapie des Vulvakarzinoms plastische Rekonstuktionsver-
fahren Anwendung finden.

9.2 Topische Therapie mit Imiquimod

Unter den nicht -operativen Verfahren stellt Imiquimod derzeit den interessantesten
Therapieansatz dar. Es handelt sich um einen synthetischen Liganden des Toll -like -
Rezeptors 7 mit nachweislich antitumoraler Wirkung. In der Literatur finden sich ei-

nige vie lversprechende, wenn auch kleine, Fallserien. Sawada et al. berichten in ihrer
Serie von einem vollstéandigen Ansprechen (complete response, CR) von 56 %, Marchi-
telli et al. sogar von 90 % , . In einer Literaturrecherche aus dem Jahr 2015
unter Einschluss von 63 Patientinnen fanden Machida et al. eine CR in 73 % der

Falle . Borella et al. beschreiben in einer retrospektiven Analyse unter Einschluss
von 51 Patientinnen und einer mittleren Nachbeobachtungszeit von 66 Monaten eine

CR mit Rezidivfreiheit in 22 Féllen (43 %) . In einer hollandischen prospektiven
multizentrischen Studie unter Einschluss von 23 Patientinnen mit einer medianen
Nachbeobachtungszeit von 31 Monaten zeigte sich in 12 Fallen (52 %) eine CRundin
7 Féallen (30.4 %) eine partielle Remission (partial res ponse, PR). Es kam zu 6 Rezidi-
ven. In den beiden letztgenannten Studien wurde Imiquimod 5 % Creme fir 16 Wo-

chen dreimal pro Woche lokal appliziert

9.3 Photodynamische Therapie (PDT)

Bei der photodynamischen Therapie werden photosensibilisierende Medikamente wie
5-Aminolavulinsdure oder Methyl  -Aminolévulinsdure auf die  Paget Lasion aufgetragen
und nach mehrstiindiger Inkubationszeit mit Licht der entsprechenden Wellenlange
bestrahlt. Pr oliferierende Tumorzellen, die den Photosensibilisator absorbiert haben,
werden dadurch zerstort. Auch fiir dieses Verfahren gibt es kaum reprasentative Da-

ten, da nur kleine Fallserien existieren. Die Rezidivrate liegt zwischen 56 - 100

% : ,
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9.4 Strahlentherapie

Eine Strahlentherapie kann indiziert sein, wenn eine Operation oder die Therapie mit
Imiquimod nicht in Frage kommen. Um die subklinische Ausbreitung des M. Paget zu
berlcksichtigen, sollte das Bestrahlungsfeld 2 -5 cm Uber die klinischen Rander hin-
ausreich en, insbesondere wenn die Behandlung in kurativer Absicht erfolgt. Im Fall

einer Lymphknoten -Beteiligung kann auch eine  Bestrahlung der Leisten - und Becken-
region in Betracht gezogen werden. Die Gesamtstrahlendosis betrégt etwa 60 Gy, die
fraktioniert in 30  Einzeldosen appliziert werden. Beschrieben wird ein Gesamtiiberle-

ben (overall survival, OS) von 100 % nach 2 Jahren und von 53 % nach 5 Jahren ,

9.5 Chemotherapie

Zur Chemotherapie beim vulvaren M. Paget existieren nur Fallberichte und kleine Se-
rien, belastbare Daten liegen nicht vor. Indikationen bestehen am ehesten in einer
metastasierten Situation als Individualentscheidung. Als in Betracht kommende
Chemotherapeu tika werden 5 -Fluoruracil (5FU), Mitomycin C, Cisplatin und Docetaxel
genannt , ,

9.6 Genetisches Profil und resultierende Therapieoptio-
nen

Die HER2/Neu -Amplifikation ist die am meisten untersuchte genetische Veranderung
beim vulvaren M. Paget. Wiahrend jedoch beim mamméren M. Paget eine Uberexpres-
sionin 70 - 100 % der Falle beobachtet wird, variiert diese an der Vulva erheblich und
wird mit 1 0 0 83 % beschrieben. Fir HER2 -positive Falle konnte in wenigen ersten Un-
tersuchungen unter Monotherapie mit Trastuzumab oder Kombinationstherapie von
Trastuzumab mit Paclitaxel ein Ansprechen beobachtet werden. Bei sehr niedriger

Ostrogenrezeptorpositivit &t ist der extramamméare M. Paget in 54 - 90 % der Falle
Androgenrezeptor (AR) -positiv. Damit kénnte die Blockade der AR -Signallibertragung
eine weitere Therapieoption darstellen. Die Expression von PD -L1ist mit14 -28 %

sehr niedrig, und es gibt nur einze  Ine Berichte Uber Therapieversuche mit Check-

point -Inhibitoren. Des Weiteren wurden Veranderungen der Methylierung, Polymor-
phismen und verschiedene onkogene Mutationen, etwa in den PIK3CA -und AKT1, 6 -
11 - Genen, untersucht, wobei deren klinische Relevanz na ch wie vor unklar bleibt
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10 Operatives Management des Primartu-
mors

A. Arkudas , R. Bauer, C. Dannecker, M. Gropp -Meier, M. Hampl, R. Klapdor, S. Mahner,
H.-G. Schnirch, P. Soergel, C. Wallner, C. Wohimuth , L. Wélber

10.1 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Die lokal -radikale Exzision soll als operative Methode der Wahl durchgefiihrt wer-
A den, dabei soll die Exzision allseits im Gesunden erfolgen.

Der Sicherheitsabstand zum Tumor kann basierend auf der derzeitigen Datenlage
nicht festgesetzt werden.

Evidenzlevel $t t t :Lokalrezidiv: sehrniedrig $t t t
Sttt

Starker Konsens

Wenngleich randomisierte Studien fehlen, hat ein systematischer Cochrane Review
basierend auf Beobachtungsstudien gezeigt, dass es zwischen lokal -radikaler Exzision
und radikaler Vulvektomie keinen Unterschied hinsichtlich der onkologischen Sicher-
heit gibt , sodass die lokal -radikale Exzision als operative Methode der Wahl erfolgen

soll . Bei multifokalen Karzinomen sollte zwischen lokal -radikaler Exzision der
einzelnen Lasionen und Vulvektomie abgewogen werden.

Die Datenlage hinsichtlich des optimalen tumorfreien Sicherheitsabstands bleibt wi-
dersprichlich und publizierte Studien spiegeln oft heterogene Kohorten und Thera-
piemodalitéaten wider . Traditionell wurde im Rahmen der Exzision ein tumor-
freier Sicherheitsabstand von 8 mm gefordert. Dies ist auf einzelne Beobachtungsstu-
dien zurtickzufihren , ,

In einer grof3en retrospektiven Studie aus Australien mit 345 Patientinnen, davon 30 %

im Stadium 3, entwickelten 22,6 % der Frauen ein Lokalrezidiv. In der multivariaten
Analyse war das Risiko (Hazard Ratio, HR 2,29) eines Lokalrezidives oder Zweittumors

an der Vulva erhéht, wenn der operative Randabstand <5 mm betrug. Eine Re -Exzi-
sion senkte dieses Risiko deutlich . Der Randabstand von >/< 5 mm als prognos-
tisch wichtiger Faktor fiir das krankheitsfreie Uberleben (disease -free survival,
DFS)und das Gesamtiiberleben (overall survival, OS) wurde auch in einer weiteren Stu-
die aus ltalien bei 114 Patientinnen im Stadium F IGO IB/Il ermittelt

Dagegen konnte eine grof3e retrospektive multizentrische Analyse der AGO von 289
Patientinnen mit nodal negativem Vulvakarzinom (pT1b - pT3, alle Patientinnen hat-
ten ein operatives inguinales Staging) keine signifikante Assoziation zwischen mini-

malem Resekt ionsrand und Lokalrezidivrate zeigen . Auch die Auswertung von
128 Patientinnen mit nodal negativem Vulvakarzinom ohne adjuvante Therapie besta-

tigt die Ergebnisse von Woélber et al. : die GroRRe des Randabstands hatte dabei
keinen Einfluss auf das Rezidivrisiko oder das Uberleben der Frauen
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10.2

EK

10.3

ST

Evidenzlevel
Sttt

Dies wurde durch mehrere rezente Beobachtungsstudien bestéatigt , ,

, , , , S0 dass die Expertenkommission an kritischen Stellen (z.B.
Klitoris oder Urethra) einen geringeren Sicherheitsabstand von > 3 mm fiir ausrei-
chend halt.

Wenn ohne Einschrankung des funktionellen und &sthetischen Outcomes grofere
Randabstande (5 - 8 mm) mdglich sind, scheint dies ggf. vorteilhaft zu sein.

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Nach lokaler Exzision sollte die Wunde unabhangig von ihrer Ausdehnung primar
spannungsfrei und unter  bestmdglichem Erhalt der Funktion und des weiblichen
Erscheinungbildes verschlossen werden. Dazu sollten bei Bedarf auch plastische
Rekonstruktionsverfahr en eingesetzt werden.

Starker Konsens

Plastisch -rekonstruktive Maf3nahmen sollten im Hinblick auf Erhalt von Funktionalitat
und Korperbild unabhéngig von der Ausdehnung der Resektion angestrebt wer-

den . Eine Rekonstruktion kann mit verschiedenen Verfahren der plastischen Re-
konstruktion entsprechend der Defektgrof3e, Hautzustand und Beteiligung umliegen-

der Strukturen gewahlt werden , . Sowohl regionale als auch freie lappen-

116

plastische Deckungsmethoden kénnen dazu angewendet werden , . Bei den

regionalen Lappenplastiken sind bei grof3eren Defekten gestielte Lappenplastiken aus
der Umgebung (z.B. ALT Lappen, DIEP Lappen, M. Rectus abdominis Lappen, M. graci-

lis Lappen, M. Tensor fasciae latae Lappen) einsetzbar , , , bei kleine-

ren Defekten kénnen auch lokale Haut  -/Fettlappenplastiken entweder mit einer ran-
dom pattern Durchblutung ohne ein definiertes Blutgefal oder an Perforatoren ge-

stielt verwendet werden (z.B. Lotusbliten  -Lappenplastik, VY -Lappenplastik, Limberg

Lappenplastik, Pudendal Thigh Lappen) ) ) ) ) )

Evidenzbasiertes Statement 2026

Bei lokal fortgeschrittenem Vulvakarzinom im Stadium T2 und T3 gibt es keine
ausreichende Datenlage, welche die Uberlegenheit eines bestimmten therapeuti-
schen Vorgehens zeigt.

Sttt:

Leistenrezidiv: sehr niedrig $ t t t Rezidivinsgesamt: sehrniedrig $t t t Mortalitatinsgesamt:  sehr

niedrig Sttt

Konsens
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Zur optimalen Behandlungsstrategie beim lokal fortgeschrittenen Vulvakarzinom im
Stadium T2 und T3 liegen keine hinreichenden Daten vor. Die Therapie sollte in die-
sen Fallen hinsichtlich des sexuellen Funktionserhalts, des Kontinenzerhalts und

der Morbidit &t abhangig von der Tumorausdehnung individuell mit der Patientin fest-
gelegt werden:

Stadium T2

Stadium T2 bedeutet ein Ubergreifen des Tumors auf das distale Drittel der Urethra
und/oder Vagina und/oder Anus. Damit umfasst das Stadium T2 eine groR3e Variabili-
tét von Karzinomen, der durch ein grofReres Spektrum an Therapieoptionen (Opera-
tion, Radiatio, primére Radio(chemo)therapie oder potentiell auch Immuntherapie
Rechnung getragen werden muss.

Im Fall einer Mitbeteiligung von Urethra und/oder Anus ist in ausgewdhlten Fallen o]
basierend auf retrospektiven Daten 8 eine Teilresektion unter Erhalt der Kontinenz
moglich: In einer retrospektiven Kohortenstudie von 40 Patientinnen mit Vulvakarzi-

nom, di e primér operiert wurden, wurde die Auswirkungen einer partiellen Urethrare-
sektion hinsichtlich der postoperativen Rate an Harninkontinenz untersucht. Von 19
Patientinnen mit partieller Urethraresektion bis zu 15 mm hatte keine Patientin eine
Stressinkonti nenz und eine Patientin (mit postoperativer Strahlentherapie) eine Dran-
ginkontinenz

In einer prospektiven Fallserie mit 31 Patientinnen mit prainvasiver und invasiver Neo-
plasie und perianaler Beteiligung, bei denen bis zu einem Drittel des M. sphintcter ani
externus reseziert wurden, waren postoperativ 28/31 kontinent, wobei 2/3 der Pati-
entinnen mit postoperativer Inkontinenz die Beschwerden bereits praoperativ hat-

ten

Stadium T3

Das Stadium T3 definiert Karzinome, die unabhéngig von der GroRRe die proximalen
zwei Drittel der Urethra und/oder Vagina befallen oder Karzinome, die die Mucosa
der Harnblase und/oder des Rektums infiltrieren oder am Beckenknochen fixiert sind.

Wenngleich bei Blasen - und/oder Rektuminfiltration eine Vulvektomie mit vorderer
und/oder hinterer Exenteration in Zentren durchgefihrt werden kann, in denen eine
interdisziplindre Erfahrung der Operateure (Gynakologen/Chirurgen/Urologen) mit
diesen Techni ken und den operativen Verfahren zur Wiederherstellung der jeweiligen
Reservoirfunktion vorliegt, bietet sich die primare Radio(chemo)therapie an, da

dadurch optional die Kontinenz erhalten werden kann. Eine sekundére Tumorresek-
tion im Gesunden ist bei ink  ompletter Remission angezeigt.  Die geplante Kombina-
tion einer neoadjuvanten tumroreduzierenden Radio(chemo)therapie mit einer nach-
geschalteten Operation kann in Einzelfallen Vorteile bringen, ist aber im allgemeinen
Vergleich gegenliber der priméren Radio(c  hemo)therapie mit einer héheren Rate an
schweren Komplikationen versehen (siehe auch Kapitel ).

Bei Ubergreifen auf den Knochen muss im Einzelfall entschieden werden, ob eine Ra-
dio(chemo)therapie, Immuntherapie oder eine Operation oder eine Kombination der
Therapiemodalitaten gewahlt wird.
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10.4 Evidenzbasiertes Statement 2026

S-I— Es gibt keine Daten dazu, dass eine Exenteration bei Patientinnen mit Vulvakarzi-
nom in einem palliativen Stadium mit Kloakenbildung, Fistelbildung oder starken
Schmerzen die Lebensqualitat oder das Gesamtiiberleben verbessert.

Evidenzlevel 4: Ang et al. 201Cochrane -Analyse ohne eingeschlossene Literatur

4

Starker Konsens

Die Frage, ob eine Exenteration bei Patientinnen im palliativen Stadium mit Fistelbil-

dung, Kloakenbildung oder starken Schmerzen die Lebensqualitéat, Nebenwirkungs-

rate oder Schmerzen verbessert, muss individuell beantwortet werden, da es keine

Studie gibt, die spezifisch Frauen mit Vulvakarzinom im palliativen Stadium unter-

sucht und dieser Frage nachgeht. Auch eine Cochrane Analyse aus dem Jahr 2014, die
untersucht, ob eine Exenteration besser, schlechter oder aquivalent zu einer nicht -
operativen Behandlung von fortgeschrittenen gynakologischen Krebserkrankung ist,
konnte keine Aussage bzgl.  der Fragestellung treffen . Keine der 1.311 Literatur-
stellen, die untersucht wurden, hat den Anforderungen des Reviews genlige getan.

Seit Publikation der Cochrane Analyse wurde keine randomisiert -kontrollierte Stu-
die oder eine andere aussagekréftige Studie verdffentlicht.

Die Therapie sollte in diesen Féllen daher individuell mit der Patientin festgelegt wer-
den.
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11.1 Lymphabfluss der Vulva

11
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11.2

11.1

EK

11.2

EK

11.3

EK

119
Operative Therapie der Lymphabfluss-
wege
C. Dannecker, R. Klapdor, E. Oberlechner , C. Petersen, H.-G. Schnirch , L. Wélber
Lymphabfluss der Vulva
Die Lymphe der Vulva fliel3t tber die inguinofemoralen Lymphknoten ab. Dazu gehé-

ren die oberflachlich im Trigonum femorale auf der Fascia femoralis gelegenen

Lymphknoten (sog. inguinale Lymphknoten) und die unter der Fascia cribrosa liegen-
den Lymphknoten me dial der Femoralgefaf3e (sog. femorale Lymphknoten). Ein direk-
ter Lymphabfluss von der Vulva, speziell von der periklitoridalen Region, zu den pel-

vinen Lymphknoten unter Umgehung der inguinofemoralen Gruppe besteht

nicht , SO dass keine Skip -Metastasen zu befurchten sind und bei negativen in-
guinofemoralen Lymphknoten keine Therapie der Becken -Lymphknoten erforderlich
ist , , . Die Lymphe aus der Klitoris  -Region flie3t beidseitig in die Leis-

ten ab
Indikation zur Lymphknoten -Behandlung
Konsensbasierte Empfehlung 2026

Bei Plattenepithelkarzinomen mit einer Infiltrationstiefe von > 1 mm (nach traditi-
oneller Messung; Wilkinson 1982) soll ein operatives Staging der inguinofemora-
len Lymphknoten durchgefiihrt werden. Bei geringerer Infiltrationstiefe soll dieses
operative Sta ging aufgrund des geringen Metastasierungsrisikos unterbleiben.

Starker Konsens

Konsensbasiertes Statement 2026

Bei Basalzellkarzinomen und verrukésen Karzinomen ist ein operatives Lymph-
knoten -Staging nicht indiziert.

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Zur Planung der operativen Therapie ist die prazise Messung der Infiltrationstiefe
der Plattenepithelkarzinome essentiell. Fiir die Planung der operativen Therapie

soll die Messung nach der traditionellen Methode nach Wilkinson (1982) erfolgen.

Starker Konsens
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Unter den Tumorparametern zeigt nur die Infiltrationstiefe eine klare Korrelation zur
Wabhrscheinlichkeit einer Lymphknoten  -Metastasierung. Plattenepithelkarzinome der
Vulva mit einer Infiltrationstli/® ive@sennorinsgddr 1 mm n a

seltenen Ausnahmeféllen Lymphknotenmetastasen auf (siehe ). Aufgrund

erster Angaben zu einer alternativen Messung der Infiltrationstiefe ,

der Option auf eine weitergehende Riicknahme der Indikation zum Leistenstaging soll

diese flr eine Absicherung durch umfangreichere Studien parallel erhoben werden
(siehe Kapitel ).

Tabeld4d eMetastasi erungswahrscheinlichkeit i
Primartumor s

mit

n Abh2ngi

Infiltrationstiefe Patientinnen Patientinnen mit N+ Patientinnen mit N+
(mm) * (Anzahl) (%)

=1,0 163 0 0

1,1 -20 145 11 7,6

2,1 -30 131 11 8,3

31 -50 101 27 26,7

>5,0 38 13 34,2

Gesamt 578 62 10,7

* gemessen nach der traditionellen Methode (Wilkinson 1982)

N+ = positive/befallene Lymphknoten

Neben den Pl attenepithel karzinomen mit

auch Basalzellkarzinome und verrukése Karzinome der Vulva kein Staging der Leis-
ten -Lymphknoten, weil sie nicht metastasieren ,

Die Infiltrationstiefe der Plattenepithelkarzinome wird traditionell als Distanz zwi-
schen dem Punkt der tiefsten Infiltration und der hdchsten benachbarten Rete

einer | nf

-Leiste

definiert (Empfehlung durch die ISSVD und die ISGYP 1984, FIGO seit 1994). In
einer retrospektiven Untersuchung wird darauf hingewiesen, dass eine alterna-
tive Messmethode zuséatzliche Patientinnen vor einem operativen Leisten -Staging be-

wahren kann. Bei dieser alternativen Messmethode wird die Distanz vom Punkt der

tiefsten Infiltration bis zur tiefsten benachbarten Papille mit dysplastischem Epithel

gemessen. Dabei wurden 14 von 69 Patientinnen vom Stadium FIGO IB in IA Gber-
fuhrt. Allerdings wurde dabei in einem von 14 Fallen mit Downstaging ein falsch ne-

gativer Befund erhoben (7 %). Eine weitere Analyse konnte mit der gleichen al-

ternativen Messmethode retrospektiv 18 Patientinnen aus dem Stadium FIGO IB in 1A

Uberfuhren. Keine dieser Patientinnen hatte Leistenmetastasen.
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Die FIGO hat 2021 daraufhin die Empfehlung ausgesprochen, die Infiltrationstiefe
nach der sogenannten aal ter nl@a®l SiehaherzMeuthhibad e zu m
pitel

Die geringe Fallzahl (n = 32 aus beiden Publikationen) und der falsch negative Befund

in der Arbeit von van den Einden et al. sprechen aktuell gegen eine allgemeine
Empfehlung zum Wechsel der Messmethode, bevor nicht Studien mit wesentlich hohe-
ren Fallzahlen publiziert werden. Dabei ist nachdriicklich darauf hinzuweisen, dass

durch diese Messung die Frage entschieden wird, ob ein Staging der Leisten erforder-
lich wird oder nicht. Ein fehlerhaft unterbliebenes Staging fuhrt in Abhangigkeit von
der tatséchlichen individuellen Infiltrationstiefe mit einer 7 - 27%-igen Wahrscheinlich-

keit zu einem Leistenrezidiv/  -progress und dies wiede rum bei knapp 80 % der Be-
troffenen zum Tod an der Vulvakarzinomerkrankung. Dem steht die geringe postope-
rative Morbiditat des Sentinelverfahrens gegenlber

11.3 Umfang der Lymphknoten -Behandlung
11.4 Konsensbasiertes Statement 2026
E K Leistenrezidive sind beim Vulvakarzinom mit einer hohen Mortalitat belastet.

Starker Konsens

11.5 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Bei einer systematischen Lymphonodektomie der Leisten sollen sowohl die ober-
A flachlichen (inguinalen) als auch die tiefen (femoralen) Lymphknoten unter der

Fascia cribrosa entfernt werden.

Evidenzlevel 4:

4

Woolderink et al. 2006: retrospektiv, keine direkt vergleichenden Daten, n = 125

Starker Konsens
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11.6 Evidenzbasiertes Statement 2026

S-I— Es gibt zur Anzahl zu entfernender Lymphknoten aus der Leiste anlasslich einer
systematischen inguinofemoralen Lymphonodektomie keinen evidenzbasierten
Cut-off -Wert.

Evidenzlevel Sttt

sttt

Leistenrezidiv: sehrgering $t t t Gesamtuberleben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens

Vulvakarzinom -Patientinnen mit primér nicht ausreichend behandelten Leisten kon-
nen dort Lymphknoten -Rezidive entwickeln, die in bis zu 78 % der betroffenen Patien-

tinnen zum Tode an der Vulvakarzinomerkrankung flihren (siehe ) ,

Tabel3 eSterblichkeit bei Leistenrezidiven in primar
(Literaturzusammenstellung modifiziert nach Hacker

Autor Jahr Leistenrezidive Tod am Rezidiv

Rutledge 1970 4 3

Magrina 1979 4 1

Hoffman 1983 5 5

Hacker 1984 3 3

Monaghan 1984 8 4

Lingard 1992 7 7

Stehman 1992 5 5

Burke 1995 4 3

Van der Zee 2008 8 6

Klapdor 2017 2 2

Total 50 39 (78 %)
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Damit besteht eine dringliche Aufgabe der Behandlung darin, Leistenrezidive zu ver-

hindern. Dies gelingt recht zuverlassig mit der systematischen inguinofemoralen Lym-

phonodektomie, fur die eine Leisten  -Rezidivrate von 0,6 % (5/832) angegeben wird,

wenn init ial keine Lymphknotenmetastasen nachgewiesen wurden , , ,
, , , . Es liegen zu der Fragestellung oberflachliche versus umfas-

sende (+ tiefe inguinale) Lymphonodektomie keine direkt vergleichenden Studien vor.

Modifikationen der systematischen Lymphonodektomie wie die Beschrankung auf die

Entfernung der inguinalen Lymphk  noten zeigten aber in Fallserien deutlich héhere

Rezidivraten in der Leiste (27/543 = 5 %) gegentiber der Leistenrezidivrate bei Entfer-

nung der inguinalen und femoralen Lymphknoten (< 1 % bei pNO) , , b

Als Richtwert fur die Anzahl der in einer Leiste mindestens zu entfernenden Lymph-

knoten wird in einzelnen retrospektiven Untersuchungen derCut-off Wert von O

6 genannt, so auch in der deutschen Fassung der TNM -Klassifikation (aRegi o-

nare Lymphadenektomie und histologische Untersuchung Ublicherweise von 6 oder

mehr Lymphknoteno). Eine retrospektive Studie vo
kommt zu dem Resultat, dass die Entfernung von > 6 Leisten -Lymphknoten das

Gesamtiiberleben (overall survival, OS) von Patientinnen mit Lymphknotenmetastasen

signifikant verbessert. Allerdings wird in der angegebenen Arbeit nicht klar, ob es

sich um die en tfernte Anzahl pro Leiste oder pro Patientin handelt. Andere retrospek-

tive Analysen kénnen diesen Cut  -off nicht bestéatigen oder stellen die Anzahl

von < 9 [/ O 9 entfernte Lymphknoten als prognost
dar . Bei fortgeschrittenen Tumorstadien ergeben sich in retrospektiven Analy-

sen signifikante Unterschiede bei Cut -off-Wer t en v on <enffetnter Lyfiph-1 2

knoten in beiden Leisten oder < 11 / O 11 ent f[@BlnAnen Lymph
dere Untersucher kénnen keine signifikante Beziehung zwischen der Anzahl der ent-

fernten Lymphknoten und der Rezidiverwartung festellen . Es gibt daher aktuell

keinen evidenzbasierten Cut -off Wert fir die Anzahl zu entfernender Lymphknoten im
Rahmen einer systematischen inguinofemoralen Lymphonodektomie der Leisten.

11.4 Behandlung der kontralateralen Lymphknoten bei
lateralem T1b -Primé&rtumor

11.7 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Bei | ateralen (> 1 cm von der Mittellinie
cm und geringer Infiltration O 5 mm sowie€
Lymphknoten kann auch bei ipsilateraler Lymphknoten -Metastase auf ein operati-

ves Staging der kontralateralen Leiste verzichtet werden.
Starker Konsens
Eine Zusammenstellung retrospektiver Daten von kontralateralen Rezidiven bei lateral
gelegenen (> 1 cm von der Mittellinie entfernten) T1 Karzinomen mit O 2 c¢cm

messer und negativen ipsilateralen Lymphknoten zeigt 2 Rezidive in der kontralatera-
len Leis te unter 537 Fallen (0,37 %) , , , , ,
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11.5

11.8

ST

Evidenzlevel
Sttt

Wenn beilateralen TL -Tumoren O 2 c¢cm prim2r nur die ipsilat

wurde und die Lymphknoten tumorfrei waren, zeigen sich jedoch kontralateral gemaf
einer anderen Literaturzusammenstellung spétere Leistenrezidive in 2,6 %
(5/192) , , , ) , )

Eine Cochrane -Analyse konnte aufgrund methodischer M&ngel nur wenige Studien
einschlielen und kam zu der Aussage, dass die alleinige ipsilaterale Lymphonodekto-

mie ein sicheres Verfahren fir lateral gelegene TINOMO Tumoren (O [252lcm) sei

Wenn aber ipsilaterale Metastasen nachgewiesen werden, steigt das Risiko fir kontra-
laterale Metastasen auf bis zu 18 %. Dies scheint allerdings nicht fir kleine Primértu-

moren O 2 c¢cm im Durchmesser, die nur eine
sen, zu gelten . In einer Publikation von Gonzalez Bosquet et al. werden 163 uni-
laterale Prim&rtumoren mit beidseitiger Lymphonodektomie ausgewertet. Davon zeig-

ten 48 Leistenmetastasen: 37 ipsilateral, 8 bilateral, 3 nur kontralateral (1,8 %). Die

Rate an kontralateraler Metastasierung insgesamt betrug 11/163 = 6,8 %. Die Tumo-

ren mit bilateraler Metastasierung waren immer > 2 cm im Durchmesser und > 5 mm

tief infiltrierend (traditionelle Messmethode nach Wilkinson 1982). Eine Analyse ge-
poolter GROINSS-V Daten zeigt in ein  er Untergruppe von 49 Patientinnen mit unilate-
ral positiver Sentinel -Lymphonodektomie bei einseitigem oder beidseitigem Abfluss

und Verzicht auf weitere Behandlung der kontralateralen Leiste in 2 Féallen ein kontral-
aterales Rezidiv innerhalb eines Jahres (4 ,1 %; beide nach bilateraler Sentinel  -Lympho-
nodektomie mit Invasionstiefe von 6 mm). Bei 1/37 Patientinnen mit streng lateralem
Tumor und einseitig positivem Sentinellymphknoten nach einseitigem oder beidseiti-

gem Abfluss wurde eine beidseitige Lymphonodekt omie mit dem Ergebnis einer kont-
ralateralen non -Sentinel Metastase durchgefiihrt wurde (2,7 %; Invasion 3 mm, Tumor-
grofRe 30 mm)

Lymphknoten Debulking

Evidenzbasiertes Statement 2026

Bei klinisch vergroRerten metastatisch befallenen Leisten -Lymphknoten kann eine
isolierte operative Entfernung dieser Lymphknoten (Debulking) anstelle einer sys-
tematischen Lymphonodektomie vor der Radio(chemo)therapie die Morbiditét der
Gesamtbehandlung se nken und die Zeit bis zum Beginn der Radio(chemo)therapie
verkurzen.

Sttt:

Leistenrezidiv: sehrgering  $ t t t Krankheitsfreies Uberleben (DFS): sehr gering Sttt Gesamtuberle-
ben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens

Bei deutlich vergro3erten metastatisch befallenen Lymphknoten in der Leiste sollte

eine operative Entfernung erfolgen. Dabei ist unklar, ob ein Dekulking oder eine sys-
tematische inguinofemorale Lymphonodektomie vor der anschlieBenden Ra-
dio(chemo)therapie b essere Ergebnisse erreichen . Hyde berichtet von 40 Patien-
tinnen, die bei vergréRerten befallenen Leisten -Lymphknoten entweder einem
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11.6 Komplikationen der systematischen inguinofemoralen Lymphonodektomie (LNE) 0 Ansatze zur 125
Vermeidung

Debulking oder einer Lymphonodektomie vor der Radio(chemo)therapie unterzogen
wurden. Das krankheitsfreie Uberleben (disease  -free survival, DFS) und das OS war in
der univariaten Analyse besser in der Debulking -Gruppe, in der multivariaten Analyse
war der operative Eingriff aber keine unabhéngige Variable. In einer prospektiven Stu-

die Uber 68 Patientinnen mit positiven Leisten -Lymphknoten wurden Debulking,
Lymphonodektomie und Sentinel  -Lymphonodektomie als Varianten der Vorbereitung

zur Radio(chemo)therapie miteinander verglichen. Die Leisten  -Rezidivraten waren 16
%, 13 % und 25 %. Die Gruppe mit dem Debulking hatte dariiberhinaus signifika nt we-
niger Komplikationen als die Gruppe mit der Lymphonodektomie.

In einer retrospektiven Kohortenstudie wurden 40 Patientinnen mit klinisch auffalli-

gen Leisten -Lymphknoten einem Debulking vor Strahlentherapie unterzogen und mit
einer Gruppe von 37 Patientinnen verglichen, die bei vergleichbarem klinischen Be-

fund eine sy stematische Lymphonodektomie vor Strahlentherapie erhielten.

Das DFSund das OS zeigten keinen signifikanten Unterschied

Ein weiterer Aspekt spricht fur ein Debulking bei groRen metastatisch befallenen
Lymphknoten: Die perioperative Morbiditét bei der systematischen inguinofemoralen
Lymphonodektomie ist auch bei Anwendung der Dreischnitt -Technik noch erheblich

, dadurch kann die sich obligat anschlieRende Radio(chemo)therapie verzégert
und ihre antitumorale Wirkung beeintrachtigt werden. Es gibt somit Hinweise, dass
ein Debulking bessere Gesamtergebnisse zeigt als eine systematische Lymphonode-
ktomie oder der Ver zicht auf eine Operation vor der Radio(chemo)therapie.

11.6 Komplikationen der systematischen inguinofemora-
len Lymphonodektomie (LNE) 0 Ansatze zur Vermei-
dung

Die systematische inguinofemorale Lymphonodektomie fiihrt zu erheblicher Friih -
und Spéatmorbiditat , , , , , ,

Die Angaben in retrospektiven Auswertungen reichen von 14 - 44 % fur Wundhei-
lungsstoérungen, 13 & 40 % fiir Lymphozelen und 20 & 35 % fiir therapiepflichtige
Lymphddeme der Beine. Operationstechnische Ansétze zur Verminderung der Morbi-
ditdt wurden untersucht.  In einem systematischen Review wurde herausgearbei-
tet, dass die getrennten Inzisionen fiir den Primértumor und die Leisten -Lymphkno-
ten, der Erhalt der Vena saphena magna, der Erhalt der Fascia lata und der Wundver-
schluss mit einer kontinuierlichen Naht die Komplikationsraten zu senken s cheinen

, , , , , , . Demgegeniiber wird der Einsatz von
Fibrinklebern, von kinstlicher Dura mater zur GefaRabdeckung und eine en -bloc -Re-
sektion bei lateralem Tumorsitz als eher steigernd fur die perioperative Morbiditat
geschildert. Aufwandige Verfahren wie die Transposition des Musculus sartorius Uber
die Leistenwundhdhle, besondere Schnittfihrungen in der Leiste oder der Einsatz von
Kadaver -Dura mater beeinflussen die Komplikationsraten nicht und sollten nicht zum
Einsatz kommen , . Der minimal invasive Zugang (Video Endoscopic Inguin-
ofemoral Lymphonodectomy = VEIL) scheint die Moglichkeit geringerer Komplikati-
onsraten mit sich zu bringen, allerdings ist die onkologische Sicherheit des Verfah-
rens noch nicht geklart . Der Einsatz von speziellen elektrochirurgischen Instru-
menten zur Gewebedissektion in der Leiste hat in einer kleinen randomisierten kon-
trollierten Studie ein positives Resultat erbracht , das durch eine umfangreichere
Studie bestétigt werden sollte.
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Die Vermeidung postoperativer Morbiditat wurde auch durch eine Eingrenzung des
Resektionsfeldes in der Leiste nach anatomischen Studien angeregt , . Bis-
her fehlen fir solche chirurgischen Modifikationen vergleichende Studien.

Die Ableitung der Lymphflissigkeit aus der Leistenwunde durch die Einlage einer in-
guinoperitonealen Drainage Uber 3 Monate wurde als machbar und effektiv beschrie-
ben, eine prospektive multizentrische Studie sei erforderlich . In einer multizent-

rischen prospektiven Beobachtungsstudie wurde ein Vergleich zwischen einer Kurz-
zeit -Drainage (max. 5 Tage) und einer volumengesteuerten Drainage durchgefihrt. Es
zeigte sich eine deutlich geringere Morbiditat bei der Letzteren

11.7 Sentinel -Lymphonodektomie (SLNE)

11.7.1 Indikation
11.9 Evidenzbasiertes Statement 2026
S-I- Die beste Methode der postoperativen Komplikationsverminderung bei indizier-

tem operativem Leistenstaging und fehlenden Kontraindikationen ist die Anwen-
dung des Sentinel -Verfahrens.

Evidenzlevel 2:

2

Covens et al. 2015: Systematischer Review und Metaanalyse mit deutlichem Effekt Van der Zee et al.
2008: prospektive multizentrische Observationsstudie mit deutlichem Effekt

Starker Konsens

11.10 Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Empfehlungsgrad Bei unifokalem Primartumor mit < 4 cm Durchmesser und klinisch und bildge-

A bend negativen Leisten -Lymphknoten soll die Sentinel  -Lymphonodektomie fir das
operative Staging der Leisten -Lymphknoten eingesetzt werden, unter Beachtung
der unter genannten Voraussetzungen.

Kann keine Sentinel -Lymphonodektomie durchgefiihrt werden oder gelingt keine
Darstellung, soll eine  systematische inguinofemorale Lymphonodektomie erfol-
gen.

Evidenzlevel 2:

2

Van der Zee et al. 2008: prospektive multizentrische Observationsstudie mit deutlichem Effekt Covens et
al. 2015: Systematischer Review und Metaanalyse mit deutlichem Effekt

Starker Konsens
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11.11 Konsensbasierte Empfehlung 2026

E K Als Voraussetzungen fir eine Sentinel -Lymphonodektomie sollen vorliegen:

9 Unifokaler Tumor

9 Max. Tumordurchmesser in der Hautebene < 4 cm

1 Klinisch und sonographisch unaufféllige Leisten -Lymphknoten

9 Erfahrung im Team mit dem Sentinel  -Markierungsverfahren

1 Verwendung von Technetium Nanokolloid zur Markierung, die ergdnzende Ver-
wendung von Farbstoffen (ICG, Patentblau) kann die Detektionsrate erhéhen

1 Ultrastaging der Lymphknoten mit immunhistochemischen Zusatzuntersuchun-
gen der in der HE -Férbung unauffalligen Lymphknoten durch die Pathologie

1 Eingehende Aufklarung der Patientin Uber Vorteile und mogliche onkologische
Risiken der Methode

9 Compliance der Patientin fiir eine regelméaRige Nachsorge

Starker Konsens

Die Gesamthaufigkeit einer Leistenmetastasierung bei priméar operablen Vulvakarzino-
men liegt in der GréRenordnung von 25 -30 % , damit stellt bei > 70 % der Pati-
entinnen eine Behandlung der Leisten eine Ubertherapie dar. Mittels klinischer Unter-
suchung und/oder bildgebender Verfahren sind diese Patientinnen nicht eindeutig
identifizierbar (siehe  Kapitel 7). Bei der klinischen Untersuchung der Leisten wird eine
Beteiligung der Lymphknoten in bis zu 30 % Uber - oder unterschatzt , ,

. Die Sensitivitat und Spezifitat der bildgebenden Verfahren schwankt je nach
Ansatz zwischen 70 und 90 % (siehe auch Kapitel ) . Damit ist ein operatives
Staging der Leiste auch bei klinisch und bildgebend unaufféllig eingestuften Lymph-
knoten unabdingbar, um Leistenrezidive zu vermeiden, wenn eine Invasionstiefe >1
mm nach Wilkinson vorliegt. Gleichzeitig geht die systematische inguinofemorale
Lymphonodektomie mit hohen Morbiditatsraten einher. Wann immer indiziert und on-
kologisch vertretbar, soll daher die Sentinel -Lymphonodektomie als Stagingverfahren
fur die Leisten -Lymphknoten zum Einsatz kommen.

In den Studien zur Sentinel -Lymphonodektomie sind Risikofaktoren fur falsch nega-
tive Resultate identifiziert worden, die zu Ausschlusskriterien fur die Sentinel -Lym-
phonodektomie gefiihrt haben. Dazu gehéren:

Multifokale Primartumoren

Prim2rtumoren O 4 [¢g4n,0460,¢4H2messer
Klinisch und/oder sonographisch auffallige Leisten -Lymphknoten ,
Eingeschrénkte patho -histologische Untersuchungsméglichkeiten der Senti-
nel-Lymphknoten (Ultrastaging, Immunhistochemie)

= =4 —a A

Eine Schnellschnittdiagnostik am Sentinel ~ -Lymphknoten ist mdglich, die Aussage ist
relativ sicher. Zu bedenken ist aber die Einbuf3e an diagnostischer Prézision fiir die
Gesamtaufarbeitung der Sentinel  -Lymphknoten, weil geringe Teile der Sentinel -

Lymphknoten dem Ultrastaging und der Immunhistochemie (IHC) vorenthalten blei-
ben. Dies ist abzuwéagen mit der ggf. eingesparten Belastung durch eine erneute Ope-
ration. Wenige der Publikationen zum Thema , , beschaftigen sich

Uberhaupt mit Leistenrezidiven nach intraoperativem Schnellschnitt mit negativem
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Sentinel -Lymphknoten. In einer gréeren Serie zum Thema von Swift at al. Gber 173
Patientinnen unterschied sich das berichtete 3 -Jahres-Leistenrezidivireie Uberleben
bei pNO Patientinnen nach intraoperativer Schnellschnittdiagnostik mit 91,6 % nicht

von pN 0 Patientinnen ohne Schnellschnittdiagnostik (91,7 %)

11.7.2 Detektionsrate und overfahren der Sentinel  -Lymphonodekto-
mie (SLNE)
11.12 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Bei Tumoren mit Mittellinienbeteiligung ist bei Durchfuhrung einer Sentinel -Lym-

phonodektomie eine bilaterale Detektion Voraussetzung. Bei nur einseitiger Dar-
stellung soll kontralateral eine systematische inguinofemorale Lymphonodekto-
mie erfolgen.

Starker Konsens

Die Tracerinjektion erfolgt an 4 Punkten peritumoral intradermal. Bei lateralem Tu-
morsitz kann zusétzlich eine kontralaterale Markierung des Abflusses erfolgen,
hierzu liegen aber keine Daten vor. Eine praoperative Szintigraphie erfolgt, um Lage
und Zahl d er markierten Sentinel -Lymphknoten zu beurteilen

In einer grol3en Metaanalyse von Hassanzade et al. mit 1.948 Patientinnen aus
47 Studien werden Sentinel -Detektionsraten von 94.4 % bezogen auf Patientinnen und
von 84,6 % bezogen auf Leisten fiir die inguinale Sentinel -Lymphonodektomie ange-
geben. Diese Detektionsrate beruht im Wesentlichen auf der Technet iumdarstellung
(99mTc). Die besten Detektionsraten erreicht die Kombination von mehreren Detekti-
onsmethoden (Technetium/Patentblau oder Technetium/Indocyanin Griin (ICG)). ICG
scheint hierbei dem Patentblau Uberlegen, es besteht aber kein einheitliches Prot okoll
bzgl. der Injektionsmenge und Technik. Deken et al. konnten in einer randomi-
sierten Studie eine Detektionsrate von 97 % bei der Kombination von 99mTc/ICG ver-
glichen mit 92,7 % bei Markierung mit 99mTc/Patentblau zeigen, allerdings ohne sta-
tistisch signifikanten Unterschied. In einem systematischen Review v on 13 Studien
zwischen 2011 und 2020 zeigen sich analoge Detektionsraten der beiden Kombinati-
onsverfahren . In einer kurzlich publizierten Metaanalyse von Donna et

al. ergibt sich eine sehr hohe Detektionsrate bei Sentinel -Markierung mit ICG
alleine (91,9 % / Leiste und 94,8 % / Patientin) analog zu der bei Technetium -Markie-
rung alleine. Bei heterogenen Protokollen bleibt aber aktuell die Technetium -Markie-
rung bzw. eine Doppelmarkierung der Goldstandard.

Die Detektionsraten verschlechtern sich bei Vorliegen einer Metastasierung oder be-
stehender Adipositas ,

Bei Tumoren mit Mittellinienbeteiligung sollte immer ein beidseitiger Abfluss vorlie-
gen, da das Risiko kontralateraler Metastasen bei einseitigem Abfluss erhoht ist

, . Wenn in diesen Féllen kein beidseitiger Abfluss nachweisbar ist, muss
die nicht dargestellte Leiste systematisch lymphonodektomiert werden.
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In > 80 % der Falle findet sich der Sentinel  -Lymphknoten im Bereich der oberflachli-
chen medialen Leisten -Lymphknoten, die femoralen Lymphknoten sind in etwa 15 %
primér drainierend

11.7.3 Vorteile und Risiken
11.13 Konsensbasiertes Statement 2026
E K Die Sentinel -Lymphonodektomie senkt gegeniiber der systematischen inguin-
ofemoralen Lymphonodektomie die Friih - und Spatmorbiditat signifikant, erhoht

aber gleichzeitig in geringem Malf3e das Risiko eines Leistenrezidivs.

Starker Konsens

Die Raten an friihen und spéaten postoperativen Komplikationen in den Leisten und
die Beine betreffend sind signifikant geringer nach Sentinel -Lymphonodektomie als
nach systematischer inguinofemoraler Lymphonodektomie (siehe )

Tabeld eVerglei chndeBpfFtmbrbidit2at von SLNE und
prospektiven Beobachtw#hdsstudie (GROI NS

Morbiditéat SLNE in % SLNE + p-Wert
systemat. LNE
in %
Frahmorbiditat
Wundheiltungsstérungen Leiste 11,7 34,0 0,001
Entziindungen 45 21,3 0,001
Stationarer Aufenthalt 8,4 13,7 0,001
Spéatmorbiditat
Lymphddem 1,9 25,2 0,001
Rezidivierendes Erysipel 0,4 16,2 0,001

SLNE: Sentinel-Lymphonodektomie, LNE: Lymphonodektomie
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11.7.4

Bei Einhaltung der Selektionskriterien aus fur die Durchfiihrung
der Sentinel -Lymphonodektomie ist die Methode beim friihen Vulvakarzinom sicher
einsetzbar mit einer isolierten Leistenrezidivrate von 2,5 % nach 5 Jahren bei negati-
ven Sentinel -Lymphknoten

Andererseits bringt die Sentinel  -Lymphonodektomie onkologische Risiken mit sich:
jede falsch negativ diagnostizierte Leiste fiihrt potentiell zu einem Leistenrezidiv, das
eine schlechte Prognose mit sich bringt. Das 2 -Jahres OS fir Patientinnen mit inguina-
lem Rezidiv in einer zuvor negativen Leiste nach kompletter Lymphonodektomie be-
tragt knapp tber 20 % , , , , , , , , ,

. Allerdings ist die Datenlage zur Prognose nach Leistenrezidiv aufgrund alleini-
ger falsch negativer Sentinel -Lymphonodektomie sehr begrenzt. In neueren Fallserien

, scheint die Prognose nach multimodaler Therapie des Rezidivs (z.B. ingu-
inofemorale Lymphonodektomie und anschlieRende Radiotherapie) in diesen Fallen
besser (2 -Jahres OS 80 %) als bei Patientinnen nach alleiniger inguinofemoraler Lym-
phonodektomie. Es hand elt sich aber um sehr begrenzte Fallzahlen.

RegelmaRige Ultraschalluntersuchungen der Leisten innerhalb der ersten 2 Jahre nach
Erstdiagnose im Rahmen der Nachsorge fiihren zu einer frilheren Detektion von
asymptomatischen Leistenrezidiven (siehe Kapitel )

Die vorliegenden Metaanalysen der Studien zur Sentinel -Lymphonodektomie berichten
einhellig von Falsch -Negativ -Raten (FNR) in der GréRenordnung von 6,6 9 10 % je nach
Tracerverfahren , , . Die wesentlichen Studien zur Durchfiihrung der
Sentinel -Lymphonodektomie, auf deren Basis die Empfehlung zur Anwendung erfolgt,
zeigen eine Metastasierungshaufigkeit in die Leisten -Lymphknoten von insgesamt 30
% bei Beachtung der unter gegebenen Kriterien , . Das
individuelle Risiko kann durch die Beriicksichtigung der jeweiligen Infiltrationstiefe

noch genauer abgeschétzt werden (siehe ), denn diese Metastasierungs-
wabhrscheinlichkeit ergibt multipliziert mit der FNR von ca. 10 % das individuelle Ri-

siko der Patientin dafiir, dass bei ihr durch die Sentinel -Lymphonodektomie eine Me-
tastase in den Leisten Ubersehen wird, die bei einer systemat ischen Lymphonodekto-
mie erkannt und entfernt werden kénnte.

Die Abwagung der Vorteile und Risiken der Sentinel -Lymphonodektomie im Vergleich
zur systematischen Lymphonodektomie ist Gegenstand der Patientinnenaufklarung
und der Therapie -Entscheidung.

Beurteilung der Sentinel  -Lymphonodektomie (SLNE) durch

Patientinnen und Behandler

Rezidivfreie Patientinnen nach systematischer Lymphonodektomie mit entsprechend
hohen Morbiditétsraten wurden nach einem mittleren Follow -up von 10 Jahren be-
fragt, ob sie nach ihren Erfahrungen das Sentinel -Lymphonodektomie -Verfahren mit
einer FNR von 5 % akzeptieren wiirden. 66 % der Patientinnen gaben an, wieder die
systematische Lymphonodektomie wéhlen zu wollen. Eine gleiche Frage an Gynékolo-
gen ergab, dass 60 % von ihneneine5 - 20%-ige FNR fir akzeptabel halten . Eine
ahnliche Studie bei 60 Patientinnen mit systematischer Lymphonodektomie ergab

eine Quote von 80 %, die wieder eine Lymphonodektomie wahlen wirden bei einer 5
%igen FNR der Sentinel -Lymphonodektomie. Dazu gaben 53 % der Patientinnen an,
Uberhaupt kei n zusétzliches Risiko fiir ein Leistenrezidiv akzeptieren zu wollen

Eine Umfrage unter GROINSS -V-Patientinnen im Vergleich von Sentinel  -Lymphonode-
ktomie (n = 35) versus Sentinel -Lymphonodektomie + systematische
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Lymphonodektomie wegen positiver Lymphknoten (n = 27) ergab nach im Mittel 33
Monaten Intervall zwischen Operation und Befragung in diesem kleinen Kollektiv bei

den Fragen zur allgemeinen Lebensqualitét keinen Unterschied . Der Grund da-
fur kénnte darin liegen, dass die Belastung durch die Morbiditat kompensiert wird

durch die erlebte Sicherheit in einem rezidivireien Uberleben. Diese Resultate unter-
streichen die Bedeutung einer sorgfaltigen Aufklarung und Abwégung zwischen der
geringeren Morbiditat und den onkologischen Risiken.

11.7.5 Weiterbehandlung bei Sentinel -positiven Befunden
11.14 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Bei Nachweis jeglicher Tumorabsiedelung im Sentinel -Lymphknoten soll eine wei-

tere Therapie der betroffenen Leiste erfolgen.

Starker Konsens

11.15 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Bei Nachweis minimaler Metastasierung in den Sentinel Lymphknoten (C
B isolierte Tumorzellen) sollte auf eine systematische inguinofemorale Lymphono-
dektomie zugunsten einer alleinigen Radiotherapie der betroffenen Leiste verzich-
tet werden.
Evidenzlevel $Stt bissttt:
§&8tt bis

Sttt
Morbiditat (Lymphddem): sehr gering $t t t Morbiditat (lebensbedrohliche kardiovaskulare Komplikati-
onen): sehrgering $t t t Morbiditat (Lange der Hospitalisierung): gering § §t t Leistenrezidiv (un-
klar, ob damit Lymphknoten  -Rezdiv gemeintist): sehrgering $t t t Gesamtuberleben (OS): sehr gering
Sttt

Konsens

11.16 Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Empfehlungsgrad Wird im Sentinel -Lymphknoten eine Makrometastase nachgewiesen (> 2 mm), soll

A auf der betroffenen Seite eine systematische inguinofemorale Lymphonodektomie
erfolgen.
Evidenzlevel St t t :lIpsilaterales Leistenrezidiv: sehr gering Sttt

Sttt

Starker Konsens
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In allen Fallen, in denen die Sentinel

132

-Lymphknoten auch nach Durchfiihrung eines his-

topathologischen Ultrastagings metastasenfrei sind, ist eine weitere Behandlung der

Leisten nicht erforderlich.

Die sorgfaltige Aufarbeitung der Lymphknoten in der GROINSS -V-Studie hat ergeben,
dass in allen Fallen eines Nachweises von Tumorzellen in den Sentinel -Lymphknoten

das Risiko einer Ausbreitung auch in non

-Sentinel -Lymphknoten der gleichen Leiste

erhoht ist . Dieses Risiko steigt mit der Gré3e und Zahl der Sentinel -Metastasen

(siehe ).

Tabel7elnzidenz metast atSiNsdm bAdfh&Inlge gkreinornw-on der

Met ast ase

Tumornachweis Anz. Leisten mit
im SN pos. LK

ITC 51

<=1 mm 13

>1-2mm 12

>2-5mm 15

>5-10mm 9

> 10 mm 9

Summe 116

Anz. LNE bei Anz. Leisten mit non -SN-

pos. SN pos. Metastasen in %
non -SN der Leisten

24 1 4,2

10 1 10

9 1 11,1

15 2 13,3

8 5 38,5

8 5 62,5

79 15 19,0

SN: sentinel node / Sentinel -Lymphknoten, LK: Lymphknoten, LNE: Lymphonodektomie

Das bei der Sentinel -Lymphknotenbiopsie routinemaf
der Sentinel -Lymphknoten in Schnittstufen und unter Einsatz der Immunhistochemie
féehrt auch zur
und ITC (isoliert e Tumorzellen), die bei der tiblichen Aufarbeitung eines Lymphonode-

ktomie -Praparates nicht immer entdeckt werden. In der GROINSS  -V-I-Studie wurden 55
% der positiven Sentinel -Lymphknoten in der Routine

% erst mittels Ultrast aging

Aufdeckung

Bei Nachweis geringer Metastasierung im Sentinel ~ -Ly
O 2 mm Durchmesser) ergibt
inguinale Radiatio mit 50 Gy das Risiko eines Leistenrezidivs hinreichend senkt (iso-
lierte 2 -Jahres-Leistenrezidivrate 1,6 % nach alleiniger Radiotherapie) bei gleichzeitig
signifikant geringerer Morbiditat. Eine alleinige Nachbestrahlung bei Metastasen > 2
mm im Sentinel -Lymphknoten ist dagegen nicht ausreichend im Vergleich zu einer
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11.7.6

11.17

Empfehlungsgrad

0

Evidenzlevel

3

kompletten inguinofemoralen Lymphonodektomie +/ - Radiotherapie. Die 2 -Jahres-
Rezidivrate lag in diesen Fallen bei 22 % im Falle einer alleinigen Radiotherapie vergli-
chen mit 6,8 % nach inguinofemoraler Lymphonodektomie +/ - Radiotherapie

Kontralaterales Vorgehen bei einseitig positivem Sentinel -
Lymphknoten

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Bei nur einseitig positivem Sentinel  -Lymphknoten nach bilateraler Sentinel ~ -Lym-
phonodektomie kann auf die systematische inguinofemorale Lymphonodektomie

der kontralateralen Seite in Abwagung mit der individuellen Risikosituation der
Patientin unter Berticksi chtigung evtl. Komorbiditaten und des leicht erhéhten
kontralateralen Leistenrezidivrisikos verzichtet werden.

Van der Kolk et al. 2022: gepoolte Analyse, retrospektive Studie aus prospektiven Kohorten, heterogen,
nicht randomisiert

Starker Konsens

Die Daten zur Rate kontralateral falsch  -negativer Sentinel -Lymphknoten bzw. kontra-
lateraler Leistenrezidive nach nicht erfolgter kontralateraler systematischer Lympho-
nodektomie bei einseitig positiver Sentinel -Lymphonodektomie sind widersprichlich.
Retrosp ektive Studien zu dieser Sachlage ergaben heterogene Ergebnisse zur Frage
der Sicherheit einer alleinigen ipsilateralen systematischen Lymphonodektomie bei
nur einseitig positiven Sentinel  -Lymphknoten. Woelber et al. und Ignatov et al. ,

detektierten niedrige Raten kontralateraler non -Sentinel Metastasen mit 0 %
(0/28), 5.3 % (1/19) und 0 % (0/62). Im Gegensatz dazu berichteten Winarno at al.

Uber kontralaterale non -Sentinel Metastasen in 22 % (4/18) der Patientinnen. In
der Studie zeigte sich die Invasionstiefe eng korreliert mit dem Risiko einer kontrala-
teralen inguinalen Metastasierung. Nach unverdéffentlichten Daten aus der GROINSS -V-
I-Studie war die Leistenrezidivrate nach beidseitiger Sentinel -Lymphonodektomie und
einseitig positiven Sentinel  -Lymphknoten in der nicht lymphonodektomierten kontra-
lateralen Leiste nach 3 Jahren leicht erh6ht gegenuber Patientinnen mit beidseitig ne-
gativem Sent inel (2,9 % gegeniiber 2,5 %). Bei Patientinnen mit beidseitiger komplet-
ter Lymphonodektomie trotz nur einseitig positivem Sentinel zeigten sich auf der
Seite mit negativem Sentinel -Lymphknoten in 4,3 % der Félle non -Sentinel Metastasen
(oral communication  Arte van der Zee 10 62014). Zu Bedenken ist hier, dass die Be-
handlung der kontralateralen Leiste im Protokoll der Studie nicht festgelegt wurde, so
dass ein erheblicher Selektionsbias vorliegen kdnnte.

Gepoolte Daten aus der GROINSS -V Studienserie Uber alle Patientinnen mit nur einsei-
tiger Behandlung der Leiste - sei es nach beidseitiger Sentinel -Lymphonodektomie mit
nur einseitig metastatischem Befund oder bei nur einseitigem Abfluss mit positivem
Sentinel im Falle von lateralen Tumoren zeigen eine kontralaterale Metastasierung

(Rezidiv bei unbehandelter Leiste/non  -Sentinel Metastase bei Lymphonodektomie) in
3.3 % (8/244) . Allerdings variiert das Risiko einer kontralateralen
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Metastasierung je nach betrachteter Subgruppe erheblich (0 36,1 % Risiko fur kontrala-
terale Metastasierung trotz negativem Sentinel). Bei 49 von 181 Patientinnen mit ein-

seitig positivem Sentinel und bilateralem Abfluss mit bilateraler Sentinel -Lymphono-
dekto mie, erfolgte eine bilaterale systematische Lymphonodektomie mit Nachweis

einer kontralateralen non  -Sentinel Metastase in 3 Féllen, also in 6,1 %. Die Sicherheit
eines nur einseitig negativen Sentinel  -Lymphknotens entspricht damit vermutlich

nicht der bei beidseitig negativem Befund (2,5 % isolierte Leistenrezidive). Dieser Ef-

fekt entsteht am ehesten durch das erhohte Baseline -Risiko fir eine nodale Beteili-
gung bei bekannter FNR des Sentinelverfahrens generell von 6,6 8 10 %. Steigt das
Baseline-Risiko der Patientinnen fiir eine Streuung in die Lymphknoten an (z.B. bei ho-
her Invasionstiefe), steigt auch das individuelle Risiko fur einen falsch negativen Sen-

tinel. Morbiditat und onkologische Sicherheit mussen hier sorgféltig abgewogen wer-

den (siehe Kapitel ).
11.7.7 Sekundare/erneute Sentinel -Lymphonodektomie (SLNE)
Die Morbiditatsverminderung durch die Sentinel -Lymphonodektomie fiihrt zur Aus-

weitung der Indikationskriterien im klinischen Alltag. Diesbeziiglich zeigen mehrere
retrospektive Untersuchungen, dass die nicht zeitgleich mit der Operation des Primér-
tumors durc hgeflhrte Sentinel -Lymphonodektomie die Ergebnisse des Verfahrens
nicht verandert , , , und auch noch mehrere Wochen nach einer
Priméartumoroperation an der Vulva mittels Umspritzung des Narbenbereichs durch-
gefuihrt werden kann.

Bzgl. der Durchfiihrung einer Sentinel  -Lymphonodektomie in der Rezidivsituation
liegt keine ausreichende Evidenz vor. Eine kleine Serie zu dieser Frage zeigt eine gute
Durchfiihrbarkeit bei allerdings geringeren Detektionsraten und atypischen Abfluss-

mustern verglichen mit der Durchfiihrung in der Primarsituation , .Das

Risko einer nodalen Beteiligung in der Leiste nach initial erfolgter Sentinel -Lymphono-

dektomie entspricht bei Lokalrezidiv etwa dem bei der Priméardiagnose (siehe Kapitel
)
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11.8
11.8.1
11.18

Empfehlungsgrad

A

Evidenzlevel
Sttt

Pelvine Lymphknoten

Indikation zur Behandlung

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Finden sich in der Leiste O 3 Lymphknoten

tastasen O 5 mm, dann sollen die pelvinen
rativen Staging unterzogen oder in die adjuvante Radio(chemo)therapie einbezo-
gen werden.

Bei Patientinnen, bei denen in der Leiste eine grof3e Einzelmetastase (in der Regel

O 10 mm) und/oder ein extrakapsul2ares Tun
stasen vorliegt, sollten die pelvinen Lymphknoten dieser Seite einem operativen

Staging unterzogen ode r in die adjuvante Radio(chemo)therapie einbezogen wer-

den.

sttt:
Leistenrezidiv: sehrgering $t t t Gesamtuberleben (OS): sehrgering $t t t
Starker Konsens
Grundsatzlich ist eine pelvine Metastasierung bei Erstdiagnose eines Vulvakarzinoms

selten, die Rate wird auf weniger als 10 % aller primaren Karzinome geschatzt. Pelvine
Lymphknotenmetastasen treten nur bei Patientinnen auf, die ipsilateral befallene Leis-

ten -Lymphknoten aufweisen , , , , , . Liegt eine lym-
phogene Metastasierung in die Leiste vor, wird das Risiko fur pelvine Lymphknoten-
metastasen in alteren Serien mit ca. 30 % angegeben , , , , Bei

Patientinnen mit Leistenmetastasen besteht eine Korrelation zwischen der Anzahl be-

fallener Leisten -Lymphknoten und der Wahrscheinlichkeit eines pelvinen Befalls. In

der retrospektiven multizentrischen AGO -VOP.2 QS Vulva Studie wurden 306 Patien-

tinnen mit primér nodal -positivem Vulvakarzinom bzgl. der pelvinen Therapie und

Beteiligung analysiert . Insgesamt wurde ein Lymphknoten  -Befall bei 18,5 % der

nodal -positiven Patientinnen beobachtet ddi eser tr at erst bei Patient
Lymphknotenmetastasen < 5 mm oder O 2 Lymphknote
wurde dann in 25 % nachgewiesen. Das Risi ko einer pelvinen Metastasierung liegt in

der vorgestellten Arbeit mit < 20 % deutlich unter den zuvor berichteten 30 %. Diese

Abweichung ist vermutlich eine Folge der Negativselektion in den retrospektiven Ko-

horten. Ahnliche Zahlen finden sich aber auch i n einer retrospektiven Analyse von

Gonzales -Bosquet et al. : Von 108 Patientinnen mit pelviner Lymphonodektomie

bei positiven inguinalen Lymphknoten zeigten nur 13 % eine pelvine Beteiligung, da-

von hatte keine Patientin < 3 positive Leisten -Lymphknoten. Die Durchfiihrung einer

pelvinen Therapie & welcher Artauchi mmer -bei O 2 intrakapsul @aren Me
< 5 mm Metastasendurchmesser und unauffalligen pelvinen Lymphknoten in den

Staginguntersuchungen ist damit nicht indiziert. Dies gilt vermutlich nicht bei extra-

kapsularem Wachstum einer Metastase, da hier das R isiko fir eine weitere Lymphkno-

ten -Beteiligung deutlich erhoht ist , , . Auch bei grof3en Einzelmetasta-

sen oder bei > 50 % Replacement des Lymphknoten ~ -Gewebes durch die Metastase
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11.8 Pelvine Lymphknoten 136

steigt das Risiko fur eine weitere Lymphknoten -Beteiligung und die Prognose ver-

schlechtert sich. In einer Arbeit von Origoni et al. werden 38 Patientinnen mit

Leistenmetastasen analysiert, dabei zeigt sich die absolute Metastasengrofe im

Lymphknoten hochgradig relevant fir die Prognose: 5 -Jahres OS bei O 5 mm:
bei5-15 mm: 42 %, bei O 15 mm: 20 %. efallenerd , 00 1 . AU
Lymphknoten bl eibt dieser ZusammenHhlammg 38% st ehen:
O 15 mm: 100 % (1 Fall), p = 0,046). I nf ormati on
diesen Féllen werden aber nicht gegeben . In einer weiteren Arbeit von Raspa-

gliesi et al. werdenvonden Leisten -Lymphknot en die Eigenschaften a
ment by metastasis < 50 %/ >50 %0 und extrakapsul
prognostisch signifikant ermittelt. Die pelvine Lymphonodektomi e bei Leistenmeta-

stasen zeigte keinen Einfluss auf das OS

11.8.2 Art der Behandlung
Bei Indikation zur Therapie der pelvinen Lymphabflussgebiete bleibt die optimale
Strategie weiterhin unklar. Die prospektiv randomisierte GOG -37 -Studie ,

der Gynecologic Oncology Group (GOG) untersuchte bei Patientinnen mit mindestens
einem positiven inguinalen Lymphknoten nach Tumorresektion und systematischer
inguinofemoraler Lymphonodektomie die Frage, welche Methode zur Behandlung der
pelvinen Lymphkno ten besser sei: Operation oder Radiotherapie. Die Studie wurde
wegen der deutlichen Unterlegenheit des operativen Armes abgebrochen (2 -Jahres
und 6 -Jahres OS 68 % und 36 % fir die bestrahlte Gruppe, versus 54 % und 13 % fir
die nicht bestrahlte Gruppe). Pr  oblematisch ist, dass im operativen Arm auch keine
adjuvante Therapie der Inguinalregion erfolgte, so dass die Rate an inguinalen Rezidi-
ven in der operierten Gruppe mit 23,8 % sehr hoch ausfiel, mit entsprechend schlech-

ter Prognose. Interessanterweise trat  en im operativen Arm nur in 1,8 % spater pelvine
Rezidive gegeniiber 6,8 % im Bestrahlungsarm auf.

Die Art des therapeutischen Vorgehens bei bestehender Indikation ist bisher nicht
durch Studienergebnisse abgesichert. Ein operatives Staging im Sinne einer systemati-
schen pelvinen Lymphonodektomie auf der inguinal betroffenen Seite mit negativem
Ergebnis kann der Patientin die weitere Strahlentherapie des kleinen Becken erspa-

ren . Dies ist vor allem bei Patientinnen mit nicht abgeschlossener Familienpla-
nung relevant. Das Staging kann bei einzeitigem Vorgehen offen chirurgisch von der
Leistenwunde aus als extraperitoneale Resektion der iliakalen und obturatorischen
Lymphknoten durc hgefihrt werden. Im zweizeitigen Verfahren bietet sich der laparo-
skopische Weg an. Finden sich positive pelvine Lymphknoten, so ist eine pelvine Radi-
atio indiziert.

Wird kein operatives Staging der Becken  -Lymphknoten durchgefiihrt, so ist eine Strah-
lentherapie des kleinen Beckens zusammen mit der betroffenen Leiste indiziert. Gene-
rell ist eine Verzdgerung des Beginns der Bestrahlung durch die pelvine Lymphonode-
ktomie z u vermeiden, da diese mit einer Prognoseverschlechterung einhergehen

kann . Finden sich deutlich vergroRerte metastatisch befallene Becken -Lymph-
knoten, so sind die Ausflihrungen zum Debulking bei Leisten -Lymphknoten (siehe Ka-
pitel ) auch auf die pelvine Behandlung anzuwenden.
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12 Strahlentherapie

N. Arians, S. Corradini , Y. Goy, V. Hagen, P. Hantschmann, C. Petersen, L. Wélber, M.
H. Zimmermann

12.1 Postoperative adjuvante Strahlentherapie
12.1.1 Postoperative adjuvante Strahlentherapie des Tumorbettes
12.1 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Eine postoperative Strahlentherapie des Tumorbettes soll bei positiven Resekti-
A onsrandern (R1/R2) durchgefihrt werden, wenn eine Nachresektion nicht mdglich
ist.
Evidenzlevel 3: Chapman et al. 2017: retrospektive Interventionsstudie aus National Cancer Database, nicht randomi-
3 siert, n = 3075

Starker Konsens

Bis zu 40 % der Patientinnen erleiden nach Resektion eines frihen Vulvakarzinoms ein
lokales Rezidiv oder ein erneutes primares Vulvakarzinom innerhalb von 10 Jah-

ren , . Eine systematische Ubersichtsarbeit von 22 Studien durch Te Groo-
tenhuis et al. ergab eine jahrliche Lokalrezidivrate von 4 % ohne Plateau

Das Hauptziel der adjuvanten Bestrahlung des Tumorbettes besteht darin, das Risiko

von lokalen Rezidiven im Bereich der Vulva zu verringern. Lokalrezidive sind mit einer
signifikant schlechteren Prognose verbunden. Die Langzeitergebnisse der GROINSS -V
Studie konnten zeigen, dass das krankheitsspezifische 10 -Jahres Uberleben (disease -
specific survival, DSS) im Falle eines Lokalrezidivs signifikant von 90 % auf 69 % (p <

0,0001) sinkt. Ebenso fand eine Subgruppenanalyse der retrospektiven AGO -CaRE1l
Studie, dass bei Patientinnen mit einem isoliertem Lokalrezidiv der Vulva das 5 -Jahres
Gesamtuberleben (overall survival, OS) mit 66.9 % signifikant eingeschrankt ist im
Vergleich zu Patientinnen ohne Lokalrezidiv (HR fur OS: 5,9: 95% -KlI: 4,3 -8,2). Ein posi-
tiver Lymphknoten -Status sowie positive Resektionsrander waren prognostische Fak-

toren fur das Auftreten eines Lokalrezidivs der Vulva. AulRerdem entwickelten 30 %

der Patientinnen der Kohorte im Verlauf ein weiteres Lokalrezidiv

Bei positiven Resektionsrandern (R1/R2) verbessert die postoperative Strahlentherapie

in retrospektiven Kohorten die Prognose. In einer retrospektiven Kohorte von 62 Pati-
entinnen mit Vulvakarzinom im Stadium | -IV nach chirurgischer Resektion mit positi-
ven Resektionsrandern reduzierte die postoperative Strahlentherapie im Vergleich zur
alleinigen Resektion signifikant das Lokalrezidivrisiko (p = 0,0048) und verbesserte

das OS (p = 0,0016) . In einer anderen retrospektiven Studie mit 205 Patientin-

nen wurde ebenso festgestellt, dass bei positiven Resektionsrandern ein deutlich ho-
heres Lokalrezidivrisiko vorlag (HR = 7,02; 95% -KlI: 2,66 -18,54). Von diesen Patientin-
nen wiesen 56 % ein Lokalrezid iv nach alleiniger Resektion auf - im Vergleich zu 0 %
nach zusatzlicher adjuvanter Strahlentherapie
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12.2

EK

12.3

EK

Eine groRRere multizentrische retrospektive Kohortenstudie mit 257 Patientinnen

zeigte, dass bei Patientinnen mit positiven/knappen Resektionsréandern (definiert als

O 10 mm)-Jabres©S 8urch eine adjuvante Strahlentherapie signifikant langer

war als na ch alleiniger Resektion (67,6 % versus 29 %, p < 0,001) . Ebenso
konnte eine retrospektive Registerauswertung der National Cancer Data Base aus den

USA mit 3.075 Patientinnen mit reseziertem Vulvakarzinom und positiven Resektions-
réndern zeigen, dass die adjuvante Radiatio das 3 -Jahres OS von 58,5 % auf 67,4 % ( p
< 0,001) signifikant verbessern konnte

Konsensbasiertes Statement 2026

Es gibt keinen evidenzbasierten Cut  -off -Wert fur den optimalen Resektionsrand
zur Indikationsstellung einer postoperativen Strahlentherapie des Tumorbetts
nach RO -Resektion.

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Eine postoperative Strahlentherapie des Tumorbettes kann nach RO -Resektion bei
Vorliegen einer oder mehrerer folgender Risikofaktoren nach individueller Nut-
zen/Risiko Abwagung durchgefiihrt werden:

9 knapper Resektionsrand

1 Invasionstiefe > 5 mm

9 TumorgrofRe > 4 cm

1 LymphgefaRinvasion (L1)

1 Perineuralscheideninvasion (Pnl) insbesondere bei nodal positiven Patientinnen
(PN+)

Starker Konsens

Die Notwendigkeit einer postoperativen Strahlentherapie bei tumorfreien Resektions-
randern (RO) wird kontrovers diskutiert, insbesondere hinsichtlich des optimalen tu-
morfreien Abstands, ab dem eine adjuvante Strahlentherapie empfohlen wird.

Obwohl retrospektive Studien oft einen Cut -off -Wert von 8 mm fiir den pathologi-
schen Resektionsrand als prognostischen Faktor fir Lokalrezidive bei Vulvakarzino-

men nutzen, sind die Ergebnisse nicht einheitlich. Die systematische Ubersichtsarbeit

von 22 Stud ien von Te Grootenhuis fand, dass 11 Studien den Endpunkt Lokal-
rezidiv in Bezug auf den pathologischen Resektionsrand betrachteten. Bis auf eine

Studie verwendeten alle einen Cut  -off -Wert von 8 mm. Wéahrend sechs Studien ein ge-
ringeres Lokalrezidivrisiko bei einem tumorfreien Re sektionsrand von
stellten, sahen finf Studien keinen signifikanten Unterschied zu einem Resektions-

rand von < 8 mm. Die meisten Studien berticksichtigten jedoch weder den Einfluss
der Tumorbiologie (HPV unabhangig/abhangig) noch den Effekt der pos toperativen
Strahlentherapie und daher bleibt es ungewiss, ob das Risiko fiir ein Lokalrezidiv bei
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12.1 Postoperative adjuvante Strahlentherapie 139

einem Cut -off -Wert < 8 mm signifikant ansteigt. Nur zwei Studien priften verschie-
dene Cut -off -Werte ohne signifikante Unterschiede festzustellen.

In der multizentrischen retrospektiven AGO -CaRE1-Studie war die Rate der Lokalre-
zidive in einer gut selektionierten Kohorte von Patientinnen mit nodal negativen Tu-
moren 12,6 % mit einem freien Resektionsrand < 8 mm und 10,2 % bei Patientinnen

miteinemRe sekti onsrand von O 8 mm, wobei in der mult
fikanter Zusammenhang zwischen Resektionsrand in mm und Lokalrezidiv be-
stand . Es wurden mehrere Cut -off -Werte von 2 -12 mm untersucht und kein sig-

nifikanter Unterschied fiir das Auftreten eines Lokalrezidivs gezeigt. Te Grootenhuis

konnte ebenfalls in einer Kohorte von 287 Patientinnen keinen Einfluss des histopa-

thologisch tumorfrei  en Resektionsrandes auf die Lokalrezidivrate zeigen (kontinuierli-

che HR 1,03 (95% -KI: 0,98 -1,06)). Es wurden keine Unterschiede zwischen den Cut -off -

Werten von O 8 mm versus < 8off Were (3r8munhgeffingen ander e
(p = 0,308) . Die adjuvante Therapie stellt jedoch einen wichtigen Storfaktor bei

der Bewertung des Rezidivrisikos dar, da eine Reexzision und/oder Strahlentherapie

das Risiko fUr das Auftreten eines Lokalrezidivs beeinflussen kénnen und die meisten

Studien diese Effe kte nicht dezidiert analysiert haben.

In einer Subgruppe der AGO -CaRE1-Studie konnte bei 360 Patientinnen mit nodal -
positiven Tumoren der Benefit der adjuvanten Bestrahlung des Tumorbettes gezeigt
werden: 57/360 (15,8 %) nodal  -positive Patientinnen erhielten eine adjuvante Bestrah-
lung inguina I/pelvin und 146/360 (40,5 %) zusatzlich eine adjuvante Bestrahlung der
Vulva. Insgesamt 157/360 (43,6 %) erhielten keine adjuvante Strahlentherapie. Im
Rahmen der medianen Nachbeobachtungszeit von 17,2 Monaten trat bei 25,5 % der
Patientinnen ohne adjuvan te Bestrahlung ein Lokalrezidiv an der Vulva auf, bei 22,8 %
der Patientinnen mit adjuvanter Bestrahlung im Bereich der Lymphabflussgebiete (in-
guinal/pelvin) und nur bei 15,8 % der Patientinnen nach adjuvanter Bestrahlung so-
wohl im Bereich der Vulva als au  ch der Lymphabflussgebiete. Die risikoreduzierende
Wirkung der lokalen Bestrahlung war unabhangig vom Status des Resektionsrandes

. AulRerdem war das DSS nach adjuvanter Radiatio der Lymphabflusswege und
der Vulva signifikant besser als ohne adjuvante Therapie (HR 1,53, 95% -Kl: 1,10 -2,13;
p = 0,010). Daruber hinaus gab es eine deutlich h6here Wirksamkeit der adjuvanten
Strahlentherapi e bei HPV-positiven Tumoren im Vergleich zu HPV ~ -unabhéngigen Tu-
moren.

Andere Risikofaktoren des Priméartumors fiir das Auftreten eines Lokalrezidivs sind

die Invasion des lymphatischen Raums (L1), die Invasionstiefe und die TumorgréRle.
Die historische Studie von Heaps et al. zeigte bei 135 Patientinnen mit Vulvakarzi-
nom, welch e chirurgisch und ohne adjuvante Strahlentherapie behandelt wurden,
dass neben dem Ausmalf? des tumorfreien Resektionsrands am Gewebeschnitt auch
eine positive LymphgefaRinfiltration (L1) und eine Invasionstiefe von > 5 mm mit ei-
nem hoheren Lokalrezidivrisik o korrelierten . Eine vergleichbare Analyse von
prognostischen Faktoren bei 194 Patientinnen mit Vulvakarzinom identifizierte eine
Kombination aus TumorgréRe und Invasionstiefe ebenfalls als signifikanten prognos-

tischen Faktor und fand das hochste Risiko fiir ein lokales Rezidiv bei Patientinnen

mit einer Tumorgr©°Ce von O 6 cm und einer Invasi
Tumorgr©°Ce von O 8 c¢cm, wunabh?n2gd g\ndereStudidrer | nvas.i
haben in ahnlicher Weise ein erhohtes Lokalrezidivrisiko bei Tumoren ab einer Grolze

von > 4 cm beschrieben . Woelber et al. konnten bestétigen, dass das re-

zidivfreie Uberleben (recurrence  -free survival, RFS) und das OS mit zunehmender Tu-
morgréRe und Invasionstiefe abnehmen. In einer weiteren Studie von Baiocchi et
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al. korrelierte das Vorhandensein einer Perineuralscheideninvasion (Pnl) mit ei-
nem verkilrzten DSS.

Abgesehen vom positiven Nodalstatus liegen jedoch keine genauen Daten tber den

Vorteil einer postoperativen lokalen Strahlentherapie bei alleinigem Vorliegen von Ri-
sikofaktoren fur das Auftreten eines Lokalrezidivs vor. Die Durchfiihrung einer posto-
perative n Bestrahlung des Tumorbettes bei Vorliegen von Risikofaktoren sollte des-
halb unter Abwagung/Einbeziehung des Lokalrezidivrisikos und den zu erwartenden

Nebenwirkungen der Strahlentherapie individuell getroffen werden.

12.1.2 Postoperative adjuvante Strahlentherapie der inguinalen
Lymphabflusswege
12.4 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Die postoperative Strahlentherapie der befallenen Leiste(n) nach systematischer
A i nguinofemoraler Lymphonodektomie soll b e

Lymphknoten unabhéngig von der GroRe der Metastasen durchgefihrt werden.

Evidenzlevel Sttt
Sttt

Progressionsfreies Uberleben (PFS): sehr gering  §t t t Gesamtiiberleben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens

12.5 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Die postoperative Strahlentherapie der befallenen Leiste(n) soll bei Nachweis einer
A extrakapsularen Extension (ECE) und/oder fixierter bzw. exulzerierter inguinaler

Lymphknotenmetastasen unabhéangig von der Anzahl der Lymphknoten durchge-
fuhrt werden.

Evidenzlevel Sttt
Sttt

Progressionsfreies Uberleben (PFS): sehrgering  §t t t Gesamtiiberleben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens
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12.6

Empfehlungsgrad

0

Evidenzlevel
Sttt

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Die postoperative Strahlentherapie der befallenen Leiste(n) kann bereits ab 1 be-
fallenen Lymphknoten O 10 mm nach inguinofemoraler
gen werden.

Sttt:

Rezidiv: sehrgering § t t t Krankheitsfreies Uberleben (DFS): sehrgering §t t t Progressionsfreies
Uberleben (PFS): sehrgering $t t t Gesamtiiberleben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens

Der Lymphknoten -Status ist der wichtigste prognostische Parameter fiir das OS sowie

fur das RFS , , . Die 3 -Jahres-RFS und -OS Raten von nodal -positiven
Patientinnen liegen bei 35 % bzw. 56 % im Vergleich zu 75 % bzw. 90 % flr nodal -ne-
gative Patientinnen . Neben der Anzahl der metastatisch befallenen Lymphkno-

ten und der GréRRe der metastatischen Lasionen ist der Nachweis einer extrakapsula-

ren Ausbreitung (extrakapsulare Extension, ECE) der Lymphknotenmetastasen von
erheblicher Bedeutung fiir den Krankheitsve rlauf , ,

Die Bestrahlung der Lymphabflussgebiete (Leisten und Becken) kann die Prognose
von Hochrisikopatientinnen mit nodal -positivem Vulvakarzinom verbessern ,

, . Die randomisierte GOG 37 -Studie zeigte ein besseres OS bei nodal -posi-
tiven Patientinnen, die eine adjuvante Bestrahlung der Leisten und des Beckens erhiel-
ten und Langzeitergebnisse bestatigten di
positiven Lymphknoten und/oder ECE . In der GOG 37 Studie wurden 114 Patien-
tinnen mit Vulvakarzinom und positivem Lymphknoten -Status nach radikaler Vulvek-
tomie und bilateraler inguinofemoraler Lymphonodektmoie intraoperativ randomisiert
zwischen zusétzlicher ipsilateraler pelviner Lymphonod ektomie oder adjuvanter
Strahlentherapie mit einer Dosis von 45 - 50 Gy sowohl des Beckens als auch beider
Leisten (selbst bei ausschliefilich ipsilateralem Befall). Die 2 -Jahres OS Raten fir die
gesamte Kohorte waren im adjuvanten Bestrahlungsarm im Vergle ich zum operativen
Vorgehen signifikant besser (68 % versus 54 %, p = 0,03) , der Vorteil war nach 6
Jahren jedoch statistisch nicht mehr signifikant unterschiedlich (51 % versus 41 %, p =
0,18) . Dennoch blieb die krebsbedingte Sterblichkeit bei bestrahlten Patientin-
nen signifikant niedriger (29 % versus 51 %, p = 0,015) und der Gesamtuberlebensvor-
teil durch die Bestrahlung sowohl fir Patientinnen mit fixierten/ulzerierten Leisten -

Lymphknoten (p =0,004) al s auch bei O 2-Lpnpkkinoten(pen Lei

0,001) bestehen. Einer der Hauptkritikpunkte an der Studie aus heutiger Sicht ist,

dass in der Gruppe der resezierten Patientinnen keine Leistenbestrahlung erfolgte,
unabhéngig vom Nodalbefall de  r Leiste. Dies ging mit einer deutlich héheren Lokalre-
zidivrate in den Leisten einher und erklart somit das schlechte Abschneiden dieser
Gruppe im Vergleich zum Bestrahlungsarm. Die pelvine Rezidivrate war fur operierte
Patientinnen sogar geringer als nach Beckenbestrahlung.

In der multizentrischen retrospektiven AGO -Care-1 Studie betrug das 3 -Jahres
RFS bei nodal -positiven Patientinnen, die eine adjuvante Behandlung (alleinige perku-
tane Bestrahlung oder Radiochemotherapie) erhielten, 39,6 % gegeniber 25,9 % bei
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Patientinnen, die keine adjuvante Therapie erhielten. Der Nutzen der adjuvanten The-

rapie war f¢r Patientinnen mit O 2 positiven Lym
OS-Raten nach 3 Jahren bei nodal -positiven Patientinnen (56,2 %) im Vergleich zu no-

dal-neg ativen Patientinnen (90,2 %) immer noch stark reduziert. Angesichts der Dis-

krepanz im OS zwischen diesen beiden Gruppen schlugen die Autoren vor, dass die

Hinzunahme einer simultanen Chemotherapie zur adjuvanten Bestrahlung (in Analo-

gie zu randomisierten D  aten beim Zervixkarzinom) die Ergebnisse moglicherweise

verbessern kdnnte.

In einer weiteren Arbeit von Raspagliesi et al. erwiesen sich pathomorphologi-

sche Eigenschaften wie anodal replacement by met
der Leistenmetastasen als prognostisch signifikant in der multivariaten Analyse, aller-

dings wurden diese Parameter nicht koh&rent untersucht.

Die retrospektive AGO -CaRE1 Studie untersuchte die Rolle der adjuvanten Bestrah-

lung bei Patientinnen mit nodal  -positivem Vulvakarzinom. Insgesamt wurden 1.249
Patientinnen eingeschlossen, von denen 447 Patientinnen eine nodal -positive Erkran-
kung hatten, w obei 38,5 % der Patientinnen 1 Lymphknotenmetastase, 22,8 % 2
Lymphknotenmetastasen, 33,3 % O 3 positive Lymph
kannte Anzahl positiver Lymphknoten hatte. Unter den nodal -positiven Patientinnen
erhielten 54,6 % eine adjuvante Therap ie: 183 erhielten eine Bestrahlung der inguina-
len Lymphknoten und 117 Patientinnen eine Bestrahlung der inguinalen und pelvinen
Lymphknoten. Fir alle nodal -positiven Patientinnen betrug die Dosis im Mittel 50,4

Gy. Nach einer mittleren Nachbeobachtungszeit von 39,4 Monaten verbesserte die
adjuvante Bestrahlung bei nodal -positiven Patientinnen das RFS im Vergleich zur rei-
nen Nachbeobachtung signifikant (39,6 % versus 25,9 %, p = 0,004). Bei der multivari-

aten Analyse war die adjuvante Bestrahlung bei Patienti nnen mit 2 oder 3 positiven
Lymphknoten signifikant mit einem besseren RFS verbunden. Obwohl sich auch das

OS verbesserte, war der Unterschied statistisch nicht signifikant (57,7 % versus 51,4

%, p =0,17).

Schlieflich untermauert auch eine Studie von van der Velden et al. die Rolle der
adjuvanten Bestrahlung nicht nur bei Patientinnen mit 2 oder mehr positiven Lymph-

knoten, sondern auch bei Patientinnen mit Lymphknotenmetastasen mit ECE. Konkret
wurden 71 Patientinnen mit Plattenepithelkarzinom der Vulva untersucht, bei den en
eneECE, O 2 positive Lymphknoten oder ein > 50 %i
durch den Tumor vorlagen, wobei dies nicht standardisiert im histopathologischen

Befund dokumentiert wurde. Diese Faktoren erwiesen sich als unabhéangige Pra-

diktoren fir einre  duziertes Uberleben (p = 0,00, p = 0,02 bzw. p = 0,03). Dariiber

hinaus erwies sich die ECE als der signifikanteste unabhangige Pradiktor fiir das Uber-
leben, was den potenziellen Nutzen einer adjuvanten Bestrahlung bei diesen Patien-

tinnen unterstreicht.

Wahrend die Rolle der Bestrahlung bei Patientinnen mit 2 oder mehr positiven Lymph-

knoten durch die Literatur gut belegt ist, bleibt die Rolle der Bestrahlung bei Patien-

tinnen mit einem einzigen positiven Lymphknoten umstritten. In einer kleinen retro-

spekti ven Ubersichtsarbeit wurden 75 Vulvakarzinom -Patientinnen mit Lymphknoten-

metastasen einer radikalen Vulvektomie und einer inguinofemoralen Lymphonodekto-

mie unterzogen, von denen 31 Patientinnen mit einer adjuvanten Strahlentherapie in

einer Dosis von 46 Gy behandelt wurden. Es gab keinen signifikanten Unterschied im

5-Jahres DFS und im DSS (63 % versus 69 %, p = 0,97 und 62 % versus 68 %, p = 0,96)
. Van der Velden et al. beflirworteten dariiber hinaus den Verzicht auf die

Strahlentherapie bei Patientinnen mit Vulvakarzinom mit einem einzigen
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intrakapsularen positiven Lymphknoten nach Lymphonodektomie. Insgesamt wurden
96 Patientinnen mit Vulvakarzinom mit einem einzigen positiven intrakapsularen
Lymphknoten untersucht, die keine adjuvante Strahlentherapie erhielten. Nach einer
medianen Nachbeo bachtungszeit von 64 Monaten hatte nur eine Patientin (1 %) ein
isoliertes Leistenrezidiv in der kontralateralen Leiste, die zum Zeitpunkt der Opera-
tion als nodal -negativ beurteilt worden war, und zwei Patientinnen (2,1 %) hatten so-
wohl ein Lokal - als auch ein Leistenrezidiv. Das 5 -Jahres DSS, das OS und das PFS be-
trugen 79 %, 62,5 % bzw. 97 %. Angesichts des geringen Risikos fur ein Wiederauftre-
ten des Vulvakarzinoms in der Leistengegend kamen die Autoren zu dem Schluss,
dass auf die Strahlentherapie in di  esem Patientinnenkollektiv verzichtet werden
kdnnte.

Im Gegensatz dazu formulierten Parthasarathy et al. einen potenziellen Nutzen der

adjuvanten Bestrahlung bei Patientinnen mit Vulvakarzinom mit einem einzigen posi-

tiven Lymphknoten . In dieser Studie wurden 490 Patientinnen mit nodal -positi-

vem Vulvakarzinom untersucht, von denen 208 Patientinnen lediglich einen einzigen

positiven Lymphknoten aufwiesen. Die Strahlentherapie verbesserte das Uberleben in

der Untergruppe der Patientinnen mit Entfernung von O 12 Lymphkncg
(76,6 % versus 55,1 %, p = 0,035), aber die Verbesserung des Uberlebens erreichte

bei Patientinnen mit >12 entfernten Lymphknoten keine Signifikanz (77,3 % versus

66,7 %, p = 0,23). Eine wichtige Einschranku ng dieser Studie war jedoch, dass die

Grof3e und die Eigenschaften der Lymphknotenmetastasen nicht berichtet wurden.

SchlieRlich wurden in einer multizentrischen Studie 176 Patientinnen mit Vulva-
karzinom und einem positiven Lymphknoten untersucht. Wahrend es signifikante Un-
terschiede im5 -Jahres OS zwischen Frauen ohne Lymphknotenmetastasen und Frauen
mit einer intrakapsuldren Metastase (p < 0,0001), einer extrakapsulare n Metastase (p
= 0,0006) und mit 3 Lymphknotenmetastasen (p < 0,0001) gab, ergaben sich keine
signifikanten Unterschiede im Uberleben zwischen Frauen mit einer intrakapsuléren,

einer extrakapsularen oder 2 Lymphknotenmetastasen. Darlber hinaus war die lym-
phovaskulére Invasion ein negativer Pradiktor fur das RFS, wéhrend die adjuvante Be-
strahlung ein positiver Pradiktor fiir das RFS war (HR 0,10, VB: 0,01 bis 0,90, p = 0,04
und HR 5,87, VB: 1,21 bis 28,5, p = 0,02). Diese Ergebnisse deuten darauf hin, dass

eine adjuvante Bestrahlung unabhéngig von der Anzahl der positiven Lymphknoten

von Vorteil sein kénnte, insbesondere wenn negative Risikofaktoren wie eine lympho-
vaskulére Invasion vorhanden sind. Daher soll eine adjuvante Bestrahlung bei Patien-

t i nnen masitivenQyndhknoten und bei Patientinnen mit ECE empfohlen wer-
den und kann bei Patientinnen mit 1 positiven Lymphknoten bei Vorliegen zusatzli-

cher negativer Risikofaktoren (Einzelmetastase >10 mm und/oder ECE) erwogen wer-

den.
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12.7

Empfehlungsgrad

B

Evidenzlevel
Sttt

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Bei Nachweis minimaler Metastasierung in den Sentinel Lymphknoten (C
isolierte Tumorzellen) sollte auf eine Lymphonodektomie zugunsten einer alleini-
gen Bestrahlung der betroffenen Leiste verzichtet werden.

Sttt:

Leistenrezidiv: sehrgering $t t t Gesamtuberleben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens

Die Sentinel -Lymphonodektomie gilt heute als Standardverfahren beim Vulvakarzi-

nom. Bei negativem Sentinel -Lymphknoten wird keine weitere inguinofemorale Lym-
phonodektomie durchgefiihrt, was die operativ bedingte Morbiditéat signifikant redu-

ziert und gleichzei tig ein hohes Mal an onkologischer Sicherheit gewahrleistet (iso-

lierte Leistenrezidivrate nach 10 Jahren: 2,5 %) . Im Falle eines positiven Sentinel -
Lymphknotens wurde bisher eine inguinofemorale Lymphonodektomie, zumindest

der betroffenen Leiste durchgefiihrt, um Leistenrezidive moglichst effektiv zu verhin-

dern. Dieses Vorgehen ist nach wie vor die Behandlung der Wah | fur Patientinnen mit
Makr omet astasen im Sentinel. Bei Vorliegen
lierte Tumorzellen (ITC)) im Sentinel  -Lymphknoten, haben die Ergebnisse der Nieder-
landischen GROnNingen INternational Study on Sentinel nodes in Vulvar cancer GRO-
INSSV-II Studie zeigen kénnen , dass bei isoliertem Nachweis einer Mikrometa-
stase oder ITC eine alleinige Strahlentherapie der Leiste(n) ebenfalls eine sehr geringe
Leistenrezidivrate aufweist und in diesem Fall auf eine ingunifemorale Lymphonode-

ktomie verzichtet werden kann. Das Zielv olumen schloss die Leiste(n) und den dista-

len Anteil des lliaca Externa Stromgebietes ein. Die prospektive Phase -II-Studie GRO-
INSSV Il untersuchte die alleinige Radiatio des inguinofemoralen, sowie des distalen

iliakal externen Lymphabflussgebietes als Al ternative zur inguinofemoralen Lympho-
nodektomie bei positivem Sentinel. Appliziert wurde eine Gesamtdosis von 50 Gy

ohne simultane Chemot herapie. Bei Pat i enmt/i
ITC) im Sentinel -Lymphknoten lag die Rickfallrate im Berei ~ ch der Leiste nach Bestrah-
lung bei 1,6 % nach 2 Jahren, sodass die alleinige Radiatio hier eine sichere Alterna-

tive zum operativen Vorgehen darstellt

Die Frage, inwieweit bei einseitig Sentinel  -positivem Vulvakarzinom im Frihstadium
auf ein kontralaterales Leistenmanagement verzichtet werden kann, wurde in einer
Folgeauswertung der GROINSS -V | und Il Daten untersucht . Die Autoren berich-
ten Uber eine Kohorte von 366 Patientinnen mit Primartumorgrof3e < 4 cm und klini-

schem NO Status, bei denen ein positiver unilateraler Sentinel -Lymphknoten festge-
stellt wurde. Von diesen Patientinnen erhielten 105 eine kontralaterale ing uinofemo-
rale Lymphonodektomie (28,7 %), 122 eine kontralaterale Strahlentherapie (33,3 %)

und 139 Patientinnen keine kontralaterale Therapie (38 %). Bei den chirurgisch behan-
delten Patientinnen mit kontralateraler inguinofemoraler Lymphonodektomie betrug

die Rate kontralateraler non -Sentinel Metastasen 5,7 % (n = 6), wobei alle, bis auf ei-
nen Fall, einen Primartumor > 3 cm aufwiesen. Bei den bestrahlten Patientinnen be-

trug die Rate des kontralateralen Rezidivs lediglich 0,8 % bzw. 1,4 % bei denen, die

keine rlei spezielle kontralaterale Leistentherapie erhielten. Das Risiko fur eine non -
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Sentinel Metastase bei negativem kontralateralen Sentinel -Lymphknoten schwankt so-
mit zwischen 0 - 6 % abh&ngig vom Primartumor. Ein mdglicher Verzicht auf eine
(Strahlen -) Therapie der kontralateralen Leiste muss daher u.a. von Risikofaktoren des
Primartum ors hinsichtlich Grof3e, Abstand von der Mittellinie und Infiltrationstiefe ab-
hangig gemacht werden.

12.1.3 Postoperative adjuvante Strahlentherapie der pelvinen Lym-
phabflusswege
12.8 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Die postoperative pelvine Strahlentherapie soll bei histologisch gesicherter pel-
A viner Metastasierung oder in Ausnahmeféllen bei klinisch/bildgebend pelvinen

Lymphknotenmetastasen durchgefuhrt werden.

Evidenzlevel Sttt
Sttt

Leistenrezidiv: sehrgering $t t t Gesamtuberleben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens

12.9 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Finden sich in der Leiste O 3 Lymphknoten
A knot enmet ast as en sddi&pelwima Stradenthenapie durchgefiihrt

werden, auch wenn kein operatives pelvines Staging erfolgt.

Evidenzlevel Sttt
Sttt

Leistenrezidiv: sehrgering $t t t Gesamtuberleben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens

Daten zur pelvinen Metastasierung und zur Therapie des Lymphabflussgebietes im
Becken bei Patientinnen mit Vulvakarzinom sind begrenzt. Es wird geschétzt, dass
weniger als 10 % aller Falle mit primarem Plattenepithelkarzinom der Vulva und weni-
ger als 2 % d er Falle mit Vulvakarzinom im Frihstadium eine lymphogene Metastasie-
rung aufweisen, die sich Uiber die Leistenregion hinaus in das Becken erstreckt. Das
Gesamtrisiko einer Beteiligung der Becken  -Lymphknoten bei Patientinnen mit nodal -
positivem Vulvakarzinom  wird auf 20 - 35 % geschatzt. Trotzdem wird seit Jahrzehn-
ten Uberwiegend eine adjuvante Strahlentherapie der Leisten inklusive des Beckens

bei Patienten mit > 1 Lymphknotenmetastase in der Leiste durchgefiihrt auf Basis der
Erstpublikation von Homesley 198 6. Die Nebenwirkungen der Beckenbestrahlung
kénnen durch die Anwendung der intensitdétsmodulierten Strahlentherapie (IMRT) im
Vergleich zu &lteren Bestrahlungstechniken signifikant reduziert werden, dennoch
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muss kritisch hinterfragt werden, inwieweit die Datenlage die Indikation zur Becken-
bestrahlung rechtfertigt.

Die Frage, ob bei Patientinnen mit Vulvakarzinom eine pelvine LNE durchgefiihrt wer-

den soll, ist seit den 1980er Jahren Gegenstand klinisch -wissenschatftlicher Diskussio-
nen. Die American Gynecologic Oncology Group (GOG) versuchte, die Frage auf der
Grundlage der Ergebnisse einer randomisierten Studie zu beantworten . In der
Studie wurden Patientinnen, die nach einer inguinofemoralen Lymphonodektomie als

nodal -positiv befunden wurden, entweder mit einer Leisten - und Beckenbestrahlung
mit 45 -50 Gy behandelt oder erhielten eine pelvine Lymphonodektomie ohne jegliche
adjuvante Strahlentherapie (auch nicht der Leisten). Becken -Lymphknotenmetastasen
wurden bei 15/53 Patientinnen (28,3 %) in der pelvinen Lymphonodektomie -Gruppe
diagnostiziert. Die Studie wurde aufgrund der statistisch signifikant héheren Uberle-
bensrate in de r Strahlentherapiegruppe vorzeitig abgebrochen. Seit der Veroffentli-

chung der Studienergebnisse ist die adjuvante Bestrahlung der Leisten - inklusive Be-
ckenregion die Standardtherapie zur Behandlung von Patientinnen mit Vulvakarzinom

und mehr als einer Leis ten-Lymphknotenmetastase. Aufgrund des Studiendesigns war
und ist die Interpretation der Ergebnisse jedoch schwierig. Ziel der Studie war es

letztlich nicht, festzustellen, welche Patientinnen eine Beckenbehandlung (Lymphono-
dektomie oder Strahlentherapie)  erhalten sollten. Die 2 -Jahres OS-Rate in der Strahlen-
therapie -Gruppe war besser als die der pelvinen Lymphonodektomie -Gruppe (68 %
versus 54 %); Die Strahlentherapie -Gruppe wies jedoch auch eine héhere Rate an Be-
ckenrezidiven auf als die Lymphonodektomie -Gruppe (6 % versus 2 %). Die vergleichs-
weise schlechteren Ergebnisse der pelvinen Lymphonodektomie -Gruppe waren vor
allem auf das Fehlen einer adjuvanten Bestrahlung der Leistenregion zurlickzufiihren,

was letztlich zu einer Leistenrezidivrate von 23,6 % und einer entsprechenden Ver-
schlechterung der Prognose im Vergleich zu nur 5,1 % in der Strahlentherapiegruppe
fuhrte. Die Frage, welche Patienten mit inguinalen Lymphknotenmetastasen sich ei-

nem Beckenstaging unterziehen sollten, um eine Beteiligung des Becke ns auszu-
schlieBen oder eine Beckenstrahlentherapie zu erhalten, bleibt somit nach wie vor un-
beantwortet.

In den letzten Jahren wurden durch die AGO zwei retrospektive Analysen zum Risiko
der Beckenmetastasierung und Rolle der pelvinen Lymphonodektomie publiziert

, . In einer retrospektiven, multizentrischen Analyse der AGO -CaRE Studie
wurden 306 Patientinnen mit primar nodal -positivem Vulvakarzinom analysiert, die
zwischen 2017 und 2019 an 33 gynéko -onkologischen Zentren in Deutschland be-
handelt wurden. Alle Patient innen erhielten ein chirurgisches Staging der Leiste; der
Lymphknoten -Status war wie folgt: 23,9 % (73/306) pN1a, 23,5 % (72/306) pN1b,
20,4 % (62/306) pN2a/b und 31,9 % (97/306) pN2c/pN3. Insgesamt erhielten 35,6 %
(109/306) eine pelvine Lymphonodektomie; Eine Beteiligung der Becken -Lymphkno-
ten wurde bei 18,5 % beobachtet. Keine der Patientinnen mit Status pN1la oder pN1b
und pelviner Lymphonodektomie zeigte eine Beteiligung der Becken -Lymphknoten.
Ber¢cksichtigt man nur Pat i endidRatadenBedkdnbeteist at us O
gung bei 25 %. Insgesamt wurde die adjuvante Strahlentherapie in 64,4 % (197/306)
appliziert. Nur die Halfte der pelvin -positiven Patientinnen erhielt eine adjuvante Be-
strahlung des Beckens (50 %, 10/20 Patientinnen); 41,9 % (122/ 291) Patientinnen er-
litten ein Rezidiv oder starben. Die Autoren schlussfolgerten, dass ein relevantes Ri-
siko fur die Beteiligung von Becken  -Lymphknoten erst ab dem Lymphknoten -Status
pN2a und héher beobachtet wird. Dies wirde den Verzicht auf eine Beckenb estrah-
lung bei Patientinnen mit Lymphknoten -Status pN2la und pN1b erlauben.
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In einer Subgruppenanalyse der AGO -CaRE1 Studie wurden 70 Patientinnen mit pel-

viner Lymphonodektomie hinsichtlich Prognose und Korrelation zwischen inguinaler

und pelviner Lymphknoten  -Beteiligung analysiert . Die Mehrzahl der Patientinnen
hatte T1b/T2 -Tumoren (n = 47; 67,1 %) mit einem medianen Tumordurchmesser von

40 mm (2 -240 mm). Insgesamt wiesen 54/70 Patienten (77,1 %), die eine pelvine Lym-
phonodektomie erhielten positive Leisten -Lymphknoten auf. Bei 42  dieser 54 Patien-
tinnen wurde die Anzahl der betroffenen Leisten -Lymphknoten mit einem Median von

3 Lymphknoten dokumentiert; 14/42 (33,3 %) dieser Patientinnen wiesen histologisch
bestéatigte Becken -Lymphknotenmetastasen auf (mediane Anzahl der betroffenen Be-
cken -Lymphknoten 3) . Bei diesen 14 Patientinnen betrug die mediane Anzahl

der betroffenen Leisten -Lymphknoten 7 (1 -30), mit einem medianen maximalen
Durchmesser der Leisten -Lymphknotenmetastasen von 42,5 mm (12 -50 mm). Es wur-
den keine Falle von pelviner Lymphknoten  -Metastasi erung ohne inguinale Lymphkno-
tenmetastasen beobachtet. Die Prognose bei pelvinen Lymphknotenmetastasen war

schlecht, mit einem medianen PFS von nur 12,5 Monaten. Fir die Mehrzahl der nodal -
positiven Patientinnen mit Vulvakarzinom erscheint daher ein Becken -Lymphknoten -
Staging unndtig, da ein relevantes Risiko fur eine Beteiligung der Becken -Lymphkno-
ten nur bei hochgradignodal -positiver Erkrankung ( O pN2a)

In der Publikation von Jaeger et al. wurden aus einer Gesamtkohorte von 514
Patientinnen mit Vulvakarzinom 21 Patientinnen mit pelviner LNE hinsichtlich Prog-

nose und Zusammenhang zwischen Leisten - und Becken -Lymphknoten -Beteiligung
analysiert. Die Mehrzahl hatte T1b/T2 -Tumoren (n =15, 78,9 %) mit einem medianen
Tumordurchmesser von 40 mm (11 -110 mm). 17/21 Patientinnen zeigten positive
Leistelymphknoten. Eine Beteiligung der Becken -Lymphknoten ohne Leistenmetasta-
sen wurde auch hier nicht beobachtet. 6/17 nodal -positive Patientinnen mit posit  iven
Leisten -Lymphknoten wiesen zusatzlich Becken  -Lymphknoten -Metastasen auf (35,3 %;
mediane Anzahl der betroffenen Becken  -Lymphknoten 2,5 (1 -8 LK)). Diese 6 Patientin-
nen waren hochgradig inguinal nodal -positiv mit im Median 4,5 (2 -9 LK) betroffenen
Leisten-Lymphknoten. Hinsichtlich der Metastasierung zwischen Leisten und Becken

wurde keine kontralaterale Ausbreitung beobachtet. Finf Rezidive wurden nach einer
medianen Nachbeobachtungszeit von 33,5 Monaten beobachtet. In der pelvin nodal -
positiven Gruppe w urden keine Beckenrezidive beobachtet nach adjuvanter Therapie.
Patientinnen mit Beckenmetastasen hatten bei der Erstdiagnose ein medianes PFS von
nur 9,9 Monaten und ein OS von 31,1 Monaten. Auch in dieser Analyse scheint ein
relevantes Risiko fur eine Be teiligung der Becken -Lymphknoten nur bei einer hochgra-
dig nodal -positiven Erkrankung der Leiste zu bestehen, daher ist ein Beckenstaging

(und eine Strahlentherapie) bei der Mehrzahl der Patientinnen mit nodal -positivem
Vulvakarzinom wahrscheinlich nicht ge  rechtfertigt.

Der potentielle Nutzen einer Beckenbestrahlung muss letztlich individuell unter Be-
rucksichtigung der Toxizitat abgewogen werden.
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12.2 Simultane Radiochemotherapie

12.2.1 Primare Radiochemotherapie
12.10 Evidenzbasiertes Statement 2026
S-I— Die primare Radiochemotherapie stellt beim lokal fortgeschrittenen Vulvakarzi-

nom eine gleichwertige Alternative zur Operation dar.

Evidenzlevel Sttt
Sttt

Leistenrezidiv: sehrgering $t t t Rezidivinsgesamt: sehrgering §t t t Mortalitatinsgesamt:  sehr
gering $t t t Gesamtiuberleben (OS): sehrgering $t t t

Starker Konsens

Die primare Radiochemotherapie stellt eine Alternative zum operativen Vorgehen dar,

z.B. bei Patientinnenwunsch oder Inoperabilitat. In einem Cochrane Review von 2011,
welches 3 Studien mit insgesamt 141 Patientinnen einschloss, darunter eine randomi-

sierte Studie, konnte kein Unterschied im onkologischen Outcome oder der Nebenwir-
kungsrate zwischen einer primaren Radiochemotherapie oder einer Operation gezeigt
werden . Allerdings wiesen die Patientinnen in den beiden retrospektiven Stu-

dien von Landrum et al. und Mulayim et al. im Radiochemotherapie -Arm ungiinstigere
Tumorcharakteristika auf , . Insbesondere stellt die primare Radiochemo-
therapie eine Alternative zum operativen VVorgehen dar, wenn bereits pratherapeu-

tisch klar ist, dass in jedem Fall eine Indikation zur postoperativen Radiatio besteht.

12.11 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Bei Indikation zur priméren Strahlentherapie soll diese in Kombination mit einer
simultanen Chemotherapie erfolgen.

Starker Konsens

Wenn moglich, soll  eine simultane Chemotherapie zur priméren Radiatio durchge-

fuhrt werden, um die Wahrscheinlichkeit eines Tumoransprechens zu erhéhen. Mogli-

che Chemotherapeutika sind hierbei Cisplatin weekly, Mitomycin C/5FU oder Cispla-
tin/5FU . Es existieren zwei prospektive Phase  -lI-Studien zum Einsatz der simul-
tanen Radiochemotherapie, welche bei lokal fortgeschrittenen Tumorstadien eine Ra-
diochemotherapie mit Dosen von 57,6 Gy in 1,8 Gy Einzeldosen bzw. 64,8 Gy und

Cisplatin weekly bzw. Cape citabine eingesetzt haben , . Klinische Komplett-
remissionen (clinical complete response, cCR) wurden in bis zu 64 % beobachtet, wel-

che nach 2 Jahren noch bei 42 % persistierten. Das PFS und OS nach 1, 2 und 5 Jahren
lagen in der Studie von van Triest et al bei 58 %, 51 % und 45 % bzw .76 %, 66 % und
52 %. Eine Analyse der NCDB unterstreicht den Stellenwert der simultanen Chemothe-
rapie im Rahmen der primaren Strahlentherapie. Hier konnte an 1.352 Patientinnen
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12.2.2

12.12

EK

ein verbessertes OS durch die simultane Radiochemotherapie im Vergleich zur alleini-
gen Bestrahlung gezeigt werden: 49,9 % versus 27,4 %, obwohl die Patientinnen in der
Radiochemotherapie -Gruppe fortgeschrittenere Tumorstadien aufwiesen .

Neoadjuvante Radiochemotherapie

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Bei fortgeschrittenen Tumoren, die nicht funktionserhaltend operabel sind, sollte
eine alleinige primare Radiochemotherapie gegeniiber einer neoadjuvanten Radio-
chemotherapie gefolgt von einer Operation favorisiert werden.

Starker Konsens

Durch eine neoadjuvante Radiochemotherapie kdnnen bei lokal fortgeschrittenen Tu-
moren die funktionserhaltende Operation ermdglicht und ultraradikale Eingriffe wie
eine Exenteratio pelvis vermieden werden. Eine prospektive Phase -lI-Studie
konnte bei lokal fortgeschrittenen Tumoren eine cCR -Rate von 46,5 % zeigen, bei le-
diglich 3 von 73 Patientinnen war es nicht méglich, kontinenzerhaltend zu operieren.
Eine weitere, dltere Analyse zum Einsatz der neoadjuvanten Radiochemotherapie bei
Patientinnen, die alternativ eine Exenteratio erhalten hétten, zeigte bei 47 % eine cCR
und bei 34 % eine partielle Remission (partial remission, PR) . Auch flr Patientin-
nen mit ausgedehntem Nodalbefall (N2/3) konnten in einer prospektiven Studie sehr
gute Kontrollraten sowohl lokal als auch lymphonodal durch den Einsatz der neoad-
juvanten Radiochemotherapie hachgewiesen werden . Die verwendeten Chemo-
therapie -Regime waren Mitomycin C/5FU oder Cisplatin/5FU , , ,

. Das Erreichen einer pathologischen Komplettremission (pathological complete
response, pCR) scheint prognostisch relevant zu sein. In einer Analyse von Beriwal et
al. zeigte lediglich 1 von 16 Patientinnen ein Lokalrezidiv nach pCR, wohinge-
gen 8 von 17 Patentinnen mit einer PR ein Lokalrezidiv entwickelten. Ein Cochraine
Review von 2006, welches 5 Studien einschloss, konnte ebenfalls zeigen, dass durch
den Einsatz der neoadjuvanten Radiochemotherapie eine Tumorreduktion erreicht
und die Operabilitat verbessert werden kann, allerdings unter Inkaufnahme eines er-
hohten Toxizitatsprofils. Allerdings waren sowohl die verwendeten Fraktionierungs-
schemata als auch die verwendet en Chemotherapie -Regime in den eingeschlossenen
Studien sehr heterogen und damit die Daten nur schlecht vergleichbar

Es existieren keine randomisierten Studien zum Vergleich einer neoadjuvanten Ra-
dio(chemo)therapie mit anschlieBender ausgedehnter Operation versus einer hoher
dosierten primaren Radio(chemo)therapie. In einer Populations -basierten Analyse der
NCDB aus dem Jahr 2016 konnte allerdings gezeigt werden, dass bei Verwendung von
Bestrahlungsdosen > 55 Gy und simultaner Chemotherapie die primér definitive Radi-
ochemotherapie einer neoadjuvanten Radiochemotherapie mit anschlieendem opera-
tivem Vorgehen nicht unterleg  en ist . Das im Kapitel primare Radiochemothera-
pie bereits zitierte Cochrane Review von 2011 schloss drei Studien ein, welche den
Einsatz der Radiochemotherapie sowohl im definitiven als auch im neoadjuvanten Set-
ting untersucht haben. Hier konnte kein Unterschied im onkologischen Outcome im
Vergleich zur priméaren Operation gezeigt werden . Aufgrund der vergleichbar
guten Daten einer primdren Radio(chemo)therapie und einer priméren Operation und

der zu erwartenden hdheren Toxizitat bei einem bimodalen Vorgehen (neoadjuvante
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12.2.3

12.13

Empfehlungsgrad

0

Evidenzlevel
§8tt bis
Sttt

Radiochemotherapie + Operation), sollte eine primére Radiochemotherapie gegeniiber
einer neoadjuvanten Radiochemotherapie mit anschlieBender geplanter Operation fa-
vorisiert werden. In der Studie von Beriwal beispielsweise entwickelten 27,3 % der
operierten Patientinnen nach einer neoadjuvanten Bestrahlung Komplikationen, wel-
che einer invasiven Therapie bedurften, 8 davon hatten eine Wundinfektion und bené-
tigten ein Debridement . Die Option einer Salvage Operation bei Tumorpersis-
tenz nach primérer Radiochemotherapie bleibt davon unberthrt.

Adjuvante Radiochemotherapie

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Bei Indikation zur adjuvanten Strahlentherapie kann diese in Kombination mit ei-
ner simultanen Chemotherapie erfolgen, insbesondere bei nodal -positiven Patien-
tinnen.

Als Ausnahme gilt die Indikation zur Bestrahlung der inguinalen Lymphabfluss-

wege aufgrund einer Metastase im Sentinel -Ly mphknot en von O 2
erfolgter inguinofemoraler Lymphonodektomie. Hier soll keine simultane Chemo-

therapie sondern eine alleini ge Radiatio analog der GROINSS -V Il Studie erfolgen.

§Stt bissttt:

Rezidiv: gering § § t t 5-Jahres Gesamtiberleben (OS): sehrgering $§1t t t 6-Jahres Gesamtiiberleben
(OS):gering $ §tt

Starker Konsens

Bei Nodalbefall zeigen zwei Populations  -basierte Analysen der NCDB einen Vorteil
durch eine adjuvante Radiochemotherapie im Vergleich zur alleinigen adjuvanten
Strahlentherapie . In einer der beiden Analysen konnte bei Patientinnen mit no-
dal-positiven Vulvakarzinomen eine 38 %ige Reduktion des Risikos zu versterben

durch eine zusétzliche adjuvante Chemotherapie gezeigt werden . Es wurden
1797 Patientinnen identifiziert, wovon 76,6 % 1 -3 befallene Lymphknoten aufwiesen.
Hiervon erhielten 26,3 % eine zusatzliche Chemotherapie. 78,5 % erhielten dabei eine
simultane Radiochemotherapie, nur 9,1 % starteten die Chemotherapie spat im Ver-
lauf oder nach Abschluss der Strahlentherapie. Die mediane Bestrahlungsdosis lag bei

54 Gy (interquartile [IQ] range 50,4  859,4 Gy). Das unadjustierte mediane Uberleben

lag bei 44 Monaten mit Chemotherapie im Vergleich zu 29,7 Monaten ohne Chemo-
therapie . Eine weitere Analyse konnte dabei lediglich einen Vorteil durch die zu-
satzliche Chemotherapie bei Befall von > 1 Lymphknoten zeigen . Die Datenlage
zum Einsatz der adjuvanten Radiochemotherapie ist sehr diinn, in Analogie zu ande-

ren anogenitalen Plattenepithelkarzinomen bzw. zum definitiven und neoadjuvanten

Setting kdnnen Cisplatin weekly oder 5FU  -basierte Regime eingesetzt werden.

Als Ausnahme gilt die Indikation zur Bestrahlung der inguinalen Lymphabflusswege
analog GROINSS-V Il Studie. Die prospektive Phase -II-Studie untersuchte die alleinige
Radiatio des inguinofemoralen, sowie distalen iliacal externen Lymphabflussgebietes

als Alternative zur inguinofemoralen Lymphonodektomie bei positivem Sentinel. Ap-
pliziert wurde eine Gesamtdosis von 50 Gy ohne simultane Chemotherapie. Bei einer
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Metastase im Sentinel -Ly mphknot en von O 2 mm zeigte sich ei.
als gleichwertige Alternative zur inguinofemoralen LNE. Eine simultane Chemothera-
pie wurde nicht appliziert

12.3 Strahlentherapietechniken

12.3.1 Bestrahlungsplanung und Technik
12.14 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Die Strahlentherapie zur Behandlung der Vulvakarzinome soll zur Risikoorgan-

schonung in intensitatsmodulierter Technik (IMRT/VMAT) erfolgen, insbesondere
bei Mitbehandlung der Lymphabflusswege.

Starker Konsens

12.15 Konsensbasierte Empfehlung 2026

E K Bei der primaren Radio(chemo)therapie eines Vulvakarzinoms kann eine
Brachytherapie als Boost zum Einsatz kommen.

Starker Konsens

Einen Uberblick tiber die Bestrahlungsplanung bei Vulvakarzinomen gibt ein Survey

von Gaffney et al. . Hier werden Empfehlungen zur Lagerung der Patientin, Or-
ganflllung, Verwendung von Bolusmaterial und Drahtmarkierungen sowie Zielvolu-
mendefinition gegeben. Auch die Einbeziehung der MRT -Bildgebung in die Bestrah-
lungsplanung wird als hilfreich erachtet. In prospektiven Studien der Gynecologic On-
cology Group (GOG) wurde flir konventionelle Bestrahlungstechniken die Durchfiihr-
barkeit der Strahlentherapie mit akzeptabler Toxizitat belegt , . Die friher
angewandten 2D -Bestrahlungstechniken mit Dosisverschreibungen auf festgelegte
Gewebetiefen im Bereich der inguinofemoralen Lymphknoten, kénnen zu deutlichen
Unterdosierungen bei Patientinnen mit anatomisch bedingt tiefer liegenden Lymphab-

fluss wegen fiihren und sollten daher vermieden werden , . Durch den Ein-
satz von modernen Techniken der Radioonkologie wie die intensitdtsmodulierte
Strahlentherapie (IMRT) oder volumetrische Arc ~ -Therapie (VMAT) kénnen pelvine Risi-
koorgane wie Rektum, Diinndarm, Blase und Huftkdpfe signifikant besser geschont

wer den. Hieraus kann sich eine Reduktion der Akut - und Spattoxizitaten ergeben.

Eine CT-gestitzte Bestrahlungsplanung ist zwingend erforderlich. In einer Planungs-

studie von Bloermes et al. wurden IMRT -Plane mit konventionellen 3D  -Bestrah-
lungsplanen fiir die adjuvante und primére Bestrahlung von Vulvakarzinom -Patientin-
nen verglichen. Hier zeigte sich fiir die adjuvante Bestrahlung eine signifikante Re-

duktion der mittleren Dosis (Dmean) und der Hochdosisvolumina (V30Gy und V40Gy)
fur alle untersuchten Risikoorgane (Blase, Diinndarm, Rektum und Huftkopfe). Fir die
primére Bestrahlung konnte der Effekt der IMRT auf die Risikoorganschonung besta-

tigt werden . In einer retrospektiven Kohortenstudie erhielten 32 Patientinnen

eine Bestrahlung in IMRT -Technik (n = 17) oder konventioneller Technik (n = 15). Das
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Zielvolumen umfasste die Vulva sowie die inguinofemoralen und pelvinen Lymphab-
flussgebiete, falls indiziert. Die Dosis lag bei 45 - 50,4 Gy bei der adjuvanten und bei
45 - 50,4 Gy gefolgt von einem Boost mit 16 - 20 Gy auf den makroskopischen Tumor
bei der priméren Bestrahlung. Eine akute kutane Toxizitat Grad 2 bis 3 trat bei der
konventionellen Bestrahlung (86,6 %) signifikant haufiger auf als bei der IMRT -Technik
(23,5 %) (p = 0,002). Die Compliance war gemessen an Behandlungspausen (1 versus

8 Patientin nen) signifikant besser in der IMRT  -Gruppe. Das 2 -Jahres DFS unterschied
sich nicht fur beide Techniken (p = 0,56) . Lalisca et al. berichteten in einer ret-
rospektiven Studie von einer Verdopplung von Grad 1 und 2 Toxizitaten unter ad-

juvanter 3D -konfomaler Bestrahlung im Vergleich zu VMAT -Technik . Ebenso in
der retrospektiven Analyse von Rao et al. traten keine akuten oder spéaten gast-
rointestinalen und genitourethralen Toxizitédten Grad 3 und 4 auf. 35 der 39 behan-

delten Patientinnen erhielten eine Bestrahlung der Vulva sowie der inguinofemoralen

und pelvinen Lymphabflusswege in IMRT  -Technik. Bei den 21 adjuvant behandelten

Patientinnen war die lokoregionare Kontrolle nach 3 Jahren hoch bei 89 % . Auch
in einer Fallserie von Beriwal et al. trat nur eine akute Grad 3 Toxizitat und

keine gastrointestinalen und genitourethralen Spéattoxizitaten Grad 3 nach neoad-

juvanter Radiochemotherapie bei 42 Patientinnen in IMRT -Technik (Vulva, pelvine und

inguinofemorale Lymphabflusswege) auf. Eine Datenba nkanalyse flr altere Patientin-
nen mit nodal -positivem Vulvakarzinom ergab, dass die adjuvante Bestrahlung als

IMRT die starkste pradiktive Kovariable fir das Erreichen der geplanten Fraktionszahl,
eine Behandlungsdauer kirzer 8 Wochen und Behandlungspausen kleiner 1 Woche
war (p = 0,002)

Der Einsatz der Brachytherapie ist in der primaren sowie in der adjuvanten Therapie

der Vulvakarzinome in der Literatur beschrieben. Dabei wurden interstitielle und in-

trakavitare Techniken sowie Oberflachenapplikationen angewandt. Die Brachytherapie

erfolg te als Boost oder Primartherapie. Die Ergebnisse wurden u.a. gemeinsam mit

perkutan bestrahlten Patientinnen ausgewertet , , , , , ,
. In einer SEER-Datenbankanalyse wurde untersucht, welche Patientinnen, die

eine priméare Bestrahlung erhielten (keine Information zur simultanen Chemotherapie

in der Datenbank verfiigbar), von einer zusatzlichen Brachytherapie profitieren. Es

konnten 32 Pat ientinnen aus der Gesamtkohorte (n = 649) identifiziert werden, die

eine perkutane Bestrahlung und Brachytherapie erhielten. Zwar unterschieden sich

DSS und OS nicht, jedoch profitierten in einer gemischten Post -hoc-Subgruppenana-

lyse Patientinnen im Stadiu m IVa mit Tumoren > 4 cm oder positiven Lymphknoten

von der zusétzlichen Brachytherapie . Ergebnisse der Brachytherapie als Boost

oder Monotherapie wurden fir die Primar - und Rezidivtherapie in einem systemati-

schen Review zusammengefasst. In der Primérsituation waren die mediane 5 -Jahres

lokale Kontrolle (local control, LC), DFS und OS bei 43 ,5 % (range 19 - 68 %), 44,5 %

(range 56 - 72 %) und 50,5 % (range 27 - 85 %). In der Rezidivsituation konnte eben-

falls ein vergleichbares Outcome erzielt werden
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12.3.2 Dosis und Fraktionierung
12.3.21 Vulva
12.16 Konsensbasierte Empfehlung 2026
E K Die adjuvante Bestrahlung der Vulva sollte normofraktioniert bei RO -Resektion mit

einer Dosis von 45 - 50 Gy erfolgen, nach R1 -Resektion oder knappem Resekti-
onsrand mit 54 - 60 Gy.

Starker Konsens

12.17 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Die priméare Radio(chemo)therapie sollte normofraktioniert mit einer Dosis im Be-
reich des Primartumors von 64 - 70 Gy erfolgen.

Starker Konsens

Die empfohlene Dosis der adjuvanten Bestrahlung im Bereich der Vulva geht vor allem
aus Daten retrospektiver Studien hervor. Die medianen Gesamtdosen lagen dabei zwi-
schen 50 und 57 Gy. Sofern angegeben, lag die Einzeldosis bei 1,8 Gy. Daten zur Hy-
pofraktio nierung liegen nicht vor, daher kann alleinig eine Empfehlung zur normo-

fraktionierten Bestrahlung gegeben werden , , , , , .Es
wurden teilweise Patientinnen mit knappen (u.a. bis < 10 mm) und positiven Resekti-
onsrandern gemeinsam ausgewertet. Die adjuvante Bestrahlung erfolgte nach RO -Re-
sektion mit Gesamtdosen von 47,4 - 50,4 Gy. Die lokale Tumorkontrolle und das
Uberleben ko nnten verbessert werden , , , . Eine Auswertung aus

der AGO -Care 1 Studie zeigte, dass die Bestrahlung der Vulva mit einer medianen Ge-

samtdosis von 50,4 Gy in der  nodal -positiven Situation unabhéngig vom Ausmaf der
Resektionsrander die Lokalrezidivrate signifikant senkt (15,8 % versus 255%,p =

0,019) . Fur die R1 -Situation kann eine hohere Dosis im Bereich der Vulva von

54 - 60 Gy empfohlen werden. Die retrospektive Datenbankanalyse von Chapman et

al. zeigte neben einer signifikanten Verbesserung des 3 -Jahres OS (Radiotherapie ver-

sus keine Radiotherapi e, 67,4 % versus 58,5 %, p < 0,001) auch, dass die grofite Re-
duktion der Mortalit2at bei Dosen O 54 Gy erreich
von O 60 Gy im Ver gl ei ¢ h-52GyRemendlberlebensvartein en 5 4
(HR 0,95, p=0,779) . Dieser Uberlebensvorteil wurde schon in einer weiteren

Studie bei einer medianen Gesamtdosis von 56,2 Gy nachgewiesen . Eine Uber-

sicht Uber die Bestrahlungsdosen und das Outcome der adjuvanten Bestrahlung der

Vulva gibt
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Tabel8 eDosi

Referenz

Viswanathan et
al. 2013

Ignatov et al.
2016

Faul et al. 1997

niken

s und

Design

Retrospektiv

Retrospektiv

Retrospektiv

Fraktionierung bei adjuvanter

Patientinnen und Behandlung Dosis

1 RO: Med. 50,4 Gy

9 RO < 1cm: Med. 47,4 Gy
1 RO n =69 (34 %), 1 R1: Med. 47,6 Gy

1 RO knapp <1 cmn =116 (56 %)

1 R1n=20 (10 %)

n =205

adj. RT n =40 (20 %) vs. adj. RChT
n =21 (10 %)

adj. ChT n = 3 (1 %) vs. keine adj.
Therapie n = 141 (69 %)

n =257 Med. 50 Gy (range 6 -70 Gy)

Brachyth i
1 RO n =192 (57,6 %) rachytherapie

fRO O 10 mm / R1 n
%)

Pat. mit RO O 10 m

adj. RT d. Vulva n = 34 vs. keine

adj. RTn=31

N =62 1 R1: Vulva Med. 56,5 Gy, ED
1,8 Gy, (range 45 - 84 Gy)

R1 n = 28 oder knapp RO (< 8 mm) n=12

n=34 1 RO: Vulva Med. 48,7 Gy, ED

adj. RT n = 31 vs. keine adjuvante 1.8 Gy, (range 32 - 65Gy),
RTn=31 L
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Bestrahlung der Vul va
Outcome
Med. follow -up 49 Mo
fRezidive im Bereich der

Gy vs. 34 % bei O 50, 4
9 sign. schlechtere lokale Kontrolle <56 Gy p =
0,046
9 Pat. mit R1/R0 < 1 cm: Med. Dosis 45 Gy bei
Rez. vs. 50,4 Gy ohne Rez.

Med. follow -up 39,8 Mo
RO O 10 mm / R1:

Sign. besseres 5 -Jahres-OS nach adj. RT 67,6 %
vs. 29 % (p < 0001)

Med. follow -up 3,16 Jahre

9 Sign. niedrigere LRR nach adj. RT fur R1/R0 <
8 mm (16 vs. 58 %), R1 p =0,0048, RO < 8
mm p = 0,036

1 Sign. besseres Uberleben durch adj. RT bei R1
(p=0,001)
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Referenz

Laliscia et al.
2017 [516]

Woelber et al.
2022

AGO-CaRE-1

Chapman et al.
2017 [486]

adj. = adjuvant, Med. = Median, RT = Radiotherapie, LRR = Lokalrezidivrate, LRFS = lokalrezidivfreies Uberleben, pN+ = positi

Design

Retrospektiv

Retrospektiv,
multizent-
risch

Retrospektiv

NCDB-Daten-
bank -analyse

Patientinnen und Behandlung

n=51

1 RO n =34 (67 %)
9 RO knapp /R1 n =17 (33 %)

adj. RTn =51 (100 %) +/ -ChTn=
17 (33,3 %)

n = 360

T pN+ n = 360 (100 %)
1 RO n = 276 (76,7 %)
1 R1n=51(14,1 %)

RT Vulva/Leiste/Becken n = 157 vs.
RT Leiste/Becken n = 5 vs. keine
RT

n =3075
R1 n = 3075 (100 %)

adj. RT n = 1085 (35,3 %) vs. keine
adj RT n =1990 (64,7 %)
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Dosis Qutcome

145 -50Gyn=24

Med. follow -up 31 Mo
9 45 -50 Gy + Boost4 - 10

Gyn=27 Sign. besseres 5 -Jahres-DFS und OS mit adj. RT >
{1 Vulva und/oder Lymphab- 54 Gy (p = 0,012 und p = 0,015)

fluss
Med. 50,4 Gy Med. follow -up 17,2 Mo

9 Lokalrezidiv Vulva 15,8 % vs. 22,8 % vs. 25,5 %
unabhangig vom Resektionsrand

9 Sign. besseres besseres LRFS mit RT
Vulva/Leiste/ Becken vs. keine RT HR 1,79
(95%-KI: 1,09; 2,91) p = 0,019

9 V.a. fur HPV+

11 30 - 45 Gy (17,8 %)

11 45,1 - 53,9 Gy (18,7 %)

11 54 - 59,9 Gy (30,6 %)

76 60 Gy (32,09

Med. follow -up 36,4 Mo

9 Sign. besseres 3 -Jahres-OS mit adj. RT 67,4 %
vs. 58,5 %, p < 0,001

fH°chste Reduktion d. Mo r
54-59,9 Gy (HR 0, 7560GyHR=
0,71, p=0,015)

fKein | berl ebensvor t-&49 (
Gy (HR 0,95, p=0,779)

ve/befallene Lymphknoten, RChT = Radiochemotherapie, ChT = Chemotherapie
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Ebenso lasst sich die Dosis fir die definitive Radio(chemo)therapie aus Daten retrospektiver, aber auch prospektiver Studien

retrospektiven Analysen lagen die medianen Bestrahlungsdosen im Bereich der Vulva zwischen 45
tive, applizierte Gesamtdosen, Bestrahlungstechniken und Chemotherapiekonzepte inhomogen verteilt. Die Bestrahlung erfolgte mit Einzeldosen
von 1,6 -2 Gy. Daten zur Hypofraktionierung liegen nicht vor. Unterschiedliche Parameter f
5-Jahres OS lag zwischen 42 % und 57 %

Bestrahlungsdosis kann aus den prospektiven Studien GOG 101 und GOG 205 abgeleitet werden. Nach neoadjuvanter Radiochemothera
die cCR und pCR bei 64 % und 50 % bei einer Dosis von 57,6 Gy (GOG 205) im

101) :

werden. Retrospektive Studien und eine prospektive Studie zu den lokal fortgeschrittenen Vulvakarzinomen (teilweise neoadjuva
Patientinnen miteingeschlossen) zeigten vergleichbare oder héhere cCR

. Das OS der definitiv bestrahlten Patientinnen lag nach 2 Jahren bei 63 % und 66 % bzw. nach 3 Jahren bei 49 % ,
-Jahres OS konnten Natesan et al. bei Bestrahlung mit einer Gesamtdosis >55 Gy zeigen

signifikant héheres 3

-Raten ,

strahlungsdosen und das Outcome fir die primare Radio(chemo)therapie gibt

Tabel9 eDosi s und
Referenz Design
Richman et al. Retrospektiv
2020
Rao et al. 2017 Retrospektiv

Frakt.

Patientinnen und Be-

handlung

n=49

oni

erung

9 definitive RChT n = 25

(51 %)

1 neoadj. RChT n =24

(49 %)

n=39

1 definitive R(Ch)T n=13

(33%)

© Leitlinienprogramm Onkologie |

bei prim2rer

Dosis

definitive RChT:

1 Vulva: Med. 66 Gy (IQR: 66
1 bef. LK: Med. 60,6 Gy (IQR 55,9
(EQD2)

neoadj. RChT:
Med. 59,4 Gy (IQR: 58

definitive RChT:

1 Vulva: Med. 70 Gy (range 50,4
IMRT +/ - Brachy

Vulvakarzinom | Langversion

ableiten. In den

- 70 Gy. Hierbei war en die Patientinnenkollek-

Ur das onkologische Outcome wurden untersucht. Das
, . Die Abhé&ngigkeit des Tumoransprechens von der

pie lag

Vergleich zu 48 % und 30 % bei einer Dosis von 47,6 Gy (GOG
. Fur die primére Radio(chemo)therapie kdnnen Bestrahlungsdosen von 64

- 70 Gy im Bereich des Primartumors empfohlen

Radi o(chemo)therapie

- 68 Gy)

- 62,6 Gy)

- 59,4 Gy) (SIB)

- 75,2 Gy)

- 1.01 | Mai 2026

nt behandelte

. Die cCR war dabei pradiktiv fir das DFS und OS

, . Ein
. Eine Ubersicht iiber die Be-

der

Outcome

definitive RChT:

9 cCR 88 %

9 2-Jahres-DFS 81 %

9 2-Jahres-OS 63 %

1 pCR 70 % (gesamte Kohorte)

9 cCR und pCR préadiktiv fur DFS und OS

Med. follow -up 34 Mo

9 definitive R(Ch)T: 3 -a-LRC 42%
1 3-a-0S 49%

9 definitive/ neoadj. R(Ch)T:

156

Vul

vV a



12.3 Strahlentherapietechniken

Referenz

Natesan et al.
2017

Van Triest et al.

2017

Stecklein et al.
2018

Design

Retrospektiv

NCDB-Daten-
bank -analyse

Prospektiv
Phase-ll

Retrospektiv

Patientinnen und Be-
handlung

1 neoadj. R(Ch)T n=5
(13%)

1 adj. R(Ch)T n=21 (54%)

1 IMRT + Brachytherapie
(nur definitive R(Ch)T)

n = 2046

definitive R(Ch)T n = 1407
(69 %)

n=>52
Definitive RChT
3D-CRT/IMRT

n =33 mit klinisch befalle-

nen LK
Definitive R(Ch) T
3D-CRT/IMRT

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Dosis

1 bef. LK: 60 - 66 Gy (SIB)

neoadj./adj. RChT: Med. 50,4 (range 50,4 -
60,8 Gy)

definitive R(Ch)T: Med. 45 Gy (IQR 42,2 -50,4
Gy) + Boost Med. 16 Gy (IQR 10 -20 Gy) n =
753 (53 %)

i 64 Gy ED 1,8 Gy auf das GTV
1 50,4 Gy auf den elektiven Lymphabfluss

Med. Dosis betroffene LK 66 Gy (range 60 -
70 Gy)

Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026
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Outcome

1 cCR 69%

Med. follow -up 21.9 Mo

9 3-Jahres-OS 41,7 %

9 Sign. besseres 3 -Jahres-OS bei GD > 55
Gy Vv $5Gy(0,3% vs.33%,p<
0,001)

Med. follow -up 35 Mo

9 12-Wo-/5 -Jahres-cCR 62 %/ 42 %
9 2-Jahres-LRC 58 %

9 5-Jahres-PFS 45 %

9 5-Jahres-OS 52 %

9 Salvage-OP 33 %

Med. follow -up 28 Mo

9 3-Jahres-Rezidivrate Vulva/Leiste 24,2 %
17,7 %
9 3-Jahres-OS 51 %



12.3 Strahlentherapietechniken 158

adj. = adjuvant, neoadj. = neoadjuvant, Med. = Median, RT = Radiotherapie, LK = Lymphknoten, LRC = Langzeit -Rezidiv-Wahrscheinlichkeit, Mo = Monate, ED = Einzeldosen, GD = Gesamtdosis, RChT =
Radiochemotherapie, ChT = Chemotherapie, cCR = klinische Komplettremission
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12.3.2.2

12.18

EK

12.19

Empfehlungsgrad

B

Evidenzlevel

2

12.20

EK

Lymphabflusswege

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Bei Indikation zur adjuvanten Bestrahlung der Lymphabflusswege sollte diese mit
einer Dosis von 45 - 50 Gy erfolgen. Bei Risikofaktoren (Extrakapsulére Extension
(ECE), Lymphkontenkonglomerat) sollte eine lokale Dosiserhéhung durchgefuhrt
werden.

Starker Konsens

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Bei einer Metastase im Sentinel -Ly mphknoten (O 2 mm / i s
ITC) und nicht erfolgter inguinofemoraler Lymphonodektomie sollte die adjuvante
Bestrahlung der betroffenen Leiste mit 50 Gy normofraktioniert erfolgen.

2: Oonk et al. 2021: Prospektive, multizentrische, einarmige Phase -1l Studie

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Bei der primaren Radio(chemo)therapie sollte die Gesamtdosis im Bereich der
makroskopischen Lymphknotenmetastasen zwischen 60 und 66 Gy liegen.

Starker Konsens

Die empfohlene Dosis fur die adjuvante Bestrahlung der Lymphabflusswege geht aus
einer randomisierten Studie sowie prospektiven und retrospektiven Studien und Da-

159

ol

tenbankanalysen hervor. Die Gesamtdosen lagen zwischen 45 - 50 Gy bzw. im Median

zwischen 50,4 - 54 Gy , , , , . Eine Ubersicht Uber die Stu-
dien, Dosierungen und das Outcome gibt . Die Bestrahlung des elektiven
(nicht betroffenen) Lymphabflussgebietes bei der priméren Radiochemotherapie er-
folgte in retrospektiven Auswertungen zur primaren Radiochemotherapie ebenfalls

mit Dosen von 45 - 50 Gy , . Dabei kam es in der Studie von Mukai et al. zu
keinem Rezidiv . In der randomisierten GOG 37 Studie war das Uberleben abhan-
gig vom Ausmalf? der der inguinofemoralen Lymphknotenmetastasierung (Anzahl der
betroffenen Lymphknoten, fixierte/exulzerierte Lymphknoten) . Lalisca et al.
konnten fir eine adjuvante Dosis > 54 Gy im Bereich der Vulva und/oder der Lymph-
abflusswege eine signifikant besseres DFS und OS zeigen . Die ECE ist ein Pra-
diktor fiir ein verkiirztes Uberleben . Jedoch kann aus den vorliegenden Daten
bezogen auf das AusmaR des Lymphknoten  -Befalls (Anzahl, ECE) keine Dosis -
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s

Wirkungs -Beziehung abgeleitet werden. Dennoch liegt eine Dosiserhéhung bei ECE
nahe und wird in anderen Tumorentitdten empfohlen. Daten zur Hypofraktionierung
liegen nicht vor.

I'm Falle einer Mi fm)odeelTCdnsSertisebund nidht &folgter ingu-
inofemoraler Lymphonodektomie sollte die Bestrahlung analog der Groins V Il Studie
erfolgen. In dieser prospektiven Phase  -lI-Studie lag die Riickfallrate im Bereich der
Leiste nach adjuvanter Bestrahlung des inguinofemoralen sowie distalen iliakal exter-
nen Lymphabflussgebietes mit einer Gesamtdosis von 50 Gy bei Patientinnen mit ei-
ner Mi kr omet amtIBECSim SEnthel @hne Lymphonodektomie bei 1,6 %
nach 2 Jahren [463] .
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Tabe20 eDosi s

Referenz

Homesley et al.
1986

Kunos et al.
2009

GOG 37

Mahner et al.
2015

AGO-CaRE 1

Woelber et al.
2022

AGO-CaRE 1

Gill et al. 2015

und

Design

Prospektiv,
randomisiert

Retrospektiv,
multizent-
risch

Retrospektiv,
multi-
zentrsich

Retrospektiv

NCDB-Daten-
bankanalyse

adj. = adjuvant, neoadj. = neoadjuvant, Med.
pie, ChT = Chemotherapie, LNE = Lymphonodektomie, DFS: krankheitsfreies Uberleben, PFS: progressionsfreies Uberleben

= Median, RT = Radiotherapie, LK

Fraktionierung bei

Patientinnen und Behandlung

n=114 , pN+

9 Inguinale LNE
1 adj. RT inguinal und pelvin (n = 59)
vs. pelvine LNE (n = 55)

n =447, pN+

1 adj. Therapie n = 244 (54,2 %)
i davon adj. RT der Leisten +/ - Be-
cken +/ - Vulva n = 183 (40,9 %)

n =360 , pN+

i adj. RT Leiste/Becken n = 57 (15,8
%)

1 adj. RT Vulva/Leiste/Becken n =
146 (40,5 %)

n=1797, pN+

1 adj. RTn=1324
1 adj. RChT n =473

© Leitlinienprogramm Onkologie |

adjuvanter

Dosis

45 -50 Gy, ED 1,8

-2 Gy

Med. 50,4 Gy (IQR

50,4 - 56,4 Gy)

Med. 50,4 Gy

Med. 54 Gy (IQR

50,4 - 59,4 Gy)

Vulvakarzinom | Langversion

Bestrahlung der Ly

Outcome

Med. follow -up 74 Mo

9 2-Jahres-OS 68 % vs. 54 % (p = 0,03)

9 6-Jahres-OS 51 % vs. 41 % (p = 0,18)

9 6-Jahres-OS fir fixierte/exulcerierte LK und
0O 2 pos. LK sign. besser nach RT (p = 0,004
und p < 0,001)

Med. follow -up 39,4 Mo

Sign. besseres 3 -Jahres-PFS mit adj. Th. vs.
ohne adj. Th. (39,6 vs. 25,2 %, HR 0,67, p =
0,004)

Med. follow -up 17,2 Mo

Sign. besseres med. DFS mit adj. RT
Vulva/Leiste/Becken vs. keine adj. RT (18,3

vs. 12,7 Mo, HR 1,53; 95% -KI:1,10 -2,13,p =
0,010)

Med. follow -up 28,3 Mo

1 Sign. besseres med. Uberleben mit ChT 44
vs. 29,7 Mo (p = 0,001)

9 Sign. besseres 3 -Jahres-OS mit ChT 53,9 %
vs. 46,9 % (p = 0,001)

= Lymphknoten, Th = Therapie, Mo = Monate, ED = Einzeldosen, GD = Gesamtdosis, RChT = Radiochemothera-
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Eine Empfehlung zur Dosierung im Bereich der betroffenen Lymphknoten im Rahmen
der definitiven Radio(chemo)therapie ergibt sich aus retrospektiven Studien. Dabei
wurde die Dosis an den klinisch befallenen Lymphknoten teilweise gut beschrieben.

Die Gesamtdo sis lag im Median bzw. absolut zwischen 60 - 66 Gy. Eine Ubersicht
hiertiber und das onkologische Outcome gibt u.a. . Das inguinale Rezidivri-
siko nach 3 Jahren wurde ausgewertet und lag bei 8 % bzw. 17 % , . Hinge-

gen konnten Pirtoli et al. bei nur 1 von 5 Patientinnen mit palpatorisch befallenen in-
guinofemoralen Lymphknoten eine komplette Remission mit einer Dosisrange von 45

- 55 Gy erreichen . In einer retrospektiven Studie von Richman et al., die Patien-
tinnen mit praoperativer und definitiver Radiochemotherapie einschloss, wurde zu-

mindest fur die praoperativ bestrahlten Patientinnen eine Dosiserh6hung der klinisch
betroffenen Lymphknoten mitt  els simultan integriertem Boost beschrieben (55 - 58,8
Gy in 25 - 28 Fraktionen) . Daten zur hypofraktionierten Bestrahlung der Lymph-
abflusswege bei Vulvakarzinomen liegen nicht vor, daher kann hierzu keine Empfeh-

lung gegeben werden.

12.3.2.3 Behandlungszeitraum
12.21 Konsensbasierte Empfehlung 2026
E K Die adjuvante Radio(chemo)therapie sollte spatestens 6 - 8 Wochen postoperativ
beginnen.

Starker Konsens

12.22 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Die Radio(chemo)therapie sollte ohne Unterbrechungen durchgefiihrt werden.

Starker Konsens

Die adjuvante Bestrahlung in der randomisierten GOG 37 Studie und der prospektiven
einarmigen GROINS -V-II Studie sollte 6 Wochen nach der Resektion begonnen werden

, . Hinweise Uber den Stellenwert des Zeitintervalls zwischen Resektion und
Bestrahlungsbeginn beim Vulvakarzinom geben retrospektive Studien und Datenbank-
analysen. Hierbei sind die Therapieergebnisse in Abhangigkeit vom zeitlichen Ab-
stand der Bestrahlung vo n der Operation uneinheitlich. In der Studie von Katz et al.
erhielten 40 von 227 ausgewerteten Patientinnen eine adjuvante Bestrahlung der Lym-
phabflusswege nach vorangegangener inguinofemoraler LNE. Die inguinofemorale LK -
Rezidivrate war mit 4 % bei einem  Intervall bis zum Bestrahlungsbeginn < 50 Tagen
signifikant niedriger als 28 % bei einem Intervall bis zum Bestrahlungsbeginn > 50
Tagen (p = 0,03) . Nach R1 -Resektion konnte in einer Datenbankanalyse bei
1085 adjuvant bestrahlten Patientinnen in der univariaten Analyse ein schlechteres OS
bei langerer strahlentherapeutischer Behandlungszeit und Zeit von der Diagnose bis
Bestrahlungsbeginn beobachtet ~ werden . In einer weiteren NCDB Datenbankana-
lyse wurden 1500 Patientinnen mit reseziertem und adjuvant bestrahlten nodal -
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positiven Vulvakarzinomen bezuglich der Gesamtbehandlungszeit ausgewertet. Das
OS war zwar unabhéngig vom Zeitintervall von der Resektion bis zur Bestrahlung, je-
doch signifikant besser bei einer medianen Bestrahlungszeit < 44 Tagen und bei einer
Gesamtbehand|l ungszei t (531 0De Datengaakanalyse von Swanick et al.
zeigte keinen Unterschied fur das DSS und das OS bei einem postoperativen Bestrah-
lungsbeginn < 8 Wochen im Vergleich einem Bestrahlungsbeginn > 8 Wochen
In der retrospektiven OLDLADY -1.2 Studie erhielten 181 Patientinnen eine adjuvante
Radio(chemo)therapie. Das mediane Zeitintervall zwischen OP und Bestrahlungsbe-
ginn lag bei 3 Monaten. In der univariaten und multivariaten Analyse konnten keine
Unterschie de in der lokalen Kontrolle, im metastasenfreien Uberleben und im OS bei
einem Bestrahlungsbeginn < versus > 3 Monate postoperativ beobachtet werden

. Jedoch erscheint dieser cut -off -Wert flir das Zeitintervall bis zum Beginn einer
adjuvanten Behandlung zu lange, sodass hierdurch bedingt kein Unterschied im Out-
come gesehen werden kann. Zusammengefasst aus diesen Daten und unter der An-
nahme einer Bestrah lungsdauer von ca.5 - 6 Wochen in der adjuvanten Situation kann
man, sofern es die Wundheilung zulasst, einen Bestrahlungsbeginn spatestens 6 -8
Wochen postoperativ und eine Vermeidung von Bestrahlungspausen empfehlen. Fir
die Behandlungsdauer der primar  en Radio(chemo)therapie liegen nur Daten von zwei
retrospektiven Studien vor. Kim et al. konnten keinen signifikanten Unterschied auf
das OS und das DFS bei einer Behandlungszeit < 6

. In einer kleinen retrospektiven Auswertung von Rao et al. zur IMRT -Technik
hatten 2 von 13 primér bestrahlten Patientinnen eine prolongierte Behandlungsdauer
O 50 Tage. Bei de ent wickelt emlsi.HneWerschhleshtef ei n Lok

rung des onkologischen Ergebnisses durch eine verlangerte Behandlungsdauer bei
einer definitiven Radiochemotherapie konnte flr Plattenepithelkarzinome anderen Ur-
sprungs belegt werden
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13

13.1

13.1

EK

Patientinnenbetreuung im Krankheits-
verlauf

Patientinnenaufklarung

C. Hack, E. C. Sturm -Inwald, L. Kd&smann, S. Kirton, P. Klose, M. C. Koch , A. Kreuter, P.
Mallmann , K. Paradies, A. Taubert, F. Thangarajah, D. Vordermark
Dieses Kapitel wurde in enger Anlehung an die bereits bestehenden S3 -Leitlinien
(AWMF Reg.-

Nr. 032/0330L) ,

(AWMF Reg.-Nr. 032/0450L) und

(AWM Reg.sNr. 032/0350L) erstellt.

Die auch dort auf Expertenkonsensniveau verabschiedeten Empfehlungen wurden von
der Leitliniengruppe als tbertragbar angesehen und wo notwendig an die Besonder-
heiten der Vulvakarzinomerkrankung angepasst.
Die Informations - und Aufklarungspflichten gegenuber den Patientinnen sind seit
2013 im neuen aGesetz zur Verbesserung der

(PatRechteG, in Kraft getreten am 26.02.2013) geregelt.

Folgende Aspekte sind Gegenstand des Gesetzes: Die Informationspflichten zwischen
Behandlungsteam und Patientin, die Einwilligung, die Aufklarungspflichten, die Doku-
mentation der Behandlung, die Einsichtnahme in die Patientinnenakte und die Beweis-
last der Haftung bei Behandlungs - und Aufklarungsfehlern. Mit dieser gesetzlichen
Regelung verbunden sind Verpflichtungen mit Gesetzescharakter, die tiber den Rah-
men von Empfehlungen einer Leitlinie hinausgehen.

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Frauen mit Vulvakarzinom sind in ihnrem Recht auf Selbstbestimmung zu bestér-
ken und durch praktische Hilfestellungen zu unterstitzen.

Es liegt im Ermessen der Betroffenen, ob Selbsthilfevertreter in medizinische Bera-
tungen und Aufklarungsgesprache einbezogen werden.

Uber Kontaktmdglichkeiten zu Selbsthilfeanbietern soll informiert werden. Infor-
mationsmaterialien sollen von den Leistungsanbietern vorgehalten werden.

Starker Konsens

Durch die Nutzung neuer Informationstechnologien wie bspw. das Internet und durch

das zunehmende Bedurfnis von Patientinnen nach Informationen tber und Mitbestim-
mung bei der Behandlung ihrer Erkrankung kommt der verstandlichen Informations-
vermittlung und d  ifferenzierten Aufklarung der Patientin eine zunehmende Bedeu-

tung zu. Die besondere Wertigkeit der Aufklarung fir die Arzt -Patientinnen -Bezie-
hung, den Krankheitsverlauf und die Erreichung des Therapieziels ist durch zahlrei-

che Studien belegt , , . Eine ergebnisoffene Patientinnenaufklarung in
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Kombination mit einer gemeinsamen (partizipativen) Entscheidungsfindung ermog-
licht eine vertrauensvolle Zusammenarbeit.

Nach dem etablierten Modell von Beauchamps und Childress wirken bei diesen Inter-
aktionen 4 ethische Prinzipien:

1. Respekt vor der Patientenautonomie,
2. Nicht -Schaden (Non -Malefizienz),
3. Fursorge (Benefizienz),

4. Gleichheit und Gerechtigkeit

Zwei dieser Prinzipien stehen dabei zueinander haufig in einem Spannungsverhaltnis:
die Selbstbestimmung/Autonomie der Patientin und die &rztliche Firsorge

Die weitestmdgliche Achtung der Autonomie der Patientin ist das zentrale Ziel und
begrundet sich im "informed consent”. Patientinnen kénnen sich fur oder gegen medi-
zinische Mafnahmen in Diagnostik und Therapie aussprechen oder sich auch fir ein

aNi &Mssen-Wol | endo entschei den.
Damit Patientinnen eine Entscheidung im Sinne ei
med consento) treffen k°nnen, sind beastBe-hende I n

handlungsteam ggf. unter Einbeziehung weiterer Berufsgruppen auszugleichen. Dem
personlichen Ge sprach zwischen der Patientin und dem Behandlungsteam kommt als
Grundlage fiir eine vertrauensvolle und respektvolle Verstandigung eine besondere
Bedeutung zu. Die partizipative Entscheidungsfindung hat dabei einen hohen Stellen-
wert (ashar ed doe)eti]s\Vomussemmdhieriligist das patientinnen-
zentrierte Gespréach. Die Aufklarung durch den Arzt/die Arztin sollte umfassend,
wahrheitsgemalf? und vollstandig hinsichtlich MaBnahme, Zweck, Nutzen und Risiken

und insbesondere verstandlich (u.a. Angaben von Hauf igkeiten pro Jahr statt Relativ-
prozenten) erfolgen.

Die individuelle somatische, psychische und soziale Situation sowie das Alter und die
Komorbiditaten der Patientin sind im Rahmen der Gesprachsfihrung zu bericksichti-

gen. Dabei sind die Angste und Sorgen sowie die spezifische Belastungssituation, ins-

besond ere jedoch auch der Informationsbedarf der Patientin, ihre Behandlungserwar-

tungen und ihre Préaferenzen vom Behandlungsteam direkt anzusprechen , ,

Die arztliche Aufklarung der Patientin sollte dabei Informationen Uber die Krankheit,

die erhobenen Untersuchungsergebnisse, den bisherigen Behandlungsverlauf, Diag-
nose - und Therapieoptionen einschlieflich der zu erwartenden Nebenwirkungen so-

wie die Einsch &tzungen Uber die damit verbundenen Prognose der Patientin beinhal-
ten , ,

Erganzend sollten der Patientin hilfreiche und unterstiitzende Informationsquellen fir

eine Entscheidungsfindung bereitgestellt werden . Es sollte hierbei auf fach - und
sachkompetente, verstandlich aufbereitete und qualitatsgesicherte Informationsmate-

rialien geachtet werden , ,
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13.1.1

13.2

EK

13.3

EK

13.4

EK

Diagnosemitteilung

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Der Patientin soll angeboten werden, den Partner/die Partnerin oder Angehdérige
in das Gespréch beziehungsweise die Gesprache mit einzubeziehen.

Starker Konsens

Die Aufklarung der Patientin ist eine interdisziplindre Aufgabe aller an der onkologi-
schen Versorgung beteiligten Berufsgruppen. Wenngleich die medizinische Aufkla-
rung der Patientin primér arztliche Aufgabe ist, sollte sie bei spezifischen Themen
durch and ere Berufsgruppen wie die onkologische Fachpflege, die Psychoonkologie
etc. unterstiltzt werden und in einem angemessenen zeitlichen Rahmen erfol-

gen

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die Wunsche der Patientin hinsichtlich der Einbeziehung in die medizinische Ent-
scheidungsfindung sollen berticksichtigt werden.

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Im &rztlichen Gespréch sollen die individuellen Praferenzen, Bedirfnisse, Sorgen
und Angste der Patientin eruiert und beriicksichtigt werden. Wenn eine Patientin
daftr mehrere Gesprache bendtigt, soll das Angebot zu weiteren Gespréachen be-
stehen.

Starker Konsens

Als wegweisendes Beispiel kann die klinische Praxis des Dartmouth -Hitchcock Medical
Centers in New Hampshire, USA gesehen werden, die die Aufklarung als interdiszipli-

nare Aufgabe umgesetzt hat. Im Rahmen eines Decision Coaching werden Entschei-
dungshilfen b ereitgestellt, die ein Shared Decision Making und informierte Entschei-
dungen ermdglichen. Die Rolle der Decision Coaches wird dabei insbesondere von
Pflegenden tibernommen . In Deutschland wurden entsprechende Curricula fur

die Qualifizierung zum Decision Coach bereits fiir die Bereiche Brustkrebs und
Multiple Sklerose entwickelt . Flankierend, unterstitzend und hilfreich fir eine
Entscheidungsfindung der Patientin sind die Bereitstellung und der Zugang zu schrift-

lichen Informationen , , . Hierzu z&hlen fach - und sachkompetente,
verstandlich aufbereitete und qualitatsgesicherte Informationsmaterialien
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13.5

EK

13.6

EK

13.7

EK

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die Art der Vermittlung von Informationen und der Aufklarung der Patientin soll

moglichst friihzeitig nach folgenden Grundprinzipien einer Patientinnen -zentrier-

ten Kommunikation, die eine partizipative Entscheidungsfindung ermoglicht, er-
folgen:

9 Ausdruck von Empathie und aktives Zuhéren

1 direktes und einflhlsames Ansprechen schwieriger Themen

1 Vermeidung von medizinischem Fachvokabular, ggf. Erkléarung von Fachbegrif-
fen

9 Strategien, um das Verstandnis zu verbessern (Wiederholung, Zusammenfas-
sung wichtiger Informationen, Nutzung von Graphiken u.a.)

9 Ermutigung, Fragen zu stellen

9 Erlaubnis und Ermutigung, Gefiihle auszudriicken

9 weiterfiihrende Hilfe anbieten

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Der Patientin mit Vulvakarzinom soll eine psychosoziale und psychoonkologische
Unterstiitzung bei psychischen, sexuellen oder partnerschaftlichen Problemen an-
geboten werden.

Starker Konsens

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die Patientin soll auf die Patientinnen  -Leitlinie zur Diagnostik, Therapie und Nach-

sorge der Patientin mit Vulvakrebs hingewiesen werden.

Starker Konsens

Sobald die histopathologische Diagnose des Vulvakarzinoms gesichert ist, soll die Pa-

tientin durch  das Behandlungsteam nach den oben beschriebenen Kriterien aufgeklart

werden . Eine grundlegende Patientinnenaufklarung erfolgt normalerweise be-
reits beim niedergelassenen Arzt  bzw. dem Arzt, der die Erstdiagnose gestellt hat
oder bei dem ein Rezidiv oder eine Metastasierung festgestellt wurde. Da der Zeit-
raum zwischen und wahrend  der Diagnosestellung und dem Therapiebeginn fir die
Patientinnen oft sehr schwierig ist, sollte bereits zu diesem friihen Zeitpunkt situati-
onsabhangig auf die Mdglichkeiten der Selbsthilfe, der psychoonkologischen Betreu-
ung oder der psychosozialen Krebsbera  tung hingewiesen werden (siehe auch
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(AWMF Reg.-Nr. 032/0510L) ). Kontaktdaten zu Selbsthilfe-
gruppe in der Umgebung kénnen hier erfragt werden:

Nationale Kontakt - und Informationsstelle zur Anregung und Unterstiitzung
von Selbsthilfegruppen (NAKOS)

Otto -Suhr-Allee 115; 10585 Berlin
Telefon: 030 /31 01 89 60 Telefax: 030 /31 01 89 70
E-Malil: selbsthilfe@nakos.de Internet:

Die Aufklarung Uber die letztendliche Therapieempfehlung, deren Alternativen und
die jeweiligen Auswirkungen erfolgt dann ggf. in einem erneuten Gespréach durch das
Behandlungsteam (z.B. Behandlung im Rahmen von Studien, ist eine Operation mog-
lich, etc.), d enn haufig liegen bei Erstdiagnose noch nicht alle Informationen Uber die
Erkrankung (Staging, etc.) vor. Es liegt im Ermessen der Patientin, ob der Partner/die
Partnerin oder Angehdérige bzw. Personen ihres Vertrauens in das Gesprach bzw. die
Gesprache ein bezogen werden sollen. Das Gesprach sollte in fr die Patientin ver-
standlicher und angemessener Form und in angemessenem Rahmen stattfinden

. Das Behandlungsteam muss seine Patientin wahrheitsgemaf informieren, ohne
Inhalte zu verharmlosen; trotzdem soll die Hoffnung auf Heilung oder Linderung, ab-

hangig vom Stadium der Erkrankung, nicht genommen werden. Das Behandlungsteam
hat darauf zu achten , dass seine Aufklarung entsprechend dem derzeitigen Behand-
lungsstand erfolgt , . Als Patientinnenaufklarung ist das Gespréach tber die

Erkrankung und die dokumentierten Therapieoptionen zu verstehen. Die Unterschrift
stellt das vorlaufige Ende des Aufklarungsprozesses dar.

Patientinnen sind im Wunsch nach weiteren Informationen und in ihren Beteiligungs-
wuinschen zu bestarken und sollen durch direkte und praktische Hilfestellungen un-
terstutzt werden Y , . Hierzu z&hlen Hinweise auf schriftliche Informati-
onen (insbesondere Patientinnenleitlinien und Entscheidungshilfen), Adressen von
Selbsthilfegruppen, Hotline, Internetadressen und der Hinweis, eine eigene Patientin-
nenakte/Krankengeschichte zu fihren. Der Wunsch nach Information und die Einbe-
ziehung in medizinische Entscheidungen sind bei betroffenen Patientinnen sehr un-
terschiedlich und kénnen sich tber die Zeit verandern ,

Daher ist der Wunsch und der Umfang der Informationsvermittiung sowie die Einbe-

ziehung in medizinische Entscheidungen wahrend der gesamten Diagnose -, Behand-
lungs - und Versorgungskette am Beduirfnis der Patientin auszurichten (in Anlehnung
an die

(AWMF Reg.-Nr. 032/0450L) , Kapitel: Kommunikation).  Ein

unabhéangiges Patienteninformationsportal

wird von Bundeséarztekammer und Kassenarztlicher Bundesvereinigung betrieben und
ermdglicht sowohl einen Uberblick tiber zahlreiche Patienteninformationen zum
Thema als auch eine transparente Qualitdtsbewertung der Informationen, so dass sich
die Patientin Uber die Seriositat und Zuverlassigkeit der angebotenen Informationen
selbst ein Bild machen kann.
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13.1.2 Aufklarung uber die Behandlung

13.8 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Gem2C des aGesetzes zur Verbesserung der
teno sol l di e Patientin ¢ber alle in dies

Therapieoptionen, deren Erfolgsaussichten und deren mégliche Auswirkungen in-
formiert werden. | nsbesondere soll auf die Auswirkungen auf ihr korperliches Er-

scheinungsbild, ihr Sexualleben, ihre Harn - und Stuhlkontrolle (Inkontinenz) und
Aspekte des weiblichen Selbstverstéandnisses (Selbstbild, Fertilitét) eingegangen
werden.

Starker Konsens

Uber die Behandlungsempfehlungen der fallbezogenen interdisziplinaren Tumorkon-
ferenz soll eingehend aufgeklart und Prinzipien der Behandlung, Nutzen und Risiken
dargestellt werden. Es finden sich Hinweise darauf, dass die wiederholte Erfassung
der Winsche der Patientin (Entscheidungspraferenzen) im Behandlungsprozess erfor-
derlich ist, um die Patientin angemessen in den Entscheidungsprozess einzubinden

Das Behandlungsteam i st neben seiner I nformationspflicht

Gesetzes zur Verbesserung der Rechte von Patient
verpflichtet, m¢endlich, pers°nlich und rechtzeit

die Einwilligung wesentlichen Umstéande aufzuklaren. Dazu gehéren insbesondere Art,
Umfang, Durchfilhrung, zu erwartende Folgen und Risiken der Ma3hahme sowie ihre
Notwendigkeit, Dringlichkeit, Eignung und Erfolgsaussichten im Hinblick auf die Diag-
nose oder die T herapie. Bei der Aufklarung ist auch auf Alternativen zur MaBnahme
hinzuweisen, wenn mehrere medizinisch gleichermafen indizierte und tbliche Metho-
den zu wesentlich unterschiedlichen Belastungen, Risiken oder Heilungschancen fiih-
ren k°nnen. 0

Im Speziellen ist das eine Aufklarung Uber die Behandlungsempfehlungen, insbeson-
dere, wenn sie in einer fallbezogenen interdisziplindren Konferenz konsentiert sind.
Die Prinzipien der Behandlung und potentiell erwartbare(r) Nutzen bzw. Risiken sind
darzust ellen. Alternat ive Behandlungsformen, die z.B. im Rahmen einer Teilnahme an
einer klinischen Studie fir die Patientin infrage kommen, sind zu erkléaren. Im Ge-
sprach sind Auswirkungen auf die Lebensfuhrung der Patientin und ihre Lebensquali-
tat zu erortern.

Bei der Aufklarung pramenopausaler Frauen sind der Einfluss der Therapie auf die
Fertilitdt sowie Fragen der Antikonzeption Bestandteil der Aufklarung. Dartiber hinaus
sollten Fragen der Behandlung einer therapiebedingten Ovarialinsuffizienz, ihrer
Symptome und Behandlungsmdglichkeiten besprochen werden. Ebenso sollten die
Frauen Uber die Moglichkeiten fertilitdtserhaltender Mal3nahmen informiert und bei
Bedarf an entsprechende Experten zur Beratung weitervermittelt werden

Aufgrund der Bedeutung der tumorassoziierten Fatigue als Folgewirkungen der ad-
juvanten Therapie sowie der vorliegenden Evidenz fur préventive Strategien wie kor-
perliche Aktivitat und edukative MalRnahmen sollten die Patientinnen friihzeitig Uber
die Moglichk eiten der Pravention informiert werden
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Die Patientin muss Uber MaRnahmen zur Vermeidung eines Lymphodems, tber die
Notwendigkeit der onkologischen Nachsorge, Giber Rehabilitation (s. u.), soziale, fi-
nanzielle und psychoonkologische Unterstutzung informiert werden

Fur die oben genannten Bereiche (Rehabilitation, Sozialberatung, Psychoonkologie)
sind bei Bedarf weiterfiihrende fachliche Beratungen zu empfehlen und in die Wege
zu leiten. Jede Behandlung erfordert die Mitwirkung der Patientin. Aspekte, die im Be-
reich de r Eigenverantwortung liegen, sind anzusprechen (adaptiert in Anlehnung an
die

(AWMF Reg.-Nr. 032/0450L)

Die Motivation zur Beteiligung an der Therapie wie auch der Nachsorge kann durch
regelmafige Nachsorgetermine oder auch durch Ansprache bei der Ausstellung von
Rezepten fur supportive MaRnahmen erfolgen. Der Patientin sollte zu jedem Zeit-
punkt ausreichend  Zeit fir ihre Entscheidungsprozesse und deren spezifische Situa-
tion und Patientinnenwiinsche eingeraumt werden.

Inhalte des Aufklarungsgesprachs kdnnen ohne Anspruch auf Vollstéandigkeit und Er-
fassung aller spezifischen Situationen und Patientinnenwiinsche im Sinne eines Orien-
tierungsleitfadens der entnommen werden. Wichtig ist hier, zwischen den
Standardtherapieverfahren, d.h. der derzeit durch Evidenz unterstitzten besten und
flachendeckend einsetzbaren Therapie, und den experimentellen Therapieverfahren,
d.h. z.B. nur durch Einzelzentren evaluier  te Verfahren, zu unterscheiden. Fir die be-
sondere Situation des Aufklarungsgesprachs in der Palliativsituation wurde eine ge-
sonderte Empfehlung formuliert (siehe Empfehlung ), diese ist aber
ebenfalls ohne Anspruch auf Vollstandigkeit in Bezug auf mdégliche Inhalte eines Auf-
klarungsgesprachs. Selbstverstandlich sollen diese Vorschlage auch stadienadaptiert
mit der Patientin erortert werden.
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Tabe21 eAuf kl 2rungsinhalte f¢gr die Patientin mi

Inhalte des Aufklarungsgesprachs:

Prinzipien, angestrebte Behandlungsziele, Dauer und Durchfiihrung der einzelnen Therapiemaf3nah-
men

Madglichkeiten der operativen Therapie abhangig von den Gegebenheiten des Einzelfalls (z.B. Tu-
morgréR3e, Lokalisation):

1 Wide excision

9 Formen der modifiziert radikalen Vulvektomie

9 Operative Behandlungsméglichkeiten des Rezidivs

9 Mdglichkeiten der Defektdeckung, ggf. auch durch plastische Rekonstruktion
1 Damit einhergehende weitere  Maflinahmen ab Tumorstadium pT1b

9 Formen der Lymphadenektomie

1 Verschiedene Sentinelmarkierungsverfahren

Strahlentherapie:

1 Definitive Radio(chemo)therapie
1 Adjuvante Radio(chemo)therapie
9 Strahlentherapie im Rezidivfall

9 Kombinierte Radiochemotherapie

Systemische Therapie:

1 Neoadjuvante/adjuvante Chemotherapie
1 Palliative Chemotherapie
1 Immuntherapie

Nebenwirkungen der Therapie und ihre Behandlungsmdglichkeiten

Spétfolgen der Erkrankung und der Therapie und ihre Behandlungsmdglichkeiten
Komplementére Verfahren zur Reduktion von Nebenwirkungen

Teilnahme an klinischen Studien:

1 Prinzipien und angestrebte Behandlungsziele

9 Dauer und Durchfuhrung der Therapie

1 bisher bekannte Wirkungen und Nebenwirkungen

1 Besonderheiten (Monitoring, zusatzliche Mafinahmen, Mitwirkung, Datenspeicherung und -verar-
beitung)

Sonstige Informationen:

1 Gemeinsame Entscheidungsfindung
1 Hinweis auf das Fehlen aussagekréaftiger vergleichender Studien (randomisierte Phase -Il1-Studien)
1 Mdglichkeiten der individualisierten Tumorentfernung unter Schonung wichtiger Nachbarstruktu-
ren
1 Ggf. Hinweis auf bestehende Therapiealternativen
1 Psychoonkologische Unterstiitzung sowie Leistungen der Selbsthilfegruppen
1 Mdglichkeiten der Rehabilitation
1 Notwendigkeit der Nachsorge unter Angabe der Nachsorgeintervalle
1 Aspekte der Eigenverantwortung und Mitwirkung (z.B. Mitteilung von Symptomen und Proble-
men, Therapiecompliance)
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s

Ein weiterer wichtiger Punkt ist, auf Nebenwirkungen und Interaktionen von Medika-

menten sowie Komplementérmedizin einzugehen. Diese sollen explizit Teil der Pati-
entinnenaufklarung sein, da sowohl in der Primér - als auch in der Rezidiv - oder meta-
stasierten Situation eine grofRe Nachfrage der Patientinnen nach Mal3nahmen der
Komplementarmedizin besteht (siehe S3-Leitlinie "Komplementérmedizin in der Be-
handlung von onkologischen Patientinnen” , AWMF Reg.-Nr. 032/0550L [567]).

Die Patientin muss Uber die Notwendigkeit der onkologischen Nachsorge (siehe Kapi-
tel 14), tber die Méglichkeiten der Rehabilitation (siehe Kapitel 13.3), soziale, finanzi-
elle und psychoonkologische Unterstutzung (siehe Kapitel 13.4) informiert werden.

Fir die oben genannten Bereiche (Rehabilitation, Sozialmedizin, Psychoonkologie)

sind bei Bedarf weiterfuhrende fachliche Beratungen zu empfehlen und in die Wege

zu leiten. Jede Behandlung erfordert die Mitwirkung der Patientin. Aspekt e, die im Be-
reich der Eigenverantwortung liegen, sind anzusprechen 541] .

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion - 1.01 | Mai 2026


https://www.leitlinienprogramm-onkologie.de/leitlinien/komplementaermedizin
https://www.leitlinienprogramm-onkologie.de/leitlinien/komplementaermedizin

13.1 Patientinnenaufklarung 173

13.1.3

13.9

EK

Aufklarung bei der Patientin mit metastasiertem bzw. rezidi-
viertem Vulvakarzinom

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Als Inhalte eines Gesprachs in der Palliativsituation kénnen folgende Punkte ange-
sprochen werden:

Ziele der palliativmedizinischen Therapie (Symptomkontrolle @ oberstes Ziel ist
die groRtmogliche Lebensqualitéat der Patientin):

1 Angste und Befiirchtungen der Patientin mit Einbeziehung von Partner/Partne-
rin und Angehdrigen

1 Palliative medikamenttse Behandlung

9 Radio(chemo)therapie, Dauer und damit angestrebtes Ziel

1 Palliative operative Behandlung

1 Individuelle Therapieentscheidungen abhangig von der personlichen Lebens-
planung der Patientin

9 Nebenwirkungen und Interaktionen von Medikamenten und Verweis auf die

1 Bei eingeschrankten Therapieeffekten kann das Ergebnis der Entscheidungsfin-
dung der bewusste Verzicht auf palliative Tumortherapie sein

1 Verweis auf Palliativkapitel (Rehabilitation, Psychosoziale Medizin, Psychoonko-
logie)

1 Hinzuziehen palliativmedizinisch spezialisierter Arzte und Pflegedienste

9 Einbinden der lokalen Hospizinitiative

Problemsituationen im Krankheitsverlauf:

1 Nachhaltige postoperative Wundheilungsstérungen
1 Ausgepréagte Odeme der Beine

9 Schmerzen

1 Ureterstenosen mit konsekutivem Nierenversagen
1 Fisteln

9 Fotider Ausfluss

1 Blutungen

9 Paralytischer oder mechanischer lleus

9 Thrombose, Lungenembolien

Symptomatische, supportive Therapie: (siehe

: )

1 Behandlung von Lymphddemen der unteren Extremitéaten

1 Schmerztherapie

1 Behandlung von Diarrhoe/Obstipation

1 Behandlung von Dysurie/Blasenspasmen

1 Psychosoziale und religiése/spirituelle Begleitung der Patientin sowie ihrer An-
gehdorigen.

9 Hilfsmittel

Starker Konsens
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Die genannten Empfehlungen basieren auf dem Konsens der beteiligten Fachexper-
ten. Weiterhin verweist die Leitliniengruppe auf die ibergeordneten fachiibergreifen-
den S3-Querschnittsleitlinien
o ( AWMFENr.R286010L) ,
(AWMFReg.-Nr 032/0540L) ,
(AWMF Reg.-Nrn032/0550L)

und
(AWMF Reg.-Nr. 032/0510L) sowie die entsprechenden Kapitel in der vorliegen-
den Leitlinie. Auch hier sollte die besondere Gesprachs - und Belastungssituation fiir

die Patientin (und ggf. auch deren Angehérige) durch den Arzt beriicksichtigt werden.

13.2 Integrative Medizin
C. C. Hack
13.2.1 Einfihrung

Der Einsatz von komplementéren Therapieverfahren im Rahmen der Integrativen Me-
dizin hat besonders in der Onkologie zugenommen und ist in die Versorgung von on-
kologischen Patienten integriert , , . , , , ,

. Zur Komplementarmedizin in der Behandlung onkologischer Patienten gibt es
eine S3-Leitlinie des Leitlinienprogramms Onkologie, die auch fur Patientinnen mit
Vulvakarzinom guiltig ist (

(AWMF Reg.-Nr. 032/0550L) ).
Integrative Therapieverfahren kénnen die Nebenwirkungen der modernen Krebsthera-
pien bzw. der Krebserkrankung reduzieren , , und die Lebensqualitat
steigern , )

Haufig eingesetzte Methoden der Integrativen Medizin stammen aus verschiedenen
Systemen und beinhalten klassische Naturheilverfahren, Phytotherapie, Traditionelle
Chinesische Medizin (TCM) inklusive Akupunktur, Homd&opathie, Anthroposophische
Medizin, darun ter insbesondere die Misteltherapie, Sport, Erndhrungskonzepte, Vita-
minpréaparate, Mineralstoffe, Nahrungserganzungsmittel und Entspannungsthera-

pien Y , , , ,

Die Hauptgrunde der Patienten fur den Gebrauch von Integrativer Medizin sind fol-

gende: Steigerung der Lebensqualitat, Krebsheilungsférderung, Linderung von Neben-
wirkungen der modernen Krebstherapien bzw. der eigentlichen Krebserkrankung,

Starkung des Immun systems, Verbesserung der Stress - und Krankheitsbewaltigung,
Unzufriedenheit mit den Standardtherapiemethoden, Streben nach einer ganzheitli-

chen Behandlung und der Wunsch, sich selbst starker und aktiv einzubringen ,

Der Einsatz von Methoden der Integrativen Medizin ist nicht standardisiert und sehr
heterogen . Die Datenlage zur Arzneitherapiesicherheit und Interaktionen der
Komplementéren Medizin ist fehlend bis mangelhaft. 2021 ist die

, erschie-
nen und 2023 Uiberarbeitet bzw. erweitert worden. Hierbei zeigte sich fur einige Kern-
fragen keine ausreichende Evidenz aufgrund von mangelnder Forschung, insbeson-
dere ausreichend Daten aus randomisierten klinischen Studien fehlen meist. Dennoch
werd en in dieser Leitlinie Empfehlungen auf héchst méglichem Evidenzniveau formu-
liert, die die Patientensicherheit und die Behandlungsqualitat steigern.
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13.2.2 Begriffsdefinition
Integrative Medizin ist ein Gbergeordneter Begriff, unter dem das Zusammenspiel von
wi ssenschaftlicher, evidenzbegr¢ndeter Medi zin (
rer, erfahrungsbezogener Medizin (aKomplement?arm

werden komp lementére Methoden, die zur ganzheitlichen Betreuung beitragen sollen,
in die gegenwartig praktizierten Medizinkonzepte integriert

Die Komplementé&rmedizin ist klar von der alternativen Medizin, die anstatt (alterna-
tiv) einer Standardbehandlung durchgefihrt wird, abzugrenzen

Unter CAM (im Englischen: Complementary and Alternative Medicine) werden alle
komplementéren und alternativen Heilmethoden zusammengefasst.

13.2.3 Beratung zum Bereich integrative Medizin
13.10 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Eine Beratung zu Komplementéren und Alternativen Methoden (CAM) sollte erfol-
gen. Wenn Patientinnen entsprechende Methoden anwenden, sollte dies erfasst
werden.

Starker Konsens

Patienten haben den Wunsch, objektive Informationen zur Integrativen Medizin zu er-
halten, insbesondere solche, die durch arztliches Personal zur Verfligung gestellt wur-
den . Aufgrund der weiten Verbreitung von integrativen Therapiemethoden und
des mdglichen Interaktionspotentials zwischen integrativen Methoden und onkologi-
schen Therapien bzw. medikamentdsen Begleitmedikamenten sollten Patienten mit
einer Karzinomerkrankung e  ine ausfiihrliche Beratung zur Integrativen Medizin erhal-
ten. Sie sollten insbesondere tUber Nutzen, Risiken, Mdglichkeiten, Grenzen und Inter-
aktionen aufgeklart werden. Ziel ist es, Patienten die groRtmdgliche Sicherheit und
Wirksamkeit der integrativen The  rapiemethoden zu bieten und auf diese Weise Ne-
benwirkungen, Toxizitaten und Wirkungsabschwéchungen der Therapien zu vermei-

den.
13.2.4 Bedeutung alternativmedizinischer Methoden
13.11 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Alternativmedizinische Behandlungsoptionen, d.h. MaRnahmen, die unter Verzicht

auf Methoden der konventionellen Medizin versuchen, Frauen mit Vulvakarzinom
zu behandeln, sollen abgelehnt werden.

Starker Konsens

Es liegen keine Untersuchungen zu alternativen Behandlungsmethoden beim Vulva-
karzinom vor. Alternative Therapieverfahren, die anstelle der konventionellen Medizin
erfolgen und bezuglich Nebenwirkungen, Interaktionen und
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Prognoseverschlechterung als bedenklich und nicht geeignet eingestuft werden, sind
von den Behandlern abzulehnen , , ,

13.2.5 Bedeutung komplementarmedizinischer Methoden

Aktuell gibt es kaum Publikationen zu Integrativer Medizin bei Vulvakarzinompatien-
tinnen, die auf evidenten Daten beruhen. Es kdnnen keine Empfehlungen, die spezi-
fisch fur das Vulvakarzinom sind, beflirwortet werden.

Aus diesem Grund wird auf allgemeine Empfehlungen zur Integrativen Medizin, die
fur alle gynékologischen Tumoren gleichermaf3en guiltig sind, verwiesen. Dies sind
insbesondere Empfehlungen zur Erndhrungstherapie, kérperlichen Aktivitat und Sport
sowie Vitami n D. Weiterfihrende Hinweise zur Integrativen Medizin sind der

" (AWMF Reg.-Nr. 032/0330L), der S3 -Leitlinie
(AWMF Reg.-Nr. 032/0450L)
und der S3 -Leitlinie
(AWMF Reg.-Nr. 032/0550L) zu entnehmen.

Da die zellularen Eigenschaften der Plattenepithelkarzinome der Zervix uteri und der
Vulva sehr @hnlich sind und die Tumoren anatomisch benachbart im Genitalbereich
der Frau entstehen, kénnen am ehesten die Empfehlungen auf der Grundlage von Un-
tersuchungen bei Zervixkarzinom -Zelllinien und Zervixkarzinompatientinnen fir das
Vulvakarzinom ibernommen werden.

13.2.6 Fazit fur die Praxis

Evidenzbasierte Empfehlungen zur Integrativen Medizin fir Patientinnen mit Vulvakar-
zinom sind zum aktuellen Zeitpunkt kaum mdglich. Zu den meisten integrativen Me-
thoden liegen beim Vulvakarzinom zu wenige bzw. qualitativ schlechte Studien vor.
Aktuell konn en keine Empfehlungen, die spezifisch fur das Vulvakarzinom sind, gene-
rell befurwortet werden. Allgemeine Empfehlungen der Integrativen Medizin zu Ernéah-
rungstherapie, Vitamin D und koérperlicher Aktivitat, die fiir alle gynékologischen Tu-
moren gleichermalRen glltig sind, kdnnen jedoch sinnvolle integrativmedizinische
MaRnahmen sein. Entsprechend der

(AWMF Reg.-Nr. 032/0550L) kann
die komplementarmedizinische Beratung der Vulvakarzinompatientin sinnvoll sein,
um die Behandlungsqualitét und  -sicherheit insgesamt zu erhéhen. Weiterfihrende
Studien zur Wirkung einzelner integrativer Substanzen und Methoden auf das Vulva-
karzinom e rscheinen sinnvoll und notwendig.

13.3 Rehabilitation

E. C. Sturm -Inwald
Diesem Kapitel liegen die Ausfiihrungen zum selben Thema in der
(AWMF Reg.-Nr.

032/0330L), Kapitel 15 zugrunde. Die nachfolgenden Hintergrundtexte und
Empfehlungen wurden aufgrund derselben Thematik der genannten Leitlinie entlehnt.
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13.3.1 Beratung zur Rehabilitation

Alle Patientinnen sind ¢ ber die gesetzlichen M  ° glichkeiten zu Anschlussrehabilitation
(AHB), Heilbehandlung und ambulanten Rehabilitationsangeboten eingehend zu infor-
mieren und zu beraten. Hierzu sollen die jeweils behandelnden rzte und Sozialarbei-
ter zusammenarbeiten. Die Rehabilitationsf ~ 2higkeit ergibt sich aus einer positiven
Motivation der Patientin und der k  °rperlichen und psychischen F  2higkeit, die angebo-
tenen Reha -Programme zielorientiert zu nutzen.

Um den Effekt (definierte Reha -Ziele) der medizinischen Rehabilitation optimal zu er-
reichen, empfiehlt es sich, die Patientin Gber das Wunsch - und Wahlrecht und tber
spezialisierte Rehakliniken zu informieren (siehe Suchfunktion der Deutschen Renten-
versich erung: https://meine  -rehabilitation.de/pr  -web/). Bei der seltenen Diagnose
"Vulvakarzinom”, mit recht spezifischen Krankheitsfolgen (exemplarisch - Wundhei-
lung im Genitalbereich mit allen dazu gehdrigen potenziellen Komplikationen), profi-

tiert die Patienti n am meisten von einer Rehaklinik, die entsprechende Expertise in

der Gynékologischen Onkologie hat. Das Wunsch - und Wahlrecht steuert das Auswahl-
verfahren der Reha -Klinik und wird von der Antragstellerin (Patientin) ausgeibt. Der
Sozialdienst der zuletzt  behandelnder Einrichtung tbernimmt die primére Beratung.

Der Rehabilitationsbedarf im somatischen und psychosozialen Bereich ergibt sich aus

der Feststellung der Krankheits - und Behandlungsfolgest °rungen in Orientierung an
Einteilungsprinzipien der Internationalen Klassifikation der Funktionsf ahigkeit, Behin-
derung und Gesundheit (International Classification of Functioning, Disability and

Health, ICF) . Diese lassen sich in Funktions -/ F*higkeitsst °rungen, Beeintr 2chti-
gungen sowie Kontext - und Risikofaktoren detaillierter unterscheiden und auch ko-

diert erfassen.

Entsprechend erfordert die Beurteilung der Rehabilitationsbed ¢Jritigkeit neben der Be-
trachtung der biomedizinischen Gesundheitsprobleme die Ber ¢.cksichtigung bio -
psycho -sozialer Beeintr 2chtigungen.

Die Rehabilitation erfolgt station  2r oder ambulant, gegebenenfalls als Mischform, je-
doch immer interdisziplin ~ r und multimodal.

13.3.2 Ziele der Rehabilitation
13.12 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Die medizinisch -onkologische Rehabilitation dient der spezifischen Behandlung

von Krankheits - und Therapiefolgest °rungen. Alle Patientinnen sollen ¢ ber die ge-
setzlichen M ° glichkeiten zu Beantragung und Inanspruchnahme von Rehabilitati-
onsmafnahmen inform iert und beraten werden.

Starker Konsens
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13.3.3

13.3.4
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Konsensbasierte Empfehlung 2026

Therapiebedingte St °rungen sollen bei der Rehabilitation und Nachsorge erfragt
und behandelt werden.

Starker Konsens

Die Onkologische Rehabilitation ist bei Patientinnen mit Vulvakarzinom nach Ab-
schluss der Prim 2rtherapie der n 2chste Therapieschritt, um in die allt ~ 2gliche fami-
lidre, soziale und berufliche Normalit at zur ¢ ckzufinden.

Die Onkologische Rehabilitation hat als globales Gesamtziel die Wiedererlangung ei-
nes k ° rperlichen, seelischen und sozialen Wohlbefindens. Bei chronischen Krankheits-
folgesch 2den soll durch Begleitung und Betreuung Hilfestellung gegeben werden, un-
vermeidl iche Behinderungen und Beschwerden zu akzeptieren oder zu kompensieren
und das Leben wieder zur eigenen Zufriedenheit eigenverantwortlich zu f ¢hren.

Die Onkologische Rehabilitation hat das Ziel, eine erheblich gef ahrdete oder bereits
geminderte Erwerbsf 2higkeit wesentlich zu bessern oder wiederherzustellen, zumin-

dest aber eine Verschlechterung abzuwenden. Ein weiteres Ziel ist es, Pflegebed ¢ ritig-
keit zu vermeiden oder den Zeitpunkt einer Pflegebed ¢Jrtigkeit nach hinten zu ver-
schieben.

Uberwindung korperlicher, seelischer und sozialer Folgen

In der Onkologischen Rehabilitation erfolgt in einem multidisziplin aren Setting basie-
rend auf der ICF und dem bio -psycho -sozialen Modell insbesondere

1 Diagnostik der Folgestérungen von Krebserkrankung und dtherapie

Erstellung eines individuellen Rehabilitationsplanes

1 Multidisziplindre Behandlung der spezifischen Folgestérungen, z.B. lokale
Folgestérungen aufgrund der Operation oder Strahlentherapie oder wegen
Ostrogenmangels, Dyspareunie, Stérungen am unteren Harntrakt oder Darm,
Lymphddeme oder chronisches tumorassozi iertes Fatigue Syndrom

1  Sport- und Physiotherapeutisches Trainingsprogramm zur Steigerung von
Kraft und Kondition sowie zur Uberwindung oder Kompensation spezifischer
Folgestérungen.

==

Beziiglich weiterer Aspekte wird auf Kapitel 15.3. der
(AWMF Reg.-Nr.
032/0330L) verwiesen.

Berufliche Hilfestellungen

Folgest ° rungen durch das Vulvakarzinom und die durchgef ¢hrten antitumoralen The-
rapien k ° nnen eine Beeintr 2chtigung der beruflichen Leistungsf  2higkeit mit sich brin-
gen. Nach einer Krebserkrankung besteht ein h ° heres Risiko auf Arbeitslosigkeit, Ar-
beit splatzwechsel, Reduzierung der Stundenzahl und geringere Entlohnung.
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Eine wichtige Aufgabe der Onkologischen Rehabilitation ist es, zu helfen, diese Nach-
teile und Risiken auszugleichen.

Die Onkologische Rehabilitation ist geeignet, Patientinnen auf ihrem Weg zurlick ins

Erwerbsleben kompetent zu unterstiitzen. Dabei wird sie dem Auftrag aus dem

Grundgesetz aNiemand darf wegen seiner Behinderu
Abs. 3 Satz 2 GG ) und dem Sozialgesetzbuch (SGB) | X a@Recht auf Teil habeo

Im &rztlichen Entlassungsbericht der Rehabilitationsklinik wird fur Patientinnen, die
sich im erwerbsfahigen Alter befinden, eine sozialmedizinische Leistungsbeurteilung
erstellt, die sich neben der Beurteilung des bisherigen Tatigkeitsprofils auch auf die
Leistungsfahigkeit fur den allgemeinen Arbeitsmarkt bezieht.

Bezuglich weiterer Aspekte wird auf Kapitel 15.4. der
(AWMF Reg.-Nr.
032/0330L) verwiesen.

13.35 Studienlage zur Rehabilitation bei onkologischen Patienten

Viele therapeutische MafRnahmen in der Onkologischen Rehabilitation werden auf-

grund wissenschaftlich nachgewiesener Wirksamkeit erbracht. Entsprechende Studien
werden aus methodischen Gr ¢ nden meist mit den h  2ufigen Diagnosen Brust -, Pros-
tata - und Darmkreb s durchgef ¢ hrt. F ¢r die im Folgenden beschriebenen Effekte sind
Evidenzen beschrieben. Wir halten den Analogschluss zu Patientinnen mit Vulvakarzi-
nom f ¢r angemessen:

1 Bewegungstherapie: Verbesserung der Fatigue  -Symptomatik, Erh ©hung der
Leistungsf 2 higkeit und der physischen Funktionalit at, Verbesserung des
K rperbilds, Abnahme der Depression, Verbesserung der Lebensqua-
litat , , ) ) ) ) .

1 Gesundheitshildung: Verminderung der Unsicherheit, Erh ° hung der Lebens-
qualit 2t, Verbesserung des Wohlbefindens , , ,

1 Patientenschulung: Reduzierung der k  ° rperlichen Beschwerden, Verbesse-
rung der Lebensqualit 2t, Verbesserung der Stimmung , , ,

1 Er2hrungsschulung praktisch: gewollte Gewichtsabnahme durch praktische
Intervention

1 Entspannungstraining: Schmerzreduktion, Erh ° hung der Lebensqualit 2t, Re-
duktion von Angst und Depression , ,

1  Psychologische Beratung und Therapie: Besserung der Lebensqualit at, Besse-
rung von Fatigue und Stress, Besserung von Angst und Depression ,

’ ’ ’ ’ ’ ’ ’ ’ ) ) ) ]

13.3.6 Kostentrager und gesetzliche Grundlage

Rehabilitationsleistungen sind Leistungen zur Teilhabe, die zulasten eines Rehabilita-

tionstr 2gers erfolgen k °nnen (z.B. Deutsche Rentenversicherung, gesetzliche Kran-
kenversicherung, gesetzliche Unfallversicherung). Im Bereich der Onkologischen Re-
habilita tion sind die Rentenversicherungen die Leistungstr ager mit der h 2ufigsten Zu-
st2ndigkeit. Nach der deutschen Sozialgesetzgebung erhalten behinderte oder von
Behinderung bedrohte Menschen Rehabilitationsleistungen, um ihre Selbstbestim-

mung und gleichberec htigte Teilhabe am Leben in der Gesellschaft zu f °rdern,
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13.3.7

13.3.8

13.3.9

13.14

Empfehlungsgrad

B

Evidenzlevel

1++

Benachteiligungen zu vermeiden oder ihnen entgegenzuwirken. Die Leistungen wer-

den durch den zust 2ndigen Rehabilitationstr  2ger nach dem SGB IV und nach den f ¢r
den jeweiligen Rehabilitationstr 2 ger geltenden Leistungsgesetzen (beispielweise SGB
Vim Fall der Gesetzlichen Krankenversicherung (GKV) oder SGB VI im Fall der Deut-
schen Rentenversicherung (DRV) erbracht.

Bio-psycho -soziales Modell

Das hio -psycho -soziale Krankheitsverst 2ndnis ist in der medizinischen wie beruflichen
Rehabilitation Voraussetzung f ¢ r die Initiierung (inklusive Antrag/Befundbericht)

ebenso wie f ¢r die (therapeutischen) Inhalte der Rehabilitation und Planung der indiv i-
duellen Reha -Ziele. Die Tr 2ger der Rehabilitation setzen dabei die Empfehlung der

WHO um, die ICF im Bereich des Gesundheitswesens anzuwenden.

Internationale Klassifikation der Funktionsfahigkeit, Behin-
derung und Gesundheit (ICF)

Die ICF erg 2nzt die Internationale statistische Klassifikation der Krankheiten und ver-
wandter Gesundheitsprobleme (International Statistical Classification of Diseases and
Related Health Problems, ICD) dort, wo nicht die Krankheiten (Diagnose und Befunde)
selbst, sondern auch damit einhergehende Beeintr achtigungen - u.a. der Er-

werbsf 2 higkeit, Mobilit 2t, Kommunikation, Selbstversorgung, des h auslichen Lebens
oder der Teilhabe am gesellschaftlichen Leben - im Vordergrund der Betrachtung ste-
hen.

Physiotherapeutische Behandlung im Rahmen der Rehabilita-
tion

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Bei Belastungsharninkontinenz und/oder Stuhlinkontinenz sollte den Patientinnen
mit Vulvakarzinom ein Beckenbodentraining angeboten werden.

Konsens

Der physiotherapeutische Teil der Nachbehandlung fokussiert sich auf die Behand-

lung verschiedener Nebenwirkungen der Krebstherapie (Operation, Strahlen - oder
Chemotherapie). Diese umfasst die Therapie einer Inkontinenz, von Lymphddemen

bis hin zu Intervent ionen zur Linderung des Fatigue  -Syndroms.

Bei der Behandlung gynékologischer Tumore durch Operation oder Strahlentherapie
kann es zu Funktionsstérungen im Becken kommen. Hier handelt es sich um Symp-
tome der Harn -und Stuhlinkontinenz, Schmerzen, Dyspareunie, durchblutungsbe-
dingte Veranderungen bzw. mangelnde Elastizitat von Narbengewebe.
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13.15

EK
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Verschiedene physiotherapeutische passive (Narbenmobilisation, Dehnung von Schei-
dengewebe, Lagerungen, komplexe physikalische Entstauungstherapie usw.) und ak-
tive Techniken (Anleitung zu schmerzarmen Alltagsverhalten, Kreislaufgymnastik,
entstauende Ubunge n, MaRnahmen der Bewegungstherapie und Trainingsformen)
kénnen diese Stérungen reduzieren.

In Bezug auf die Harninkontinenz ist Beckenbodentraining nach wie vor die Therapie
der Wahl , , . Spezifische Daten fur Patientinnen mit Vulvakarzinom
liegen nicht vor, deshalb kommt es zu einem Empfehlungsgrad B. Das Beckenboden-
training ist besonders bei Belastungs - und Mischinkontinenz und vor allem auch bei
Frauen unter 60 Jahren effektiv . Daruiber hinaus gibt es Hinweise dafur, dass
supervidiertes Training erfolgreicher ist, als wenn das Training eigenverantwortlich
durchgefihrt wird . Werden zusétzlich zum Beckenbodentraining unterstiutzende
Therapieformen nach entsprechender Diagnostik eingesetzt, wie beispielsweise appa-
ratives Biofeedback oder Elektrostimulation, kdnnen diese das Beckenbodentraining
verstérken ,

Bei der Behandlung von Dranginkontinenz zeigt eine kombinierte Therapie aus Bla-

sen-/ Beckenbodentraining und edukativen MafRnahmen die besten Ergebnisse und ist
durchaus mit einer medikamentésen Behandlung vergleichbar . Eine weitere Op-
tion bei der Behandlung von Dranginkontinenz kénnte die Behandlung mit funktionel-

ler Elektrostimulation sein ,

Bei der Behandlung von Stuhlinkontinenz gibt es eine starke Evidenz fur Sphinkter -
bzw. Beckenbodentraining , . Ob der zusétzliche Einsatz von Biofeedback
und Elektrostimulation bessere Ergebnisse zeigen als Beckenbodentraining allein ist
unklar ,

Therapie von Lymphddemen im Rahmen der Rehabilitation

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Bei manifestem Lymph ©° dem sollte eine kombinierte Therapie aus Hautpflege, ma-
nueller Lymphdrainage, Bewegungstherapie und Kompression angeboten werden.

Starker Konsens

Die Standardtherapie der Lymph °deme ist die Komplexe Physikalische Entstauungs-
therapie (KPE), die aus verschiedenen aufeinander abgestimmten Komponenten be-
steht. Dazu gehodren bspw. manuelle Lymphdrainage, Kompressionstherapie mit spe-
ziellen mehrlagigen, k  omprimierenden Wechselverb 2 nden und/oder lymphologischer

Kompressionsstrumpfversorgung oder entstauungsf °rdernde Sport -/ Bewegungsthera-
pie.
Die Therapieziele bestehen darin, die Erkrankung in einen ° demfreien Zustand oder

in ein niedrigeres Lymph  °dem-Stadium zur ¢ckzuf ¢hren und dadurch eine nachhaltige
Befundstabilit 2t, Verbesserung der Lebensqualit 2t, Teilhabe an gesellschaftlichen und
beruflichen Lebensbereichen zu erm  °© glichen und Komplikationen vorzubeugen. Die
Kombination der KPE mit Selbstmanagement und Aufkl arung sichert die Langzeit -The-
rapieerfolge.
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Eine operative Therapie des Lymphddems sollte erst nach leitliniengerechter konser-
vativer Therapie von mindestens 6 Monaten Dauer angeboten werden. Hierfiir stehen
rekonstruktive mikrochirurgische, deviierende und resezierende Verfahren zur Verfu-
gung. Weite re Details sind der S2k -Leitlinie "Diagnostik und Therapie der Lym-
ph°deme" (AWMF Reg.-Nr. 058/001) zu entnehmen.

Behandlung des Fatique -Syndroms im Rahmen der Rehabili-
tation

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Bei Fatigue sollten den Patientinnen aktive Trainingsformen (Kraft - und/oder Aus-
dauertraining) angeboten werden.

Starker Konsens

Krebsbedingte M ¢ digkeit wurde bei 53 % der Frauen, die wegen gyn akologischer
Krebserkrankungen behandelt wurden, berichtet. J ¢ngere Frauen berichteten h  2ufiger
¢ber M ¢ digkeit als 2ltere Frauen. Es besteht ein Zusammenhang zwischen M ¢ digkeit
und Leb ensqualit 2t, gemessen an den Gesundheitsfrageb  ° gen: SF-36 -Dom2nen.

Fatigue bei Tumorpatientinnen beschreibt eine ungew ° hnlich anhaltende M ¢ digkeit,
die w2hrend oder nach der Therapie auftritt. Neben physischen Einschr ankungen wie
Schmerzen, | belkeit oder M ¢ digkeit sind hier auch psychische Aspekte wie Depressi-
onen o der Angst von groRer Bedeutung. Andere Ursachen, die Schw ache oder Er-
sch® pfungssymptomatik verursachen k  ° nnen, wie z.B. Andmie, Stoffwechselst °run-
gen und weitere Differentialdiagnosen, sollten grunds atzlich zuvor gepr ¢ ft werden.

4 systematische Reviews und 16 randomisierte Studien untersuchten Bewegungsinter-
ventionen bei Krebspatienten zur Therapie der Fatigue. Dabei wurden ¢ berwiegend
Brustkrebspatientinnen untersucht, Prostatakarzinompatienten oder gemischte Kol-

lektive, jedoch fanden sich keine Studien zu Bewegungsinterventionen bei Vulvakarzi-
nompatientinnen. Die Leitliniengruppe erachtet diese Daten grunds atzlich als ¢ber-
tragbar auf die Situation von Patientinnen mit Vulvakarzinom. Aufgrund der indirek-

ten Evidenz f ¢r die Wir ksamkeit von Bewegungsinterventionen bei Vulvakarzinompati-
entinnen wurde der Empfehlungsgrad auf B heruntergestuft.

Die ber ¢ cksichtigten Studien zeigen, dass MaRnahmen der Bewegungstherapie zur
Verbesserung der krebsbezogenen Fatigue f  ¢hren k ° nnen , , . Das gilt
sowohl f ¢r Patientinnen w 2hrend der prim 2ren Therapie als auch f ¢r sogenannte
Cancer Survivors. Besonders geeignet scheinen hier Trainingsformen wie Ausdauer -
als auch Krafttraining bzw. eine Kombination aus beidem. Die Frage nach der Trai-
ningsfrequenz kann nicht eindeutig beantwortet werden, im Schnitt wurden Thera-
piefrequenzenvon 2 - 3 mal pro Woche ¢ber 8 - 12 Wochen untersucht , ,

, , , , , , , , , , , . Ein
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wichtiger Faktor der ausbleibenden Verbesserungen des Fatigue -Syndroms ist die feh-
lende Compliance der Patientinnen in Bezug auf Bewegungsinterventionen. Zus atzli-
che kognitive Interventionen konnten keine eindeutige Verbesserung der Ergebnisse
nachweisen , , ,

Der allgemeine Ansatz f ¢r das Cancer -Related Fatigue (CRF) -Management umfasst
Aufkl 2rung, Beratung und andere Strategien. Zu den nicht -pharmakologischen Inter-
ventionen geh ©°ren psychosoziale Interventionen, Bewegung, Yoga, physikalisch ba-

sierte Therapie, Ern®hrungsmanagement und Schlaftherapie . Der erste Ansatz
f¢r jede Fatiguebehandlung ist die Aufkl arung und Beratung der Patientin und ihrer
Familie. Aufkl 2rung, Festlegung eines individuellen Behandlungsplans, Selbstver-

trauen und Stressbew 2ltigung k °nnen entscheidende Faktoren sein, died ie Behand-
lung der CRF der Patientin beeinflussen. Dar ¢ ber hinaus sollte ein individualisierter
Behandlungsplan insbesondere Ern  2hrung, Bewegung, Schlaf und Stressbew  2ltigungs-

taktiken beinhalten, um der Patientin zu helfen, Vertrauen in den Behandlungspl an zu
gewinnen. Nicht -pharmakologische Behandlungen haben vielversprechende Ergeb-
nisse in den Bereichen Bewegung, Schlaftherapie und kognitiv -verhaltensbezogenen

Interventionen erbracht

Obwohl derzeit keine Goldstandard ~ -Behandlung f ¢r CRF zur Verf ¢gung steht, hat eine
Vielzahl von Interventionsans  2tzen in randomisierten kontrollierten Studien positive
Auswirkungen gezeigt, darunter k  °rperliche Aktivit 2t, psychosoziale, k °rperlich -geis-
tige und pharmakologische Behandlungen

Beziglich weiterer Aspekte wird auf Kapitel 15.11. der
(AWMF Reg.-Nr.

032/0330L) verwiesen.

13.3.12 Sexualitat
Maligne Tumoren des Genitaltraktes und inshesondere das Vulvakarzinom sowie des-
sen Behandlung haben enorme Auswirkungen auf die Sexualit at der Patientinnen. Als
subjektiv besonders belastend berichten die Patientinnen h aufig neben einer verrin-
gerten Libi do von vaginaler Trockenheit und Dyspareunie , . Dar ¢ ber hin-
aus sind mit der Erkrankung und ihrer Therapie ausgepr agte Konsequenzen f ¢rdie
emotionale Integrit 2t auch im Rahmen der Ver 2nderung der sexuellen Anatomie ver-
bunden . Identit 2tskrisen sind nicht selten , ,

Die Auswirkungen der Erkrankung auf die sexuelle Gesundheit sind epidemiologisch

gut dokumentiert, Literatur bez ¢ glich ihrer Behandlung ist jedoch begrenzt . Al-
lerdings konnte f ¢ r Patientinnen, die mit kurativer Intention behandelt wurden, die

positive Wirksamkeit psychoedukativer MaRnahmen auf die Lebensqualit at nachge-
wiesen werden . Diese Patientinnen profitierten von Informationen bez ¢glich al-
ternativer Hormontherapien, Scheidenz ~ @pfchen und Vaginaldilatatoren , .
Aus funktioneller, emotionaler und partnerschattlicher Sicht sollte fr ¢hzeitig nach Ab-
schluss der Therapie wieder mit der sexuellen Aktivit atin Abh 2ngigkeit von den

W¢nschenund  ngsten der Patientin begonnen werden. Der Patientin sind hier im Ge-
spradch ngste zu nehmen und Informationen f ¢ Hilfestellungen zu geben. Als Inter-
vall, das meist empfohlen werden kann, haben sich nach Operation und Ra-
dio(chemo)therapie etwa 3 - 6 Wochen nach Abschluss der jeweiligen Therapie etab-
liert.
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Aufgrund der Ganzheitlichkeit des Symptomkomplexes empfiehlt sich die multipro-
fessionelle und interdisziplin ~ 2re Betreuung dieser Patientinnen unter Einbeziehung
psycho(onko)logischer Expertise.

13.4 Supportive Medizin und Palliativmalinahmen

C. Hack, E. C. Sturm -Inwald, L. Kasmann, S. Kirton, P. Klose, M. C. Koch, A. Kreuter, K.
Paradies, A. Taubert, F. Thangarajah, D. Vordermark

13.4.1 Palliativmedizinische Begleitung

C. Hack, E. C. Sturm -Inwald, L. Kasmann, S. Kirton, P. Klose, M. C. Koch, A. Kreuter, K.
Paradies, A. Taubert, F. Thangarajah, D. Vordermark

Die generelle palliativmedizinische Begleitung und Versorgung von Patienten mit ei-
ner nicht heilbaren Krebserkrankung erfolgt unabhéngig von der jeweiligen Tumoren-
titét. In Deutschland existiert eine erweiterte

(AWMF Reg.-Nri<128/0010L)
Die palliativmedizinische Versorgung von Patientinnen mit nicht heilbarem Vulvakar-
zinom basiert im Wesentlichen auf dieser Leitlinie. Die nachfolgenden Empfehlungen
und Statements wurden der genannten Leitlinie entlehnt und orientieren sich zudem
in grof3 en Teilen und im Aufbau an dem Abschnitt Palliativmedizin der

(AWMF Reg.-Nr.

032/0330L)

13.17 Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Empfehlungsgrad Allen Patienten soll nach der Diagnose einer nicht heilbaren Krebserkrankung Pal-
A liativversorgung angeboten werden, unabhangig davon, ob eine tumorspezifische
Therapie durchgefuhrt wird.

Evidenzlevel

1-

Starker Konsens

13.18 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Bei einer nicht heilbaren Krebserkrankung sollen die physischen, psychischen, so-
zialen und spirituellen Bedurfnisse sowie die Belastungen und Informationsbe-
diirfnisse der Patienten und Angehérigen wiederholt und bei einer Anderung der
klinischen Situation e rneut erfasst werden.

Starker Konsens
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13.19

Empfehlungsgrad

A

Evidenzlevel

1-

Evidenzbasierte Empfehlung 2026

Patienten mit einer nicht heilbaren Krebserkrankung und einer hohen Komplexitét
ihrer Situation sollen eine spezialisierte Palliativversorgung erhalten.

Starker Konsens

Palliativmedizin verfolgt das Ziel, die Lebensqualitat von Menschen mit einer lebens-
bedrohenden Erkrankung und ihren Angehdrigen zu erhalten oder zu verbes-

sern , , , , , , .Dies geschieht durch Vorbeugen

und Lindern von Leiden, durch friihzeitige Erkennung, sorgfaltige Einschatzung und
Behandlung von Schmerzen sowie anderen relevanten Problemen korperlicher, psy-
chosozialer und spiritueller Art , , , , , , ,
Palliativmedizinische Versorgung kann im Krankenhaus, im Hospiz, in Pflegeeinrich-
tungen oder zuhause durchgefiihrt werden. Palliativmedizin erfordert einen multipro-
fessionellen und interdisziplindren Teamansatz. Die friihe Integration (Prinzip der
moglichs t friihzeitigen systematischen Einbindung von Palliative Care Spezialisten pa-
rallel zur tumormodifizierenden Behandlung) hat sich als relevant fiir die Lebensquali-
tat und in Einzelfallen auch fiir die Uberlebenszeit erwiesen und gilt heute als Behand-
lungsstan dard. Palliative Care bejaht das Leben und erkennt Sterben als Teil des Le-
bens an. Bei Patientinnen mit einem nicht kurativ behandelbaren oder fortgeschritte-
nen Vulvakarzinom muss von einer fortschreitenden und zum Tode fuhrenden Erkran-
kung ausgegangen wer den.

Bedurfnisse der Patientinnen

Das oberste palliativmedizinische Therapieziel, Erhalt oder Verbesserung der Lebens-
qualitét, kann nur gemeinsam mit der Patientin bewertet und definiert werden

. Der Unterstutzungsbedarf soll regelmafig anhand validierter und multidimensi-
onaler Instrumente mit der Patientin gemeinsam festgestellt werden (siehe auch

AWMF Reg.-Nr. 128/0010L)

Voraussetzung der Behandlung der Patientinnen und integraler Bestandteil palliativ-
medizinischer Grundwerte ist die hohe Wertschatzung von Patientinnenautonomie

und dpartizipation. Diese beinhaltet neben der oben genannten routineméaRigen Erfas-
sung der Selbs teinschatzung von Lebensqualitat und Symptomlast der Patientin auch
die Begleitung bzw. Miteinbeziehung in Therapieentscheidungen. Im Kontext aller
Therapieentscheidungen sollte die Aufklarung Uber palliativmedizinische Optionen
erfolgen und auch auf Patie ntinnenwunsch benannte Vertrauenspersonen mit einge-
bunden werden. Es muss gewabhrleistet werden, dass Vertrauenspersonen auch im
Falle von mdglicherweise auftretenden Bewusstseinsstérungen den mutmaRlichen Wil-

len der Patientin moglichst gut vertreten kdnnen . Es sollte zudem immer das Angebot

zur Beratung und Unterstiitzung bei der Festlegung der Behandlungswiinsche und
ziele sowie ggf. die Erstellung einer Patientinnenverfliigung und Vorsorgevollmacht
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erfolgen. Diese sollten so konkret wie moglich abgefasst werden und Plane fur wahr-
scheinliche oder mdégliche Notfallsituationen im Krankheitsverlauf beinhalten. Bezlig-
lich weiterer genereller palliativmedizinischer Aspekte unabhéngig der Diagnose wird
auf di e

(AWMFE Reg.-Nr. 128/0010L) verwiesen.

Bedurfnisse von Angehdrigen

Ein zentraler Punkt der Palliativversorgung ist die friihzeitige Einbeziehung der Ange-
hdrigen. Die Patientin hat immer die Méglichkeit, gemaf ihren Winschen Angehdorige
oder Vertrauenspersonen in die Gesprache mit einzubeziehen. Die Beduirfnisse von
Angehorig en kdnnen praktische Fragen der Patientinnenversorgung (hier insbeson-
dere pflegerische Anleitung, Schmerztherapie und Symptomkontrolle) oder aber auch
Unterstiitzung bei eigener Belastung umfassen (siehe auch

, ANMF Reg.eNr.
128/0010L)

Palliativ - und Hospizversorgung

Palliativ - und Hospizversorgung werden als ein gemeinsamer Ansatz verstanden. Palli-
ativmedizinische Versorgung umfasst medizinische Symptomkontrolle, Palliativpflege
und psychosoziale Begleitung von Beginn einer nicht -heilbaren Tumorerkrankung bis
zum Tod , , , , ¢ , , , . Abgestufte Pallia-
tivversorgung ist die notwendige Voraussetzung, die Behandlungsintensitét entspre-
chend der Symptombelastung zu variieren und gleichzeitig eine Kontinuitat der pallia-
tiven Unterstitzung zu gewahrleisten , . Bei Patientinnen, bei denen eine
hohe kérperliche, psychosoziale oder spirituelle Belastung trotz qualifizierter pallia-
tivmedizinischer MaRnahmen fortbesteht, ist eine spezialisierte palliativmedizinische
Mitbehandlung sinnvoll. Diese erfolgt im ambulant en Bereich durch die spezialisierte
ambulante Palliativversorgung (SAPV) bzw. den ambulanten Hospizdienst und im
Krankenhaus durch die jeweilige Palliativ Unit (siehe auch

) (AWMFR:=Reg.-Nr:
128/0010L) ) , , , , , , ,

Behandlung spezieller Symptome

Bereits im lokal fortgeschrittenen Stadium kénnen Patientinnen mit Vulvakarzinom
eine hohe Symptomlast aufweisen. Hierbei kommen komplexe Schmerzsyndrome,
malignes Lymphodem, gastrointestinale Beschwerden (Obstipation bis hin zur malig-
nen intestinalen Obst ruktion), maligne Wunden, Depression und Fatigue vor. Die all-
gemeinen und speziellen Prinzipien der symptomatischen Behandlung dieser Be-
schwerden werden detailliert in der erweiterten

(AWME Reg.sNr. 128/00101.)
beschrieben.

Tumorschmerz

Zu Definition, Erfassung, Evaluation und den Therapiegrundsatzen bei Tumorschmerz
verweisen wir auf das Kapitel 9 der erweiterten

, sowieaufdieS3 -Lei t |l i ni e aBe
handlung akuter perioperativer und postNr.raumati s
001/025)
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Eine besondere Situation beim Vulvakarzinom stellt, wie auch beim Zervixkarzinom,

die tumorbedingte Nerveninfiltration im kleinen Becken dar. Durch das Tumor - bzw.
Metastasenwachstum kann es zu einer Infiltration und konsekutiven Schadigung des
Plexus sacr alis, des Plexus lumbalis oder des gesamten Beinplexus kommen. In der
Regel liegt den Plexusschadigungen eine direkte Tumorausbreitung zugrunde, kann

aber auch durch benachbarte Knochen - oder Lymphknotenmetastasen verursacht wer-
den. Symptome sind oft zuneh  mende und meist starke Schmerzen, zu denen z.T. pro-
grediente sensomotorische Ausfallerscheinungen im Versorgungsgebiet des Beinple-

xus hinzutreten. Dies kann in fortgeschrittenen Stadien sogar das Initialsymptom dar-
stellen. Die Diagnostik umfasst rektale, g ynékologische und ggf. urologische Untersu-
chungen, Abdomensonographie und CT/MRT des Beckens.

Auch in palliativer Intention kann die Behandlung aus operativen MalRnahmen, Strah-
len- und Chemotherapie bestehen. Obligat ist in allen Fallen eine suffiziente
Schmerztherapie. Diese kann angesichts der oft vorhandenen neuropathischen
Schmerzkomponente komp  lex sein und sollte ein multimodales Schmerzkonzept be-
inhalten (siehe auch Kapitel 9 zum Tumorschmerz der

(AWMFReg!-Nr.128/0010L)

).
Obstipation

Die Symptomatik der Obstipation bei Krebspatienten ist vielfaltig und wird durch sub-
jektive (z.B. Stuhlverhalt oder Entleerungsstérungen) oder objektive (z.B. Stuhlfre-
quenz oder Stuhlbeschaffenheit) sowie obstipations -assoziierte Begleitsymptome (z.B.
Bauchschmerzen, Véllegefiihl oder Flatulenz) bestimmt. Zur genaueren Beschreibung
von Definition, Erfassung, Evaluation und den Therapiegrundsétzen der Obstipation
verweisen wir auf das Kapitel 13 der erweiterten

(AWME Reg.+Nr. 128/0010L)

Maligne intestinale Obstruktion

Unter maligner intestinaler Obstruktion (MIO) wird ein kompletter oder inkompletter
gastrointestinaler Verschluss aufgrund eines inoperablen intraabdominalen Tumors

oder einer intraperitonealen Metastasierung verstanden. Die im deutschen Sprachge-
brauchoft mal s synonym verwendeten Begriffe all
grund des nicht klaren Bezugs zur malignen Genese in dieser und anderen Leitlinien
vermieden. Zur genaueren Beschreibung von Definition, Ursache, Diagnostik und
Moglichkeiten der Therapie  der MIO verweisen wir auf das Kapitel 14 der erweiterten

(AWMF Reg.-Nr. 128/0010L)
Maligne Lymphddeme

Sekundaren Lymphddeme im Rahmen von Krebserkrankungen, z.B. beim fortgeschrit-
tenen Vulva - oder Zervixkarzinom, sind zumeist multifaktorieller Genese und durch
operative Eingriffe (insb. Lymphonodektomie), Radiatio/Radiochemotherapie, trauma-
tische Schadigun g der Lymphabflusswege, Tumorobstruktion oder infektits indu-

ziert . Maligne Lymphédeme kdnnen neben Einschrankung der Lebensqualitat zu
Immobilitét und chronischen Schmerzen fiihren. Volumenverschiebungen, Elektroly-
tentgleisungen, Eiweiverluste und Erysipele sind weitere mogliche Komplikationen.

Im Extremfall kann durch  ein Kompartmentsyndrom der Verlust einer Extremitét re-
sultieren. Die Therapie von Malignen Lymphédemen weicht von denen der priméaren
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und sekundéren Lymphoédeme nicht  -maligner Genese in einigen Punkten ab . Die
Basistherapie besteht aus Hautpflege und falls erforderlich Behandlung sekundérer
Hautinfektionen. Bei reversiblen Malignen Lymphddemen kénnen manuelle Lymph-
drainage bzw. maschinelle Kompressionstherapie zur Anwendung kommen. Eine
komplexe Entstauung stherapie ist bei Rickstrom der mobilisierten Flissigkeit (z.B.
Aszites, Pleura - oder Perikarderguss), Verschlechterung der Organfunktion (Herzinsuf-
fizienz), Minderung der arteriellen Durchblutung (z.B. periphere arterielle Verschluss-
krankheit, PAVK), Gefa hr der Thrombusverschleppung oder Hamatombildung durch
Gerinnungsstorungen kontraindiziert. Eine operative Intervention am Lymphabfluss-
system ist bei Malignen Lymph&édemen in der Regel nicht indiziert. Bei Austritt von
Lymphflissigkeit kann die Lebensqualit &t durch eine gezielte perkutane Lymph-
drainage verbessert sowie das Infektionsrisiko verringert werden. Bzgl. weiterer As-
pekte zum Management der Malignen Lymphddeme wird auf die

(AWMF Reg.-Nr.
032/0330L) verwiesen.

Anus Praeter/Stoma

Patientinnen mit Vulvakarzinom erfahren durch eine Stomaanlage und die damit ver-
bunden potentiellen Komplikationen oftmals eine deutliche Einschrankung in ihrer
Lebensqualitat. Die postoperative Patientinnenschulung sollte so friih wie méglich
durch Stomath erapeuten erfolgen und die sichere Selbstversorgung in den Vorder-
grund stellen. Zu den haufigen stomabedingten Komplikationen zéhlen Nachblutung,
Hamatombildung, Stomaddem, Hautirritationen, Ulzerationen und Stomanekrosen. Im
spateren Verlauf kann es zu St omaprolaps, Stomaretraktion, Stomastenose und pa-
rastomalen Hernien kommen. Komplikations -beglinstigende Faktoren umfassen Pati-
entinnencharakteristika wie z.B. Adipositas und erhéhter intraabdominaler Druck als
operative Griinde. Weiterhin sind auch in der pa lliativen Situation potentielle Elektro-
lytstérungen, Dehydration und Nierenversagen zu beriicksichtigen. Fur weitere Infor-
mationen zum Stoma -Management verweisen wir auf die
(AWMFReg.-Nr.128/0010L)
und die
(AWMF Reg.-Nr. 032/0330L)

Maligne Wunden

Als maligne Wunde wird eine Infiltration der Haut durch den Primé&rtumor oder durch
damit verbundene Metastasen bezeichnet. Sie kbnnen an allen Kdrperarealen auftre-
ten, betreffen jedoch am haufigsten Brust, Hals, Thorax und Kopf. Selbst bei Patien-
tinnen in hochpalliativer Situation ist unter phasengerechtem Management eine
Wundheilung bzw. Wundverkleinerung méglich und anzustreben. Zu Definition, Erfas-
sung, Evaluation und den Therapiegrundsatzen von malignen Wunden verweisen wir
auf das Kapitel 15 der

(AWMF Reg.-Nr: 128/0010L) sowiedieS3-Lei t | ini
kaltherapie chronischer Wunden bei Patienten mit den Risiken periphere arterielle
Verschlusskrankheit, Diabetes mellitus, chronisch vendse Insuffizienz" (AWMF Reg. -
Nr. 091/001) und die S1 -Leitlinie "Querschnittsspezifische Dekubitusbehand-
lung und odPravention" (AWMF Reg. -Nr. 179/008)

Tumor -induzierte Kloakenbildung

In der fortgeschrittenen lokalen oder metastasierten Situation kann es durch tumor-
bedingte Infiltration der Blase oder des Rektums zu Fistelbildung und konsekutiver
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13.4.2

13.20

EK

Kloakenbildung kommen. In Abh&ngigkeit von der Gesamtsituation kann in solchen
Situationen eine Exenteration in palliativer Intention zur Symptomkontrolle sinnvoll
sein. Die Sinnhaftigkeit und Machbarkeit einer solchen Maf3hahme sollte gerade in der
palliat iven Situation im Konsens mit der Patientin sorgfaltig besprochen und abgewo-
gen werden. Weitere Details sind der

(AWMF Reg.-Nr. 032/0330L) zu entnehmen.

Depression

Bei Menschen mit Krebsleiden werden Depressionen oftmals nicht erkannt und behan-
delt. Aus diesem Grund sollten depressive Symptome aktiv abgefragt und ggf. nach-
stehende Vertrauenspersonen oder Familienmitglieder mit einbezogen werden. Es
existieren eine Re ihe von validierten Fragebdgen zur Evaluation von Depressionen.
Fir weiterfuhrende Informationen zur Definition, Erfassung, Evaluation und den The-
rapiegrundsétzen der Depression verweisen wir auf das Kapitel 17 der erweiterten

(AWMF Reg.-Nr: 128/0010L)
Fatigue

Fatigue beschreibt das subjektive Gefiihl von Midigkeit, Schwache und Energieman-
gel (siehe hierzu auch  Kapitel ). Fatigue ist bei Krebspatienten eines der hau-
figsten Symptome und zudem eine haufige unerwiinschte Arzneimittelwirkung einer
Tumortherapie. Sie kann als priméare (z.B. als inflammatorisches Tumorsyndrom) oder
sekundare Form (z.B. durch tumor - oder therapie bedingte Symptome oder Komorbidi-
taten) auftreten. Fur weitere Informationen zur Definition, Erfassung, Evaluation und
den Therapiegrundsatzen der Fatigue verweisen wir auf das Kapitel 10 der erweiter-
ten

(AWMF Reg.-Nr: 128/0010L) , die S3 -Leitlinie "Mudigkeit" (AWMF Reg. -Nr.
053/002) sowie die

(AWMF Reg.-Nr. 032/0510L)

Supportive Medizin

Zur supportiven Therapie von onkologischen Patienten gibt es eine S3 -Leitlinie des
Leitlinienprogramms Onkologie, die auch fiir Patientinnen mit Vulvakarzinom giltig

ist: (AWMF Reg -

Nr. 032/0540L) . Die supportive Medizin ist ein integraler Bestandteil jedes Be-
handlungskonzepts beim Vulvakarzinom. Nebenwirkungen kénnen dabei wéhrend

bzw. direkt im Anschluss an die Therapie (akute bzw. subakute Nebenwirkung) oder

als Spatfolge (chronische Nebenwirkun  g) auftreten.

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die Supportivtherapie zur Prophylaxe und Minimierung therapie - und tumorbe-
dingter Symptome soll leitliniengerecht erfolgen.

Starker Konsens

Die Querschnittsleitlinie
, behandelt ausfihrlich folgende Bereiche:
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13.4.2.1

13.4.2.2

13.4.2.3

13.4.2.4

13.4.25

13.4.2.6

13.4.2.7

13.4.2.8

13.4.2.9

13.4.2.10

13.4.2.11

Tumortherapie induzierte Anamie
Verweis auf Kapitel 3 inder  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bei onkologischen Pati-
entlnneno

Prophylaxe der Tumortherapie induzierten Neutropenie mit granulopeti-
schen Wachstumsfaktoren

Verweis auf Kapitel 4 inder  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bei onkologischen Pati-
entl nneno

Tumortherapie induzierte Nausea und Emesis
Verweis auf Kapitel 5inder  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bel onkologischen Pati-
entl nneno

Tumortherapie induzierte Diarrhoe
Verweis auf Kapitel 6.6 in der  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bel onkologischen Pa-
tientlnneno

Orale Mukositis durch systemische Tumortherapie
Verweis auf Kapitel 6.6 in der  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bei onkologischen Pa-
tientlnneno

Tumortherapie induzierte Hauttoxizitat
Verweis auf Kapitel 8 inder  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bel onkologischen Pati-
entlnneno

Neurotoxizitait 0 Chemotherapie induzierte periphere Neuropathie (CIPN)
Verweis auf Kapitel 9 inder ~ S3-Leitlinie "Supportive Therapie bel onkologischen Pati-
entlnnenod

Osséare Komplikationen
Verweis auf Kapitel 10 inder  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bel onkologischen Pati-
eint L.n.nNeno

Supportive MalRnahmen in der Radioonkologie
Verweis auf Kapitel 12 inder  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bel onkologischen Pati-
entlnneno

Paravasate
Verweis auf Kapitel 11 inder  S3-Leitlinie "Supportive Therapie bel onkologischen Pati-
entlnneno

Lokoregionare Nebenwirkungen
Im Rahmen der onkologischen Behandlungskonzepte beim Vulvakarzinom kann es zu
verschiedenen lokoregionaren Nebenwirkungen bzw. Komplikationen kommen.

Wir verweisen an dieser Stelle auf die  S3-Leitlinie "Diagnostik, Therapie und Nach-
sorge der Patientin mit Zervixkarzinom" (AWMF Reg.-Nr. 032/0330L) [540] .
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13.4.2.11.1 Radiogene Zystitis

Die akute radiogene Zystitis fuhrt zu Symptomen wie Dysurie, steigender Miktionsfre-
quenz und Nykturie. Im Vordergrund steht die symptomatische Behandlung der Be-
schwerden mittels Analgesie und Spasmolyse (Metamizol, zentral wirksame Analge-
tika, Butylscopola min, Oxybutynin). Eine Alkalisierung des Harns sowie die Eisensub-
stitution bis hin zur Transfusion von Erythrozytenkonzentraten bei rezidivierenden
Mikro - und Makrohdmaturien ergdnzen die Therapie. Bakterielle Superinfektionen er-
fordern eine entsprechende  antibiotische Therapie. Der préventive Einsatz von Ami-
fostin (= Aminothiol) zur Reduktion strahlentherapiebedingter Toxizitét wurde in ei-

ner Meta -Analyse aus 2006 basierend auf 4 Studien untersucht , ,
, . Es zeigte sich eine signifikante Reduktion der radiogenen Zystitis um 83
% . Aufgrund der Heterogenitat der Tumorentitdten, simultaner Chemotherapie

und der Bestrahlungskonzepte ist die Aussagekraft stark begrenzt. Ethyol® (Amifos-
tin) ist in Deutschland in dieser Indikation nicht zugelassen. Amifostin kann uner-
winschte Wirkungen wie Nausea und Hypotension bis hin zu Myokardinfarkt haben.
Ein tumorprotektiver Effekt wurde diskutiert, konnte aber weitgehend ausgeschlossen
werden ,

13.4.2.11.2 Radiogene Vulvovaginitis

Die akute radiogene Vulvovaginitis tritt bis zu 90 Tage nach Beginn der Strahlenthera-

pie auf und ist haufig reversibel. Zur Therapie der Vulvovaginitis stehen Dexpan-

thenol, Kamillesitzbéader und Sitzbader mit synthetischen Gerbstoffen wie Phenol -Me-
thanal -Harnstoff -Polykondensat zur Verfligung. Zur Wiederherstellung des physiologi-
schen pH -Wertes der Vagina als Voraussetzung fir die Wiederherstellung der physio-
logischen Vaginalflora werden Suppositorien mit gefriergetrockneten Kulturen des L.
acidophilus und va ginal topische Ostrogene bei fehlenden absoluten Kontraindikatio-

nen (Ostrogenhaltige Cremes oder Gele, Ovula, Inserts oder Vaginaltabletten) oder
benzydaminhaltige Cremes eingesetzt.

13.4.2.11.3 Lymphddem

Die Standardtherapie der Lymphddeme ist die Komplexe Physikalische Entstauungs-
therapie (KPE). Diese besteht aus einer Il -Phasen-Therapie: Phase | bezweckt die Mobi-
lisierung der vermehrten interstitiellen Flissigkeit mit dem Ziel der Normalisierung

der Gewe bshomdgostase. In Phase Il wird der Therapieerfolg konserviert und opti-

miert. Das KPE besteht aus folgenden aufeinander abgestimmten Komponenten:

1 Hautpflege und falls erforderlich Hautsanierung

1 Manuelle Lymphdrainage, bei Bedarf erganzt mit additiven manuellen Techni-
ken

1 Kompressionstherapie mit speziellen mehrlagigen, komprimierenden Wech-
selverbanden und/oder lymphologischer Kompressionsstrumpfversorgung

1 Entstauungsférdernde Sport  -/Bewegungstherapie

1 Aufklarung und Schulung zur individuellen Selbsttherapie

Die Therapieziele bestehen darin, die Erkrankung in einen édemfreien Zustand oder

in ein niedrigeres Lymphédemstadium zuriickzufiihren und dadurch eine nachhaltige
Befundstabilitat, Verbesserung der Lebensqualitét, Teilhabe an gesellschaftlichen und

beruflic hen Lebensbereichen zu ermdglichen und Komplikationen vorzubeugen. Die
Kombination der KPE mit Selbstmanagement und Aufklarung sichert die Langzeit -The-
rapieerfolge.
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Wir verweisen an dieser Stelle auf die S2k  -Leitlinie "Diagnostik und Therapie der
Lymphddeme" (AWMF Reg.-Nr. 058/001) [Arbeitsgemeinschaft der, Wissenschaftli-
chen Medizinischen Fachgesellschaften e.V. (AWMF) et al. 2017], die aktuell Giberar-

beitet wird.
13.21 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Bei manifestem Lymphddem sollte den Patientinnen nach Vulvakarzinom eine

Therapie gemal der S2k -Leitlinie "Diagnostik und Therapie der Lymphédeme"
(AWMF Reg.-Nr. 058 -001) angeboten werden.

Starker Konsens

13.4.2.11.4 Vaginaltrockenheit, Vaginalstenose und Vaginalfibrose

Die radiogen - und/oder chemotherapie -induzierte Trockenheit der Vagina kann beim
Vulvakarzinom durch die Applikation von inerten Gleitgelen vermindert werden. Im
Einzelfall kann bei hohem Leidensdruck unter sorgfaltiger Risikoabwagung und ent-
sprechender Au fklarung der Patientin eine lokale Ostrogenbehandlung durchgefiihrt
werden. Die Stenosierung der Vagina wird durch regelmaRige Dilatation reduziert. Sie
soll frihzeitig (ca. 4 -6 Wochen), aber nach Abklingen der Akutreaktion eingesetzt
werden. Die mechanisch e Dilatation (Vaginaldilatatoren, Bepanthentampons) sollte
mindestens 2 -3x/Woche erfolgen.

Wir verweisen an dieser Stelle auf das Kapitel 12.2.4 in der
(AWMFRegi-Nr.
032/0330L)

13.4.2.11.5 Sexuelle Funktionsstérungen
Maligne Tumoren des Genitaltraktes und insbesondere das Vulvakarzinom sowie des-
sen Behandlung haben enorme Auswirkungen auf die Sexualitat der Patientinnen

. Als subjektiv besonders belastend berichten die Patientinnen haufig die Veran-
derung der sexuellen Anatomie, einer verringerten Libido sowie Therapie -assozierte
Nebenwirkungen wie Inkontinenz, vaginale Trockenheit und Dyspareunie ,

. Identitatskrisen sind nicht selten

Aufgrund der Ganzheitlichkeit des Symptomkomplexes empfiehlt sich die frihe multi-
professionelle und interdisziplindre Betreuung dieser Patientinnen unter Einbeziehung
psycho(onko)logischer Expertise.

Wir verweisen an dieser Stelle auf das Kapitel 12.2.5 in der
(AWMFReg.-Nrr.:
032/0330L)

13.4.3 Psychoonkologie und Lebensqualitat
A. Taubert
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13.4.3.1

13.22

EK

13.23

EK

Psychoonkologische Versorgung

193

Zur psychoonkologischen Beratung und Begleitung gibt es eine S3 -Leitlinie des Leitli-

nienprogramms Onkologie, die auch fur Patientinnen mit Vulvakarzinom gliltig
ist:
(AWMF Reg.-Nr. 032 -0510L)

Patientinnen mit einem Vulvakarzinom weisen eine Reihe von psychosozialen Belas-
tungen auf , , , , . Neben Beeintréchtigungen der psychi-
schen Befindlichkeit stehen Stérungen der Sexualfunktion im Vordergrund, die Aus-
wirkungen auf das Selbstwertgefiihl, das Korperbild und die wahrgenommene sexu-
elle Attraktivitat und damit auch auf die Lebensqualitat der P atientinnen haben.

Patientinnen sind besonders beeintrachtigt, wenn eine umfassende Operation oder
Radio(chemo)therapie durchgefuhrt werden musste und es zu Narben oder Kontraktu-
ren im Behandlungsbereich oder zu einer Verkiirzung der Scheide gekommen ist. Zu-
dem kdnnen therapi ebedingte Nervenverletzungen die Lubrikation storen. Eine Ra-
dio(chemo)therapie kann zu Strahlenfibrosen oder Fistelbildung filhren und das Schei-
dengewebe anfélliger fur Infektionen machen. Alle diese Behandlungen kénnen die
Sexualitéat der Patientinnen beein  trachtigen sowie den Geschlechtsverkehr, unter an-
derem durch Schmerzen, sehr erschweren, wenn nicht unméglich machen

Konsensbasiertes Statement 2026

Die psychoonkologische Versorgung von Patientinnen mit Vulvakarzinom ist ein
integraler Bestandteil der onkologischen Diagnostik, Therapie und Nachsorge und
stellt eine interdisziplinare Aufgabe dar.

Starker Konsens

Die psychoonkologische Versorgung von Patientinnen mit Vulvakarzinom ist ein in-
tegraler Bestandteil der onkologischen Diagnostik, Therapie und Nachsorge und stellt

eine interdisziplindre Aufgabe dar , , , . Eine psychoonkologische

Fachkraft sollte in das Behandlungsteam integriert sein, die psychoonkologische Bera-
tung und Behandlung durchfiihren kann. Psychoonkologische Versorgung der Patien-

tinnen wird auf der Basis eines interdisziplinédren Ansatzes zwischen allen an der Be-

handlung beteiligten Berufsgruppen realisiert und soll in das Gesamtkonzept der on-
kologischen Behandlung integriert werden. Die beteiligten Berufsgruppen (Arzte,

(Fach-)Pflegekrafte, Sozialarbeiter usw.) sollten tiber psychoonkologische Basi skompe-

tenzen verfligen (
(AWMF Reg.-Nr. 032/0510L) ).

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Psychosoziale Beratung und Unterstiitzung soll allen Patientinnen und deren An-
gehdrigen in allen Phasen der Erkrankung niederschwellig und bedarfsgerecht an-
geboten werden.

Starker Konsens
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13.24

EK

13.25

EK

Psychosoziale Hilfen (Beratung und psychoonkologische Behandlung) umfassen eine
qualifizierte psychosoziale Diagnostik, eine patientengerechte Information und Bera-
tung, sowie eine gezielte psychosoziale Unterstitzung. Diese schlief3t die Verarbei-

tung der Er krankung, der Behandlung und der auftretenden Nebenwirkungen und Fol-
geprobleme sowie den Umgang mit fortbestehenden Funktionsstérungen und weite-

ren krankheits - oder behandlungsassoziierten Einschrénkungen wie wirtschatftlichen
Schwierigkeiten und Fragen zur ~ Ruckkehr ins Erwerbsleben ein. Konkret kdnnen diese
MaRnahmen also im Sinne von psychologischen/psychoonkologischen Interventionen,
Beratung durch Sozialarbeiter, onkologische Rehabilitationen oder weitere professio-
nelle Einrichtungen erbracht werden.

Psychosoziale Interventionen richten sich an Patientinnen und deren Angehdrige in
allen Krankheitsphasen von Diagnose, Aufklarung, Therapie, supportiver Behandlung,
Rehabilitation, Nachsorge und ggf. palliativmedizinischer Versorgung. Diese sollen
Patienti nnen niederschwellig und bedarfsgerecht angeboten werden. Ebenso soll der
Wunsch der Patientin beriicksichtigt sowie der Partner/die Partnerin und Angehdérige
eingebunden werden. Inhalt und Ausgestaltung psychoonkologischer Interventionen
sind entsprechend d er

(AWMF RegeNn. 032/0510L) definiert.

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Die Feststellung des individuellen Bedarfs sowie die daraus abgeleitete Beratung
und Behandlung soll entsprechend der

(AWMF Reg.-Nr< 032/05%
OL) Uber ein standardisiertes Screeningverfahren erfolgen.

Starker Konsens

Die Feststellung des individuellen Bedarfs sowie die daraus abgeleitete Beratung und
Behandlung soll entsprechend der

(AWMF Reg.sNn 032/0510OL) éber
ein standardisiertes Screeningverfahren erfolgen. Dies beinhaltet, dass Patientinnen
friihzeitig nach Diagnosestellung und im Behandlungsverlauf, wenn klinisch indiziert,
Informationen tber psychoonkologische Unterstiitzungsmdglichkeiten erhalten. Im
Falle eines positiven Ergebnisses im Rahmen des Screenings soll ein diagnostisches
Gesprach zur weiteren Abklarung erfolgen.

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Das Thema Sexualitat sollte aktiv exploriert werden, um weiteren Unterstiitzungs-
bedarf und entsprechende Hilfestellungen einleiten zu kénnen.

Starker Konsens

Probleme der Sexualitét sollten von den Behandlern immer aktiv angesprochen wer-
den, da aufgrund der Schambesetztheit sowie Tabuisierung des Themas Patientinnen
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13.4.3.2

von sich aus dies selten ansprechen. Patientinnen mit Sexualstérungen sollte das An-
gebot einer Sexualberatung vermittelt werden.

Wir verweisen an dieser Stelle auf das Kapitel 10.1 der
(AWMF RegxNr.
032/0510L) , das dieses Thema ausfiihrlich behandelt.

Lebensqualitat

Psychosoziale Belastungen, Symptome und Funktionseinschrankungen werden unter
dem Konzept der Lebensqualitdt zusammengefasst , . Die Einbeziehung
von Lebensqualitét als patientenrelevanter Ergebnisparameter gewinnt in der medizi-
nischen und gesundheitswissenschaftlichen Forschung zunehmend an Rele-

vanz . Lebensqualitat stellt mittlerweile ein gut etabliertes Kriterium zur Bewer-

tung des Therapieerfolges dar, bei dem die Patientenperspektive im Mittelpunkt

steht.

Gesundheitshezogene Lebensqualitdt ist als ein multidimensionales Konstrukt zu ver-

stehen, das physische, psychische und soziale Aspekte der Gesundheit zusammen-

fasst und dabei das subjektive Empfinden in den Vordergrund stellt . Neben dem
korperlichen Status liegt der Fokus der Lebensqualitétsforschung also u.a. auch auf

dem psychischen Zustand und den sozialen Beziehungen.

Mittlerweile existieren eine Vielzahl von standardisierten und validierten Instrumen-

ten, mit denen das komplexe Konstrukt Lebensqualitéat gemessen werden kann. Zur
Erfassung der Lebensqualitat empfiehlt die European Organisation for Research and
Treatment o f Cancer (EORTC) eine komplementéare Erhebung der Lebensquali-

tat : generische (EORTC QLQ -C30; FACT -G), entitatsspezifische (EORTCQLQ -
CX24; FACT-Cx) sowie ggf. ergédnzende Einzelitems (z.B. aus der EORTC Item -Library)
fur bisher nicht abgebildete Symptombereiche.

Wir verweisen an dieser Stelle zudem auf das Kapitel 5.1 der
(AWMF Reg -
Nr. 032 -0510L) , das dieses Thema ausfihrlich behandelt.
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14

14.1

Nachsorge

R. Bauer, J. Barinoff, C. Boing, C. Bérner, T. Fehm, P. GaR, V. Hagen, M. C. Koch, T.
Kréncke, C. Lapa, A. Letsch, S. Mahner, F. Thangarajah, C. WohIimuth

Ziele der Nachsorge

Die Nachsorge fir Vulvakarzinompatientinnen beginnt nach Abschluss der Priméarbe-
handlung und umfasst Anamnese, kdrperliche Untersuchung sowie arztliche Beratung

und Begleitung. Sollte es wahrend der Nachsorge zu auffalligen Befunden kommen

oder der klinisch e Verdacht auf ein Lokalrezidiv bestehen, ist die Sicherung durch

eine Punch -Biopsie an der Vulva erforderlich. Bei verdachtigen Befunden in der Leiste
oder dem Verdacht auf eine Fernmetastasierung ist eine weitergehende bildgebende
Diagnostik und ggf. his  tologische Sicherung notwendig (siehe Kapitel 7). Die frihzei-
tige Erkennung eines Rezidivs in einem noch resektablen Stadium kann sich positiv

auf die Lebensqualitat der Betroffenen auswirken. Bisher konnte jedoch kein messba-

rer Effekt auf die Mortalitat und Morbiditat nachgewiesen werden, ist aber anz uneh-
men

Etwa zwei Drittel aller Patientinnen mit einem Rezidiv geben Beschwerden an,

wodurch das Wiederauftreten der Erkrankung sowohl durch die Patientin als auch

wahrend der arztlichen Tumornachsorge erkannt werden kann. Die vorliegende mo-
nozentrischen Nachsorge studie mit einem 58 -monatigen medianen Follow -Up zeigte,
dass Rezidive, die wahrend der gynakologischen Nachsorge festgestellt wurden, im
Durchschnitt signifikant kleiner waren als diejenigen, die im Intervall entdeckt wurden
(durchschnittlich 2,1 cmversu s 3,1 cm, p = 0,04)

Um die Lebensqualitét zu erhalten oder zu verbessern, ist die Nachsorge mit einer
psychosozialen und psychoonkologischen Begleitung und Betreuung ein unverzicht-
barer Bestandteil einer angemessenen Patientinnenversorgung. Wahrend der Tumor-
nachsorge sollten nicht nur die durch die Therapie bedingten Nebenwirkungen wie
Narbensymptomatik, Vaginal - und Urethralstenosen, Harnstrahlabweichungen, Dys-
pareunie und Lymphodeme angesprochen werden, sondern auch die psychosozialen
Auswirkungen der Erkrankung. Hierzu geh6 ren Probleme im Alltag  wie Schwierigkei-
ten beim Sitzen, Tragen bestimmter Kleidung oder Austiben normaler Aktivitaten so-

wie Geflihle von Mudigkeit und Unsicherheit. Auch Beeintrachtigungen der sexuellen
Gesundheit kdnnen auftreten und sollten erkannt werden. Es ist wichtig, diese psy-
chosozialen Aspekte zu erkennen und entsprechende Unterstiitzung anzubieten, um
eine umfassende Betreuung der Patientinnen sicherzustellen ,
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14.2 Nachsorge nach einem Karzinom
14.1 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Im &rztlichen Nachsorgegespréch sollen nachfolgende Punkte angesprochen wer-
den:

1 voruibergehende und langfristige Auswirkungen von Erkrankung und durchge-
fuhrter Therapie

1 Miktion (Inkontinenz, Harnverhalt) und Stuhlgang (Inkontinenz, Obstipation)

9 Sexualitét und Partnerschaft

9 Lebensqualitat

I Hilfsangebote (Selbsthilfegruppen, psychosoziale Krebsberatungsstellen)

9 Psychoonkologische/psychotherapeutische Behandlungsméglichkeiten

1 Prifung der Behandlungsindikation bei vorhandenen vulvéarer Grunderkrankung
(z.B. Lichen sclerosus)

Starker Konsens

14.2 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Die Nachsorge besteht aus obligaten und fakultativen Untersuchungen, welche in
einem definierten Nachsorgeintervall durchgefiihrt werden sollen.

Die Nachsorgeintervalle nach Vulvakarzinom sind folgendermafen definiert:

Intervall Frequenz

1.-3. Jahr 3-monatlich

4.-5. Jahr 6-monatlich

ab dem 6. Jahr min. 12 -monatlich

Bestandteile der gynékologischen Nachsorgeuntersuchung sollen sein:

1 Symptombezogene Anamnese: z.B. palpierter Tumor, Schmerzen, Pruritus,
Fluor, Blutung, ein - oder beidseitige Beinédeme, Schwellneigung

1 Klinische gynékologische Untersuchung: Inspektion und Palpation des &uf3eren
und inneren Genitales (inkl. Perineum und Mons pubis) und der inguinalen
Lymphabflussgebiete beidseits, sowie des Rektums und vaginale Spekulumun-
tersuchung

1 Histologische Sicherung bei suspekten Befunden per Punch -Biopsie

Fakultative Bestandteile der gynakologischen Nachsorgeuntersuchung nach
Vulvakarzinom kénnen sein:

1 Indikationsbezogene Schnittbildverfahren
1 Risikoadaptierte sonografische Untersuchung der inguino -femoralen Region
beidseits

1 Vulvoskopische Untersuchung

Starker Konsens
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143 Evidenzbasiertes Statement 2026

S-I— Ultraschalluntersuchungen der Leisten in der friihen Nachsorge (2 Jahre) nach
Sentinel -Lymphonodektomie kénnen klinisch asymptomatische Rezidive friihzeitig
detektieren.

Evidenzlevel 4: Pouwer et al. 2018: Prospektive Beobachtungsstudie, keine Daten bzgl. Uberleben

4

Starker Konsens

Zur Etablierung einer Tumorstadien - bzw. risikoadaptierten Nachsorge fehlen weiter-

hin ausreichende Daten, die eine individuelle Anpassung fir die einzelne Patientin
ermdglichen. Es gibt zwar Empfehlungen der Society of Gynecologic Oncologists

(SGO) fir ein e risikoadaptierte Nachsorge bei Vulvakarzinomen (low -risk versus high -
risk, abhéngig vom Tumorstadium und der durchgefihrten Therapie), jedoch wurden

bei den Empfehlungen z.B. das Alter der Patientin zum Zeitpunkt der Erkrankung oder

das Vorhandensein von Vulvadermatosen nicht berticksichtigt . Es konnte ge-
zeigt werden, dass ein hoheres Lebensalter (> 50 Jahre) bei der Ersterkrankung in je-

dem Tumorstadium einen entscheidenden Einfluss auf das krankheitsspezifische

Uberleben (disease -specific survival, DSS) hat. Hier zeigte  sich, dass bei der ad justier-
ten Cox -Regression die Hazard Ratios (HR) zur Referenzgruppe (< 50 Jahre) in der

Gruppe mit Lebensalter 50 - 64 Jahren bei 1,76 - 2,14, in der Gruppe mit Lebensalter

65 - 79Jahrenbei401 -4, 16 und in der Gruppe mit L6&bensalt
- 7,34 liegen. Die Autoren dieser retrospektiven Auswertung der SEER -Datenbank in-
terpretieren die Ergebnisse aus einer logistischen Regressionsanalyse dahin gehend,

dass die therapeutischen Behandlungsmethoden von Frauen tber 50 Jahren in der je-
weiligen Alterssubgruppe weniger oft in Anspruch genommen wurden, umso &lter die
Patientin zur Erstdiagnose ist. Das fuihrt zu einem niedrigen DSS. Ein altersadaptiertes
Nachsorgeintervall Iasst sich daraus nicht ableiten

Bei Patientinnen mit VVulvakarzinom und Lichen sclerosusder Vulva liegt die lokale Re-
zidivwahrscheinlichkeit bei 47 % nach medianem Follow -Up von 42 Monaten (3 - 156
Monate) . Eine prospektive Kohortenstudie von Patientinnen mit Lichen sclerosus
zeigte Uber einen Beobachtungszeit von 2 Jahren bei teilweiser Compliance fir eine
topische Kortisontherapie das Auftreten von 7 Vulvakarzinomen gegeniiber keinen
Karzinomféllen in der  Gruppe mit vollstandiger Compliance fiir eine topische Korti-
sontherapie (p < 0.001) . Diese Ergebnisse wurden auch in kleineren weiteren Ko-
hortenstudien bestatigt . Es konnte bisher nicht durch eine kontrolliert -randomi-
sierte Studie nachgewiesen werden, dass eine konsequente lokale Therapie des Li-

chen sclerosus die Wahrscheinlichkeit fur Zweitkarzinome oder Lokalrezidive verrin-

gern kann. Es ist jedoch anzunehmen, da  ss dies der Fall ist.

Es gibt keine Evidenz dafiir, dass eine routinemaRige bildgebende Nachsorge (Ultra-
schall, CT, MRT, FDG -PET/CT) das rezidivireie Uberleben (recurrence  -free survival,
RFS) oder das Gesamtiiberleben (overall survival, OS) verbessert. Bei begriindetem
Verdacht au f eine Rezidiverkrankung oder Metastasierung ist weitere bildgebende Di-
agnostik zur Einschatzung der Tumorausdehnung indiziert
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In den NCCN -Leitlinien (2025) wird in der Nachsorge fur die FIGO Stadien O
Leistensonographie alle 3 -6 Monate in den ersten 2 Jahren und anschlieBend in den
Jahren 3-5 alle 6 bis 12 Monate empfohlen; dabei wird auf die Anforderung spezifi-

scher radi ologischer Fachkenntnisse flr die sonographische Beurteilung der Lymph-
knoten bei Vulva -Melanompatientinnen und auf verdéchtige Kriterien fir eine friihe

nodale Beteiligung bei Melanom hingewiesen: hypoechogene Inseln im Kortex, asym-
metrische fokale kortikal e Verdickungen sowie eine periphere Vaskularisation, insbe-
sondere bei nachweisbarer Perfusion in den Bereich der kortikalen Verdickung; eine
Stanzbiopsie oder Feinnadelaspiration (FNA) suspekter Lymphknoten sollte gezielt auf

die im Ultraschall identifizie  rten atypischen Areale innerhalb des Kortex erfolgen. In
einer Studie an Patientinnen mit Vulvakarzinom und pathologisch negativem Lymph-
knoten -Status nach Sentinel -Lymphonodektomie bei Erstdiagnose zeigte eine zusatzli-
che Ultraschalldiagnostik in der friilhe n Nachsorge (2 Jahre) bei asymptomatischen Pa-
tientinnen ohne palpatorischen Verdacht auf Metastasen eine hohe Sensitivitat und
Spezifitit ohne Daten fiir das Uberleben zu liefern . Insgesamt ist die Ultraschall-
diagnostik eine geeignete, weit verbreitete und einfach durchzufiihrende Methode,

um Lymphknotenmetastasen zu erkennen , , (siehe hierzu auch Kapi-
tel ). Daher kann zusétzlich zur Palpation der Leisten empfohlen werden, eine
erganzende Leistensonographie im Rahmen der Nachsorge durchzufiihren. Die Inter-

valle sind im Einzelfall risikoadaptiert zu wahlen (z.B. bei Z.n. Lymphknotenmetasta-

sen nach Lymphonodek tomie oder reiner Sentinel -Lymphonodektomie mit verbleiben-
den Lymphknoten).

Die Bestimmung des Tumormarkers SCC (Squamous Cell Carcinoma Antigen) wird in
der Nachsorge in der Routine nicht empfohlen , , ,

In einer Studie mit Patientinnen nach Diagnose eines Vulvakarzinoms wurde nachge-
wiesen, dass etwa bei 10 % der Patientinnen tiber das mediane Follow -Up von 6 Jahren
(56 - 237 Monate) genitale Dysplasien oder Karzinome der Zervix (CIN 2/ CIN 3) oder

der Vag ina (VaIN 2 / ValN 3) auftreten kdnnen. In der multivariaten Untersuchung

stieg das Risiko fur das Auftreten einer Dysplasie mit einem vergangenen auffalligen
zytologischen Abstrich oder einer Immunsuppression. Kein erhéhtes Risiko fiir das

Auftreten einer Dysplasie gab es fiir Nikotinabusus oder Z.n. Hysterektomie. Ahnliche
Ergebnisse zeigte eine weitere Studie mit 11 % Risiko fiir das Auftreten einer ValN 2

oder hoher und 8 % einer CIN 2 oder hoher. In beiden Studien gab es keine Angabe

zum HPV -Test ,

Die empfohlenen Untersuchungsintervalle sind alle 3 Monate in den ersten 3 Jahren

und alle 6 Monate in den folgenden 2 Jahren. Da ein klinisch relevanter Anteil der Lo-
kalrezidive erst nach 5 Jahren auftreten kdnnen , , wird die erweiterte Nach-
sorge Uber die 5 -Jahres-Intervalle hinaus empfohlen . Wegen der schwierigen Da-
tenlage kann fiir Patientinnen nach einer Vulvakarzinomerkrankung an dieser Stelle

nur eine Expertenempfehlung niedergelegt werden.
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14.3 Nachsorge nach hochgradigen Dysplasien der Vulva
14.4 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK Bei Patientinnen mit therapierten hochgradigen Dysplasien (HSIL oder dVIN) sollte

eine Nachsorge durchgefuhrt werden. Die Dauer, die Intervalle und die Frequen-
zen der Nachsorge sind risikoadaptiert zu wéhlen.

Starker Konsens

Fir die vulvéaren hochgradigen Dysplasien (HSIL und HPV  -unabhéngige VIN) sind Nach-
kontrollen erforderlich, um nicht -invasive Rezidive und Karzinome friihzeitig zu er-
kennen und therapeutische MaRnahmen einzuleiten. Intervalle und Dauer der Nachbe-
treuung sind risikoadaptiert zu wéhlen (z.B. HPV  -assoziierte oder Lichen -assoziierte
prainvasive Lasionen, exzidierte oder destruierende Verfahren, préinvasive Lasionen
nach Vulvakarzinom, Immunsuppression usw.). Beispielsweise kann ein 3 - bis 6 -mo-
natiges Intervall in  den ersten 3 Jahren und ein halbjéhrliches bis jahrliches Intervall
ab dem 3. Jahr angestrebt werden.  Nach wiederholten Rezidiven  préinvasiver L&sio-
nen der Vulva ist eine lebenslange Nachbetreuung sinnvoll. Fir die Nachkontrolle der
prainvasiven Lasionen k ann die Durchfiihrung einer Vulvoskopie hilfreich sein ,
. Die Datenlage zum Nutzen der Vulvoskopie oder auch der Kolposkopie bei er-
héhtem Risiko fir HPV -assoziierte Lasionen anderer Lokalisationen (zervikal, anal) zur
Detektion von prainvasiven Lasionen im Rahmen der Nachbetreuung ist unklar. Die
LupenvergrofRer ung erscheint aber aus klinischen Gesichtspunkten als eine hilfreiche
Untersuchungsmethode.
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15 Rezidivsituation

C. Bding, T. Fehm, P. Ga3, S. Mahner, H. G. Schniirch , F. Thangarajah, L. Woelber

15.1 Epidemiologie eines Rezidivs
15.1 Konsensbasiertes Statement 2026
EK Die Inzidenz und der Zeitpunkt eines Rezidivs sind abhéngig vom priméaren Tu-

morstadium und der Tumorbiologie in der Primérsituation.

Starker Konsens

Etwa 65 % der Vulvakarzinomrezidive werden im Rahmen einer klinischen Nachsorge
entdeckt . 28 040 % aller Patientinnen mit einer Vulvakarzinomerkrankung erlei-
den ein lokoregionares Rezidiv , . Am haufigsten treten Rezidive lokal im
Bereich der Vulva auf. Die Angaben zu den Inzidenzen in den verfugbaren retrospekti-
ven Studien variieren. Zuverlassige Nachuntersuchungsdaten nach Erstdiagnose eines
Vulvakarzinoms sind nicht verfiigbar.

In einer multizentrischen Fallserie von Maggino et al. aus dem Jahr 2000 wurden Re-
zidivraten und  -muster von 502 Patientinnen mit Plattenepithelkarzinom der Vulva
berichtet: 53,4 % der Rezidive waren vulvar, 18,7 % inguinal, 14,2 % multilokolar, 7,9
% distant und 5,7 % pelvin lokalisiert

Ein zentraler Risikofaktor fiir das Auftreten eines Rezidivs (auch lokal) sind primar
vorhandene inguinale Lymphknotenmetastasen , . Jede finfte Patientin
ohne und jede zweite bis dritte Patientin mit primaren Lymphknotenmetastasen erlei-

det so im Verlauf ein Rezidiv ihrer Erkrankung , , , . Studien mit
Vulvakarzinompatientinnen mit inguinofemoralen Lymphknotenmetastasen zeigen,
abhéangig vom Management der pelvinen Region, ein Rezidivrisiko von 35,0 % -62,9
% :

Die Langzeitauswertung der GROINSS -V | Studie, die die Sicherheit der Sentinel  -Lym-
phonodektomie in friihen Stadien (T1, < 4 cm) an 377 Patientinnen evaluiert hat, be-

schreibt eine lokale Rezidivrate von 27,2 % nach 5 Jahren und von 39,5 % nach 10 Jah-

ren bei negativem Sentinel -Lymphknoten. Bei positivem Sentinel betrug die Rezidiv-

rate 33,2 % bzw. 46,2 %. Der Lymphknoten  -Status war préadiktiv fir das Auftreten ei-

nes Rezidivs. Die Rezidivrate fur ein isoliertes Leistenrezidiv betrug nach 5 Jahren 2,5
% flr Sentin el-negative Patientinnen und 8,0 % fir Sentinel  -positive Patientinnen

Wahrend das Risiko fiir ein vulvares Lokalrezidiv konstant erhéht bleibt mit einer zu
erwartenden jahrlichen lokalen Rezidivrate von ca. 4 %, treten Lymphknotenrezidive

zumeist innerhalb der ersten 18 Monate nach Erstdiagnose auf , . Hierbei
gilt es zu beachten, dass es sich insbesondere bei spaten Lokalrezidiven auch poten-

tiell um einen zweiten Primartumor der Vulva handeln kann. Insbesondere bei einem
simultanen Lichen sclerosus oder einer hochgradigen intraepithelialen Neoplasie d er
Vulva ist an diese Zweittumorgenese zu denken
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HPV-assoziierte Tumoren und TP53 - Wildtyp -Tumoren haben generell eine bessere
Prognose als Tumoren mit TP53  -Mutationen . Das Rezidivrisiko korreliert daher
auch mit dem histologischen Subtyp des Plattenepithelkarzinoms.

15.2 Prognose eines Rezidivs
15.2 Konsensbasiertes Statement 2026
EK Die Prognose eines Rezidivs hangt von der Lokalisation und der Ausdehnung ab.

Starker Konsens

In einer 20 -jahrigen Nachbeobachtung der Mayo Clinic betrug das 5 -Jahres Gesamt-
Uberleben (overall survival, OS) nach Priméartherapie insgesamt 75 %. Bei Patientinnen

im Stadium | betrug das 5 -Jahres OS dabei 90 %; fur diejenigen mit den Stadien II, 111
und IV waren es 81 %, 68 % bzw. 20 %

In der AGO -CaRE1 Studie wurden die Patientinnen mit einem positiven Lymphknoten-
befall in der Primérsituation betrachtet. Diese hatten insgesamt eine Rezidivrate von
28,8 %. 53,6 % der Rezidive waren im Bereich der Vulva lokalisiert. Die 2 -Jahres-Morta-

lita t aller Rezidive unabhangig von der Lokalisation betrug 56,3 %. Das isolierte Vulva -
Rezidiv hatte ein 2 -Jahres OS von 82,2 % und ein 5 -Jahres OS von 66,9 %

Patientinnen mit einem Rezidiv der Leisten -Lymphknoten im Z.n. inguinofemoraler
Lymphonodektomie mit oder ohne adjuvante Radiotherapie in der Primarsituation ha-

ben in dieser Situation ein 5 -Jahres OSvon 5 827 % , , . Die Prognose
eines Leistenrezidivs nach einer negativen Sentinel -Lymphonodektomie ist Gegen-
stand aktueller Untersuchungen.

30,1 % aller Rezidivpatientinnen erleiden mindestens ein weiteres Rezidiv

15.3 Diagnostik in der Rezidivsituation
15.3 Konsensbasierte Empfehlung 2026
E K Bei Verdacht auf ein lokoregionares Rezidiv soll eine histologische Sicherung und

ein umfassendes Staging durchgefiihrt werden.

Starker Konsens

Klinische Untersuchung

Das Vorgehen in der Rezividsituation ist in Analogie zur Priméarsituation definiert. Die
GroRe jeder einzelnen vulvéren Lasion, der kirzeste Abstand zur Mittellinie, die Loka-
lisation und der Abstand zur Harnréhre, Vagina und zum Anus sowie die Tumorbe-
weglic hkeit sollten dokumentiert werden. Die Vulvoskopie ist unterstiitzend einzuset-
zen. Ein Foto oder eine klinische Zeichnung der Befunde wird empfohlen.
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Eine Palpation der inguinofemoralen Lymphknoten sollte durchgefuhrt werden. Die
Lage, GroRRe, Beweglichkeit, Konsistenz und Haut Giber den Lasionen sind zu beurtei-
len.

Zusatzlich zur Untersuchung der Vulva soll eine Beurteilung der Vagina und der Zer-

vix uteri erfolgen, einschlieRlich zytologischer Abstriche und einer HPV -Testung. Eine
Untersuchung unter Narkose, Zystoskopie oder Proktoskopie kdnnen in Abhangigkeit

von de r klinischen Ausdehnung des Befundes indiziert sein. Als Tumormarker kann

die Bestimmung von SCC erfolgen.

Histologische Sicherung eines Lokalrezidivs

Bei einem Lokalbefund der Vulva soll die histologische Sicherung wie in der Priméarsi-
tuation in Form einer Punch  -Biopsie des Befundes durchgefiihrt werden. Der Tumor
wird entsprechend der histologischen Kriterien der Primérsituation bearbeitet und be-
schriebe n.

In einer retrospektiven Studie, an der 292 Patientinnen mit einem makroinvasiven Lo-
kalrezidiv teilnahmen, war das Risiko fir Leistenmetastasen von der Invasionstiefe
und dem Tumordurchmesser des Rezidivtumors abhangig, analog zur Primérsituation

Im Hinblick auf eine mégliche Systemtherapie kann die Vorstellung in einem moleku-
laren Tumorboard erfolgen und die Bestimmung von potenziellen molekulargeneti-
schen Targets indiziert sein.

Sonografie der Leisten

Eine sonografische Untersuchung der Leisten  -Lymphknoten in der klinisch manifesten
Rezidivsituation sollte beidseits erfolgen.

Im Jahr 2021 verdffentlichte die Vulvar International Tumor Analysis (VITA) -Gruppe
einen internationalen Konsens zu standardisierten Begriffen, Definitionen und Metho-

den zur Bewertung inguinofemoraler Lymphknoten mittels Sonografie bei der Stadien-
bestimmun g von Vulvakarzinomen . In der Bewertung der Sonografiebefunde ist
zu beriicksichtigen, dass eine standardisierte Ultraschallnomenklatur zur Beschrei-

bung morphologischer Merkmale der Lymphknoten in der Rezidivsituation nicht vor-

liegt, so dass die Bewertung der Ultraschallbefunde in der symptomatischen Rezidivsi-
tuation in Analogie zur Primarsituation vorgenommen wird (siehe hierzu auch
Kapitel ).

15.4 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Eine FDG-PET/CT-Untersuchung sollte vor groRen (insbesondere exenterativen)

operativen Eingriffen in der Rezidivsituation erwogen werden.

Starker Konsens

Bildgebung mittels CT, MRT, PET/CT

In bis zu 25 % der Falle werden falsch  -negative Staging -Befunde bei dem Einsatz einer
CT und/oder MRT -Untersuchung erhoben und der Rezidiv  -Tumor einem inkorrekten
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Stadium zugeordnet . Fir die Auswahl der richtigen Therapieoption ist daher ein
korrektes und vollstandiges Staging in der Rezidivsituation entscheidend. Im Rahmen
eines Stagings kann eine Kontrastmittel ~ -CT (Thorax’/Abdomen/Becken), eine MRT
und/oder zusatzlich eine 18F  -FDG-PET-CT in Abhé&ngigkeit der Fragestellung indiziert
sein.

Andersen et al. untersuchten prospektiv 27 Patientinnen mit Vulvakarzinom (23 Pri-
marfalle und 4 Rezidive). Inguinofemorale Lymphknotenmetastasen wurden diagnos-
tiziert, wenn der Kurzachsendurchmesser > 10 mm betrug und/oder ein abnormales
Muster der Kontras tverstarkung beobachtet wurde. Die CT hatte eine Sensitivitéat von
60 %, eine Spezifitat von 90 %, einen PPV (positiver pradiktiver Wert) von 37,5 % und
einen NPV (neagtiver pradigtiver Wert) von 95,7 % fir den Nachweis von inguinofemo-
ralen Lymphknotenmetas tasen . Die CT des Thorax, des Abdomens und des Be-
ckens sollte im Rahmen des Stagings mit Kontrastmittel erfolgen, um die Aussage-

kraft im Vergleich zum nativ.  -CT zu verbessern

Die MRT kann einerseits die Aussage zur lokalen Ausdehnung des Lokalrezidivs ver-
bessern, inshesondere wenn eine Beteiligung von Harnréhre, Vagina und Anus vermu-
tet wird. Andererseits kann die MRT bei der Diagnose eines Lymphknontenrezidivs
eingesetzt werde n. Kataoka et al. untersuchten 49 Patientinnen mit Vulvakarzinom
(36 Primérfélle und 13 Rezidive), die eine SLNE oder eine inguinofemorale Lymphono-
dektomie erhalten hatten. Es wurde eine Sensitivitéat von 86,7 % bzw. 93,3 % und eine
Spezifitat von 81,3 % bz w. 75 % fur die Detektion von Lymphknotenmetastasen be-
schrieben

Eine 18FDG-PET/CT-Untersuchung sollte vor groRen operativen Eingriffen in der Re-
zidivsituation erwogen werden. In retrospektiven Serien &nderte sich das Behand-
lungskonzept durch den Einsatz der 18FDG -PET/CT-Untersuchung in 36 % der Falle

. Die Detektion von Lymphknotenmetastasen hat eine Sensitivitat von 56 %, eine
Spezifitat von 88 %, einen PPV von 38 % und einen NPV von 93 % . Burger et al.
berichteten Uber 33 Patientinnen mit rezidivierenden gynékologischen Malignomen
und stellten fest, dass der Einsatz einer 18FDG -PET/CT die Detektion einer Blasen -
oder Rektum -Beteiligung verbessert. Bei 31 dieser 33 Patientinnen wurde zusét zlich
zur 18FDG -PET/CT eine MRT durchgefiihrt. Im Vergleich zu MRT oder 18FDG -PET/CT
verbesserte die fusionierte 18FDG  -PET/MRT die diagnostische Sicherheit der bei der
Erkennung einer Blasen -, Rektal - oder Beckenseitenwandinvasion bei bis zu 52 % der
Patientinnen. Die kombinierte 18FDG  -PET/MRT hatte auch einen positiven Einfluss auf
die Inter -Reader-Variabilitét. Die Haupteinschrankung der beiden oben beschriebenen
Studien besteht darin, dass, obwohl alle Patientinnen rezidivierende gynéakologische
Krebserkran k ungen hatten, nur sehr wenige von ihnen (
ren , . Siehe hierzu auch Kapitel

Histologische Sicherung eines extravulvaren Tumorbefalls

Bei isolierten verdachtigen Befunden in der Leiste in der MRT, CT und 18F -FDG-
PET/CT wird eine anschlieRende Korrelation mit der Leistensonografie und eine Ultra-
schall -gesteuerte Biopsie empfohlen, da die Diagnose eines Lymphknotenbefalls die
Behandlung in der Rezidivsituation verandert.

Bei zweifelhafter Fernmetastasierung sollte nach Mdoglichkeit eine Biopsie der ver-

dachtigen Lasion durchgefiihrt werden, wobei einer Tru -Cut- oder Stanzbiopsie der
Vorzug gegeben werden sollte, um ausreichend Material furr die histologische Analyse
zu erhalte n.
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15.4

15.5

EK

Eine Feinnadelaspirationsbiopsie (FNA -B) kann bei kleinen verdachtigen metastati-
schen Lasionen (z. B. pelvinen, paraaortalen, mediastinalen Lymphknoten, Lungenme-
tastasen usw.) als eine Option zur histologischen Sicherung erwogen werden ,

Geriatrisches Assessment

Wie in der Primérsituation ist es wichtig, die Eignung der Patientinnen flr eine krebs-
spezifische Rezidivtherapie sorgfaltig zu prifen und dabei die allgemeine Lebenser-
wartung und die spezifischen Ziele in Bezug auf die Krebsdiagnose zu berticksichti-
gen. Eine Anamnese und allgemeine kdrperliche Untersuchung, ein Blutbild sowie die
Bestimmung der Leber - und Nierenwerte sollten bei allen Patientinnen durchgefihrt
werden. Bei der Betreuung alterer Krebspatientinnen wird die Zusammenarbeit zwi-
schen einem geriatr isch ausgebildeten Kliniker und einem Onkologen empfohlen.

Therapie eines isolierten Rezidivs der Vulva

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Grundprinzip der Therapie bei einem isolierten vulvéren Lokalrezidiv ohne voraus-
gegangene Strahlentherapie sollte in den Féllen, in denen eine komplette Resek-
tion des Tumors an der Vulva ohne mutilierende Folgen mdglich ist, die operative
Resektion im Gesu nden sein. Alternativ kann bei nicht vorbestrahlten Patientinnen
eine primare Radiochemotherapie erfolgen.

Starker Konsens

Die Rezidivrate eines Vulvakarzinoms ist, wie oben ausgefiihrt, mit 28 - 40 % hoch.
Dennoch gibt es bisher keine randomisierte kontrollierte Studie zur Situation des re-
zidivierten Vulvakarzinoms.

Studien in der Rezidivsituation durchzufiihren, um die am besten geeigneten Behand-
lungsmodalitéten zu identifizieren, ist aufgrund der niedrigen Gesamtinzidenz des
Vulvakarzinoms in der Bevolkerung schwierig. Die Aussagen zur Rezidivbehandlung
werden daher héufig in Analogie zu den Studiendaten der Primarbehandlung des Vul-
vakarzinoms vorgenommen (siehe ).

Tumorresektion

Ein lokales Rezidiv der Vulva wird in der Regel kurativ und, wenn mdglich, operativ
behandelt, wobei eine Entfernung des Tumors angestrebt wird. Ziel einer chirurgi-

schen lokalen Intervention soll ein karzinomfreier Resektionsrand (R0O) sein .Es
liegen keine Studiendaten zu der Grof3e eines sicheren Resektionsabstand in der Re-
zidivsituation vor. Der zu wéhlende sichere Resektionsabstand orientiert sich daher

an den Vorgaben der Tumorresektion in der Priméarsituation (siehe Kapitel ). Im Fall
einer R1 -Resektion sollte in Abh&angigkeit vom Lokalbefund eine Nachresektion erfol-
gen.
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Plastisch -rekonstruktive Operationsverfahren

15.6 Konsensbasiertes Statement 2026

E K Die Verfugbarkeit rekonstruktiver chirurgischer Fahigkeiten als Teil eines multi-
disziplindren Behandlungsteams ist in der Rezidivsituation zu fordern.

Starker Konsens

Die RO dResektion ist ein wichtiger prognostischer Faktor in der Rezidivsituation
Dies ist nach bereits erfolgten Resektionen oft komplexer als in der Primérsituation.
Die Verfugbarkeit rekonstruktiver chirurgischer Fahigkeiten als Teil des multidiszipli-
naren Teams ist daher inbesondere in der Rezidivsituation zu fordern. Es wurden
me hrere Fallstudien zu verschiedenen rekonstruktiven Techniken zum Verschluss
grolRer vulvarer Defekte verdéffentlicht ,

Vorgehen bzgl. der Lymphabflussgebiete bei isoliertem Lokalrezidiv

15.7 Konsensbasiertes Statement 2026

EK Bei i solierten vulv&aren Rezidiven und | nv
chirurgischen Stagings klinisch und sonographisch unverdéachtiger Leisten nicht
nachgewiesen.

Starker Konsens

15.8 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Es liegen keine ausreichenden Daten fiir eine erneute Sentinel -Lymphonodektomie
B bei Lokalrezidiv und klinisch/bildgebend unauffélligen Leisten -Lymphknoten vor.

Deshalb sollte im Zustand nach Sentinel  -Lymphonodektomie eine systematische
inguinofemorale Lymph  onodektomie erfolgen.

Evidenzlevel 4:

4

Fir ersten Satz. Van Doorn et al. 2016: Fallserie

Starker Konsens
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15.9 Evidenzbasierte Empfehlung 2026
Empfehlungsgrad Bei Patientinnen ohne verdachtige Lymphknoten in der Bildgebung, bei denen be-
A reits bei der Primérbehandlung eine inguinofemorale Lymphonodektomie mit

oder ohne Strahlentherapie der Leisten durchgefiihrt wurde, soll kein weiteres chi-
rurgisches Staging der Le isten erfolgen.

Evidenzlevel 3: Pleunis et al. 202Multizentrische Kohortenstudie, n = 404

3

Starker Konsens

Das Risiko fur eine lymphogene Metastasierung bei Lokalrezidiv ist insgesamt

schlecht beschrieben. In einer multizentrischen Kohortenstudie von 404 Patientinnen

mit erstem makroinvasiven Lokalrezidiv eines Vulvakarzinoms zwischen 2000 und

2018 nach der Pri mérerkrankung zeigten 16,3 % (66/404) der Patientinnen beim ers-
ten Lokalrezidiv eine lymphogene Metastasierung in die Leiste; 66,4 % (268/404)
keine Metastasen und 17,3 % (70/404) hatten einen unbekannten Leistenstatus

Dabei muss beachtet werden, dass die Lokalrezidiv -Tumoren insgesamt kleiner (me-
dian 15 versus 22 mm) waren und eine geringere Invasionstiefe (3 versus 5 mm) als
die Tumoren der eingeschlossenen Patientinnen bei Primardiagnose zeigten. Ein posi-

tiver Lymph knotenstatus bei Lokalrezidiv war abhéangig von der TumorgréRle (25 ver-

sus 12 mm; p < 0,001), der Invasionstiefe (5 versus 3 mm; p < 0,001) und niedriger
Tumor -Differenzierung (22,9 versus 11,9 %; p = 0,05). Es ist damit anzunehmen, dass
das grundsatzliche M etastasierungsrisiko analog zu dem in der Primarsituation liegt.

Die Empfehlungen zum operativen Staging der Leiste richten sich daher nach denen

in der Primarsituation. Die Inzidenz einer lymphogenen Metastasierung in der jeweili-

gen Leiste bei Lokalrezidi v lag in der Studie nach inguinofemoraler Lymphonodekto-

mie und adjuvanter Radiotherapie der Leiste in der Priméarsituation mit 2,4 % deutlich
unter der, die nach alleiniger Sentinel  -Lymphonodektomie und Radiotherapie (23,4 %)
und fehlender Vorbehandlung der Leisten (54 %) beobachtet wurde. Diese Risikokons-
tellationen mussen bei der Therapieentscheidung bedacht werden.

Es liegen aktuell noch keine ausreichenden Daten fiir eine erneute Sentinel -Lympho-
nodektomie bei Lokalrezidiv und klinisch/bildgebend unauffélligen Leisten -Lymph-
knoten vor. Es wird deshalb eine systematische inguinofemorale Lymphonodektomie

der Leiste(n) em pfohlen. Bei lateralem Sitz des vulvaren Rezidivtumors wére eine uni-
laterale inguinofemorale Lymphonodektomie in Analogie zur Priméarsituation denkbar.
Allerdings sind atypische Verlaufe der LymphabfluBwege nach vorausgegangener
Operation beschrieben und dieses Vorgehen daher kein Therapiestandard. Eine
kleine retrospektive Fallserie legt nahe, dass die wiederholte Sentinel -Technik in der
Rezidivsituation nach bereits erfolgter Sentinel -Lymphonodektomie in der Primarsitu-
ation durchfuhrbar ist. Die Det  ektionsraten sind jedoch niedriger und die Lokalisation
der Sentinel -Lmyphknoten kann atypisch sein. Im Rahmen der Studie wurden insge-
samt 27 Patientinnen im Alter von 35 8 87 Jahren retrospektiv ausgewertet. Die medi-
ane Nachbeobachtungszeit nach der zweit ~ en Operation betrug 27,4 Monate. Bei 78 %
der Patientinnen und 84 % der Leisten war die wiederholte Sentinel -Lymphonodekto-
mie erfolgreich . Eine Ausnahme bilden Patientinnen ohne vorausgehende Radio-
therapie, bei denen im Rahmen der Primérdiagnose (i.d.R. wegen eines
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15.5

15.10

EK

mikroinvasiven Tumors) kein operatives Staging der Leisten erfolgt ist. Hier kann po-
tentiell von einem unbeeintréchtigten Lymphabfluss ausgegangen und damit ein Sen-
tinel -Verfahren im Rezidiv mit hdheren Detektionsraten erwartet werden.

Die Arbeitsgruppe um van Doorn hat eine prospektive multizentrische Beobach-
tungsstudie initilert. Patientinnen mit einem ersten Vulvakarzinomrezidiv wird als Al-
ternative zu einer vollstandigen inguinofemoralen Lymphonodektomie eine Sentinel
Lymphonodektomie angeboten. Ziel ist es, die Durchfiihrbarkeit und Sicherheit der
Sentinel -Lymphonodektomie bei Patientinnen mit einem ersten Rezidiv zu untersu-

chen. Der Tumor soll in der Studie hdchstens 4 cm grof3 und eine Infiltration in die
Harnréhre, die Vagina oder den Anus soll ausgeschlossen se in. Die inguinofemoralen
Lymphknoten sollen dabei klinisch und in der préoperativen Bildgebung unauffallig

sein, was in diesem Fall eine Lymphknoten ~ -Achse < 10 mm bedeutete.

Eine vergleichbare Studie wurde von einer schwedischen Arbeitsgruppe durchgefuhrt.
Die Studie wurde im Februar 2023 abgeschlossen. Studienergebnisse wurden noch
nicht veroéffentlicht

Radio(chemo)therapie im Rezidivfall

Ergibt die histologische Aufarbeitung der in der Rezidivsituation entfernten Leisten
Lymphknoten einen metastatischen Befall, so ist in Analogie zu den Kriterien in der
Primérsituation eine adjuvante Radio(chemo)therapie der ipsilateralen inguinofemora-
len Region mit Einbeziehung der pelvinen Lymphknoten durchzufihren.

Therapie des lokoregionar fortgeschrittenen Re-
zidivs
Konsensbasierte Empfehlung 2026

Bei Patientinnen mit inoperablem Lokal - oder Lymphknotenrezidiv und Indikation
fur eine Radiotherapie sollte die Hinzunahme einer Chemotherapie in Analogie
zur Primérsituation erwogen werden.

Starker Konsens

Retrospektive Studien in der Priméarsituation legen nahe, dass in Analogie zur Primér-
situation das Hinzufiigen einer gleichzeitigen Chemotherapie zur Radiotherapie die
Prognose verbessern konnte. Eine Ubertragung in die Rezidivsituation liegt nahe. Die
Toxiz itét der Radiochemotherapie im Vergleich zur alleinigen Radiotherapie muss in
dieser Situation fur jede einzelne Patientin sorgféltig abgewogen werden. Fir ein dif-
ferenziertes Vorgehen bei isolierten Tumorzellen, Mikro -, Makrometasten oder extra-
kapsularem Befall einer Lymphknotenmetastase liegen in der Rezidivsituation keine
Daten vor. Die Therapie -Indikation orientiert sich daher i.d.R. an der Primérsituation.

Wenn sich das vulvére Lokalrezidiv bis an die pathologischen Exzisionsréander aus-
dehnt und eine weitere chirurgische Exzision nicht mdglich ist oder ein histologisch
verifizierter positiver Nodalstatus besteht, ist eine postoperative Strahlentherapie in
Analogie der Studienlage in der Primérsituation durchzufiihren.
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Eine alleinige Strahlentherapie st dann die primére Option, wenn eine RO -Resektion
nicht moglich erscheint oder die chirurgische Intervention hinsichtlich Mutilation,
Morbiditat und Mortalitét nicht gewlinscht oder vertretbar ist.

Die Beurteilung des Ansprechens sollte etwa 8  -12 Wochen nach Abschluss der Be-
handlung erfolgen. Im Falle einer Resterkrankung kann eine Operation mit Residualtu-
morentfernung in Betracht gezogen werden.

Exenterative Verfahren im Rezidivfall

Fortgeschritten rezidivierende Vulvakarzinome kdénnen benachbarte Organe (Vagina,
Harnréhre, Anus, Rektum) infiltrieren. In lokal fortgeschrittenen Stadien ist die Exen-
teration in ausgewahlten Einzelféllen eine Behandlungsoption.

Es sind wenige Studien verfugbar, die die pelvine Exenteration im Kontext der Be-
handlung eines Vulvakarzinoms beleuchtet haben. , , , . Diese
Arbeiten haben die Ergebnisse der Exenteration bei primaren und rezidivierenden Vul-
vakarzinomen gemeinsam analysiert. Die Autorengruppe um Classen von

Spee hat aktuell 17 Patientinnen der Behandlungsjahre 2007 - 2022 mit alleini-
gem, rezidivierten Vulvakarzinom und pelviner Exenteration ausgewertet. Das mitt-

lere OS betrug in dieser Arbeit 55,7 Monate (4,6 Jahre) bei einer Rate schwerer Kom-
plikationen von 35 % . Der Resektionsstatus hatte in dieser Arbeit einen signifikanten
Einfluss auf das OS. Bei einer RO -Resektion betrug das mittlere OS 69,5 Monate, in
Fallen einer R1 -Resektion nur 6,6 Monate.

Neoadjuvante Chemotherapie

Bei ausgewahlten Patientinnen, die fiir eine Operation oder Radio(chemo)therapie
nicht geeignet sind, kann nach einer multidisziplindren Beurteilung eine neoadjuvante
platinbasierte Kombinations  -Chemotherapie in Betracht gezogen werden. Studienda-
ten liegen hierzu nicht vor.

Re-Radio(chemo)therapie

Auch eine Re -Radio(chemo)therapie mit Dosisanpassung kann in Einzelfallen individu-

ell diskutiert werden. Die Festlegung des Zielvolumens, der Einzel - und Gesamtdosis,
die Entscheidung Uber verschiedene Fraktionierungsschemata sind in Bezug zur Pri-
marbehand lung zu prifen. Studiendaten liegen hierzu nicht vor.
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15.6 Therapie eines Rezidivs im Bereich der inguin-
ofemoralen Lymphknoten

15.11 Konsensbasiertes Statement 2026

EK Das Auftreten eines inguinalen oder pelvinen Rezidivs im Zustand nach inguin-
ofemoraler Lymphonodektomie und adjuvanter Radio(chemo)therapie definiert in
der Regel eine palliative Situation.

Bei einem inguinalen Rezidivim  Zustand nach alleiniger Sentinel  -Lymphonodekto-
mie in der Primarsituation kann eine kurative Option bestehen.

Starker Konsens

Belege fir die beste Behandlung bei Rezidiven im Bereich der inguinofemora-
len Lymphknoten sind rar und abhéngig von der Therapie in der Priméarsituation. Die
Daten in der Literatur stammen meist aus kleinen Kohortenstudien

Derzeit gibt es keine hinreichenden Studiendaten, die einem evidenzbasierten Be-
handlungsalgorithmus bei Auftreten eines Leistenrezidivs zugrunde gelegt werden
kénnen.

Als bevorzugte Behandlung eines inguinofemoralen Lymphknotenrezidivs wird die
inguinofemorale Lymphonodektomie oder die Debulking -Operation der verdachtigen
inguinofemoralen Lymphknoten, gefolgt von einer Radiochemotherapie bei strahlen-
therapienaiven Patie ntinnen angesehen. Die besten Ergebnisse werden nach aktueller
Einschatzung mit einer Kombination aus Operation und Radiochemotherapie er-

Zielt

Bei Patientinnen, die zuvor bestrahlt wurden, kann bei oligometastatischer inguin-
ofemoraler/pelviner Erkrankung eine vollstandige Resektion und/oder stereotaktische
Radiotherapie in Betracht gezogen werden. Eine systemische Therapie kann eine Op-
tion sein, wenn lokale Therapien nicht moéglich sind. Ob eine systematische inguin-
ofemorale/pelvine Lymphonodektomie gegeniiber keiner systematischen inguin-
ofemoralen/pelvinen Lymphonodektomie bei Patientinnen mit Lymphknotenrezidiv

und Z.n. adjuvanter Strahlentherapie der Lymphabflusswege die Prognose verbessert,
kann nicht anhand von Studiendaten beantwortet werden. Das Vorgehen muss daher
individuell angepasst werden.

Die Prognose des inguinofemoralen Lymphknotenrezidivs nach Lymphonodektomie
mit/ohne Radiotherapie ist, wie oben dargestellt, mit einem 5 -Jahres OSvonnur0 o
20 % im Allgemeinen schlecht. Mdglicherweise ist die Prognose eines Leistenrezidivs

nach alleini ger Sentinel -Lymphonodektomie anders zu bewerten. In einer kleinen ret-
rospektiven Studie waren acht von zehn Patientinnen, die zuvor nur mit einer Senti-
nel-Lymphonodektomie behandelt worden waren, 22 Monate nach vollstandiger Re-

sektion der betroffenen Lymp  hknoten gefolgt von einer Radiochemotherapie, noch

am Leben
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Im Falle eines Becken -Lymphknotenrezidivs mit oder ohne inguinofemoralem Lymph-
knotenrezidiv wird eine  Radiochemotherapie empfohlen. Vor Beginn der Behandlung
kann eine Debulking -Operation der vergréf3erten Lymphknoten in Betracht gezogen
werden. Dieses Vorg ehen ist hinsichtlich seiner prognostischen Wertigkeit nicht durch

Studiendaten Uberpriift worden.
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16

16.1

16.2

16.3

16.1

EK

Fernmetastasierung und systemische
Therapie

R. Bauer, J. Barinoff, C. Béing, C. Bérner, T.Fehm, P. GaR, V. Hagen, M. C. Koch, T.
Kroncke, C. Lapa, A. Letsch, S. Mahner, F. Thangarajah , C. Wohlmuth

Diagnostik von Fernmetastasen des Vulvakarzi-
noms

Die Diagnostik von Fernmetastasen erfolgt meist im Rahmen der Ausbreitungsdiag-

nostik bei neu diagnostiziertem Rezidiv mittels Thorax -, Abdomen - und Becken -CT
(siehe auch Kapitel 15: Rezidivsituation). Seltener werden Fernmetastasten aufgrund

von alleinigen Symptomen diagnostiziert. Alternativ oder ergdnzend zum CT kann ein
18FDG-PET/CT durchgefuhrt werden , (siehe auch Kapitel ). Eine histo-
logische Sicherung von vermuteten Metastasen ist anzustreben.

Systemtherapie beim metastasierten Vulvakarzinom

Die Daten zur Systemtherapie bei Fernmetastasen eines Vulvakarzinoms sind weiter-

hin limitiert. Randomisierte Phase  -llI-Studien, die ausschlie3lich Vulvakarzinompatien-
tinnen eingeschlossen haben, sind bis dato nicht vorhanden. Eingesetzte Zytostatika
beim m etastasierten Vulvakarzinom sind Cisplatin/Carboplatin, Paclitaxel, 5FU -, Me-

thotrexat, Mitomycin C, Bleomycin. Als potentiell wirksame Kombinationstherapie gel-
ten Bleomycin, Methotrexat in Kombination mit CCNU (Lomustin) sowie Cisplatin in

Kombination mit  Vinorelbin , . Die Ansprechraten dieser Kombinationsthe-
rapien liegen zwischen 40 % und 60 % , . Allerdings sind diese Therapien
mit héheren Toxizitatsraten assoziiert , , . Eine Monotherapie mit
Paclitaxel hingegen ist mit niedrigen Toxizitatsraten assoziiert, allerdings wird die
Ansprechrate mit 13,8 % angegeben . Eine weitere Option stellt die Gabe von Er-
lotinib dar. Erlotinib zeigte bei 41 Patientinnen mit einem Vulvakarzinom eine parti-

elle Remission von 27,5 %. Allerdings sprachen nur Patientinnen mit einer EGFR -Ex-

pression von 2+ oder 3+ an
Erstlinientherapie
Konsensbasierte Empfehlung 2026

Beim metastasierten oder nicht mehr lokal therapierbaren Vulvakarzinom sollte
eine platinbasierte Kombinationschemotherapie erfolgen.

Starker Konsens
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16.2 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Die Hinzunahme von Bevacizumab kann in Analogie zur Behandlung des metasta-
sierten Zervixkarzinoms angeboten werden (keine Zulassung).

Starker Konsens

16.3 Konsensbasierte Empfehlung 2026

EK Die Hinzunahme von Pembrolizumab kann bei PD -L1-Positivitat in Analogie zur
Behandlung des metastasierten Zervixkarzinoms angeboten werden (keine Zulas-
sung).

Starker Konsens

Die internationalen Leitlinien empfehlen trotz limitierter Datenlage den Einsatz von
Carboplatin bzw. Cisplatin in Kombination mit Paclitaxel , . Bei PD-L1-posi-
tiven Tumoren wird die zusétzliche Gabe von Pembrolizumab, welches beim Zervix-
karzinom bereits zugelassen ist, basierend auf den Daten der KEYNOTE 826 -Studie

, angeraten. Fir die Antikdrpertherapien bestehen jedoch derzeit keine Zulas-
sungen fur das Vulvakarzinom.

16.4 Zweit - und hdhere Linien
16.4 Konsensbasiertes Statement 2026
EK Aufgrund der sehr limitierten Datenlage kann keine eindeutige Empfehlung zur

Zweitlinientherapie gegeben werden. Mdgliche Optionen stellen Immuncheckpoin-
tinhibitoren, Monochemotherapien und molekular basierte bzw. zielgerichtete
Therapien dar.

Starker Konsens

In fortgeschrittenen Therapielinien sollte aufgrund der limitierten Wirksamkeit der
Systemtherapie die Indikation zur Zweit - oder hdheren Linien -Therapie streng gestellt
sowie alternativ Best Supportive Care angeboten werden. In den internationalen Leitli-

nien (z.B. NCCN-Guidelines , ESGO ) gibt es keine klaren Empfehlungen zur
Zweitlinientherapie. In Abhangigkeit von der Gesamtsituation kommen Immuncheck-
pointinhibitoren, Monochemotherapien oder molekuare/zielgerichtete Therapien in

Frage. Aus diesem Grund sollte auch eine Vorstellung im m olekularen Tumorboard
erfolgen.
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16.5 Immunonkologische Anséatze als alleiniges Thera-
piekonzept
16.5 Konsensbasierte Empfehlung 2026
EK In der zweiten oder hdheren Therapielinie kdnnen Checkpointinhibitoren wie
Cemiplimab (zugelassen fur kutane Plattenepithelkarzinome) sowie off -label

Pembrolizumab, Nivolumab oder Nivolumab/Ipilimumab angeboten werden.

Starker Konsens

Der Stellenwert von Immuncheckpointinhibitoren wurde auch beim Vulvakarzinom
evaluiert. Derzeit besteht noch keine Zulassung fur das Vulvakarzinom (siehe auch
Kapitel ). Die Kohorte von Vulvakarzinompatientinnen in der KEYNOTE -158 um-
fasste 101 rezidivierende/metastasierende Félle, die mit Pembrolizumab behandelt
wurden. 90 % der Patientinnen hatten bereits mindestens eine Systemtherapie in der
metastasierten Situation e rhalten. Damit handelt es sich um die gréi3te klinische Stu-
die, die in der metastasierten Situation durchgefiihrt wurde. Die Gesamtansprechrate
betrug 10,9 % bei allen Patientinnen (9,5 % bei 84 Patientinnen mit PD -L1-positiven
Tumoren und 28,6 % bei 7 Patie ntinnen mit PD -L1-negativen Tumoren) mit einer mitt-
leren Ansprechdauer von 20,4 Monaten. Das mittlere progressionsfreie Uberleben
(progression -free survival, PFS) und das Gesamtlberleben (overall survival, OS) betru-
gen 2,1 bzw. 6,2 Monate

Die Sicherheit und Wirksamkeit von Nivolumab als Monotherapie bei rezidivierten

oder metastasierten, HPV -assoziierten Zervix -, Vaginal - oder Vulvakarzinomen wurden
in der CheckMate -358 Studie analysiert . Insgesamt wurden 24 Patientinnen ein-
geschlossen, 19 Patientinnen mit Zervixkarzinom und 5 mit Vulvakarzinom. Die ob-

jektive Ansprechrate betrug 26,3 % fur Patientinnen mit Zervixkarzinom und 20 % fuir
Patientinnen mit Vulvakarzinom. Das Ansprechen wurde un abhéngig vom Tumor -PD-
L1-Status beobachtet

Daten einer Analyse der Vulvakarzinompatientinnen in der Basket Studie DART zeigen
ein Ansprechen von 18,8 % fir eine Kombinationstherapie mit Nivolumab und I-
pilimumab . Die Patientinnen hatten zwischen 0 und 6 Vortherapien.

Die Empower Studie zeigte beim rezidivierten Zervixkarzinom nach Vorbehandlung

mit platinbasierter Chemotherapie, dass eine Monotherapie mit Cemiplimab, einem

Anti -PD1-Antikdrper, mit einer objektiven Ansprechrate von 16,4 % assoziert ist. In
dieser Studie erhielt die Kontrollgruppe eine Mono -Chemotherapie, die mit einer ob-
jektiven Ansprechrate von nur 6,3 % assoziert war . Cemiplimab hat sowohl die
Zulassung beim Zervixkarzinom nach einer platinbasierten Chemotherapie als auch

die Zulassung beim kutanen  Plattenepithelkarzinom
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16.6

16.6

EK

Molekular ausgerichtete Therapien

Konsensbasierte Empfehlung 2026

Patientinnen mit metastasiertem oder lokal fortgeschrittenem Vulvakarzinom soll-
ten zur Evaluation moglicher molekular ausgerichter Therapien in einem moleku-
laren Tumorboard vorgestellt werden.

Starker Konsens

Um die optimale therapeutische Strategie bei einem metastasierten Vulvakarzinom

nach Versagen der First -Line Chemotherapie festzulegen, empfiehlt sich eine Vorstel-

lung des Falls im molekularen Tumorboard. Die Kosteniibernahme sollte vor Beginn

der Therapie geprift werden. Insbesondere die Bestimmung der Tumor Mutational

Burden (TMB), Mikrosatelliteninstabilitat (MSI) oder der Nachweis von NTRK -Genfusio-
nen kdnnten therapeutische Anséatze bedeuten. In der KEYNOTE -158 Studie wiesen 12
von 71 Patientinnen mit for  tgeschrittenem Vulvakarzinom eine hohe TMB auf (TMB -H).
Die objektive Ansprechrate fir TMB  -H Vulvakarzinome betrug etwa 17 %, wahrend

die Ansprechrate fir nicht -TMB-H Vulvakarzinome bei 3,4 % lag . Zusétzlich
wurde in der KEYNOTE -158 Studie die Wirksamkeit von Pembrolizumab bei 233 Pati-
entinnen mit nicht  -kolorektalen MSI -H/dMMR -Tumoren, von denen eine Patientin ein
Vulvakarzinom hatte, evaluiert. Die Ansprechrate fiir die gesamte Kohorte betrug

34,3 %. Das mediane PFS betrug 4,1 Monate und das mediane OS 23,5 Monate

Basierend auf diesen Daten erweiterte die FDA die Zulassung von Pembrolizumab fiir

die Behandlung von TMB -H- und MSI-H/dMMR -Tumoren, die einen Progress nach vor-
heriger Therapie zeigen, unabhangig von der Tumorentitat ,

Neurotrophe Rezeptor -Tyrosin -Rezeptor -Kinase (NTRK)-Genfusionen flihren zu akti-
vierten Tropomyosin -Rezeptor -Kinasen (TRK), die wiederum die Entstehung und das
Fortschreiten von Karzinomen fordern. Bis zu 1 % der soliden Tumoren exprimieren
NTRK-Genfusionen, obwohl die Expression je nach Entitat stark variiert . Entrecti-
nib und Larotrectinib sind breit wirksame TRK -Inhibitoren, die bei einer Vielzahl fort-
geschrittener oder metastasierter NTRK  -Fusions -positiver solider Tumoren wirksam

sind , . Eine FDA-Zulassung fir Larotrectinib liegt fur eine nachgewiesene
NTRK-Genfusion ohne bekannte erworbene Resistenzmutation vor

Eine Ubersicht relevanter immunoonkologischer und molekular ausgerichteter Thera-
pien ist der folgenden zu entnehmen.
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s

16.7 Lokale Therapie von Metastasen

Neben der systemischen Therapie kdnnen chirurgische Malinahmen oder eine stere-
otaktische Strahlentherapie zur Symptomlinderung in der oligometastatischen Situa-
tion eine Option darstellen. Die Evidenz ist limitiert und beschrankt sich auf ein-

zelne Fallberich te [155] .
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17 Forschungsbedarf

17.1 Forschungsbedarf im Bereich Epidemiologie und Ri-
sikofaktoren
1. Inwieweit reduziert die HPV  -Impfung die Inzidenz von VIN und Vulvakarzinom bzw.
die Progression von VIN zum Vulvakarzinom in der Allgemeinbevdlkerung in Deutsch-
land?

Fir Deutschland liegen unseres Wissens derartige Daten (noch) nicht vor.

2. Ist Adipositas ein unabhangiger Risikofaktor fir die Entwicklung von Vulvaneopla-
sien (oder handelt es sich vielmehr um ein Versorgungsproblem, da adipdse Frauen
seltener zum Frauenarzt gehen)?

Die steigende Rate an adipdsen Frauen in Deutschland macht dies zu einer aktuellen
Frage.

17.2 Forschungsbedarf im Bereich Préavention und Frih-
erkennung

Reduziert die konsequente Therapie des Lichen sclerosus die Entwicklung vulvarer
Neoplasien bzw. eines Vulvakarzinoms?

Studien, die explizit eine Risikoreduktion fir die Entwicklung vulvérer Neoplasien

oder eines Vulvakarzinoms durch die konsequente Therapie eines Lichen sclerosus
untersuchen, liegen bislang kaum bzw. nur in geringer Qualitat vor. Da der Lichen
sclerosus e ine haufige Dermatose der Vulva ist, waren hochwertige Studien, die die
Bedeutung einer konsequenten Therapie untersuchen und so mdéglicherweise zu einer
groReren Aufmerksamkeit bei Gynakologen sowie einer besseren Compliance bei Pati-
entinnen fihren, wiinsch  enswert.

17.3 Forschungsbedarf im Bereich Diagnostik

1. Ist die ultraschallgesteuerte Feinnadelaspiration der Sentinel Lymphonodektomie
gleichwertig?

2. Welche kolposkopischen Zeichen finden sich tatsachlich zuverlassig bei den Vulva-
prakanzerosen?

3. Fuhrt der Einsatz bildgebender Verfahren zur Leistenbeurteilung bei Patientinnen

mit mikroinvasivem Vul vianmdnvasipnstiefe) imVErglegDzul A, O
alleinigen klinischen Untersuchung zu einer niedrigeren Rate von Leistenrezidiven

bzw. zu einer verbesserten Detektion subklinischer inguinaler Metastasen?

Bei der histopathologischen Diagnostik einer Mikroinvasion beim Vulvakarzinom

(Stage | A; Invasionstiefe O 1 mm) -bgeesmeetht ei n
, . Die Rate an isolierten Leistenrezidiven liegt zwischen 2.2% , 2.4%
und 4.8 -6.5% . Die Indikation zur praoperativen bildgebenden Diagnostik

der Leisten und im follow  -up sollte dies beriicksichtigen.
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17.4

17.5

17.6

Forschungsbedarf im Bereich operative Therapie
des Primartumors

1. Ist die operative Therapie beim Vulvakarzinom in Bezug auf Radikalitat/Randab-
stand abhéangig von der Tumorbiologie (HPV assoz. Tumor p16 pos versus lichenind.
Tumor p53 pos versus Tumor Indifferenztyp ?

Begrindung: wir wissen dass HPV ind Tumore seltener metastasieren, seltener LK Met
machen und seltener rezidivieren und somit bessere Prognose haben. Kénnen wir so-
mit diese Tumore "safe" mit kleinen Randabstanden operieren?

2. Verbessert bei Patientinnen mit ED Vulvakarzinom ein bestimmter operativer Si-
cherheitsabstand das Risiko fur ein Lokalrezidiv, Lymphknotenrezidiv, DFS, OS?

Forschungsbedarf im Bereich operative Therapie
der Lymphabflusswege

Aufgrund der Bedeutung der lymphogenen Metastasierung fir die Prognose der Pati-
entinnen und der hohen Morbiditat aller therapeutischen Interventionen besteht in
diesem Bereich ein grof3er Bedarf an neuer Evidenz.

Zur Verminderung der kurzzeitigen Morbiditét bei inguino -femoraler LNE wurde eine
Ableitung der Lymphfliissigkeit aus der Leistenwunde durch eine Einlage einer inguin-
operitonealen Drainage als machbar und effektiv beschrieben . Eine prospektive,

multizentrische Studie ist erforderlich, um das Vorgehen weiter zu evaluieren und in
die Kliniken zu bringen.

Kommt es zum Auftreten eines Leistenrezidivs, ist die Prognose fur die Patientinnen
sehr eingeschrankt. Allerdings ist die Datenlage zur Prognose nach Leistenrezidiv auf-
grund alleiniger falsch negativer SNB sehr begrenzt und scheint in kleineren Serien
verbessert gegentber der nach inguino  -femoraler LNE. Die Erhebung der klinischen
Verlaufe und der therapeutischen Strategien im Falle eines Leistenrezidivs nach SNB

in Deutschland konnte helfen, die Behandlung der Betroffenen zu verbessern und das
SNB Verfahren noch sicherer zu machen.

Genauere Untersuchungen zur Validitat von ICG oder anderen Tracern anstatt einer
Technetium Markierung der SN werden gebraucht, um ggf. eine weitere klinische Ein-
fuhrung zum Wohle der Patientinnen zu erméglichen.

Forschungsbedarf im Bereich Strahlentherapie

Fihrt eine postoperative Strahlentherapie des Tumorbettes im Vergleich zu keiner
postoperativen Strahlentherapie bei Patientinnen mit Vulvakarzinom und primér ope-
rativer Therapie 0 insbesondere mit Vorliegen einer oder mehrerer folgender Risiko-
faktoren: kn apper RO Resektionsrand, Invasionstiefe > 5 mm, Tumorgréf3e > 4 cm,
LymphgefaRinvasion (L1), Perineuralscheideninvasion (Pnl), insbesondere bei nodal
positiven Patientinnen (pN+) & zu einer Reduktion der lokalen oder regionalen Rezidiv-
rate sowie zu einer Ve rbesserung von DFS, PFS, MFS oder OS?
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17.7

17.8

17.9

Forschungsbedarf im Bereich Patientinnenbetreu-
ung im Krankheitsverlauf

1. Wie und in welchen Lebensbereichen beeinflusst eine Erkrankung mit Vulvakarzi-
nom die Lebensqualitéat der betroffenen Patientinnen?

2. Welchen Einfluss haben verschiedene Therapieverfahren (OP/ CT/RT / RChT / Im-
muntherapie/ zielgerichtete Therapien) auf die Lebensqualitat bei Vulvakarzinom?

3. Verbessert eine strukturierte Therapie eines Lymphédems die gesundheitsbezo-
gene Lebensqualitéat von Patientinnen mit Vulvakarzinom im Vergleich zu keiner oder
unsystematischer Behandlung?

Forschungsbedarf im Bereich Nachsorge und Re-
zidivsituation

1. Welchen Einfluss haben bildgebende Verfahren in der Nachsorge zur Friherken-
nung von Rezidiven und tbertragt sich die friinzeitige Detektion auf eine Uberlebens-
verbesserung?

2. Welchen Einfluss auf die Erkennungsrate von lokalen Rezidiven und das damit ver-
bundenen Uberleben im Rahmen der Nachsorge hat die Kolposkopie ?

Forschungsbedarf im Bereich Fernmetastasierung
und systemische Therapie

1. Verbessert eine Chemotherapie / zielgerichtete Therapie gegenuber keiner syste-
mischen Therapie bei Patientinnen mit inoperablem Rezidiv eines Vulvakarzinoms
ohne Mdglichkeit einer Bestrahlung das PFS, MFS, OS?

2. Wie beeinflussen eine Chemotherapie / Radiotherapie / Radiochemotherapie / ziel-
gerichtete Therapie das PFS, MFS, OS von Patientinnen mit Erstdiagnose einer Fernme-
tastasierung bei Vulvakarzinom?

3. Wie beeinflussen eine operative Therapie / Chemotherapie / Radiotherapie / Radio-
chemotherapie / zielgerichtete Therapie das PFS, MFS, OS von Patientinnen mit Erstdi-
agnose einer Oligometastasierung bei Vulvakarzinom?
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Referenz

Selman et al.
2005

Verri et al. 2022

King et al.
2025

Han et al. 2025

Borges et al. 2024

Anhang

Tabe23 eDi agnostik

Studienart (Zeiraum)

Syst. Review

(1970 - 2004)

Syst. Review + Me-
taanalyse

(-19.10.2020)

Syst. Review + Me-
taanalyse (1993 bis
2025

Syst. Review + Me-
taanalyse

(01/2010 - 06/2024)

Syst. Review + Me-
taanalyse

(1995 - 2019)

inguinofemoraler

Studien /
Patientinnen

(n)

29/1154

8/799

12/918

19/1355

8/2638

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Patientinnen/

Lymphknoten:

Systemati sche

Intervention, Vergleich (Comparison), Endpunkte (Outcome)

raschall; FNA im Vergleich zur inguinofemoralen LNE

Inguinale LK -Diagnostik mit Ultraschall

Revi

e wWs

-99m; BD (Isofulfan blue dye); MRT; PET; Ult-

Leisten -LK-Sonographie; Vergleich mit der histologischen Untersuchung in-

guinaler LK beim Vulva -CA. Kennzahlen zur diagnostischen Leistungsfahig-
keit (Sensitivitat, Spezifitat, pradiktive Werte oder Gesamtgenauigkeit /ac-

Leisten (n)
Leisten: 322 Inguinale LK -Diagnostik mit Tc
918 /1837
curacy)
Patienten:
2354

Patienten: 967
men

Vulvakarzinom | Langversion
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LK-Diagnostik mit Al (machine learning based ultrasonography)

TVS zur Detektion pelviner LK -Metastasen bei gynékologischen Maligno-
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18 Anhang

Referenz

Della Corte et al.
2024

Ha M. et al.
2024

Triumbari et al.
2021

Lu et al. 2025

Gong et al. 2017

Gong et al. 2020

Chang et al. 2012

Studienart (Zeiraum)

Review

(2010 - 2024)

Review (Systematic Se-
arch)

Syst. Review + Me-
taanalyse

(- 6.6.2020)

Syst. Review + Me-
taanalyse

(- 31.7.2024)

Syst. Review + Me-
taanalyse

Syst. Review + Me-
taanalyse

(-22.7.2018)

Syst. Review + Me-
taanalyse

Studien / Patientinnen/

Patientinnen Leisten (n)

(n)

17/30

10/274 Leisten: 245

13/277 Patienten:
1341

80/613 Patienten:
5817

41 /86 Patienten:
1615

7 Patienten: 243
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Intervention, Vergleich (Comparison), Endpunkte (Outcome)

Inguinale LK -Diagnostik mit MRT (LK L/S -ratio), Ultraschall (Cortex > 2,5

mm; Short axis > 8,4 mm); PET

Bildgebung beim Vulvakarzinom: Ultraschall (+ FNA); MRT; CT; PET/CT;
Lymphszintigraphie (Tc  -99m + SLNB)

Praoperatives LK -Staging mit FDG -PET und FDG-PET/CT

MRT und CT zur Detektion von LK -Metastasen (Node -RADS)

Detektion pelviner LK -Metastasen gynakologischer Malignome mit PET;
PET/CT; CT; MRT; DWI; Ultraschall

Detektion paraaortaler LK -Metastasen gynakologischer Malignome mit PET;

PET/CT; CT; MRT; Lymphangiographie

Detektion pelviner und paraaortaler LK -Metastasen beim Endometriumkar-

zinom mit FDG -PET oder PET/CT

- 1.01 | Mai 2026



18 Anhang

Referenz

Hu et al. 2019

Zhong et al. 2024

Meads et al. 2013

Meads et al. 2014

Covens et al.
2015

Studienart (Zeiraum)

(1998 -2011)

Syst. Review + Me-
taanalyse

(-8.8.2018)

Syst. Review + Me-
taanalyse

(1.1.2021 3
15.4.2024)

Syst. Review + Me-
taanalyse

(- 01/2011)

Syst. Review + Me-
taanalyse

Syst. Review +
Metaanalyse,

Guideline recommen-
dation

Studien / Patientinnen/

Patientinnen Leisten (n)

(n)

19 Patienten:
1431

9

26

29/ 2950 Patienten:
1779

11/431
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Intervention, Vergleich (Comparison), Endpunkte (Outcome)

Detektion pelviner und paraaortaler LK -Metastasen beim Endometriumkar-

zinom mit FDG -PET oder PET/CT

Diagnostische Performance von node -RADS beim MRT und CT

Diagnostische Performance der SLNB (Tc u/o Blue dye) im Vergleich zur in-
guinofemoralen LNE u/o klinischem Follow -up

Detektionsrate und Accuracy der SLNB mit Tc, Blue dye, Ultrastaging und
IHC im Vergleich zur inguinofemoralen LNE

Detektionsrate, Falsch -negativ -Rate und Rezidivrate der SLNB (Tc + Blue
dye) im Vergleich zur inguinofemoralen LNE
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18 Anhang

Referenz

Di Donna et al.
2023

Chauvet et al.
2024

Deken et al. 2020

Schaafsma et al.
2013

Collarino et al.
2023

Lawrie et al. 2014

Koual et al. 2021

Studienart (Zeiraum)

Meta-Analysis

(2010 -2020)

Meta-Analysis

(2020 -2021)

RCT (multizentrisch)

(06/2016 - 09/2019).

RCT

Syst.Review

(07/2013 3 03/2021)

Cochrane Review

(1946 &03/2013)

Syst.Review

(2011 -2020)

Studien / Patientinnen/
Patientinnen Leisten (n)
(n)
30/48 Patienten:
1669
91/147
Patienten: 48
Patienten: 24
6 Patienten: 48
34 /2011 Patienten:
1614
13/34
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Intervention, Vergleich (Comparison), Endpunkte (Outcome)

Detektion der SLN mit planarer Lymphszintigraphie (Tc); SPECT/CT; Blue
dye; ICG-Fluoreszenz

Inguinale SLNB mit ICG zur inguinalen LK
Malignomen

-Diagnostik bei gynakologischen

Inguinale SLN -Diagnostik beim VC mit Tc + Blue dye versus Tc + ICG

Inguinale SLN -Diagnostik beim VC mit Tc + Blue dye + ICG versus ICG  -HSA

Inguinale LK -Diagnostik beim Vulva -Melanom mit Tc + planarer Lymphszin-
tigraphie + SPECT/CT

Inguinale LK -Diagnostik beim Vulva -Melanom mit Tc; Blue dye; Tc + Blue
dye

Inguinale LK -Diagnostik beim VC mit ICG
SLNB mit Tc + Lymphszintigraphie

-NIR Fluoreszenz im Vergleich zur
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18 Anhang

Referenz

Zapardiel et al.
2021

Hahn et al. 2025

Huang et al. 2017

Cacciamani et al.
2023

Te Grooten -huis
etal. 2018 [

Proppe et al.
2024

Chen et al. 2024

Studienart (Zeiraum)

Syst.Review

(2000 -2019)

Syst.Review + Meta -
Analysis

(-19.4.2023)

Syst.Review + Meta -
Analysis

(2000 -2016)

Syst.Review + Meta -
Analysis
(- 1.6.2021)

Systematic Review

Syst.Review

Syst.Review + Meta -
Analysis

Studien / Patientinnen/

Patientinnen Leisten (n)

(n)

74 1 167

23 /853 Patienten:
2023

27 /104 Patienten:
2535

296 /2152 Patienten:
14421

19/234

34 /1237 Patienten:
23202
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Intervention, Vergleich (Comparison), Endpunkte (Outcome)

Inguinale LK -Diagnostik bei gynékologischen Malignomen mit ICG -NIR Fluo-

reszenz

Lymphédem der unteren Extremitat nach inguinofemoraler LNE beim VC

Lymphodem der unteren Extremitat nach inguinofemoraler LNE beim VC

Perioperative AE's (adverse events) nach inguinofemoraler LNE bei VC,
Vulva-Melanom und Peniskarzinom

Assoziation von Resektionsrand, LK  -Status und LS beim Lokalrezidiv nach

VvC

Effekt der adjuvanten Radiatio auf die Rate von Leistenrezidiven

Prognostischer Wert der LK -Ratio bei gynakologischen Malignomen
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18 Anhang
(- 18.4.2024)
Luchini et al. Syst.Review + Meta - 13/859 Prognostischer Wert von inguinalen LK -Metastasen mit ENE (extranodal ex-
2016 [492] Analysis tension)
(- 4.1.2015)
Vida et al. Syst.Review + Meta - 88 Patienten: Detektionsraten unterschiedlicher Methoden der Sentinel -Lymph -knoten -
2025 [796] Analysis 4637 Techniken

(- 15.08.2024)
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19

Qualitatsindikatoren

Qualitatsindikatoren sind Messgrof3en, deren Erhebung der Beurteilung der Qualitat

der zugrunde liegenden Strukturen, Prozesse bzw. Ergebnisse dient. Qualitatsindika-

toren sind ein wichtiges Instrument des Qualitdtsmanagements . Ziel ihres Ein-
satzes ist die stetige Verbesserung der Versorgung, indem die Ergebnisse der Versor-

gung dargestellt, kritisch reflektiert und wenn nétig verbessert werden. Die vorlie-

gende Auswahl von Qualitatsindikatoren wurde gemaR der Methodik des Leitli
. Fur den Ableitungsprozess konstituierte sich
itatsindi

programms Onkologie erstellt
aArbeitsgruppe

ei ne

Qual

Qualitatsindikatoren auf Grundlage der 8 bereits

tatsindikatoren der S2k

nien-

kat oreno
bestehenden Quali-

( AG

-Leitlinie Diagnostik, Therapie und Nachsorge des Vulvakarzi-

noms und seiner Vorstufen, Version 3.2, Stand 01.11.2015, der neuen starken Emp-

fehl

ungen

(asoll 0)

-dettlinie Viuleakarzieamssawe ddr R e achefcBe

nach bestehenden internationalen Qualitatsindikatoren. Ergebnisse der bereits beste-
henden Qualitéatsindikatoren aus den zertifizierten Krebszentren lagen vor und wur-
den der AG QI prasentiert. Die genaue Vorgehensweise und die Zusammensetzung

der AG QI sind im Leitlinienreport

dargelegt.

Nach zwei Online -Sitzungen dieser AG wurden 4 neue Qualitatsindikatoren (QI) defi-
niert und angenommen, 5 vorbestehende QI wurden madifiziert und 3 vorbestehende
QI wurden gestrichen. Das finale Set besteht somit aus 9 QI (Qls 3, 4 und 8 unbe-

setzt).

3 der 9 Qualitatsindikatoren (QI 5, 6 und QI 10) sind mit dem onkologischen Basisda-

tensatz der Krebsregister berechenbar (Stand: 11/2025).

Tabe24 eQual.i

Qualitatsindikator

t2atsi

ndi kat or en

Referenz -Empfehlung

Evidenzgrundlage / weitere
Informationen

QI 1: 1: Vollstéandiger histopathologischer Befundbericht bei Tumorresektion

Zahler

Patientinnen des Nenners mit
Befundbericht mit Angaben

zu: A histologis
WHO A Grading A
weis/Fehlen von Lymph - oder
BlutgefaReinbriichen (L - und
V-St atus) A Nachy

von Perineuralscheideninfil  -tra-
ten(Pn-St at us) A St
( p T N Mipvasfonstiefe und
Ausdehnung in mm
maximale Tumorgrof3e in cm

(ab pTib) A metr

des minimalen Abstandes des
Karzinoms bzw. und ggf. der
VIN zum Resektionsrand

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Die morphologische Aufarbei-
tung von Vulvektomieprapara-
ten soll so erfolgen, dass alle
therapeutisch und prognos-
tisch relevanten Parameter er-
hoben werden kdnnen. Der Be-
funderstellung soll die jeweils
glltige WHO -Klassifikation zur
Tumortypisierung und diea k-
tuelle TNM -Klassifikation zur
Stadieneinteilung zugrunde
gelegt werden.

Der Befundbericht zum Vulva-
karzinom soll Angaben zur

Vulvakarzinom | Langversion

Empfehlungen
6.6/6.7/6.12/6.13:

Konsensbasierte Empfehlung
(EK, starker Konsens)

Qualitatsziel:

Vollstéandiger histopathologi-
scher Befundbericht bei mog-
lichst allen Patientinnen mit
Erstdiagnose eines Vulvakarzi-
noms und Tumorresektion

WHO-Klassifikation: siehe Kap.
6.4 und

TNM-Klassifikation: siehe Tab.
13
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Evidenzgrundlage / weitere
Informationen

Qualitatsindikator Referenz -Empfehlung

(Vulva oder Vagina oder
Urethra oder basal) und der
Angabe zum Vorhandensein
von begleitendem Lichen scle-
r o s u s-KidsifiRation (UICC)

Nenner

Alle Patientinnen mit Erstdiag-
nose Vulvakarzinom und Tu-
morresektion

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Invasionstiefe, der Tumor-
groRe, der LymphgefaR -, Ve-
nen - und Perineuralscheidenin-
filtration sowie zum Grading
enthalten.

Im Befundbericht zum Tumor-
resektionspraparat soll zum
Status des Resektionsrandes in
Bezug zum invasiven Karzi-
nom Stellung genommen wer-
den (RO versus R1/R2), ebenso
soll der minimale Abstand
zum lateralen/peripheren und
zum tiefen Resektionsrand
metrisch a ngegeben werden.

Der Befundbericht bei Vulvek-
tomiepraparaten wegen eines
Vulvakarzinoms soll folgende
Angaben beinhalten:

1 Histologischer Typ nach
WHO

9 Nachweis/Fehlen von
Lymph - oder Blutgefaf3ein-
briichen (L - und V - Status)

9 Nachweis/Fehlen von Peri-
neuralscheideninfiltraten
(Pn-Status)

9 Staging (pTNM)

9 Invasionstiefe und Ausdeh-
nung in mm bei pTla

1 Maximale Tumorgréf3e in
cm (ab pT1b)

9 Metrische Angabe des mini-
malen Abstandes des Karzi-
noms bzw. und ggf. der VIN
zum jeweils entsprechenden
Resektionsrand (Vulva oder
Vagina oder Urethra oder
basal) und der Angabe zum
Vorhandensein von beglei-
tendem Lichen sclerosus

1 R-Klassifikation (UICC)

Vulvakarzinom | Langversion
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Qualitatsindikator

Referenz -Empfehlung

Evidenzgrundlage / weitere
Informationen

QI 2: 2: Vollstandiger histopathologischer Befundbericht bei Lymphonodektomie

Zahler

Patientinnen des Nenners mit
Befundbericht
der Zahl der befallenen
Lymphknoten im Verhéltnis
zur Zahl der entfernten
Lymphknoten in Zuordnung
zur Entnahmelokalisation (in-
guinal/pelvin mit Seitigkeit)
dabei separate Angabe des

mi

Status der ingui nalen (pN -Sta-

tus) und ggf. der pelvinen (pM
St atus)
gabe des Fehlens/Nachweises
eines Kapseldurchbruches der
Lymphknot enmet
rische Angabe der maximalen
Ausdehnung der gré3ten
Lymphknot enmet
gabe des Nachweises isolierte
Tumorzellen im Lymphknoten
sowie des Nachweises von
LymphgefaReinbriichen im pe-
rinodalen Fettgewebe
und/oder der Lymphknoten-
kapsel (OpN2c)

Nenner

Alle Patientinnen mit Erstdiag-
nose Vulvakarzinom und Lym-
phonodektomie

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Lymphkno

as

as

Bei Lymphonodektomieprapa-
raten im Rahmen der operati-
ven Therapie beim Vulvakarzi-
nom sollen alle entfernten
Lymphknoten histologisch un-
tersucht werden.

Lymphknoten bis ca. 0,3 cm
Grof3e sollten komplett einge-
bettet und gréRere Lymphkno-
ten senkrecht zur Langsachse
lamelliert und ebenfalls kom-
plett eingebettet werden.

Der histologische Befundbe-
richt bei Lymphonodektomie-
praparaten soll folgende Anga-
ben beinhalten:

1 Angabe der Zahl der befalle-
nen Lymphknoten im Ver-
héltnis zur Zahl der entfern-
ten Lymphknoten in Zuord-
nung zur Entnahmelokalisa-
tion (inguinal/pelvin mit Sei-
tigkeit), dabei separate An-
gabe des Status der inguina-
len (pN -Status) und ggf. der

pelvinen (pM -Status) Lymph-

knoten

1 Angabe des Fehlens/Nach-
weises eines Kapseldurch-
bruches der Lymphknoten-
metastase

9 Metrische Angabe der maxi-
malen Ausdehnung der
groRten Lymphknotenmeta-
stase

1 Angabe des Nachweises iso-

lierter Tumorzellen im
Lymphknoten sowie des
Nachweises von

Vulvakarzinom | Langversion

Empfehlungen 6.14/6.15:
Konsensbasierte Empfehlung

(EK, starker Konsens)

Qualitatsziel:

Vollstéandiger histopathologi-
scher Befundbericht bei mog-
lichst allen Patientinnen mit
Erstdiagnose eines Vulvakarzi-
noms und Lymphonodektomie
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Qualitatsindikator

Ql 3: 5: Kein

Referenz -Empfehlung

Lymphgefaleinbriichen im
perinodalen Fettgewebe
und/oder der Lymphknoten-
kapsel

inguinofemorales

/ Basalzellkarzinom / verrukdsem Karzinom

Zahler

Patientinnen des Nenners mit
operativem Staging (= pN vor-
handen) der inguinofemoralen
Lymphknoten

Nenner

Alle Patientinnen mit Erstdiag-
nose eines Plattenepithelkarzi-
noms der Vulva, pTla

Bei Plattenepithelkarzinomen
mit einer Infiltrationstiefe von
> 1 mm (nach traditioneller
Messung; Wilkinson 1982) soll
ein operatives Staging der in-
guinofemoralen Lymphknoten
durchgefihrt werden. Bei ge-
ringerer Infiltrationstiefe soll
dieses operative Sta ging auf-
grund des geringen Metasta-
sierungsrisikos unterbleiben.

Empfehlung 11.1:
Konsensbasierte Empfehlung
(EK, starker Konsens)

Bei moglichst keiner Patientin
mit Erstdiagnose eines Vulva-
karzinoms pT1a soll ein opera-
tives LK -Staging durchgefiihrt
werden.

QI 4: 6: Inguinofemorales Staging bei Plattenepithelkarzinom mit Infiltrationstiefe >1mm

Zahler

Patientinnen des Nenners mit
operativem Staging (= pN vor-
handen) der inguinofemoralen
Lymphknoten

Nenner

Alle Patientinnen mit Erstdiag-
nose eines Plattenepithelkarzi-
noms der Vul va
sive primar M1)

(0]

Bei Plattenepithelkarzinomen
mit einer Infiltrationstiefe von
> 1 mm (nach traditioneller
Messung; Wilkinson 1982) soll
ein operatives Staging der in-
guinofemoralen Lymphknoten
durchgefiihrt werden. Bei ge-
ringerer Infiltrationstiefe soll
dieses operative Sta ging auf-
grund des geringen Metasta-
sierungsrisikos unterbleiben.

QI 5: 7: Sentinel Lymphknoten Biopsie

Zahler

© Leitlinienprogramm Onkologie |
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Empfehlung 11.1:
Konsensbasierte Empfehlung
(EK, starker Konsens)
Qualitatsziel:

Bei moglichst allen Patientin-
nen mit Plattenepithelkarzi-
nom der Vulva mit einer Infilt-
rationstiefe von mehr als 1
mm (nach traditioneller Mes-
sung; Wilkinson 1982) soll ein
operatives Staging der inguin-
ofemoralen Lymphknoten
durchgefiihrt werden.

Empfehlungen 6.16/11.11:

- 1.01 | Mai 2026
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Evidenzgrundlage / weitere
Informationen
Staging bei Pl atte



19 Qualitatsindikatoren

Qualitatsindikator

Patientinnen des Nenners mit
folgenden Mer kma
sche Tumorgr?®Ce
Unifokaler Tumor (= keine
multiplen Tm; TNM m  -Sym-
bol)) A Klinisch
bend unauffallige Lymphkno-

ten (cNO) und pathohistologi-
sches Ultrastaging der Lymph-
knoten (= ents prechend LL)

Nenner

Alle Patientinnen mit Erstdiag-
nose invasives Vulvakarzinom
und Sentinel -Lymphknotenbi-
opsie

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Referenz -Empfehlung

Sentinel -Lymphknoten beim
Vulvakarzinom sollen mittels
Ultrastaging untersucht wer-
den mit: vollstandiger Einbet-
tung, Anfertigung von mindes-
tens drei Stufenschnitten in

der HE-Féarbung. Bei in der HE -
Morphologie negativen Senti-
nel-Lymphknoten sollen im-
munhis tochemische Zusatzun-
tersuchungen durchgefihrt
werden.

Als Voraussetzungen fir
eine Sentinel -Lymphonode-
ktomie sollen vorliegen:

1 Unifokaler Tumor

9 Max. Tumordurchmesser in
der Hautebene <4 cm

1 Klinisch und sonographisch
unauffallige Leisten -Lymph-
knoten

9 Erfahrung im Team mit dem
Sentinel -Markierungsverfah-
ren

1 Verwendung von Techne-
tium Nanokolloid zur Mar-
kierung, die ergéanzende
Verwendung von Farbstof-
fen (ICG, Patentblau) kann
die Detektionsrate erhéhen

1 Ultrastaging der Lymphkno-
ten mit immunhistochemi-
schen Zusatzuntersuchun-
gen der in der HE -Féarbung
unauffalligen Lymphknoten
durch die Pathologie

1 Eingehende Aufklarung der
Patientin tber Vorteile und
mogliche onkologische Risi-
ken der Methode

9 Compliance der Patientin
fur eine regelméaRige Nach-
sorge

Vulvakarzinom | Langversion

232

Evidenzgrundlage / weitere
Informationen

Konsensbasierte Empfehlung
(EK, starker Konsens)

Empfehlung 11.10:
EG A, LoE 3

Qualitatsziel:

Bei mdglichst allen Patientin-
nen mit Erstdiagnose eines in-
vasiven Vulvakarzinoms und
Sentinel -Lymphknotenbiopsie

sollen folgende Merkmale er-
fullt sein

Klinische Tumorgrof3e < 4
cm

Unifokaler Tumor (= keine
multiplen Tm; TNM m  -Sym-
bol))

Klinisch und bildgebend
unauffallige Lymphknoten
(cNO)

und pathohistologisches Ult-
rastaging der Lymphknoten (=
entsprechend LL)

- 1.01 | Mai 2026



19 Qualitatsindikatoren

Qualitatsindikator

Referenz -Empfehlung

Bei unifokalem Primartumor
mit < 4 cm Durchmesser und
klinisch und bildgebend nega-
tiven Leisten -Lymphknoten soll
die Sentinel -Lymphonodekto-
mie fiir das operative Staging
der Leisten -Lymphknoten ein-
gesetzt werden, unter Beach-
tung der unter

genannten Vorausset-
zungen.

Kann keine Sentinel -Lympho-
nodektomie durchgefiihrt wer-

den oder gelingt keine Darstel-
lung, soll eine  systematische
inguinofemorale Lymphonode-
ktomie erfolgen.

Evidenzgrundlage / weitere
Informationen

QI 6: 9: Sentinel Lymphknoten Biopsie und Ultrastaging bei unifokalem Vulvakarzinom <4cm,

cNO

Zahler

Patientinnen des Nenners mit
SNB mit Ultrastaging

Nenner

Alle Patientinnen mit Erstdiag-
nose invasives Vulvakarzinom
UND Klinischer TumorgrofRe <
4 cm UND Unifokalem Tumor
(= keine multiplen Tm; TNM
m-Symbol) UND klinisch und
bildgebend unauffalligen
Lymphknoten (cNO)

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Sentinel -Lymphknoten beim
Vulvakarzinom sollen mittels
Ultrastaging untersucht wer-
den mit: vollstandiger Einbet-
tung, Anfertigung von mindes-
tens drei Stufenschnitten in

der HE-Féarbung. Bei in der HE -

Morphologie negativen Senti-
nel-Lymphknoten sollen im-
munhis tochemische Zusatzun-
tersuchungen durchgefiihrt
werden.

Bei unifokalem Priméartumor

mit < 4 cm Durchmesser und
klinisch und bildgebend nega-
tiven Leisten -Lymphknoten soll
die Sentinel -Lymphonodekto-
mie fUr das operative Staging
der Leisten -Lymphknoten ein-
gesetzt werden, unter Beach-
tung der unter

Vulvakarzinom | Langversion

Empfehlungen 6.16/11.11:

Konsensbasierte Empfehlung
(EK, starker Konsens)

Empfehlung 11.10:
EG A, LoE 3

Qualitatsziel:

Bei mdglichst allen Patientin-
nen mit Erstdiagnose eines in-
vasiven Vulvakarzinom

UND Kilinischer TumorgroRRe <
4cm

UND Unifokalem Tumor (=
keine multiplen Tm; TNM m
Symbol)

UND klinisch und bildgebend
und sonographisch unauffalli-
gen Lymphknoten (cNO)

soll eine Sentinel Lymphkno-
ten Biopsie durchgefihrt
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19 Qualitatsindikatoren

Qualitatsindikator

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Referenz -Empfehlung

genannten Vorausset-
zungen.

Kann keine Sentinel -Lympho-
nodektomie durchgefiihrt wer-

den oder gelingt keine Darstel-
lung, soll eine  systematische
inguinofemorale Lymphonode-
ktomie erfolgen.

Als Voraussetzungen fir
eine Sentinel -Lymphonode-
ktomie sollen vorliegen:

9 Unifokaler Tumor

9 Max. Tumordurchmesser in
der Hautebene < 4 cm

1 Klinisch und sonographisch

unaufféllige Leisten -Lymph-

knoten
9 Erfahrung im Team mit dem

Sentinel -Markierungsverfah-

ren

1 Verwendung von Techne-
tium Nanokolloid zur Mar-
kierung, die erganzende
Verwendung von Farbstof-
fen (ICG, Patentblau) kann
die Detektionsrate erhéhen

1 Ultrastaging der Lymphkno-
ten mit immunhistochemi-
schen Zusatzuntersuchun-
gen der in der HE -Férbung
unauffalligen Lymphknoten
durch die Pathologie

9 Eingehende Aufklarung der
Patientin tGber Vorteile und
mogliche onkologische Risi-
ken der Methode

9 Compliance der Patientin
fur eine regelméaRige Nach-
sorge

Vulvakarzinom | Langversion

Evidenzgrundlage / weitere
Informationen

werden und mittels Ult-
rastaging untersucht werden
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19 Qualitatsindikatoren

Qualitatsindikator

QI 7: 10: Vorstellung Tumorkonferenz

Zahler

Patientinnen des Nenners mit
Vorstellung in einer interdis-
ziplinéaren Tumorkonferenz

Nenner

Alle Patientinnen mit Erstdiag-
nose eines Vulvakarzinoms,

neu aufgetretenem (Lokal -) Re-
zidiv und /oder neu aufgetre-
tenen Fernmetastasen

Ql 8 : 11:
ofemoralen Lymphknoten

Zahler

Patientinnen des Nenners mit
postoperativer Strahlenthera-
pie des Lymphabflussgebietes

Nenner

Patientinnen mit Vulvakarzi-

nom, systematischer inguin-
ofemoraler Lymphonodekto-

mi e und Nachwei
nen inguinofemoralen Lymph-
knoten

Postoperative

Referenz -Empfehlung

Alle Patientinnen mit Vulvakar-
zinom sollen in einer interdis-
ziplinaren Tumorkonferenz
vorgestellt werden.

Die postoperative Strahlenthe-
rapie der befallenen Leiste(n)
nach systematischer inguin-
ofemoraler Lymphonodekto-
mie soll bei O
guinofemoralen Lymphknoten
unabhangig von der GréRe der
Metastasen durchgefuhrt wer-
den.

Strahl ent

235

Evidenzgrundlage / weitere
Informationen

Empfehlung 5.2.:

Konsensbasierte Empfehlung
(EK, starker Konsens)

Qualitatsziel:

Maoglichst alle Patientinnen mit
Erstdiagnose, neu aufgetrete-
nem (Lokal -) Rezidiv und /oder
Fernmetastasen eines Vulva-
karzinoms sollen in einer in-
terdisziplindren Tumorkonfe-
renz vorgestellt werden

herapie des Lymp

Empfehlung 12.4

EG A, LoE 0000
Starker Konsens
Qualitatsziel:

Bei mdglichst allen Patientin-

nen mit Vulvakarzinom, syste-
matischer inguinofemoraler
Lymphonodektomie und Nach-
weis O 2 befalle
Lymphknoten

soll eine postoperative Strah-
lentherapie der befallenen
Leiste(n) erfolgen.

QI 9: 12: Durchfuhrung der Strahlentherapie in intensitdtsmodulierter Technik (IMRT/VMAT)

Zahler

Patientinnen des Nenners mit
Strahlentherapie in intensitats-
modulierter Technik
(IMRT/VMAT)

© Leitlinienprogramm Onkologie |

Die Strahlentherapie zur Be-
handlung der Vulvakarzinome
soll zur Risikoorganschonung
in intensitatsmodulierter Tech-
nik (IMRT/VMAT) erfolgen,

Vulvakarzinom | Langversion

Konsensbasierte Empfehlung
(EK, starker Konsens)

Qualitatsziel:

Maoglichst alle Patientinnen mit
Vulvakarzinom und

- 1.01 | Mai 2026



19 Qualitatsindikatoren

Qualitatsindikator

Nenner

Patientinnen mit Vulvakarzi-
nom und Strahlentherapie

adj. = adjuvant, neoadj. = neoadjuvant, Med.

Referenz -Empfehlung

insbesondere bei Mitbehand-
lung der Lymphabflusswege.

236

Evidenzgrundlage / weitere
Informationen

Strahlentherapie sollen diese
zur Risikoorganschonung in
intensitatsmodulierter Technik
(IMRT/VMAT) erhalten

= Median, RT = Radiotherapie,

LK = Lymphknoten, Th = Therapie, Mo = Monate, ED = Einzeldosen, GD = Ge-
samtdosis, RChT = Radiochemotherapie, ChT = Chemotherapie, LNE = Lym-
phonodektomie, DFS: krankheitsfreies Uberleben, PFS: progressionsfreies

Uberleben

adj. = adjuvant, neoadj. = neoadjuvant, Med.
LK = Lymphknoten, LRC = Langzeit

= Median, RT = Radiotherapie,
-Rezidiv -Wahrscheinlichkeit, Mo = Monate,

ED = Einzeldosen, GD = Gesamtdosis, RChT = Radiochemotherapie, ChT =
Chemotherapie, cCR = klinische Komplettremission

adj. = adjuvant, Med. = Median, RT = Radiotherapie, LRR = Lokalrezidivrate,
LRFS = lokalrezidivfreies Uberleben, pN+ = positive/befallene Lymphknoten,
RChT = Radiochemotherapie, ChT = Chemotherapie

© Leitlinienprogramm Onkologie | Vulvakarzinom | Langversion
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