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1. Anbefalinger (Quick guide)

Visitation

1.

Patienter, hvor der er mistanke om/pavist VuM (>T1a) eller VaM henvises til
plastikkirurgisk afdeling eller gynaekologisk afdeling med hgjt specialiseret
funktion pa Rigshospitalet eller Aarhus Universitetshospital (D)

Udredning

2.

Ved mistanke om VuM og VaM i form af mindre og let tilgeengelige laesioner, bor
der udferes excisionsbiopsi i lighed med biopsi af kutant melanom (C)

3. Ved mistanke om VuM og VaM i form af sterre eller multifokale laesioner (i
naerhed af klitoris, urethra, eller anus) anbefales incisionsbiopsi eller mapping
biopsier (C)

4. Klinisk foto anbefales for at sikre sig lokalisationen mhp. eventuel re-excision samt
eventuel Sentinel Node procedure (D)

5. Hbvis diagnosen er et kutant melanom, f.eks. af vulva folges DMG-retningslinjerne
for kutant melanom (B)

6. Behandlingsplan for patienter med VuM og VaM dreftes pa multidisciplinaer team
konference (MDT) med forevisning af histologi og billeddiagnostik og besluttes ud
fra patientens almen tilstand, fund ved GU og patientpraeference (D)

7. Praoperativt udredes alle patienter med VuM (>T1a) og VaM med 18FDG PET-CT-
skanning (B)

8. Patienter med VuM og VaM med klinisk- eller billeddiagnostisk suspekte
lymfeknuder i lysken eller med andre malignitetssuspekte foci ber udredes med
finnalsbiopsi praeoperativt (D)

Stadieinddeling

9. VuM stadieinddeles i henhold til AJCC /UICC TNM-klassifikationen for kutane

melanomer (version 8) (D)
https://www.melanoma.dk/assets/files/Melanoma Guidelines TNM%20klassifikat

ion.pdf



https://www.melanoma.dk/assets/files/Melanoma_Guidelines_TNM%20klassifikation.pdf
https://www.melanoma.dk/assets/files/Melanoma_Guidelines_TNM%20klassifikation.pdf
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10. VaM har ikke en selvstaeendig stadieinddeling. Disse tumorer stadieinddeles i
henhold til TNM-klassifikationen for vulvo- og vaginale karcinomer (WHO 5.
udgave) (D) (Bilag 2-3)

Kirurgisk behandling

11. Kutant VuM og VaM excideres ved definitiv kirurgi med 1-2 cm makroskopisk
resektionsmargin under hensyntagen til vitale strukturer (A)

12. Sentinel Node biopsi er indiceret ved kutant melanom, men ikke rutinemaessigt
ved mukosalt melanom, efter vanlige retningslinjer for SN-biopsi (C)
Indsat (link til ny SN vejledning)

13. Hos patienter med VuM og VaM og biopsiverificeret spredning til de regionale
lymfeknuder og uden tegn pa dissemineret sygdom kan anbefales
lymfeadenektomi i den pagdende region efter MDT-konference (D)

14. Lokalt recidiv opereres med radikal excision af tumor til fri mikroskopisk
resektionsmargin, hvis det skennes muligt (D)

15. Solitere metastaser fra VuM og VaM kan behandles kirurgisk, men ber forinden
konfereres pa MDT (D)

Onkologisk behandling

16. Patienter med VuM eller VaM med hej risiko for recidiv (stadium III eller reseceret
stadium IV) kan henvises til onkologisk vurdering med henblik pa adjuverende
terapi (D)

Link DMG Adjuverende behandling af melanom (melanoma.dk)

17. Patienter med inoperabelt VuM eller VaM henvises til onkologisk
vurdering/behandling (D)
https://www.dmcg.dk/Kliniske-retningslinjer/kliniske-
retningslinjer/melanom/onkologisk-behandling-af-inoperabel-metastatisk-
melanom/

Opfelgning

18. Patienter opereret for VuM og/ eller VaM tilbydes opfelgning med henblik pa
hurtigst muligt at identificere tilbagefald lokalt, regionalt og/eller som
fjernmetastaser (D)


https://www.melanoma.dk/assets/files/Melanoma_Guidelines_9.pdf
https://www.dmcg.dk/Kliniske-retningslinjer/kliniske-retningslinjer/melanom/onkologisk-behandling-af-inoperabel-metastatisk-melanom/
https://www.dmcg.dk/Kliniske-retningslinjer/kliniske-retningslinjer/melanom/onkologisk-behandling-af-inoperabel-metastatisk-melanom/
https://www.dmcg.dk/Kliniske-retningslinjer/kliniske-retningslinjer/melanom/onkologisk-behandling-af-inoperabel-metastatisk-melanom/
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19.

20.

21.

22,

Der anbefales at patienter med primar kutant VuM (>T1a) felges som hgj-risiko
kutant melanom patienter i plastikkirurgisk regi eventuelt suppleret med
gynakologisk undersogelse, afhangig af lokalisation af tumor (D)
https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2019/Pakkeforloeb-kraeft-2015-
2019/0pf%C3%B8lgningsprogrammer-for-kr%C3%A 6£t-
2015/0pf%C3%B8lgningsprogram-for-moderm%C3%A 6rkekr%C3%A 6ft-melanom-
--FINAL.ashx?la=da&hash=9D56DC443AE9F7A0BA A09E9322B10C46D0DE61B6)

Der anbefales at patienter med mukosalt VuM og / eller VaM folges pa
gynakologisk afdeling med gynakologisk undersogelse og palpation af inguen
hver 3. mdned i to ar, derefter hver 6. maned op til 5 ar. Hudkontrol tilrades 1-2
gange drligt ved dermatolog eller plastikkirurg (D)

Opfolgning kan suppleres med cystoskopi, hvis der har veeret indvakst i urethra
(D)

Billeddiagnostik med 18FDG PET/diagnostisk CT-skanning anbefales til mukosalt
VuM og VaM 6, 12 mdneder efter operationen, derefter hver 6 mdri 3 ar og en gang
arligt i op til 5 ar. Skanfeltet er fra vertex cranii til midtfemur (D)

English summary

Primary melanoma of the vulva and vagina are rare and usually affect elderly women and account for 5% of all
vulvar malignancies. Due to low incidence, the surgical treatment is centralized to two university hospitals
(AUH and RH) in Denmark. Tumour staging can be challenging. Surgery is the treatment of choice. This
clinical guideline describes assessment, surgical treatment and follow-up of patients with melanoma in vulva
and vagina.


https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2019/Pakkeforloeb-kraeft-2015-2019/Opf%C3%B8lgningsprogrammer-for-kr%C3%A6ft-2015/Opf%C3%B8lgningsprogram-for-moderm%C3%A6rkekr%C3%A6ft-melanom---FINAL.ashx?la=da&hash=9D56DC443AE9F7A0BAA09E9322B10C46D0DE61B6
https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2019/Pakkeforloeb-kraeft-2015-2019/Opf%C3%B8lgningsprogrammer-for-kr%C3%A6ft-2015/Opf%C3%B8lgningsprogram-for-moderm%C3%A6rkekr%C3%A6ft-melanom---FINAL.ashx?la=da&hash=9D56DC443AE9F7A0BAA09E9322B10C46D0DE61B6
https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2019/Pakkeforloeb-kraeft-2015-2019/Opf%C3%B8lgningsprogrammer-for-kr%C3%A6ft-2015/Opf%C3%B8lgningsprogram-for-moderm%C3%A6rkekr%C3%A6ft-melanom---FINAL.ashx?la=da&hash=9D56DC443AE9F7A0BAA09E9322B10C46D0DE61B6
https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2019/Pakkeforloeb-kraeft-2015-2019/Opf%C3%B8lgningsprogrammer-for-kr%C3%A6ft-2015/Opf%C3%B8lgningsprogram-for-moderm%C3%A6rkekr%C3%A6ft-melanom---FINAL.ashx?la=da&hash=9D56DC443AE9F7A0BAA09E9322B10C46D0DE61B6
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2. Introduktion

Primaere melanomer i de kvindelige kansorganer er sjeeldne og repraesenterer kun 1% af alle melanomer hos
kvinder og udger 5% af alle maligne tumores i vulva (1, 2). Pa grund af den lave incidens pa omkring 1 per 1
mill. kvinder, er der kun meget sparsom evidens tilgaengelig i litteraturen (3). Tumorerne opstar oftest i vulva
(VuM) (76%) og en mindre del i vagina (VaM) (19%) og er kendt med darligere prognose i forhold til rene
kutane melanomer (4, 5). VuM er en blandingspatologi, som bestar af kutant melanom med lokalisation il
vulva (primeert labiae majora), melanom i modificeret, dvs-ikke har-baerende hud (labiae minora) og mukosalt
melanom (primeert clitoris- og periurethralomradet samt introitus).

| modsaetning til kutane melanomer ser forekomsten af VuM ud til at veere stabil eller faldende. Sygdommen
optraeder typisk hos ldre kvinder og median alder pa diagnosetidspunktet er > 60 ar (6). De mest
almindelige histologiske undertyper er superficielt spredende malignt melanom (48%) og noduleert malignt
melanom (35%) samt mukosalt lentigingst melanom (7-9). VuM kan optraede som en pigmenteret flad lesion,
melanotisk polypas tumor eller som en amelanotisk tumor (27%). Den hyppigste lokalisation er labia majora og
klitorisomradet, efterfulgt af labia minora og periurethral- omradet. Tumor kan vaere multifokal (22%) med
satellitizesioner der involverer flere omrader i vulva (10). Mukosale melanomer adskiller sig bl.a. ved i mindre
grad at vaere BRAF-muterede, som ca. halvdelen af kutane tumorer er; og hvis de er muterede, sa er
mutationen anderledes end ved de kutane melanomer og minder mere om dem, som ses ved lungecancer
(Dumaz, 2019 PMID: 31398831) Godt en tredjedel af de mukosale melanomer er muteret sv.t c-kit kinase og
har overekspression af denne receptor (mod ca. 5% af kutane tumorer) (11).

Bade for de kutane og de mukosale VuM er regional lymfeknudestatus samt tumortykkelse de vigtigste
prognostiske faktor for overlevelse. Amelanosis og stigende alder pa diagnosetidspunktet er ogsa relateret til
darligere prognose (6, 8). 5-ars overlevelse for VuM er pa 37-50%(1, 12).

Vaginale melanomer (VaM) er meget sjeeldne og udger < 3 % af alle maligne tumores i vagina (12). VaM kan
optreede som pigmenterede plaques, ulceration (50%) eller polypgs let blgdende tumor, lokaliseret oftest i
vaginas forvaeg og involverer hyppigst den nederste tredje del af vagina og kan veere multifokal (20%) (12).
VaM giver sjeeldent symptomer og vil ofte debutere med vaginal blgdning. VaM optraeder typisk hos eeldre
kvinder og median alder pa diagnosetidspunktet er 73 ar (37-90). Sygdommen opdages oftest i fremskredent
stadium, formentligt pga. den skjulte placering_og er kendt med darlig prognose med 5-ars overlevelse pa 13-
32% (13, 14).

De mest almindelige kliniske tegn og symptomer er:
o Uregelmaessige pigmentering
e vaginal blgdning
e udflad
e svie og klge i vulva og vagina
e tumor eller ulceration-dannelse


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31398831
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De kutane melanomer i vulva udredes og behandles i henhold til guidelines for kutane melanomer.
https://www.melanoma.dk/assets/files/Pakkeforloeb-formodermaerkekraeftihuden.pdf + link til kommende
retningslinie om klinisk undersggelse

Der vil veere patienter, hvor der er vanskeligt at afgere, om det drejer sig om primeert kutant eller mukosalt
melanom i vulva eller vagina ogsa for en specialiseret patolog. | disse tilfeelde er MDT konference (med
deltagelse af gynaekolog, plastikkirurg, patolog samt onkolog og billeddiagnostiker med erfaring i melanom)
vigtig af hensyn til at veelge den rette behandling for patienten incl. behandlingsansvarlig afdeling.

Formal

Det overordnede formal med retningslinjen er at understgtte en evidensbaseret kreeftindsats af hgj og ensartet
kvalitet pa tveers af Danmark.

Hovedparten af patienterne, der overlever deres sygdom, er i forlgbet blevet kirurgisk behandlet, hvorfor det er
saerdeles vigtigt, at den udfarte kirurgi lever op til internationale standarder og at der tilbydes samme hgje
kvalitetsniveau pa tvaers af behandlende enheder. Patienterne har ofte flere veje ind i behandlingsforlgbet, og
alle, som kan mgde patienter med vulva og vaginalt melanom bar veere bekendt med retningslinjen.

Patientgruppe

Denne kliniske retningslinje vedrgrer patienter med vulva og vaginalt melanom, som skal kirurgisk behandles
for sygdommen, og beskriver anbefalinger vedrarende udredning, initiale behandling, opfglgning og
behandling ved recidiv.

Malgruppe for brug af retningslinjen
Denne retningslinje skal understgtte det kliniske arbejde og udviklingen af den kliniske kvalitet, hvorfor den
primaere malgruppe er klinisk arbejdende sundhedsprofessionelle i det danske sundhedsveesen.


https://www.melanoma.dk/assets/files/Pakkeforloeb-formodermaerkekraeftihuden.pdf
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3. Grundlag

Visitation

1. Patienter, hvor der er mistanke om/pavist VuM (>T1a) eller VaM henvises til
plastikkirurgisk afdeling eller gynaekologisk afdeling med hgjt specialiseret
funktion indenfor udredning og behandling af vulvacancer pa Rigshospitalet eller
Aarhus Universitetshospital (D)

Litteratur og evidensgennemgang

Pa grund af den lave incidens er udredning og kirurgisk behandling af melanom i vulva og vagina centraliseret
og varetages pa to hospitaler: Rigshospitalet (RH) og Aarhus universitetshospital (AUH) i et samarbejde
mellem plastikkirurgiske og gynaekologiske afdelinger, som ogsa varetager udredning og kirurgisk behandling
af vulvacancer.

Anbefalingerne i dette afsnit falger i gvrigt Sundhedsstyrelsens vejledninger og anbefalinger som beskrevet i
specialeplanen 2020:

https://www.sst.dk/-/media/Viden/Specialplaner/Specialeplan-for-gynaekologi-og-
obstetrik/SST_Specialevejledning_for_Gynaekologi-0g-
obstetrik.ashx?la=da&hash=6D9A36A9CD18A7E311AF3672BF3FF8168D62CF42.

Alle patienter med mistanke om eller histologisk verificeret VuM (>T1a) og VaM skal henvises til udredning og
behandling pa RH eller AUH plastikkirurgisk eller gynaekologisk afdeling i kreeftpakkeforlgb for malignt
melanom:

https://www.melanoma.dk/assets/files/Pakkeforloeb-formodermaerkekraeftihuden.pdf

Safremt der foreligger histologisk undersggelse, som dokumenterer kutan T1a tumor af VuM pa lokalisation,
som ikke skannes at kreeve gynaekologisk ekspertise, kan patienten henvises til naermeste plastikkirurgiske
afdeling jf. ovenstaende pakkeforlgb.

Den medicinske behandling af melanom er ligeledes centraliseret og varetages pa de fire onkologiske centre i
henholdsvis Herlev, Aarhus, Odense og Aalborg:
https://lwww.dmcg.dk/siteassets/forside/kliniske-retningslinjer/godkendte-kr/dmg/dmg_mukosalt-
melanom_admgodk300920.pdf

Patientveerdier og — preeferencer

Centralisering af kirurgisk behandling af VuM og VaM til to centre i Danmark kan have negativ betydning for
patienten i relation til transport og ophold i afstand fra familie og bopeel under udredning og behandling, men
positiv betydning, da man er sikker pa at mgde sundhedsprofessionelle med rutine i netop patientens forlgb.


https://www.sst.dk/-/media/Viden/Specialplaner/Specialeplan-for-gynækologi-og-obstetrik/SST_Specialevejledning_for_Gynaekologi-og-obstetrik.ashx?la=da&hash=6D9A36A9CD18A7E311AF3672BF3FF8168D62CF42
https://www.sst.dk/-/media/Viden/Specialplaner/Specialeplan-for-gynækologi-og-obstetrik/SST_Specialevejledning_for_Gynaekologi-og-obstetrik.ashx?la=da&hash=6D9A36A9CD18A7E311AF3672BF3FF8168D62CF42
https://www.sst.dk/-/media/Viden/Specialplaner/Specialeplan-for-gynækologi-og-obstetrik/SST_Specialevejledning_for_Gynaekologi-og-obstetrik.ashx?la=da&hash=6D9A36A9CD18A7E311AF3672BF3FF8168D62CF42
https://www.melanoma.dk/assets/files/Pakkeforloeb-formodermaerkekraeftihuden.pdf
https://www.dmcg.dk/siteassets/forside/kliniske-retningslinjer/godkendte-kr/dmg/dmg_mukosalt-melanom_admgodk300920.pdf
https://www.dmcg.dk/siteassets/forside/kliniske-retningslinjer/godkendte-kr/dmg/dmg_mukosalt-melanom_admgodk300920.pdf
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Rationale

Ensretning af henvisningspraksis, centralisering og ngje monitorering af kreeftpakkeforlgb har det overordnede
formal at sikre den enkelte patient bedst mulig behandling og vilkar for helbredelse og langtidsoverlevelse med
feerrest mulige senfalger til behandling.

Udredning

2. Ved mistanke om VuM og VaM i form af mindre og let tilgaengelige laesioner, bor
der udferes excisionsbiopsi i lighed med biopsi af kutan melanom (C)

3. Ved mistanke om VuM og VaM i form af sterre eller multifokale laesioner (i
naerhed af klitoris, urethra, eller anus) anbefales incisionsbiopsi eller mapping
biopsier (C)

4. Klinisk foto anbefales for at sikre sig lokalisationen mhp. eventuel re-excision samt
eventuel Sentinel Node procedure (D)

5. Hbvis diagnosen er et kutant melanom i vulva felges DMG-retningslinjerne for
kutant melanom (B)

6. Behandlingsplan for patienter med VuM og VaM dreftes pa multidiscipliner team
konference (MDT) med forevisning af histologi og billeddiagnostik og besluttes ud
fra patientens almen tilstand, fund ved GU og patientpraeference (D)

7. Preaeoperativt udredes alle patienter med VuM (>T1a) og VaM med 18FDG PET-CT-
skanning (B)

8. Patienter med VuM og VaM med klinisk- eller billeddiagnostisk suspekte
lymfeknuder i lysken eller med andre malignitetssuspekte foci ber udredes med
finnalsbiopsi praeoperativt (D)

Litteratur og evidensgennemgang

| nedenstaende anbefalinger er litteraturgennemgangen slaet sammen for flere anbefalinger, da evidensen er
sparsom og henviser til samme fa referencer.

Pa grund af den lave forekomst er evidensen for udredning af patienter med genitale melanomer meget
sparsom. Der foreligger ingen randomiserede studier og anbefalinger er baseret pa "expert agreement” og
sma retrospektive studier (evidensniveau 4), som er detaljeret beskrevet i Australian Cancer Council
guidelines 2019 (8), DMG retningslinjer (15), de engelske national guidelines (16) og en metanalyse (17)
(2a).

Diagnose af den primaere lzesion opnas optimalt ved en regelret ekscision af hele laesionen, specielt ved sma
let tilgaengelige Izesioner, og/eller hvor der klinisk er oplagt melanom. For starre lzesioner og ved lzesioner pa
specielle anatomiske lokalisationer, kan en incisionsbiopsi/stansebiopsi af dele af leesionen dog vaere
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acceptabel, der skal dog i disse tilfeelde haves in mente, at materialet ikke er sikkert repraesentativt og dermed
er der starre risiko for fejldiagnosticering (8, 16, 18) (3).

Op til en tredjedel af VuM patienterne har metastaser til de regionale lymfeknuder i lysken og fiernmetastaser
pa diagnosetidspunktet (1, 19). Fjernmetastaser findes hyppigst i lunger, knogler, peritoneum, lever og hjerne.
18FDG PETI/CT er en veletableret billeddiagnostiskmetode for at identificere metastaser til de regionale
lymfeknuder samt fiernmetastaser hos melanompatienterne (17) (2a).

Udredningen bar omfatte:
o Gynaekologisk undersggelse (evt. i universel angestesi) med eventuelt yderligere biopsitagning - med
deltagelse af bade gynaekologisk og plastikkirurgisk speciale
o Korrekt biopsi af VuM og VaM skal tages i henhold til Dansk Melanom Gruppe (DMG) retningslinjer:
https://www.melanoma.dk/assets/files/Melanoma_Guidelines_3.pdf
o Cystoskopi (ikke obligatorisk, kun ved mistanke om indvaekst i urethra/bleeren)
e Ano-rektoskopi (ikke obligatorisk, kun ved mistanke om indvaekst i analkanal/rektum)

18 FDG PET/CT- skanning (anbefales til alle patienter med vaginale melanomer og til tykke kutane (2 mm +
ulceration, eller 4 mm eller derover) samt il kutane tumorer, som er N+. CT-delen udfares som diagnostisk CT
med iv og peroral kontrast fra isse til proximale femora eller mere distalt atheengig af lokale protokol.
https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2020/Modermaerkekraeft/Pakkeforloeb-for-modermaerkekraeft-i-
huden.ashx?la=da&hash=87D5DBODE5A4D72EBF1CA278EE8802E16FCB581D

e Revision af histologiske preeparater fra mukosale tumorer kan udferes, safremt det skannes
ngdvendigt + indseet link til kommende retningslinje om patologi-undersagelse af primaertumor

e Vurdering af histologi og billeddiagnostik fremvises og draftes pa multidisciplineer team konference
(MDT) mhp behandlingsplan

Patientveerdier og — preaeferencer

Der er ikke systematisk viden om patientveerdier eller -preeferencer inden for dette felt. Det antages, at
patienterne har hurtig og effektiv udredning som en vaesentlig prioritet, og herunder at man kan ngjes med sa
fa undersggelser som muligt, hvorfor PET/CT-skanning er velvalgt og bedre end CT-skanning alene.

Rationale
Anbefalingen har til formal at fa fastlagt sygdomsudbredningen mest effektivt og hurtigst muligt, sa patienten
kan stages korrekt, og derved modtage den mest optimale behandling.

Stadieinddeling

9. VuM stadieinddeles i henhold til AJCC /UICC TNM-klassifikationen for kutane
melanomer (version 8) (D)


https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2020/Modermaerkekraeft/Pakkeforloeb-for-modermaerkekraeft-i-huden.ashx?la=da&hash=87D5DB0DE5A4D72EBF1CA278EE8802E16FCB581D
https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2020/Modermaerkekraeft/Pakkeforloeb-for-modermaerkekraeft-i-huden.ashx?la=da&hash=87D5DB0DE5A4D72EBF1CA278EE8802E16FCB581D
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https://www.melanoma.dk/assets/files/Melanoma Guidelines TNM%20klassifikat
ion.pdf

10. VaM har ikke en selvstaendig stadieinddeling. Disse tumorer stadieinddeles i
henhold til TNM-klassifikationen for vulvo- og vaginale karcinomer (WHO 5.
udgave) (D) (Bilag 2-3)

Litteratur og evidensgennemgang
For de kutane tumores anvendes AJCC8/UICC8 klassifikationen:
https://www.melanoma.dk/assets/files/Melanoma_Guidelines TNM%20klassifikation.pdf

AJCC/UICC-klassifikationen er mest anvendelig for de kutane melanomer, der opstar i labia majora, men er
ikke tilstraekkelig ngjagtigt ved udbredte tumorer, hvor der ogsa kan vaere mukosal komponent da den ikke
ngdvendigvis tager hgjde for de seerlige anatomiske strukturer i vulva og vagina (20) (4).

Clark stage har ingen veerdi for laesioner som kommer fra den modificeret ikke har-baerende hud- og mukosale
melanomer (20). Breslow maximalt tumor tykkelse har veeret anvendt, men har usikkert relevans, da langt de
fleste tumorer er meget tykke pa diagnosetidspunktet. Det er dog vist, at Breslow tumor tykkelse, mitoser og
tilstedeveerelse af ulceration har indflydelse pa sygdomsfri overlevelse (20, 21) , hvor patienter med tynde
melanomer uden ulceration og med feerre mitoser har et klart bedre prognose i forhold til patienter med
tilstedeveerelse af ovennaevnte tumor faktorer (20).

Der er enighed i hervaerende arbejdsgruppe om, at ved mukosale VuM og VaM anvendes WHO
klassifikationen for vulvo- vaginale karcinomer. Desuden bgr ovenstaende histopatologiske karakteristika om
muligt angives (tykkelse, ulcerationsstatus, mitoser), endvidere angives tilstedeveerelse eller ej af
lymfeknudemetastaser og/eller fiernmetastaser, i henhold til "N” og "M” stadiet i TNM, som geeldende for
carcinomer i samme region (vulvo-vaginal-omradet) (Bilag 2). Det er en Klinisk klassifikation, men al den
foreliggende viden fra f.eks. sentinel node biopsi og billeddiagnostik inddrages i at stage patienten.

Patientveerdier og — preaeferencer
Klassifikation og stadieinddeling vurderes ikke fglsomt over for patientveerdier- og preeferencer.

Rationale
Rationale for valg af klassifikation og stadieinddeling bunder i et gnske om at fglge internationale standarder.
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Kirurgisk behandling

11. Kutant VuM og VaM excideres ved definitiv kirurgi med 1-2 cm makroskopisk
resektionsmargin under hensyntagen til vitale strukturer (A)

12. Sentinel Node biopsi er indiceret ved kutant melanom, men ikke rutinemaessigt
ved mukosalt melanom, efter vanlige retningslinjer for SN-biopsi (C)
Indsat (link til ny SN vejledning)

13. Hos patienter med VuM og VaM og biopsiverificeret spredning til de regionale
lymfeknuder og uden tegn pa dissemineret sygdom kan anbefales
lymfeadenektomi i den pagiende region efter MDT-konference (D)

14. Lokalt recidiv opereres med radikal excision af tumor til fri mikroskopisk
resektionsmargin, hvis det skennes muligt (D)

15. Solitere metastaser fra VuM og VaM kan behandles kirurgisk, men bor forinden
konfereres pa MDT (D)

Litteratur og evidensgennemgang

Pa grund af den lave forekomst er evidensen for behandling af patienter med genitale melanomer meget
sparsom. Anbefalinger er baseret pa "expert agreement” fra Australian Cancer Council guidelines 2019 (8),
samt den engelske og tyske guidelines (16, 18) og bygger samlet set pa evidensniveau 4-5.

Excision af primeer tumor

Kirurgisk radikal excision af primeer tumor er anerkendt standardbehandling. Der er dog pga. den lave
forekomst af VuM og VaM ingen randomiserede studier, som stgtter denne anbefaling. Kirurgisk behandling
har eendret sig i Iobet af de sidste artier fra meget omfattende (fx. Total vulvektomi med radikal inguinal
lymfadenektomi (IL)) til mere konservative procedurer, som radikal lokal excision og Sentinel Node biopsi
(SNB). Der er konsensus i litteraturen om, at omfattende kirurgi, trods bedre lokalkontrol, ikke giver en bedre
overlevelse, men samtidig giver hgj risiko for morbiditet (8, 16). Der er beskeden evidens for, hvilken
resektionsafstand der skal anbefales. Principielt kan tyndere lzesioner excideres med mindre margin. Et
svensk randomiseret multicenterstudie af 281 kutant melanom patienter med leesioner <2mm har fundet
recidivrate pa 1,8%; ens for tumorer, som blev excideret i 1-2 cm i forhold til 5 cm (22) (1c).

Formalet med kirurgisk behandling er som udgangspunkt radikal operation. Dette opnas i reglen ved
overfladiske og let tilgaengelige laesioner i vulva med excision i 1-2 cm. afstand. Ved tumordannelse i vagina,
teet pa midtlinjen omkring klitoris og urethra er kirurgien vanskeligere og morbiditet ved extensiv resektion af
vitale strukturer skal overvejes i forhold til udsigten til varig lokal kontrol/radikalitet.

Sentinel node biopsi
Sentinel node (SN) biopsi anvendes til at stadieinddele de kutane melanomer og bruges til at identificere
patienter, der kan have gavn af adjuverende terapi (15).
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SN-biopsi har ikke vist at give nogen overlevelsesgevinst og effekten er usikker hos patienter med mukosale
melanomer.

SN-biopsi kan anvendes i behandling af VuM, men dets plads diskuteres stadig, da der kun foreligger fa data
om effektivitet af denne procedure (19, 20, 23)(4). Ved VuM med kutan oprindelse kan SN anvendes efter
vanlige DMG-retningslinjer for SN til kutant melanom: Ny SN retningslinje — skal der linkes til (er pa ve)).

Det er uklart, om det har prognostisk betydning for patienten at fa foretaget SN biopsi, men en patient med
positiv SN vil kunne tilbydes adjuverende terapi, og dette kan have betydning for prognosen:
Adjuverende behandling af melanom - DMCG

Arbejdsgruppen anbefaler derfor, at der udfgres SN biopsi, safremt det skennes teknisk og praktisk muligt, og
safremt patienten skannes at kunne modtage adjuverende terapi.

SN-biopsi hos patienter med VaM er kun sporadisk beskrevet i litteraturen og de fleste studier beskriver VuM
og VaM, som en gruppe. Kun meget fa patienter med VaM far foretaget radikal lokal excision primeert, da
tumor oftest diagnosticeres i avanceret stadium. Lymfedraenagen af vaginale tumores er mere uforudsigelig
(inguinale lymfeknuder ved tumor i nedre 1/3 af vagina og iliakale lymfeknuder ved tumores i gvre 2/3 del af
vagina) end ved tumores i vulva, der gar standardisering af indgrebet vanskelig.

MSLT-I studiet har randomiseret ca. 2000 patienter med kutane melanomer til enten re-excision og
observation eller til re-excision og sentinel node biopsi, og lymfadenektomi ved SN-positiv status. Der var
samlet set ingen effekt pa overlevelsen af lymadenektomi (24) (1b). Post hoc subgruppeanalyse har vist, at
hos patienter med intermedier tykkelse-melanomer (1.2 — 3.5 mm), som fik foretaget SN-biopsi, var der bedre
10-ars fiern-recidiv-fri overlevelse og melanom specifik overlevelse, men hos patienter med tykkere
melanomer, var der ikke signifikante forskelle i overlevelsen. Dette formentlig fordi der tidligere forekommer
fiernmetastasering, jo tykkere primaer tumor er. Det vil vaere forventeligt, at langt de fleste tilfeelde af VaM
befinder sig i denne gruppe. Derfor er SN-biopsi ved VaM at betragte som eksperimental behandling og ber
forega i protokolleret regi (25, 26) (4).

Inguinal lymfadenektomi

Behandlingen ma generelt individualiseres, da hovedparten af disse patienter er eeldre og ofte komorbide. Der
er enighed om, at elektiv lymfadenektomi i lysken pa VuM og VaM patienter uden klinisk suspekte lymfeknuder
ikke har nogen prognostisk veerdi og operationen er beheeftet med hgj morbiditet og kan derfor ikke anbefales
(19, 23) (4).

Patienter som har mikrometastaser i en eller flere SN’s uden perinodal vaekst tilbydes ikke laengere inguinal
lymfadenektomi, men henvises til onkologisk afdeling med henblik pa evt. adjuverende immunterapi og falges
teet med UL og PET-CT. (link til SNB retningslinje)

Adjuverende medicinsk behandling
https://www.melanoma.dk/assets/files/Melanoma_Guidelines Behandling%2009%200pf%C3%B8Igning
%20af%20patienter%20med%20metastase%20fra%20melanom%20til%20lymfeknuder.pdf
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Ved makrometastaser bgr behandlingsplan diskuteres og fastieegges pa MDT konference. Ved tilsvarende
situation for kutane melanomer anbefales inguinal lymfadenektomi.

Ved fuld inguinal lymfadenektomi fiernes bade de overfladiske og de dybe inguinale lymfeknuder omkring v.
og a. femoralis til distalt for v. saphena magnas indlgb i v. femoralis via tveerincision. V. saphena magna
bevares sa vidt muligt. Der anvendes de anatomiske afgreensninger af lymfadenektomien i lysken som ved
vulvacancer (Tabel1).

Tabel 1. Anatomiske afgransninger af lymfadenektomi i lysken.

Lag Anatomiske afgraensninger

Superficielt lag Anteriort Scarpas fascia
Posteriort Fascia lata, femoralis, lamina cribrosa
Lateralt Medial kant af m. Sartorius
Medialt M. Abductor longus/Pecten ossis pubis
Kaudalt Ca. 1 cmlangs V. saphena magna
Kranialt Lig. Inguinale

Dybt lag Under lamina cribrosa (i fossa ovalis), medial fra V. Femoralis

Der foreligger ingen evidens, men det vurderes, at tveerincisionen mindsker risiko for hudnekrose ved samtidig
vulva-incision, og dreenage fra vulva regionen godtger, at der ikke er behov for excision af lymfeknuder i
trigonum femorale, men kun til afgangen af v. saphena og saledes kan dissektionen distalt begreenses.

(27) Link til vulvacancer guideline -kirurgi

Inguinal lymfadenektomi kan tilbydes ved tegn pa regional metastasering i de inguinale lymfeknuder og uden
tegn pa dissemineret sygdom med kurativt sigte. Hos patienter med samtidige fiernmetastaser til organer ber
behandlingsplanen ogsa draftes pa MDT mhp mulighed for immunterapi eller targeteret onkologisk
behandling. Pallierende kirurgisk indgreb kan overvejes, ogsa selv om der er organmetastaser. Dette er
ekstrapoleret fra behandling for tilsvarende kutant melanom, idet viden for patienter med mukosale melanom
ikke foreligger.

(link til kommende retningslinje om nodale makrometastaser)

Kirurgisk behandling af recidiv og metastaser

Radikal lokal excision af tumor med frie resektionsmargener (RO resektion) er standard behandling af et
resektabelt recidiv, idet der ekstrapoleres fra retningslinjer for kutant melanom med lokalrecidiv.
Behandlingsplanen bgr draftes og fastiaegges ved en MDT. Ved ikke-operabelt recidiv henvises patienten til
onkologisk behandling:
https://www.dmcg.dk/Kliniske-retningslinjer/kliniske-retningslinjer/melanom/onkologisk-behandling-af-
inoperabel-metastatisk-melanom/
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Patientveerdier og — preeferencer

Der er ikke systematisk viden om patientveerdier eller -praeferencer inden for dette felt. Patientens gnsker og
behov gar fra gnske om den sikreste radikale behandling som muligt under samtidig hensyntagen til funktion
og morbiditet.

Undersagelse af sentinel node med lymfeskintigrafi er forbundet med ubehag ved injektion af tracer og det kan
veere saerligt ubehageligt i en sensitiv region som genitalia. Et alternativ il sentinel node biopsi vil veere
billediagnostisk opfalgning (se afsnit desangaende), og ma diskuteres med patienten.

Rationale

Anbefalingen har til formal at sikre radikal behandling med god lokal kontrol under samtidig hensyntagen til
funktion og morbiditet. Disse interesser kan i hgj grad vaere modstridende, nar man taler om tumor i
genitalomradet.

Sentinel node biopsi er vist at veere seerdeles vigtig for korrekt staging af kutant melanom:
https://www.melanoma.sundata.dk/assets/files/Melanoma_Guidelines_ TNM%20klassifikation.pdf og hos
subgruppen af patienter med VuM af kutan oprindelse vurderes det hensigtsmaessigt at handtere patienten
som en vanlig melanompatient og dermed ogsa tilbyde SN biopsi efter vanlige retningslinjer, safremt der ikke
er tegn pa spredning af sygdommen (link til opdateret SN-retningslinje, snart pa vej).

Anbefalingen hviler derfor pa ekstrapolering fra anbefaling for kutane melanomer, da der savnes videnskabelig
evidens for denne seerlige patientgruppe.

Onkologisk behandling

16. Patienter med VuM eller VaM med hej risiko for recidiv (stadium III eller reseceret
stadium IV) kan henvises til onkologisk vurdering med henblik pa adjuverende
terapi (D)

Link DMG Adjuverende behandling af melanom (melanoma.dk)

17. Patienter med inoperabelt VuM eller VaM henvises til onkologisk
vurdering/behandling (D)
https:/www.dmcg.dk/Kliniske-retningslinjer/kliniske-
retningslinjer/melanom/onkologisk-behandling-af-inoperabel-metastatisk-
melanom/

Opfolgning

18. Patienter opereret for VuM og/ eller VaM tilbydes opfelgning med henblik pa
hurtigst muligt at identificere tilbagefald lokalt, regionalt og/eller som
fjernmetastaser (D)
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19. Der anbefales at patienter med primer kutant VuM (>T1a) felges som hej-risiko
kutant melanom patienter i plastikkirurgisk regi eventuelt suppleret med
gynakologisk undersogelse, afhangig af lokalisation af tumor (D)
https://www.sst.dk/-/media/Udgivelser/2019/Pakkeforloeb-kraeft-2015-
2019/0pf%C3%B8lgningsprogrammer-for-kr%C3%A 6£t-
2015/0pf%C3%B8lgningsprogram-for-moderm%C3%A 6rkekr%C3%A 6ft-melanom-
--FINAL.ashx?la=da&hash=9D56DC443AE9F7A0BA A09E9322B10C46D0DE61B6)

20. Der anbefales at patienter med mukosalt VuM og / eller VaM folges pa
gynakologisk afdeling med gynakologisk undersogelse og palpation af inguen
hver 3. mdned i to ar, derefter hver 6. maned op til 5 ar. Hudkontrol tilrades 1-2
gange arligt ved dermatolog eller plastikkirurg (D)

21. Opfelgning kan suppleres med cystoskopi, hvis der har vaeret indvakst i urethra
(D)

22. Billeddiagnostik med 18FDG PET/diagnostisk CT-skanning anbefales til mukosalt
VuM og VaM 6, 12 mdneder efter operationen, derefter hver 6 mdri 3 ar og en gang
arligt i op til 5 ar. Skanfeltet er fra vertex cranii til midtfemur (D)

Litteratur og Evidensgennemgang

Der foreligger ikke evidensbaseret opfalgningsprogram for VuM eller VaM patienter og anbefalinger er
baseret pa "expert agreement” og laegger sig op ad opfalgningsprogram for de kutane melanomer med hgj
risiko for tilbagefald (15). De engelske guidelines for ano-uro-genitale mukosale melanomer er anvendt, som
baggrund for anbefalinger for disse tumorer (16). Opfalgning tilpasses individuelt for hver patient afheengig af
patients tilstand og sygdomsstadium.

Patienter med mukosale VuM og VaM har en generelt darlig prognose og hgj risiko for loko-regionale recidiver
samt fiernmetastaser. Det tilskrives mukosale melanomers tendens til at vaere tykke tumores pa
diagnosetidspunktet samt anderledes molekyleer profil i forhold til de kutane melanomer.

Recidiv opstar hyppigst indenfor de ferste 3 ar efter primeer behandling. Forméalet med opfalgning vedrarer
derfor tidlig pavisning af loko-regionalt eller systemisk recidiv. Pavisning af tidligt loko-regionalt recidiv er
vigtigt, da det vil age mulighed for radikal lokal excision. Derfor anbefales teet opfalgning for patienter bade
med vulva og vaginalt melanom incl. for at kunne identificere eventuelt resektabelt recidiv tidligt. Det angivne
opfalgningsprogram tager udgangspunkt i programmet for hgj-risiko kutane melanomer, men for de mukosale
melanomer er der er tilfgjet halvarlig PET-CT de ferste 3 ar og 1 arlig PET-CT i 4. og 5. ar. Der foreligger ikke
evidens for denne anbefaling, men det baseres pa "expert agreement”. Dette gares, fordi disse patienter har
en darligere prognose, lokalt recidiv er vanskeligere at opdage end for de kutane melanomer, og i praksis vil
en del patienter desvaerre nok ikke na frem til de senere skanninger, men for dem som ger, vil det veere
relevant.
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Opggarelse af danske data viser en 3-ars overlevelse ved metastatisk sygdom pa 25% og ca 18% efter 5 ar
(28).

Tidligere har der veeret en opfattelse af, at personer med mukosale melanomer ikke har @get risiko for kutane
melanomer. Men et fransk studie har fundet association mellem mukosale melanomer i ano-genitalomrade (n
= 81) og forekomst af kutane melanomer. Studiet har sammenlignet feenotypiske, anamnestiske og
genotypiske karakteristika for patienter med ano-genitale melanomer og en repraesentativ gruppe af patienter
med kutane melanomer. | begge grupper var der en del patienter med familizert melanom, men signifikant flere
blandt ano-genitale melanomer (18% vs. 7,5%, p = 0,005), der var samme forekomst af multiple melanomer
(ca. 6%) og nogenlunde ens forekomst af radharede, personer med mange naevi mv. (29) (3b).

Jaevnlig hudkontrol af den normale hud kan derfor veere relevant ogsa hos patienter med VuM og VaM,
afhaengig af sygdomsstadium, patientkarakteristika og preeferencer.

Patientveerdier og — preaeferencer

Opfelgningsprogrammerne er ud over de overordnede anbefalinger baseret pa labende
behovsvurdering/afstemning med patient og pargrende. Der er aktuelt ikke god evidens for optimal opfglgning,
hvorfor denne sgges klarlagt. Patienterne skal derfor naturligvis inddrages i planleegningen.

Rationale

Opfelgningsprogrammet er isaer baseret pa klinisk praksis og evidensen for programmet er overordnet lav.
Anbefalingerne er baseret pa et gnske om at stille recidivdiagnosen tidligt med det formal at kunne
diagnosticere potentielt kurable patienter til salvage behandling.

Bemeerkninger og overvejelser

| opfalgning af kreeftsygdomme er der generelt behov for en medinddragelse af det neere sundhedsvaesen inkl.
de praktiserende laeger og kommunale rehabiliteringscentre. Der vil i den forbindelse vaere behov for at styrke
primaersektoren og sikre ensartede kompetencer og tilbud i hele landet.
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5. Metode

Litteratursegning

Anbefalinger er baseret pa "expert agreement” fra Australian Cancer Council guidelines 2019 (8), DMG-
retningslinjer (15), samt den engelske og tyske guidelines (16, 18). Derudover er der foretaget litteratursegning
med s@geord: vulvar melanoma, vaginal melanoma, treatment, centralization, prognosis.

Litteraturgennemgang
Retningslinjegruppen har gennemgaet litteraturen, veegtet publikationerne, syntetiseret resultaterne og
vurderet evidensen i forhold til Oxford 2009 gradering af evidens og anbefalinger.

Formulering af anbefalinger
Anbefalingernes formulering har veeret forelagt, gennemgaet, evt. omformuleret og godkendt af medlemmer i
Dansk Melanom Gruppe (DMG) og Dansk Gynaekologisk Cancer gruppes (DGCG).

Interessentinvolvering
Denne retningslinje er udelukkende udarbejdet af medlemmer i retningslinjegruppen.

Hering og godkendelse
Retningslinjen foreleegges DMGs og DGCGs besluttende organer efter interne retningslinjer mhp.
kommentering og godkendes dernaest af RKKPs retningslinjesekretariat.

Anbefalinger, der udleser betydelig merudgift
Anbefalinger synes ikke at udlgse merudgift; idet der dels er meget fa patienter, og dels er behandling og
opfalgning i praksis ikke aendret, blot beskrevet systematisk.

Forfattere og habilitet

e Ligita Paskeviciute Frading, Overleege, Gynaekologisk afdeling, Rigshospitalet

e Alessandro Venzo, Overlzege, afdeling for Plastikkirurgi og Brandsarsbehandling, Rigshospitalet

e Lars B Stolle, Ph.D, Post Klinisk Lektor, Overlaege, Plastik- og Brystkirurgisk afdeling Aarhus
Universitetshospital

e Henrik Schmidt, Overlaege, dr.med., Klinisk lektor, Kreeftafdelingen, Aarhus Universitetshospital

e Nina Lath Martensson, Afdelingslaege, Ph.D, Patologi afdeling, Rigshospitalet

e Troels Tei, Overlege, Plastikkirurgisk enhed, Kirurgisk Gastroenterologisk afdeling, Sydvestjysk
Hospital, Esbjerg

¢ Inge Marie Svane, Professor, Overleege, centerleder, Nationalt Center for Cancer Immunterapi, CCIT-
DK, Onkologisk Afdeling, Herlev- Gentofte Hospital, Kebenhavns Universitet
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e Lisbet Rosenkrantz HGlmich, Professor, Overlaege, dr.med. plastikkirurgisk afdeling, Herlev og
Gentofte hospital

Ovenstaende forfattere har ingen interessekonflikter.

Version af retningslinjeskabelon
Retningslinjen er udarbejdet i version 9.2.1 af skabelonen.

6. Monitorering

Da de maligne melanomer i vulva og vagina er meget sjeeldne bar der fortsat ske national dataindsamling via
DMG og DGCG, saledes at vi kan opna starre viden om blandt andet incidens og behandlingseffekt samt
indga i nationale og internationale studier.

De kutane melanomer registreres i Dansk Melanom Database, mens bade VuM og VaM registreres i Dansk
Gynakologisk Cancer Database.
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7. Bilag

Bilag 1 — Patologi
Materiale

Diagnose af primeer laesion er optimalt ved en regelret ekscision af hele lzesionen, specielt ved sma lasioner,

og/eller hvor der er en hgj grad af klinisk sikkerhed i diagnosen melanom. For starre laesioner og ved leesioner
omkring specielle anatomiske lokalisationer, kan en incisionsbiopsi/stansebiopsi af dele af lzesionen dog veere
acceptabel, der skal dog i disse tilfaelde haves in mente at materialet ikke er sikkert repraesentativt og dermed

en her tilhgrende risiko for fejldiagnosticering (8, 16, 18)(patologi-retningslinje vedr. primaert melanom).

Udskeering

Afhzengig af lokalisation, kan tumors relation til forskellige anatomiske strukturer vaere relevant i forhold til
udskeering af det fikserede preeparat. Som ved kutane melanomer bar som udgangspunkt hele den
melanocyteere leesion indstabes, og tumors forhold til resektionsrande og evt. relevante anatomiske strukturer
(urethra, clitoris m.m.) sikres. Safremt den melanocytaere lzesion er meget stor, kan man evt. ngjes med at
udtage repraesentative snit fra tumor (jf i gvrigt DMG's retningslinjer for kutane melanomer).

Mikroskopi

Falgende histologiske fund bar i videst mulige omfang inkluderes(8, 16, 18):

- Makroskopisk starrelse af leesion

- Subtype (mukosal lentigings, noduleert, superficielt spredende m.fl. jf. DMG)

- Bekreeftelse af malignt melanom diagnose evt. ved brug immunhistokemiske markerer (S-100,
SOX10, MelanA, HMB45 m.fl.)

- Tumortykkelse i mm (vertikal)

- Tilstedeveerelse eller ej af inflammation, ulceration, regression og mikrosatellitter

- Perineural involvering og/eller lymfatisk/vaskuler invasion

- Resektionsrandsforhold, herunder involvering af relevante omgivende strukturer

- Endvidere kan der kommenteres pa evt. tilstedevaerelse af pigmentering og forekomst af nekrose

Mukosale melanomer adskiller sig bl.a. ved ikke at veere BRAF-muterede, som ca. halvdelen af kutane
tumorer er. Godt en tredjedel af tumorerne er muteret sv.t c-kit kinase og har overekspression af denne
receptor (mod ca. 5% af kutane tumorer) (11).

Der henvises til patologi afsnittet for de kutane melanomer:

Melanoma Guidelines Patologi.pdf

Sentinel node
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Sentinel node undersagelse falger procedure for sentinel node undersggelse ved kutane melanomer (jf.
DMG's retningslinjer for patologisk vurdering af SN biopsi (under udarbejdning).

Stadieinddeling

VuM Kklassificeres efter AJICC/IUCC TNM- klasifikationen (jf. DMG's retninglinjer for kutane maligne
melanomer). Der er, for nuvaerende, ingen konsensus eller eksisterende AJCC/IUCC TNM- klassifikation for
VaM, hvorfor der her anbefales at der, udover ovenstaende histopatologiske karakteristika, angives
tilstedeveerelse eller ej af lymfeknudemetastaser og/eller fiernmetastaser, i henhold til "N” og "M” stadiet i TNM
for den givne genitofemorale region, som gaeldende for carcinomer i samme region (Bilag 2).

Bilag 2
Tabel 1. Stadieinddeling af vulva cancer (FIGO og TNM)
Figo TNM Klinik
stadie
0 Tis Carcinoma in situ, intraepithelialt karcinom
| TINOMO Tumor begrzanset til vulva eller perineum
IA T1ANOMO Tumor < 2 cm og invasionsdybde < 1 mm, ingen lymfeknudemetastaser
1B T1BNOMO Tumor > 2 cm eller invasionsdybde > 1 mm, ingen lymfeknudemetastaser
Il T2NOMO Tumor med indvaekst i nedre 5 af urethra, vagina eller anus, ingen
lymfeknudemetastaser
i T1-2N1-2M0 | Alle tumorer med inguino-femorale lymfeknudemetastaser
A T1-2N1a- 1-2 lymfeknudemetastase < 5 mm eller
bMO
1 lymfeknudemetastase >5 mm
1B T1-2N2a- - 22 lymfeknudemetastaser >5 mm eller
bMO
- 23 lymfeknudemetastaser <5 mm
lC T1-2N2cMO - lymfeknudemetastaser med ekstrakapsuleer vaekst
v Tumor med indvakst i overste del af urethra, mucosa i blaere eller
rectum, bakkenknogler eller fikserede/ulcererede inguinale
lymfeknuder og/eller fiernmetastaser
IVA T1-2N3M0 - Fikserede eller ulcererede inguino-femorale lymfeknuder
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T3NXMO - Indveekst i gverste del af urethra og/eller vaginal mucosa, mucosa i
bleere eller rectum, baekkenknogler
VB TXNXM1 Alle tilfzelde med fiernmetastaser inklusive pelvine lymfeknudemetastaser
Bilag 3

Tabel 2. Stadieinddeling af vaginal cancer (carcinom) (FIGO og TNM)

FIGO Stadie | TNM Klinik
0 Tis Carcinoma in situ, intraepithelialt karcinom
| TINOMO Tumor begraenset til vagina
Il T2NOMO Tumor med indveekst i paravaginale vaev (paracolpium)
i T3NOMO Tumor med udveekst til baekkenvaegge(n)
T1-3N1MO
IVA T4NXMO Tumor med indveekst til mucosa i bleere* og/eller rectum, baekkenknogler
IVB TXNXM1 Alle tilfeelde med fiernmetastaser inklusive pelvine lymfeknudemetastaser

*Tilstedeveerelse af bullgs adem er ikke tilstraekkelig il at klassificere tumor til stadium IVA

Nx: regionale lymfeknuder kan ikke bedemmes (f.eks. er tidligere fiernet)
NO: ingen spredning til regionale lymfeknuder
N1: spredning til regionale lymfeknuder

MO: Ingen tegn pa fiern-metastaser
M1:Tegn pa fiern-metastaser
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8. Om denne kliniske retningslinje

Denne kliniske retningslinje er udarbejdet i et samarbejde mellem Danske Multidisciplinaere Cancer Grupper
(DMCG.dk) og Regionernes Kliniske Kvalitetsudviklingsprogram (RKKP). Indsatsen med retningslinjer er
forsteerket i forbindelse med Kreeftplan IV og har til formal at understatte en evidensbaseret kraeftindsats af hgj
og ensartet kvalitet i Danmark. Det faglige indhold er udformet og godkendt af den for sygdommen relevante
DMCG. Sekretariatet for Kliniske Retningslinjer pa Kreaeftomradet har foretaget en administrativ godkendelse af
indholdet. Yderligere information om kliniske retningslinjer pa kreeftomradet kan findes pa:
www.dmcg.dk/kliniske-retningslinjer

Retningslinjen er malrettet klinisk arbejdende sundhedsprofessionelle i det danske sundhedsvaesen og
indeholder systematisk udarbejdede udsagn, der kan bruges som beslutningsstgtte af fagpersoner og
patienter, nar de skal treeffe beslutning om passende og korrekt sundhedsfaglig ydelse i specifikke kliniske
situationer.

De kliniske retningslinjer pa kraeftomradet har karakter af faglig radgivning. Retningslinjerne er ikke juridisk
bindende, og det vil altid vaere det faglige skan i den konkrete kliniske situation, der er afggrende for
beslutningen om passende og korrekt sundhedsfaglig ydelse. Der er ingen garanti for et succesfuldt
behandlingsresultat, selvom sundhedspersoner fglger anbefalingerne. | visse tilfeelde kan en
behandlingsmetode med lavere evidensstyrke veere at foretreekke, fordi den passer bedre til patientens
situation.

Retningslinjen indeholder, udover de centrale anbefalinger (kapitel 1), en beskrivelse af grundlaget for
anbefalingerne — herunder den tilgrundliggende evidens (kapitel 3+4). Anbefalinger meerket A er steerkest,
Anbefalinger maerket D er svagest. Yderligere information om styrke- og evidensvurderingen, der er
udarbejdet efter "Oxford Centre for Evidence-Based Medicine Levels of Evidence and Grades of
Recommendations”, findes her: http://www.dmcg.dk/siteassets/kliniske-retningslinjer---skabeloner-og-
vejledninger/oxford-levels-of-evidence-2009_dansk.pdf

Generelle oplysninger om bl.a. patientpopulationen (kapitel 2) og retningslinjens tilblivelse (kapitel 5) er ogsa
beskrevet i retningslinjen. Se indholdsfortegnelsen for sidehenvisning til de gnskede kapitler.

For information om Sundhedsstyrelsens kreeftpakker — beskrivelse af hele standardpatientforlgbet med
angivelse af krav til tidspunkter og indhold - se for det relevante sygdomsomrade: https://www.sst.dk/

Denne retningslinje er udarbejdet med skonomisk statte fra Sundhedsstyrelsen (Krzeftplan 1V) og RKKP.
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