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NCCN 外陰癌委員会メンバー 

ガイドライン更新の要約 

精査（VULVA-1） 

早期：T1、smaller T2（VULVA-2） 

原発巣の危険因子に応じた術後補助療法（VULVA-3） 

リンパ節の状態に応じた術後補助療法（VULVA-4）

局所進行例：larger T2、T3（VULVA-5） 

追加治療（VULVA-6） 

骨盤外転移：T 問わず、N 問わず、M1（VULVA-7） 

サーベイランス（VULVA-8）

臨床的に外陰に限局した再発に対する治療（VULVA-9） 

臨床的なリンパ節または遠隔再発に対する治療（VULVA-10） 

病理学的評価の原則（VULVA-A） 

画像検査の原則（VULVA-B） 

手術の原則（VULVA-C） 

放射線療法の原則（VULVA-D） 

全身療法（VULVA-E） 

病期分類（ST-1） 

外陰黒色腫については、NCCN Guidelines for Cutaneous Melanomaを参照のこと。 

臨床試験：NCCNは、すべてのがん
患者にとって最良の管理法は臨床試
験にあると考えている。臨床試験へ
の参加が特に推奨される。 

NCCN加盟施設における臨床試験の
オンライン検索はこちらから：
nccn.org/clinical_trials/clinicians.aspx

NCCNのエビデンスとコンセンサス
によるカテゴリー：特に指定のない
限り、すべての推奨はカテゴリー2A

である。 

NCCNのエビデンスとコンセンサス
によるカテゴリーを参照 

NCCNの望ましさによるカテゴリ
ー：いずれの推奨も適切と考えられ
る。 

NCCNの望ましさによるカテゴリー
を参照 

NCCN GUIDELINES®は、エビデンスと現在受け入れられている治療方針に対する見解についての著者らの合意を記述したものである。NCCNガイド
ラインを適用または参照する臨床医には、患者のケアまたは治療法の決定において、個々の臨床状況に応じた独自の医学的判断を行うことが期待さ
れる。National Comprehensive Cancer Network®（NCCN®）は、その内容、使用、または適用に関して、意見陳述ないし保証を行うものではなく、
いかなる場合においても、その適用または使用について一切責任を負わない。NCCNガイドラインの著作権はNational Comprehensive Cancer 
Network®にある。無断転載を禁止する。NCCNの明示の書面による許諾なく、NCCNガイドラインおよびここに含まれるイラストを複製すること
は、いかなる形態においても 禁じられている。©2018
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NCCN外陰癌ガイドライン2019年第1版から2019年第2版への更新は以下の通りである： 

VULVA-A 病理学的評価の原則 
• 外陰切除術後の病理学的評価の推奨を含む新しい節として追加された。 

 

MS-1 
• アルゴリズムの変更を反映させるために考察の節が更新された。 

 

NCCN外陰癌ガイドライン2018年第1版から2019年第1版への更新は以下通りである： 

VULVA-1 
• 精査：箇条書きの項目が追加された：「高齢の外陰癌患者についてはNCCN Guidelines for Older Adult Oncologyを参照」 

 

VULVA-3 

• 脚注「k」が変更された：「その他の危険因子としては、切除断端近接、脈管侵襲、切除断端近接（8mm未満）、腫瘍サイズ…… 」 
 

VULVA-4 
• リンパ節に対する術後補助療法：SLN転移陽性に対する推奨が変更された：「EBRT±同時化学療法（放射線療法はカテゴリー1）」 

• 脚注「l」が変更された：「 同側鼠径部が陽性である場合は、対側鼠径部に対して外科的評価および/または外照射療法による治療を行うべきである。転
移陽性の鼠径リンパ節が単一で体積が小さく片側性であり、原発腫瘍が片側に十分限局していて腫瘍径2cm以下かつ浸潤深度5mm以下で、さらに対側鼠
径部の診察で臨床的に陰性と判定された選択した症例においては、対側の鼠径リンパ節郭清術または放射線療法を省略してもよい（Bosquet JG, 
Magrina Jf, Magtibay PM, et al. Patterns of inguinal groin metastases in squamous cell carcinoma of the vulva. Gynecologic Oncol 

2007;105:742-746.）。」 
 

VULVA-5 
•  脚注「o」が変更された：「Larger T2：原発巣が4cmを超えるか、もしくは尿道、腟または肛門浸潤を認める場合。」 

 

VULVA-6 
• 追加治療：次のように変更された：「病理学的完全奏効（PCR）を確認するための腫瘍床の生検を考慮」 

 

VULVA-8 
• 精査：2番目の項目が変更された：「局所および/または遠隔転移再発を確定するための生検を考慮」 

• 次の参考文献が脚注から削除された：「Salani R, Khanna N, Frimer M, et al. An update on post-treatment surveillance and diagnosis of 

recurrence in women with gynecologic malignancies: Society of Gynecol Oncology (SGO) recommendations. Gynecol Oncol 2017;146:3-10.」
この文献は考察の節に含められた。 

 

VULVA-9 

• 再発時の治療：推奨が変更された：「根治的切除および±片側または両側鼠径リンパ節郭清術（リンパ節郭清術が未施行の場合）」 

 

 

UPDATES 
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UPDATES 

VULVA-B 手術の原則 
• 1 of 4 切除断端の状態 
 3番目の項目が変更された：「断端陽性または断端近接（腫瘍からの距離が8mm未満）の状況では、より十分な広いマージンを確保するために再切除を
考慮してもよい。」 

 脚注が削除された：「切除断端が陰性ではあるが腫瘍と近接している（0mmではないが8mm未満）状況については、病変の再切除または原発部位に対
する術後補助放射線療法による再発率の低下や生存期間の延長を裏づけるエビデンスは得られていない。」 

• 2 of 4 外科的病期 
 箇条書きの項目が追加された：「初発時の病期がIA期で臨床的に鼠径リンパ節転移陰性と判定された症例では、リンパ節郭清術またはSLNの評価を省略
してもよい（リンパ行性転移のリスクが1％未満であるため）。」 

 以下の項目が削除された：「一部の患者はリンパ節郭清術の適応とならないが、これにはIA期の患者も含まれる（リンパ行性転移のリスクが1％未満で
あるため）。」 

• 3 of 4 鼠径部のセンチネルリンパ節生検 
 7番目の項目が変更された：「……約3～4mLの色素を腫瘍周囲の2時、5時、7時、10時の計4点に注射する……」 

 

VULVA-C 放射線療法の原則 
• この節は大幅に変更された。 

 

VULVA-D 全身療法 
• NCCNの望ましさによるカテゴリーがすべての推奨されるレジメンに適用された。 

• 進行例または再発/転移例に対する化学療法 
 「シスプラチン/パクリタキセル/ベバシズマブ」が選択肢として追加された。 
 「カルボプラチン/パクリタキセル/ベバシズマブ」がカテゴリー2Bの推奨として追加された。 
 「ペムブロリズマブ（MSI-H/dMMR腫瘍が対象）」が「ペムブロリズマブ（PD-L1陽性またはMSI-H/dMMRの腫瘍）」に変更された。また、ペムブロリ
ズマブ（PD-L1陽性腫瘍）に関して対応する脚注「FDAの承認を受けた検査により腫瘍のPD-L1発現が陽性（CPS≧1）と判定された患者の進行後また
は化学療法後の治療として推奨される。」も追加された。 
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注意：特に指定のない限り、すべての推奨はカテゴリー2Aである。 

臨床試験：NCCNはすべてのがん患者にとって、最良の管理法は臨床試験にあると考えている。臨床試験への参加が特に推奨される。 

 
 

 
 
 

a
 組織学的に診断された高度扁平上皮内病変（HSIL：かつては上皮内癌［CIS］と定義されていたものや、外陰上皮内腫瘍 2 および 3［VIN2/3］に含められていたもの）は、局

所切除術で治療することができる。 
b
 病理学的評価の原則（VULVA-A）を参照のこと。 

c
 画像検査の原則（VULVA-B）を参照のこと。 

d
 HIV 検査を考慮すること（特に若年患者の場合）。HIV感染症を合併した外陰癌患者は、HIV専門医に紹介すべきであり、本ガイドラインに従って外陰癌の治療すべきであ

る。HIV感染の状態のみに基づいて癌治療に変更を加えるべきではない。 
e
Smaller T2：原発巣が 4cm 以下の場合。 

VULVA-1 

扁平上皮癌 a
 臨床病期

b
 初回治療 

早期 

（T1、smaller T2 e） 

 

初回治療（VULVA-2） 

を参照 

 病歴と診察 

 血算 

 生検、病理学的検査 b
 

 肝/腎機能検査 

 腫瘍の進展範囲の特定または

治療計画に必要であれば画像

検査 c
 

 適応に応じて麻酔下の膀胱鏡

検査または直腸鏡検査 

 適応があれば禁煙および 

カウンセリング介入（NCCN

禁煙ガイドラインを参照） 

 HPV 検査を考慮 

 HIV 検査を考慮 d
 

 高齢の外陰癌患者については
NCCN Guidelines for Older 

Adult Oncologyを参照 

局所進行 

（larger T2、 T3： 

初回手術では臓器温存

が不可能な場合） 

初回治療（VULVA-5） 

を参照 

骨盤外転移 

（T問わず、N 問わず、骨盤外 M1） 

初回治療（VULVA-7） 

を参照 

精査 

http://www.nccn.org/professionals/physician_gls/f_guidelines.asp
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e
 Smaller T2：原発巣が 4cm 以下の場合。 

f
 手術の原則（VULVA-C）を参照のこと。 
g
 局所切除術の病理学的検索において浸潤深度が全体で 1mm 以上であることが判明した場合は、追加手術が必要である可能性がある。 

h
 同側または対側でセンチネルリンパ節が検出されない場合は、該当する片側または両側で鼠径リンパ節郭清術を施行する必要がある。 

i
 手術の原則：切除マージンの状態（VULVA-C 1 of 4）を参照のこと。 

VULVA-2 

臨床病期 病理所見 初回治療 

局所切除術 f,g
 

T1a 

（浸潤が 1mm 以下） 経過観察 

根治的外陰部分切除術

または改変広汎外陰切

除術と同側鼠径リンパ

節の評価 f
 

 センチネルリンパ節

（SLN）hまたは同側

鼠径リンパ節郭清術 

片側性の病変 

（外陰の正中線 

からの距離が

2cm 以上） 

早期 

（T1、 smaller T2 e） 
生検 

原発腫瘍の評価 i

と手術による 

リンパ節の病理

学的検査 

T1b 

（浸潤が 1mm 超） 

または 

T2 

根治的外陰部分切除術 

または改変広汎外陰切除

術と両側鼠径リンパ節の

評価
f
 

 SLN hまたは両側鼠径

リンパ節郭清術 

外陰の正中病変 

（前方または後方） 

原発腫瘍の 

危険因子に 

基づく術後 

補助療法

（VULVA-3）

およびリンパ

節の評価

（VULVA-4）

を参照 
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f
 手術の原則（VULVA-C）を参照のこと。 
j
 HSILの断端陽性例（非浸潤例）の管理は患者毎に個別化すべきである。 
k
 放射線療法の原則（VULVA-D）を参照のこと。 

l
 その他の危険因子としては、切除断端近接、脈管侵襲、腫瘍サイズ、浸潤深度、浸潤パターン（sprayまたはびまん性）などが挙げられる。リンパ節転移も（脈管侵襲の指標

として）原発部位に対する術後補助療法の選択に影響を及ぼす場合がある。 

VULVA-3 

サーベイランス（VULVA-8）を参照 

原発腫瘍の危険因子 原発部位に対する 

術後補助療法 

断端陰性 
経過観察 

または 

その他の危険因子
l 

に応じて術後補助 

外照射療法（EBRT）k
 切除断端が浸潤陰性 

再切除 f
 

切除断端が浸潤陽性 

切除断端が浸潤陽性 j
 

術後補助 EBRT k
 

切除不能（除臓術の 

アプローチは用いない） 
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リンパ節転移陰性 

（センチネルリンパ節 

または郭清鼠径リンパ節） 

k
 放射線療法の原則（VULVA-D）を参照。 

m
 同側鼠径部が陽性である場合は、対側鼠径部に対して外科的評価および/または外照射療法による治療を行うべきである。転移陽性の鼠径リンパ節が1個で体積が小さく片側性

であり、原発腫瘍が片側に十分限局していて腫瘍径2cm以下かつ浸潤深度5mm以下で、さらに対側鼠径部の診察で臨床的に陰性と判定された選択した症例においては、対側の

鼠径リンパ節郭清術または放射線療法を省略してもよい（Bosquet JG, Magrina Jf, Magtibay PM, et al. Patterns of inguinal groin metastases in squamous cell carcinoma of the 

vulva. Gynecologic Oncol 2007;105:742-746.）。 
n
 手術の原則：鼠径部のセンチネルリンパ節生検（VULVA-C 3 of 4）を参照のこと。 

o
 全身療法（VULVA-E）を参照のこと。 

VULVA-4 

サーベイランス（VULVA-8）を参照 

リンパ節の評価 リンパ節に対する術後補助療法 

経過観察 

EBRT
 k±同時化学療法 o

 

SLN 転移陽性
m,n

 

完全な鼠径リンパ節郭清術 

EBRT
 k±同時化学療法 o

 

（特に 2 つ以上のリンパ節が陽性または 2mm を

超えるリンパ節転移を認める場合） 

（放射線療法はカテゴリー1） 
転移陽性リンパ節を

含む鼠径リンパ節の

郭清 
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腫大リンパ節に対する

穿刺吸引細胞診（FNA）

を考慮 

c
 画像検査の原則（VULVA-B）を参照のこと。 

f
 手術の原則（VULVA-C）を参照のこと。 
k
 放射線療法の原則（VULVA-D）を参照のこと。 

o
 全身療法（VULVA-E）を参照のこと。 

p
 Larger T2：原発巣が4cmを超えるか、尿道、腟または肛門浸潤を認める場合。 

VULVA-5 

臨床病期 初回治療 追加治療 

リンパ節

転移陽性 

原発巣/鼠径部/骨盤に対する

EBRT
 k＋同時化学療法 o

 

画像所見上 

リンパ節転移陰性 

鼠径リンパ節 

郭清術
f
 

局所進行例 

（larger T2 p、T3：

初回手術では臓器

温存が不可能な 

場合） 

 未施行の場合は

画像検査による

精査
c
 

原発巣に対する EBRT
 k＋同時化

学療法 o（±選択的に鼠径リンパ

節をカバーする） 

リンパ節

転移陰性 
VULVA-6 

を参照 

画像所見上リンパ

節転移陽性（骨盤

に限局した M1 の

リンパ節転移陽性

例を含む） 

 

鼠径リンパ節 

郭清術が未施行 

原発巣/鼠径部/骨盤に対する

EBRT
 k＋同時化学療法 o
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f
 手術の原則（VULVA-C）を参照のこと。 
k
 放射線療法の原則（VULVA-D）を参照のこと。 

o
 全身療法（VULVA-E）を参照のこと。 

q
 治療の完了から3ヵ月以降。 

r
 中央再発した症例の一部では骨盤除臓術を考慮する。 

VULVA-6 

EBRT＋同時化学療法 

の効果判定 

追加治療 

生検陰性 

病理学的完全奏効

（PCR）を確認す

るための腫瘍床の

生検を考慮 q
 

サーベイランス

（VULVA-8） 

を参照 

 

原発部位およびリンパ節 

について臨床所見上残存 

病変陰性 

生検陽性 
断端陰性 

追加手術 f,r、 

追加の EBRT k 

および/または 

全身療法
o
を考慮 

もしくは 

支持療法（BSC） 

切除
f
 

断端陽性 

原発部位またはリンパ節 

について臨床所見上残存 

病変陽性 

 
追加の EBRT

 k 

および/または 

全身療法
o
を考慮 

もしくは 

支持療法（BSC） 

切除不能 
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k
 放射線療法の原則（VULVA-D）を参照のこと。 

o
 全身療法（VULVA-E）を参照のこと。 

VULVA-7 

臨床病期 初回治療 

局所領域制御/症状軽減を目的とする EBRT k 

および/または 

全身療法 o
 

もしくは 

支持療法（BSC）（NCCN Guidelines for Palliative Care を参照） 

骨盤外転移 

（T問わず、N 問わず、

骨盤外 M1） 
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c
 画像検査の原則（VULVA-B）を参照のこと。 

s
 下部生殖器の異形成を検出する目的で定期的な細胞診を考慮することができるが、生殖器癌を検出するという点でのその価値は限られている。無症状の再発を細胞診の

みで検出できる可能性は低い。 

VULVA-8 

サーベイランス 精査 

 定期的な病歴と診察 

各患者の再発リスクに基づき、 

最初の 2 年間は 3～6 ヵ月毎、 

次の 3～5 年間は 6～12 ヵ月毎、 

その後は 1 年毎 

 下部生殖器の腫瘍発見のために適応があれば、

子宮頸部/腟細胞診によるスクリーニング
s
 

 再発を疑わせる症状または診察所見に基づき適

応があれば、画像検査
c
 

 再発を疑わせる症状または診察所見に基づき適

応があれば、臨床検査（血算、血中尿素窒素

［BUN］、クレアチニン） 

 再発時および外陰ジストロフィーの症状、定期的

な自己検診、生活習慣、肥満、運動、性的健康

（腟拡張器の使用と腟潤滑剤/保湿剤を含む）、禁

煙、栄養カウンセリング、ならびに治療による 

長期および晩期の潜在的影響に関する患者教育

（NCCN Guidelines for Survivorshipおよび

NCCN 禁煙ガイドラインを参照） 

外陰に限局した再発 

に対する治療 

（VULVA-9 を参照） 

  画像検査による精査
c
 

  局所および/または 

遠隔再発を確定する

ための生検を考慮 

臨床的に 

再発が 

疑われる 

臨床的なリンパ節または 

遠隔再発に対する治療 

（VULVA-10 を参照） 

http://www.nccn.org/professionals/physician_gls/f_guidelines.asp
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f
 手術の原則（VULVA-C）を参照のこと。 
k
 放射線療法の原則（VULVA-D）を参照のこと。 

o
 全身療法（VULVA-E）を参照のこと。 

r
 中央再発した症例の一部では骨盤除臓術を考慮する。 

 

VULVA-9 

再発部位 再発時の治療 

断端陰性； 

手術または臨床所見上 

リンパ節転移陰性 

 

経過観察 

または 

EBRT k
 

断端陽性； 

手術または臨床所見上 

リンパ節転移陰性 

 
根治的切除 f 

±片側または両側 

鼠径リンパ節郭清術 
断端陰性； 

手術所見上リンパ節転移陽性 

サーベイランス

（VULVA-8） 

を参照 

 

EBRT k
 

±小線源治療 

±同時化学療法
o
 

±再切除 f
 

外陰に限局した再発

（臨床所見上リンパ

節転移陰性）、放射

線照射歴なし 

断端陽性； 

手術所見上リンパ節転移陽性 

 

完全奏効 

EBRT k
 

±小線源治療 

±同時化学療法
o
 

切除
f,r

 
外陰に肉眼的 

残存あり 

外陰に限局した再発

（臨床所見上リンパ

節転移陰性）、放射

線照射歴あり 

 

切除 f,r
 

再切除
f 

または 

EBRT k
 

±小線源治療 

±同時化学療法 o
 

（同時化学療法はカテゴリー2B） 

EBRT k
 

±同時化学療法 o
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f
 手術の原則（VULVA-C）を参照のこと。 
k
 放射線療法の原則（VULVA-D）を参照のこと。 

o
 全身療法（VULVA-E）を参照のこと。 

VULVA-10 

再発部位 再発時の治療 

EBRT k
 

± 

同時化学療法
o
 

陽性リンパ節の 

切除を考慮 f
 

サーベイランス

（VULVA-8を参照） 
EBRT の 

施行歴なし 

鼠径部/骨盤

内の単発生

再発 

選択した症例

では切除を 

考慮 

EBRT の 

施行歴あり 
全身療法 oを考慮 

臨床的なリン

パ節または遠

隔再発 

全身療法
o 

または 

支持療法（BSC） 

（NCCN Guidelines for 

Palliative Care を参照） 

多発性骨盤リンパ節転移 

または 

遠隔転移 

または 

骨盤照射の施行歴あり 
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病理学的評価の原則 1 

手技：外陰切除術 

 

癌腫の病理学的評価： 

 外陰 
 手技の種類（partial/total/radical外陰切除術） 
 腫瘍の部位 
 腫瘍の大きさ（最大径に加えて別の2方向の径を含む） 
 腫瘍の病巣の数 
 組織型 
 組織学的分化度 
 浸潤深度（単位mm）a

 
 切除断端の状態 
 脈管侵襲の有無 

 他の組織/臓器への浸潤（腟、尿道、肛門、膀胱粘膜、直腸粘膜、骨盤骨、その他） 

 リンパ節（切除した場合） 
 小さな転移巣を検出するためにセンチネルリンパ節に対してultrastagingを行うべきであるb

 
 以下を認めるリンパ節の数： 

 5mm 以上の転移 

 5mm 以下の転移 

 遊離腫瘍細胞（0.2mm 以下） 

 再発、進行または転移所見を認める患者には MMR/MSI 検査を考慮する 

 

脚注 

a  浸潤深度は、隣接部の最も表層にある真皮乳頭の上皮間質接合部から浸潤の最深部までを mm 単位で計測する。 
b 

Ultrastaging としては一般的に、肉眼的センチネルリンパ節病変の連続切片（薄切）の作製とセンチネルリンパ節の全ブロックに対する複数の H&E染色およびサイトケラチンを

用いた免疫組織化学検査を行う。リンパ節の ultrastaging に標準のプロトコルは存在しない。 

参考文献 

1 Movahedi-Lankarani S, Krishnamurti U, Bell D, et al. Protocol for the Examination of Specimens from Patients with Primary Carcinoma of the Vulva. College of American 
Pathologists 2018. 
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CERV-9 

画像検査の原則
 a,1-5

 

初回精査 

 単純 X 線撮影（胸部 X 線）による胸部画像検査を考慮する。異常を認めた場合は、胸部単純 CT を施行してもよい。 

 手術および/または放射線療法による治療計画の参考とするために骨盤 MRI を考慮する b。 

 原発腫瘍が T2 あるいはより大きな腫瘍である場合と転移が疑われる場合は、全身 PET/CT または胸部/腹部/骨盤 CTを考慮する b。 

 その他の画像検査については、認められる症状・徴候と再発/転移に対する臨床的な懸念に基づいて判断すべきである b。 

 

フォローアップ/サーベイランス 

 胸部/腹部/骨盤 CTまたは再発/転移が疑われる場合は全身 PET/CT を施行する c。 

 その他の画像検査については、認められる症状・徴候と再発/転移に対する臨床的な懸念に基づいて判断すべきである c。 

 

再発が確認された場合の画像検査 

 サーベイランスで施行されていない場合は、全身 PET/CT を考慮する。 

 以降の治療計画の参考とするために骨盤 MRI を考慮する。 

脚注 
a
  本ガイドライン全体を通じて、MRI および CTは禁忌がない限り造影剤を用いて施行するものとする。スクリーニング目的の胸部 CTでは造影剤は不要である。 

b
 適応としては、身体診察での腹部所見、大きな外陰腫瘍（4cm 以上または重要臓器に近接）、腟、尿道または肛門浸潤、受診または治療の遅れ、骨盤、腹部または肺症状などが考

えられる。 
c
  適応としては、身体診察での腹部所見（新たに触知可能となった腫瘤またはリンパ節腫脹など）や新たに出現した骨盤、腹部または肺症状などが考えられる。 

参考文献 
1 

Salani R, Khanna N, Frimer M, et al. An update on post-treatment surveillance and diagnosis of recurrence in women with gynecologic malignancies: Society of Gynecologic 
Oncology (SGO) recommendations. Gynecol Oncol 2017;146:3-10. 

2 
Kataoka MY, Sala E, Baldwin P, et al. The accuracy of magnetic resonance imaging in staging of vulvar cancer: a retrospective multi-centre study. Gynecol Oncol 2010;117:82-87. 

3 
Robertson NL, Hricak H, Sonoda Y, et al. The impact of FDG-PET/CT in the management of patients with vulvar and vaginal cancer. Gynec Oncol 2016;140:420-424. 

4 
Elit L, Reade CJ. Recommendations for follow-up care for gynecologic cancer survivors. Obstet Gynecol 2015;126:1207-1214. 

5 
Viswanathan C, Kirschner K, Truong M, et al. Multimodlity imaging of vulvar cancer: staging, therapeutic response, and complications. AJR AM J Roentgenol 2013; 200:1387-1400. 
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手術の原則：切除断端の状態 

 

 外陰癌は局所再発の頻度が高いことが研究データから示唆されている
1
。外陰扁平上皮癌（SCC）では、切除断端の状態が再発に関する有意な予

後因子であるとされてきた 2,3。 

 初回手術では十分な切除マージン（1～2cm）を確保するよう努めるべきである。 

 断端陽性または断端近接の状況では、より広いマージンを確保するために再切除を考慮してもよい 4。術後補助療法としての局所放射線療法も別

の選択肢の 1 つである
5
。これらのアプローチについては、リスク・ベネフィット比と合併症発生率を患者毎に検討し、個別化する必要がある。 

 尿道、肛門または腟進展を伴う断端近接または断端陽性の状況では、重大な合併症の発生や生活の質の悪化なしでは切除できない場合がある。 

 追加手術施行の是非を判断する際には、リンパ節の状態を始めとする上記以外の因子を考慮すべきである。断端近接または断端陽性の外陰腫瘍

に対する再切除は、術後に EBRT±化学療法による治療を必要とする鼠径リンパ節転移がみられる患者では有益とならない可能性がある。 

 外陰 SCC では、病理医による浸潤の有無や深さの評価が困難となることが多い。間質浸潤の深さは、現在では、隣接した最も表層に近い真皮

乳頭の上皮間質接合部から浸潤先端までの距離と定義されている。浸潤深度を測定する別の方法が最近になって提唱されている
6
。 
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手術の原則：外科的病期 

 

 外陰癌の病期分類には、American Joint Committee on Cancer（AJCC）と International Federation of Gynecology and Obstetrics（FIGO）

の病期分類システムが用いられている（表 ST-1）
7,8
。 

 病期診断を行うには、最低 1cm のマージンを確保した外陰原発巣の完全な外科的切除に加えて、片側または両側の鼠径リンパ節郭清もしくは選択

した患者では SLN 生検を行う必要がある。鼠径リンパ節郭清では、近位大腿三角部で鼠径靱帯より表層のリンパ節から篩状筋膜より深層に位置す

るリンパ節を切除する。 

 リンパ節の状態が生存期間に対する最も重要な規定因子である 9。 

 歴史的には、一括切開法による外陰腫瘍の切除と完全な両側鼠径リンパ節郭清（浅鼠径リンパ節と深部の大腿リンパ節を切除する）が行われてき

たが、このアプローチについては、合併症発生率の有意な上昇との関連が報告された
10
。 

 現在の標準術式では、外陰腫瘍の切除とリンパ節の切除は別の切開線で行う
10
。 

 外陰腫瘍の切除方法の選択は、原発巣のサイズおよび進展範囲に依存し、具体的な方法としては根治的外陰部分切除術や改変広汎外陰切除術

（modified radical vulvectomy）などがある。 

 切除の深さは、根治的外陰部分切除術と広汎外陰切除術で同程度（すなわち尿生殖隔膜まで）である
11
。 

 上記の切除方法を比較した前向き研究は実施されていない。後ろ向きのデータからは、根治的外陰部分切除術と広汎外陰切除術で再発率には差が

ないことが示唆されている。 

 外陰の原発巣が大きさ 4cm 未満で、正中線から 2cm 以上離れており、かつ臨床的に鼠径リンパ節転移陰性と判定された場合は、片側鼠径リンパ

節郭清術または SLN 生検の施行が適切となる（手術の原則：鼠径部のセンチネルリンパ節生検［VULVA-C 3 of 4］を参照）12。 

 外陰の原発巣が正中線から 2cm 未満の位置にあるか正中線を越えている場合は、両側鼠径リンパ節郭清術 12または SLN 生検が推奨される。 

 初発時の病期が IA期で臨床的に鼠径リンパ節転移陰性と判定された症例では、リンパ節郭清術または SLN の評価を省略してもよい（リンパ行性

転移のリスクが 1％未満であるため）12。 

 IB～II 期の患者には、リンパ行性転移のリスクが 8％を超えることから、鼠径リンパ節郭清術が推奨される 12。 

 片側リンパ節郭清術で陰性と判定された場合、対側転移のリスクは 3％未満である 13。 

 片側リンパ節郭清術でリンパ節転移陽性と判定された状況では、対側のリンパ節郭清術
9
または対側鼠径部に対する放射線照射が推奨される。片

側リンパ節郭清術の過程で肉眼的に腫大したリンパ節や転移が疑われるリンパ節を認めた場合は、リンパ節の郭清範囲と両側郭清の必要性を個別

化するために、問題のリンパ節を凍結切片の術中病理診断により評価すべきである。 

 局所進行例では、放射線療法と放射線増感効果が期待できるプラチナ製剤を含む化学療法との同時併用による術前補助療法が有益となりうる。そ

れで完全奏効が得られない場合は、適切な手術適応のある切除可能例であれば、残存病変の外科的切除が推奨される
12
。 

 切除不能または T3 の外陰原発病変がある状況での腫大した鼠径リンパ節の管理については明確にされていない。1）最初に腫大リンパ節に対する

腫瘍減量術を施行してから両側鼠径部と外陰の原発腫瘍に対して放射性増感剤としてプラチナ製剤を用いる化学放射線療法を行うか、あるいは

2）両側鼠径部と外陰の原発腫瘍に対してプラチナ製剤を放射性増感剤として使用する同時化学放射線療法を単独で行う治療を考慮するのが妥当で

ある 14。 

VULVA-C 

2 OF 4 

http://www.nccn.org/professionals/physician_gls/f_guidelines.asp
http://www.nccn.org/professionals/physician_gls/f_guidelines.asp


NCCN Guidelines Version 2.2019 

外陰癌（扁平上皮癌） 

ガイドライン索引 

目次 

考察 

2019年第2版 12/17/2018 著作権 © 2018 National Comprehensive Cancer Network (NCCN®) 無断転載を禁止する。NCCN®の明示の書面による許諾なく、本ガイドラインおよびここに含まれるイラストを複製することは、いかなる形態においても禁じられている。 

注意：特に指定のない限り、すべての推奨はカテゴリー2Aである。 

臨床試験：NCCNはすべてのがん患者にとって、最良の管理法は臨床試験にあると考えている。臨床試験への参加が特に推奨される。 

 
 

 
 
 

続く 
参考文献 

手術の原則：鼠径部のセンチネルリンパ節生検 

 

 片側または両側鼠径リンパ節郭清術は術後合併症の頻度が高く、20～40％の患者では創部合併症のリスクが、30～70％の患者ではリンパ浮腫の

リスクがある
15,16

。 

 集積しつつあるエビデンスから、選択された外陰 SCC 患者においては鼠径リンパ節領域の SLN 生検がリンパ節郭清における標準アプローチで

ある可能性が示唆されている 17,18。 

 SLN 生検を施行すれば、リンパ節転移の検出率を低下させることなく、術後合併症の発生率を低下させることにつながる 17,19。 

 SLN 生検の手法を前向きに評価した複数の多施設共同臨床試験において、外陰癌に対しこのアプローチを採用することの実行可能性、安全性、

妥当性、および鼠径部での再発リスクの低さが実証されている
17.18

。 

 SLN 生検の適応としては、鼠径部の診察および画像検査で陰性と判定された患者、外陰の原発腫瘍が単発性かつ 4cm 未満である患者、鼠径部

へのリンパ流に影響を及ぼしうる外陰手術を受けたことがない患者などが挙げられる 18,20,21。 

 SLN 生検を考慮する場合は、経験豊富な外科医が施行した方が SLN の検出率が高くなることが知られており 18、理想的には SLN 生検の経験を

豊富に有する外科医が施行すべきである。 

 放射性コロイドと色素の両者を供用した場合に、SLN の検出感度の向上が認められる 17,18,19。外陰癌に対して最も頻用される放射性コロイド

は、テクネチウム 99m 硫黄コロイドである。これは外陰切除術およびリンパ節郭清術を開始する 2～4 時間前に注射するのが最も一般的であ

る。センチネルリンパ節を解剖学的に同定する上での参考にするため、術前にリンパシンチグラフィーを施行してもよい。最も頻用される色素

はイソスルファンブルー1％である。約 3～4mL の色素を腫瘍周囲の 2 時、5 時、7 時、10 時の計 4 点に注射する。手術室で手技の開始 15～30

分以内に皮内注射する。 

 SLN に対する手技は、外陰の原発腫瘍と鼠径リンパ節領域の間にあるリンパ管網を乱さないようにするため、外陰腫瘍の切除に先立って施行す

ることが推奨される。さらに、注射した青色色素が外陰の原発腫瘍に対応する最初のリンパ節群に限局している時間は長くない（30～60 分

間）。 

 鼠径部の切開の位置と大きさを確定するため、切開に先立ちガンマプローブを用いて鼠径リンパ節領域内の放射性コロイドを検出することが推

奨される。 

 外陰腫瘍と同側で SLN を検出できない場合は、完全な鼠径リンパ節郭清術が推奨される。 

 SLN 転移の管理については、現在評価が進められているが、完全な鼠径リンパ節郭清術および/または患側鼠径部に対する術後補助放射線療法

が考慮される。 

 外陰腫瘍と同側の SLN が陽性の場合は、対側鼠径部に対して外科的評価および/または EBRT による治療を行うべきである。 
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一般原則 

 放射線療法（RT）は外陰癌患者の管理にしばしば用いられ、初回手術に続く術後補助療法として、限局例に対する初回治療の一環として、あるいは再発/転移

例に対する二次治療/緩和療法を目的として施行される。 

 隣接する正常組織への毒性を制限しつつ腫瘍制御を最大限に高める上で、照射方法と線量が重要となる。 

 腫瘍を標的とする（tumor-directed）放射線療法とは、腫瘍の存在が既知または疑われている部位を標的とする放射線療法のことを指す。一般に腫瘍を標的と

する EBRT では、外陰と鼠径および内・外腸骨リンパ節領域の片方または両方を対象とする。解剖学的に照射可能な位置にある原発腫瘍には、ときに追加照

射として密封小線源治療を用いることができる。診察および画像所見とリスクのある適切なリンパ節体積を総合して標的体積を定義することにより、腫瘍が確

実かつ十分にカバーされるよう細心の注意を払うべきである。例えば、肛門内に歯状線を越えて浸潤がみられる場合には、直腸周囲リンパ節をカバーする必要

が生じる
1,2
。 

 肉眼的な腫瘍体積を一定のマージンで確実にカバーすること。治療対象の標的が外陰表層部のみにある高度に選択した症例では、正面からの電子線照射を選択

してもよい。 

 治療計画の策定プロセスでは画像検査の活用が重要な要素の 1 つとなっている。EBRT においては、CT 治療計画と標的の形状に合わせた遮蔽（conformal 

blocking）の使用が標準と考えられている。 

 これまでに、極めて多様なアプローチが記載されている。そこで RT の用途および手法の標準化を進める試みとして、最近実施された国際調査の結果がそれを

踏まえた推奨とともに報告されている
3
。 

 RT 中の急性作用（例えば、下痢、膀胱刺激症状、粘膜皮膚反応）は、ほとんどの患者において一定の程度で発生すると予想され、同時化学療法によってさら

に増強する可能性もある。このような毒性は積極的に管理すべきであり（例えば、局所のスキンケア、対症的な薬剤投与）、治療の休止は回避するか最小限に

抑えるべきである。多くの患者で Candida albicans の過剰増殖がみられ、抗真菌薬の経口および局所投与によって皮膚反応が顕著に低減する。細菌感染時に

は、速やかな認識と適切な治療が不可欠である。これらの急性作用は一般に放射線療法の完了後数週間で消失する。 

 術後補助療法は十分な創傷治癒が達成され次第速やかに開始すべきであり、6～8 週間以内の開始が望ましい。 
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治療に関する情報：三次元原体照射/前後対向（AP/PA）二門照射 

 標的体積 

 標的の定義は、身体診察とCTによる治療計画の両方を組み合わせることで最も良好となり、標的構造の輪郭設定が推奨される。前後対向二門照射法を最初に
用いる場合は、鼠径リンパ節の深さから電子線でカバーすることが可能であれば、前後方向の照射野を広く、後前方向の照射野を比較的狭く設定して照射
し、電子線で鼠径部への線量を補足することが多い。腫瘍の進展範囲と患者毎の解剖によっては、三次元照射法や四門照射法といったより原体性の高いアプ
ローチによって、腸管や膀胱を避けることが可能になる場合がある。原発巣と鼠径および腸骨リンパ節の輪郭に合わせた十分な線量および照射範囲を確保す
るため、CTまたはMRIによる治療計画を（可能であれば画像融合技術とともに）用いるべきである。計画標的体積を定義するためのシミュレーションの際に
は、重要なランドマーク上に放射線非透過性マーカーを設置すべきである。 

 照射野の上縁は、骨盤リンパ節に転移がある場合を除いて、仙腸関節の最下部以上かつL4/L5関節以下に設定すべきである。骨盤リンパ節転移を認める場合
は、照射野の上縁を最も頭側にある陽性リンパ節の5cm上方まで引き上げることができる。また、下前腸骨棘のレベルにある鼠径リンパ節をカバーするた
め、上縁の境界を水平方向に延長すべきである。外側縁は下前腸骨棘を通る鉛直線とする。鼠径リンパ節を十分にカバーするため、鼠径リンパ節領域の下外
側縁を鼠径ひだに並行にすべきであり、かつ大腿骨の転子間線または大伏在静脈大腿静脈接合部から1.5～2cm遠位までを含むように十分低く設定すべきであ
る。外陰の下縁はより低く設定するが、外陰の最も遠位の部分から最低2cm下方とすべきである。大腿骨頭および頸部が温存されるように注意を払うべきで
ある。 
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治療に関する情報：強度変調放射線療法（IMRT） 

 外陰およびリンパ節の照射対象には、治療計画用の CT 画像上で輪郭設定を行うべきである。外陰に肉眼的病変が存在する場合は、肉眼的腫瘍体

積（GTV）として輪郭を設定すべきであり、目視または触知可能な進展があれば、それも照射野に含めるべきである。外陰の臨床標的体積

（CTV）は、GTV または腫瘍床＋隣接する外陰の皮膚、粘膜および皮下組織（骨組織は除く）として定義される。CT シミュレーション中に外陰

の皮膚境界と GTV を明示するために臨床的に設置したワイヤーが不可欠となる。さらに、肛門、尿道および陰核の上に置いたマーカーと瘢痕が

あればそれを明示するワイヤーも、治療計画の参考となる。 

 外陰の標的体積に対する遠位方向のマージンを十分に確保するため、治療計画では外陰部に「false structure」ないしボーラスを配置すべきであ

る。標的領域に対する照射線量を、初回の治療時に熱蛍光線量計（TLD）を用いて確認すべきである。 

 血管を中心とした照射範囲を対称性かつ幾何学的に拡大する方法は、鼠径リンパ節に用いてはならない。鼠径リンパ節の CTV は、大腿動静脈か

ら外側には縫工筋および大腿直筋の内側縁まで、後方には内側広筋の前面まで、内側には恥骨筋または同血管の 2.5～3cm 内側まで拡大すべきで

ある。前方には、縫工筋（鼠径リンパ節領域の外側縁上で最も前方にある筋）の前縁まで拡大すべきである。鼠径リンパ節領域の尾側端は、大腿

骨小転子の先端である 2。 

 骨盤リンパ節の CTV は、両側の外腸骨、閉鎖および内腸骨リンパ節領域の血管構造に加えて、骨および筋組織を除いて左右対称に最低 7mm ず

つ拡大した範囲である。 

 鼠径部の CTV は、皮膚の外部までは拡大せず、皮膚浸潤がない場合は 3mm ずつトリミングすべきである（皮膚浸潤がある場合は CTV をその皮

膚まで拡大し、治療中はボーラスを使用する）。その場合、計画標的体積（PTV）の拡大幅は 7～10mm とする。 

 画像誘導 IMRT は（外陰浮腫や著明な腫瘍退縮の原因となるが）治療に不可欠な要素である。 

 治療計画では、直腸、膀胱、小腸、大腿骨の骨頭・頸部など正常組織の耐容線量を超えないように注意すべきである 4。 

 
 

治療に関する一般情報 

 原発部位およびリンパ節が皮膚表面のすぐ下に存在する場合には、表層の標的体積に対して適切な線量とするため、ボーラスを用いるべきであ

る。 

 線量の検証には皮膚用の TLD、光刺激ルミネセンス線量計（OSLD）または電子線量計を使用することができる。 
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線量処方レジメン 

 1 日 1 回、週 5 日のスケージュルで標的組織への照射を行うべきである。治療の休止期間は最小限に抑えるべきである。十分な線量を確保することが

極めて重要であり、これは十分な線量と浸潤/転移リスクがある組織のカバーを確保するべく注意を払えば、三次元原体照射療法または IMRT によっ

て達成することができる 1,5。 

 線量範囲は術後補助療法での 25～28 回分割照射（1 回 1.8Gy）、合計 45～50.4Gy から、切除不能例に対する治療での合計 33～36 回分割照射（1 回

1.8Gy）、合計 59.4～64.8Gy までである。選択した症例では、bulky または残存した原発巣や腫大したリンパ節（いずれも切除不能）に対して約

70Gy を追加照射してもよい。 

 リスク領域に推奨される線量： 
 肉眼的原発巣＝60～70Gy 
 原発巣切除床（術後､断端陰性）＝45～50Gy 
 浸潤のないリンパ節＝45～50Gy 
 鼠径リンパ節（陽性、R0）＝50～55Gy 
 鼠径リンパ節（被膜外進展［ECE］）＝54～64Gy 
 リンパ節（肉眼的切除不能病変）＝60～70Gy 

放射線療法の原則 
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全身療法
1
 

 

化学放射線療法 進行例または再発/転移例に対する化学療法 

 望ましいレジメン 
 シスプラチン 

 その他の推奨レジメン 
 フルオロウラシル/マイトマイシンC 2 
 シスプラチン/フルオロウラシル 

 

 望ましいレジメン 
 シスプラチン 
 カルボプラチン 
 シスプラチン/パクリタキセル 
 カルボプラチン/パクリタキセル 
 シスプラチン/パクリタキセル/ベバシズマブ 

 その他の推奨レジメン 
 パクリタキセル 
 シスプラチン/ビノレルビン 
 エルロチニブ（カテゴリー2B）

3
 

 シスプラチン/ゲムシタビン（カテゴリー2B） 
 カルボプラチン/パクリタキセル/ベバシズマブ（カテゴリー2B） 

 特定の状況で有用 
 ペムブロリズマブ 
（PD-L1陽性

4
またはMSI-H/dMMRの腫瘍に対する二次治療） 

 

1 Reade CJ, Eiriksson LR, Mackay H. Systemic chemotherapy in squamous cell carcinoma of the vulva: current status and future directions. Gynecol Oncol 

2014;132:780-789. 
2 肛門癌に関する文献では、高水準のエビデンスに基いて、マイトマイシンをベースとするレジメンの使用が支持されている。 Chin JY, Hong TS, Ryan DP. Mitomycin in anal 

cancer: still the standard of care. J Clin Oncol 2012;30:4297-4301. 
3 Horowitz NS, Olawaiye AB, Borger DR, et al. Phase II trial of erlotinib in women with squamous cell carcinoma of the vulva. Gynecol Oncol 2012;127:141-146. 
4 FDAの承認を受けた検査により腫瘍の PD-L1発現が陽性（CPS≧1）と判定された患者の進行後または化学療法後の治療として推奨される。 
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ST-1 

イリノイ州シカゴの American College of Surgeons の許可を得て使用。この情報の原本は、Springer International Publishing 発行の AJCC Cancer Staging Manual 第
8版（2017 年）である。 
International Federation of Gynecology and Obstetrics の許可を得て以下から転載：Pecorelli S. Revised FIGO staging for carcinoma of the vulva, cervix and 
endometrium. FIGO Committee on Gynecologic Oncology. Int J Gynaecol Obstet 2009;105:103-104. Copyright 2009  

続く 

病期分類：外陰癌 

表 1 外陰癌に関する AJCC の TNM（Tumor-Node-Metastases） 

病期分類と FIGO（International Federation of Gynecology and Obstetrics）の外科的病期分類 

 
T FIGO 

分類 
原発腫瘍 

TX  原発腫瘍の評価が不可能 

T0  原発腫瘍を認めない 

T1 I 期 外陰および/または会陰に限局した腫瘍 

多発病巣も同様に判断すべきである。最も高い pT 病期を適格に判定するため、大きさまたは浸潤深度が最大の病変を標的

病変として同定する。浸潤深度は、隣接部の最も表層にある真皮乳頭の上皮間質接合部から浸潤の最深部までの腫瘍の計測

値と定義する。 

T1a IA期 外陰および/または会陰に限局した腫瘍で、大きさが 2cm以下であり、間質浸潤が 1.0mm以下 

T1b IB 期 外陰および/または会陰に限局した腫瘍で、大きさが 2cmを超えるか、大きさに関係なく間質浸潤が 1.0mmを超える 

T2 II 期 大きさに関係なく、尿道の下部 1/3、腟の下部 1/3、肛門など隣接した会陰部組織に進展している腫瘍 

T3 IVA期 大きさに関係なく、尿道の上部 2/3、腟の上部 2/3、膀胱粘膜または直腸粘膜に進展しているか、骨盤骨に固着している腫瘍 
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イリノイ州シカゴの American College of Surgeons の許可を得て使用。この情報の原本は、Springer International Publishing 発行の AJCC Cancer Staging Manual 第
8版（2017年）である。 
International Federation of Gynecology and Obstetrics の許可を得て以下から転載：Pecorelli S. Revised FIGO staging for carcinoma of the vulva, cervix and 
endometrium. FIGO Committee on Gynecologic Oncology. Int J Gynaecol Obstet 2009;105:103-104. Copyright 2009  

ST-2 
 

病期分類：外陰癌 

表 1（続き） 

 
N FIGO 

分類 
所属リンパ節 

NX  所属リンパ節転移の評価が不可能 

N0  所属リンパ節転移なし 

N0（i+）  所属リンパ節に 0.2mm以下の遊離腫瘍細胞を

認める 

N1 III 期 以下に該当する所属リンパ節転移：5mm 未満

のリンパ節転移が 1～2個または 5mm以上の

リンパ節転移が 1個 

N1a＊ IIIA期 5mm 未満のリンパ節転移が 1～2 個 

N1b IIIA期 5mm 以上のリンパ節転移が 1 個 

N2  以下に該当する所属リンパ節転移：5mm 未満

のリンパ節転移が 3 個以上、5mm 以上のリン

パ節転移が 2 個以上、または節外進展を認め

るリンパ節 

N2a＊ IIIB 期 5mm 未満のリンパ節転移が 3 個以上 

N2b IIIB 期 5mm 以上のリンパ節転移が 2 個以上 

N2c IIIC 期 節外進展を認めるリンパ節 

N3 IVA期 固着性または潰瘍性の所属リンパ節転移 

 

*微小転移（N1miおよび N2mi）を含む。 

注：リンパ節転移の部位、サイズおよび左右を記録すべきである。 

 
M FIGO 

病期 
遠隔転移 

M0  遠隔転移なし 

（病理学的 M0 はなく、臨床的 M因子で完全

な病期群を判定する） 

M1 IVB 期 遠隔転移あり（骨盤リンパ節転移を含む） 

 
 

G 組織学的分化度 

GX 分化度の評価が不可能 

G1 高分化 

G2 中分化 

G3 低分化または未分化 
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考察 

NCCN のエビデンスとコンセンサスによるカテゴリー 

カテゴリー1：高レベルのエビデンスに基づいており、その介入が適

切であるという NCCNの統一したコンセンサスが存在する。 

カテゴリー2A：比較的低レベルのエビデンスに基づいており、その介

入が適切であるという NCCN の統一したコンセンサスが存在する。 

カテゴリー2B：比較的低レベルのエビデンスに基づいており、その介

入が適切であるという NCCN のコンセンサスが存在する。 

カテゴリー3：いずれかのレベルのエビデンスに基づいてはいるが、

その介入が適切であるかという点で NCCN 内に大きな意見の不一致が

ある。 

特に指定のない限り、すべての推奨はカテゴリー2Aである。 

 

NCCN の望ましさによるカテゴリー 

望ましい介入：優れた有効性、安全性およびエビデンスと（状況に応

じて）費用の手頃さに基づいた介入 

その他の推奨される介入：その他の介入のうち、いくらか有効性が低

いもの、毒性が強いもの、比較的未成熟のデータに基づくもの、ある

いは同様の結果を得るのに費用の手頃さで有意に劣るもの 

特定の状況で有用：その他の介入のうち、特定の患者集団（推奨とと

もに定義を示す）に使用できるもの 

 

いずれの推奨も適切と考えられる。 
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概要 

2018 年には、推定 6190人の女性が外陰癌と診断され、1200 人が外陰

癌により死亡すると予想されている 1。外陰癌は婦人科悪性腫瘍の 4％を

占め、診断年齢の中央値は 68 歳である。SEERデータベースのデータに

よると、5 年生存率は限局例（I/II 期）で 86％、所属リンパ節転移陽性ま

たは局所進行例（III/IVA期）で 53％、IVB 期患者（骨盤リンパ節転移例

を含む）で 19％である 2。SEERデータベースおよび National Cancer 

Database（NCDB）を用いた研究により、人種/民族、年齢、非民間保険

などの社会人口統計学的因子に応じて治療のアプローチや方法に大きな

ばらつきがみられ、特に進行例でその傾向が強いことが示されている 3,4。 

外陰癌は 90％が扁平上皮癌（SCC）である 5。外陰腫瘍発生の危険因子

としては、加齢、ヒトパピローマウイルス（HPV）の感染、喫煙、外陰

を侵す炎症性疾患、免疫不全などがある。大半の外陰腫瘍は早期に診断

される 6。まれな組織型として、黒色腫、乳房外パジェット病、バルト

リン腺腺癌、疣状癌、基底細胞癌、肉腫などが存在する 7。 

International Society for the Study of Vulvovaginal Disease（ISSVD）は

近年、外陰病変の特徴を記載するための用語体系の改定を行った。2004

年には外陰上皮内腫瘍（vulvar intraepithelial neoplasia：VIN）の用語体

系が改変され、通常型 VINおよび分化型 VINという 2 種類の病変が定義

された 8。通常型 VINは HPV発癌性株の持続感染と関連づけられたのに

対し、分化型 VINは一般に硬化性苔癬などの外陰皮膚疾患と関連づけら

れた。2015 年には、ISSVDが外陰病変に関する記載を 3 つのクラス分

類に更新して、1）扁平コンジローマまたは HPVの影響による軽度扁平

上皮内病変（LSIL）、2）高度扁平上皮内病変（HSIL、以前は通常型

VINと考えられていた）および 3）分化型 VINの 3 種類を定義した 9。 

HPV感染に起因する外陰癌の割合を推定した値には、30％という控えめ

な値から最高で 69％までの幅がみられ、最近のメタアナリシスで報告さ

れた HPV感染率は 39.7％であった 10-13。しかしながら、HSILでは 80～

90％の頻度で HPV感染が検出される。歴史的に、VINは比較的若年の女

性（年齢中央値 45～50歳）で診断されてきたのに対し、外陰癌は比較

的高齢の女性（年齢中央値 65～70 歳）で診断されてきた 14,15。HPV関

連外陰癌の大多数が HPV-16 および HPV-18 に関連することから、現在

利用可能な HPVワクチンによる予防接種で将来の HPV 関連外陰癌によ

る疾病負担を低減できる可能性がある 10,14。 

NCCNガイドラインは、その定義上、想定されるすべての臨床状況を取

り扱うことは不可能であり、適切な臨床判断や治療の個別化の代わりと

なるものではない。当委員会は、本ガイドラインの作成過程において、

「規則に対する数多くの例外」についても議論を行った。特に指定のな

い限り、本 NCCNガイドラインの推奨はカテゴリー2Aである。 

文献検索の基準とガイドラインの更新の方法 

NCCN外陰癌ガイドラインの本版の策定に先立ち、「vulvar cancer or 

carcinoma of the vulva」を検索語とし、2017年から 2018 年までに発表

された外陰癌に関する重要文献を対象として、PubMed データベース上

で電子検索を行った。PubMed データベースは、医学文献の情報源とし

て現在も最も広く使用されているものであり、また査読された生物医学

文献がインデックス化されているため選択した。得られた検索結果から、

英語で発表されたヒトを対象とする研究のみに絞り込んだ。採用する論

文の種類は、臨床研究、メタアナリシス、観察研究、系統的レビュー、

バリデーション研究に限定した。 

PubMed での検索により 112 件の報告が特定され、それぞれの潜在的関

連性を検討した。本版の考察の節には、これら PubMed 上の重要論文に
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加えて、追加の情報源（例えば、印刷版公開前の電子出版物、会議抄

録）のうち当委員会が本ガイドラインと関連性があると判断して議論の

対象としたものから収集した文献のデータを記載している。高水準のエ

ビデンスがない推奨については、比較的低水準のエビデンスについての

当委員会のレビュー結果と専門家の意見に基づいている。 

NCCNガイドラインの策定および更新の完全な詳細については、NCCN

のウェブサイト（www.NCCN.org）に記載されている。 

診断および精査 

現在、本ガイドラインは外陰 SCCの診断、評価および治療に重点を置

いて構成されている。そのため現時点で、本ガイドラインでは SCC以

外のまれな組織型の評価および管理を扱っていない。そこで本考察の目

的を踏まえて、全体的に外陰 SCCを「外陰癌」と呼ぶこととする。 

本ガイドラインでは FIGO（International Federation of Gynecology and 

Obstetrics）および American Joint Committee on Cancer（AJCC）の

TNM病期分類を採用しており、これらは外陰癌の病期分類について注意

深く調整されている。FIGO 分類は 2009 年に更新され 16,17、AJCC 

Cancer Staging Manual は第 8 版が 2017年に発表された 18。改訂された

FIGO 分類の主な変更点としては、以前の I 期、II 期、III期の併合、鼠径

リンパ節転移陽性のみを含めるという III期の定義変更（転移リンパ節の

数と大きさに基づく下位分類を伴う）、両側リンパ節転移を重視する方

針からの転換などがある。骨盤リンパ節転移陽性の患者は、たとえ遠隔

臓器への転移がなくとも、IVB期とみなされる 16。この分類の改訂によ

る影響が検討されている 19-21。 

外陰癌の症状は多岐にわたることがある。外陰癌の大半は大陰唇に発生

する。他の発生部位としては、小陰唇、陰核、恥丘、会陰などがある。

腫瘍が HPV陰性の患者では、外陰癌は大陰唇または小陰唇の単発性腫瘤

または潰瘍を呈することが多い。HPV陽性の腫瘍では、多発病巣や子宮

頸部の同時性腫瘍をみることが多い 14,15,22。症状が現れない症例も多い

が、掻痒感と疼痛/刺激感が一般的な症状であり、他に外陰出血や帯下も

生じることがある。患者の大半は早期の（すなわち腫瘍が限局した）状

態で受診する 2。 

診断は疑わしい領域をすべて生検して病理学的検査を行うことで下され

る。外陰癌用の College of American Pathologists（CAP）のプロトコル

が有用な指針となる（https://cap.objects.frb.io/protocols/cp-

femalereproductive-vulva-18protocol-4100.pdf）。この CAPプロトコル

は 2018 年 8 月に改訂され、AJCC/FIGO病期分類の最新の更新が反映さ

れている。 

精査には病歴聴取と身体診察、血算、肝および腎機能検査が含まれる。

扁平上皮内腫瘍に多発性の傾向があることから、外陰の診察に加えて、

塗沫標本による細胞診を含めた腟および子宮頸部の評価も重視すべきで

ある。腫瘍の進展範囲の把握や治療計画を目的として、CT、PET/CT お

よび MRI を用いてもよい 23-27。適応があれば、麻酔下での診察や膀胱鏡

または直腸鏡検査を考慮すべきである。適切な患者には、禁煙カウンセ

リングと HPV検査を行うべきである。HIV検査を考慮する（特に若年患

者の場合）。 

予後因子 

歴史的に外陰 SCCの治療には、切除マージンを広くとる一括切開法に

よる外陰切除術と完全な鼠径リンパ節郭清術が併用されていた。このア

プローチは、生存期間の延長には有効であったが、短期および長期の重

篤な合併症（例えば、創部合併症、リンパ浮腫、性機能低下、身体イメ

ージに対する悪影響）との関連が認められていた。その後、外陰癌にお
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ける重要な予後因子に関する新たなデータから、外科的病期診断や初回

治療の進歩につながる情報がもたらされた 22。1984 年に Gynecologic 

Oncology Group（GOG）の臨床試験に登録された 586 例の後ろ向きレ

ビューでは、独立した生存の予測因子として、転移リンパ節の有無とそ

の数、原発腫瘍の大きさなどが同定された 28。リンパ節転移は外陰癌に

おける最も重要な予後因子で、かつ治療の決定因子でもあると考えられ

ており 29,30、被膜外進展は予後不良の因子とされてきた 31-34。再発また

は生存の予測因子である可能性があるものとして、浸潤深度、病理学的

マージン、腫瘍の厚さ、脈管侵襲の有無などがある 14,28,35-40。ただし、

これらの知見は主に後ろ向きの解析から得られたものである。外陰癌に

おける局所再発の予後因子に関するデータを統合した最近の系統的レビ

ューでは、予後変数を互いに比較した場合のそれぞれの重みは同等のま

まであったと結論された 41。 

予後データを受けて、早期例の治療においては、原発巣の切除と所属リ

ンパ節の管理に関してより保存的な方針が採られるようになっている 42。

望ましい外科的アプローチは、臨床的にリンパ節転移陰性と判定された

患者では外陰を温存する手技を行いつつ、リンパ節郭清用の切開を別に

置く方針へと進歩した 22,43。現在の外科的アプローチでは、症例毎の患

者特性に基づいて原発巣の切除とリンパ節の評価を個別化して行う 44,45。

早期癌に対して低侵襲の外科的アプローチを採用しても生存期間に悪影

響は生じないことが、データから示唆されている 45。 

外科的病期診断 

AJCCおよび FIGO 分類では、原発腫瘍の進展度（T）、リンパ節の状態

（N）および遠隔転移の有無（M）に従って外陰癌の病期が定義されて

いる。臨床的な病期診断のみでは、リンパ節転移について十分な評価を

行うことができない。リンパ節転移は外陰癌における重要な予後因子で

あることから 29,45、これらの分類体系では、リンパ節の状態をより正確

に評価できるように、外科的アプローチと臨床的/病理学的アプローチの

組み合わせて用いている。既存の病期分類を用いて完全な病期診断を行

うには、原発巣の切除と鼠径リンパ節の完全郭清が必要になる。しかし

ながら、一般的な診療では、完全なリンパ節郭清の代わりにセンチネル

リンパ節（SLN）生検を用いることと、癌の進展範囲を明らかにする画

像検査を含めることが多くなってきている 46,47。 

病理学的評価 

外科的病期診断および治療法決定の指針として外科病理学的因子を用い

ることができる。手術標本の病理学的評価で得られる所見は、手技の種

類（すなわち局所切除/広範囲切除、partial/total/radical 外陰切除術）も

含めて、入念に記録すべきである。原発腫瘍の評価における重要な要素

として、腫瘍部位、サイズ（多方向で）、腫瘍病巣の数、組織型および

組織学的分化度、間質浸潤の深さ、切除断端の状態、脈管侵襲の有無な

どがある。切除した場合は、遊離腫瘍細胞、微小転移巣および肉眼的転

移があるリンパ節の数を記録すべきである。SLNマッピングを行った場

合は、小さな転移巣を検出するために SLNに対して ultrastaging を行う

べきである。その他の重要な因子としては、腟、尿道、肛門、膀胱粘膜、

直腸粘膜、骨盤骨の組織/臓器浸潤などがある。 

原発腫瘍の切除 

原発腫瘍の大きさと進展範囲に応じて、根治的外陰部分切除術または改

変広汎外陰切除術（modified radical vulvectomy）が必要となることがあ

る。これらの切除法の成績を前向きに比較したデータは得られていない

が、後ろ向きのデータからは再発率や生存期間の差は示唆されていない
48-50。どちらの外科的アプローチでも、肉眼的な正常組織で約 1～2cm

の全周性マージン（radial margin）を確保しつつ、深部筋膜まで、あるい

は深さ 1cm 以上のマージンで切除する。 
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外陰癌は局所再発のリスクが顕著に高く、腫瘍断端の状態が重要な予後

因子であることがデータから実証されている 35,38,51。最近のレビューで

は、断端陰性、断端近接、断端陽性の患者において、4 年無再発率がそ

れぞれ 82％、63％、37％であったことが確認されている（P＝0.005）。

再発リスクが最も高かったのはマージンが 5mm 以下の場合であった 52。

原発巣切除の目標は、1～2cm のマージンを確保した完全切除である。

断端近接または断端陽性の状況では、十分なマージンを得るための再切

除か、術後補助療法としての局所放射線療法（RT）が選択肢となる 35,53。

最近の研究では、腫瘍細胞のないマージンを 2mm 以上とった患者で局

所再発のリスク低下が認められた 39。 

各アプローチのリスク・ベネフィット比と合併症発生率を考慮して、患

者毎に治療方針を個別化する必要がある。再切除または術後補助療法と

しての原発部位への外照射療法（EBRT）で再発率と生存率が改善する

ことがエビデンスによって支持されている 54。しかしながら、尿道、肛

門または腟進展を伴う断端近接または断端陽性の状況では、再切除は重

大な合併症の発生や生活の質の悪化につながる可能性がある。また、外

照射療法±同時化学療法による術後補助療法を要する鼠径リンパ節転移

がある断端近接または陽性例でも再切除は不適切であろう。 

リンパ節の評価 

リンパ節の状態は外陰癌の生存期間を規定する最も重要な因子であるた

め、その注意深い評価と判定が何よりも重要である。リンパ節郭清は原

発巣とは別の切開から行い、片側または両側鼠径リンパ節郭清を含める

場合や、一部の症例では SLN生検を行う場合もある。鼠径リンパ節郭清

では、浅鼠径リンパ節と深鼠径リンパ節を切除する。初回診断時の鼠径

リンパ節に対する十分な評価および治療の重要性をさらに強調する知見

として、鼠径部再発に対する二次治療の成功がまれであることが広く報

告されている。 

臨床的に鼠径リンパ節転移陰性と判定された患者におけるリンパ節郭清

術については、原発腫瘍の大きさと位置が重要な情報となる。IA期では

リンパ節転移のリスクが 1％未満であるため 44、初発時の病期が IA期

（T1A, N0）で臨床的に鼠径リンパ節転移陰性と判定された症例では、

リンパ節郭清術または SLNの評価を省略してもよい。しかしながら、リ

ンパ節転移のリスクが IB 期腫瘍では 8％超、II期腫瘍ではさらに高いと

推定されているため、IB/II 期症例では鼠径リンパ節郭清術の施行が推奨

される 44。原発巣が大きさ 4cm 未満で、外陰の正中線から 2cm以上離

れており、かつ臨床的に鼠径リンパ節転移陰性と判定された外陰原発腫

瘍に対しては、片側鼠径リンパ節郭清術または SLN生検が適切である
55,56。しかしながら、原発腫瘍が外陰の正中線から 2cm 未満の位置にあ

るか正中線を越えている場合は、両側のリンパ節評価（完全郭清または

適応があれば SLN生検）が推奨される 56。III/IV期症例に対するリンパ

節郭清術は個別化されており、集学的アプローチに組み込まれる。 

SLN 生検 

片側または両側鼠径リンパ節郭清術については、高い術後合併症発生率

が報告されている。20～40％の患者で創部合併症が生じ、30～70％がリ

ンパ浮腫を経験すると推定されている 57-59。SLN 陰性であると判定され

た患者において、完全な鼠径リンパ節郭清術を安全に回避可能かどうか

を検討する研究が開始されている。いくつかの多施設共同試験で早期外

陰癌における SLN生検の実施可能性、安全性、妥当性および鼠径部再発

リスクが前向きに評価されている。 

SLN評価の安全性および精度が、4cm未満の原発性外陰腫瘍患者 403 例

を対象とした多施設共同観察研究（GROINSS-VI）で検討された。

Ultrastaging で SLN陰性と判定された場合には、鼠径リンパ節郭清が省

略された。中央値 35 ヵ月間の追跡期間（最小値 24 ヵ月）により、原発
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巣が単発性で SLN陰性であった患者 259 例中 6 例（2.3％）で鼠径部再

発が検出された。3 年生存率は 97％であったことから、この患者集団に

おいて SLN陰性であれば鼠径部の管理は十分であるという結論に至って

いる。SLNの郭清後に完全な鼠径リンパ節郭清術を施行した場合と比べ

て、SLNを摘出しただけの場合には、短期および長期の合併症発生率が

低下した 60。 

GOG 173 の研究では、452例（原発巣が 2～6cm かつ浸潤 1mm 以上で

臨床的にリンパ節転移陰性の外陰限局例）が SLNマッピングおよび生検

に続いて鼠径リンパ節郭清術を受けた。418 例で SLNが同定され、132

例がリンパ節転移陽性であった（うち 11 例はリンパ節転移偽陰性）。

SLN生検の精度は感度 91.7％、陰性適中率 96.3％、偽陰性予測率

（false-negative predictive value）は全体で 3.7％（原発巣 4cm未満では

2％）であった 61。 

AGO-CaaRE-1 試験のサブグループ解析では、腫瘍が 4cm未満で根治的

LN/SLN郭清術を受けて LN/SLN転移陰性と判定された場合の治療成績

が比較された（n＝556）。根治的郭清術コホートの方が腫瘍径が大きく

（20mm vs 13mm；P＜0.001）、浸潤が深かったが（4.0mm vs 

3.0mm；P＝0.002）、鼠径部の孤立性再発率には群間差がみられなかっ

た。最大径、浸潤深度、分化度、脈管侵襲などの腫瘍特性で調整した多

変量解析では、根治的郭清術コホートと SLN郭清術コホートの間で

PFSおよび OSに統計学的有意差は認められなかった 63。 

SLN生検に関する蓄積データを用いて最近実施された系統的レビューと

メタアナリシスでは、2種類のトレーサーを併用した場合の per-groin 

detection rate は 87％で、偽陰性率は 6.4％であった。鼠径部に対する外

科的アプローチによりリンパ節転移陰性と判定された患者において鼠径

リンパ節郭清、浅鼠径リンパ節郭清、SLN生検の 3 つを比較したときの

再発率は、それぞれ 1.4％、6.6％、3.4％であった 62。 

観察研究の GROINSS-VI 研究でも、SLN転移陽性患者について評価が行

われた。SLN転移陽性であった 403例中 135例（33％）のうち、転移

陽性のセンチネルリンパ節の検出後に鼠径リンパ節郭清術を受けた患者

115 例を対象として、SLN 転移の大きさと非 SLN転移のリスクとの関係

が検討された。非 SLN転移のリスクは SLN転移の大きさとともに着実

に増大し、遊離腫瘍細胞が検出された場合の 4.2％から、SLN転移巣が

10mm を超える場合の 62.5％までであったことから、それを下回れば

SLN陽性鼠径リンパ節の更なる治療を安全に省略できるような基準は示

唆されなかった。疾患特異的生存（DSS）率は SLN転移が 2mm 超であ

った患者の方が 2mm以下であった患者よりも不良であった（69.5％vs 

94.4％、P＝0.001）64。SLN生検を受けた患者では鼠径リンパ節郭清術

を受けた患者と比べて治療関連合併症の報告が少なかった 65。 

GROINSS-VI コホートの長期追跡により、完全な鼠径リンパ節郭清術を

受けた SLN陽性患者の転帰が SLN陰性患者（鼠径リンパ節郭清術は未

施行）の転帰と比較された。中央値 105 ヵ月間の追跡データによると、

外陰癌の 5年および 10 年局所再発率が SLN陰性患者ではそれぞれ

24.6％と 36.4％、SLN陽性患者ではそれぞれ 33.2％と 46.4％であった

（P＝0.03）。5 年時点での孤立性の鼠径部再発率は、SLN陽性患者の

方がより根治的な治療を受けたにもかかわらず、SLN 陰性患者で 2.5％、

SLN陽性患者で 8.0％であった。10年 DSS率は SLN陰性群で 91％、

SLN陽性群で 65％であり（P＜0.0001）、鼠径リンパ節転移の予後予測

上の意義がさらに証明された 66。 

現在進行中の GROINSS-VII/GOG 270研究（NCT01500512）では、

SLN転移を有する患者において、鼠径部に対する放射線療法が鼠径リン

パ節郭清術と比較されている。 
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委員会の推奨 

当委員会は、適切な患者に対しては SLNマッピングと鼠径リンパ節領域

の生検が、外陰癌におけるこの外科的アプローチの鼠径部再発率の低さ

を維持しながら術後合併症を低減する上での妥当な代替アプローチの 1

つになると考えている 60,61,64。 

SLN生検の適応としては、鼠径リンパ節転移が臨床/画像所見上陰性であ

り、原発巣が単発性かつ 4cm 未満で、かつ外陰手術の既往がない必要が

ある 62,64。最大の検出率を確保するため、マッピングおよび生検は SLN

の手術経験が豊富な外科医が 2 種類のトレーサー（放射性コロイドと色

素）を併用して施行すべきである 61,62。当委員会は、同側に SLNが検出

されない場合には完全な鼠径リンパ節郭清術を推奨する。同側の SLNが

陽性であれば、患側鼠径部の完全なリンパ節郭清術または治療が適応と

なる。対側鼠径部に対して外科的評価および/または外照射療法を行うべ

きである。転移陽性の鼠径リンパ節が 1 個で体積が小さく片側性であり、

原発腫瘍が片側に十分限局していて腫瘍径 2cm以下かつ浸潤深度 5mm

以下で、さらに対側鼠径部の診察で臨床的に陰性と判定された選択した

症例においては、対側の鼠径リンパ節郭清術または放射線療法を省略し

てもよい 67。 

初回治療 

初回治療について本ガイドラインでは、臨床病期に応じて患者を早期例

（I/II期）、局所進行例（III/IVA/骨盤に限局した IVB期）、遠隔転移例

（骨盤外 IVB期）に分けて推奨を提示している。早期例には T1 または

smaller T2 の患者が含まれるが、smaller T2には腫瘍径が 4cm 以下で尿

道、腟または肛門への進展がない/ごくわずかな場合に分類される。局所

進行例には、原発巣が larger T2（4cmを超えるか、尿道、腟、肛門浸潤

を認める）または T3 で、初回治療で内臓温存手術の適応がない患者が

含まれる。遠隔転移例は、T 因子と N因子を問わない。 

早期例 

早期の外陰 SCCに対する標準の初回治療は、入念な臨床評価と病期診

断に続いて、個別化した保存的な腫瘍切除と鼠径リンパ節の評価を行う

ことである 43,49,68-71。可能であれば、腫瘍学的に適切な 1～2cm のマー

ジンを確保した原発巣切除に努めるべきである 35,38,51,53。本考察の「原

発腫瘍の切除 」と「リンパ節の評価 」を参照のこと。根治的外陰部分

切除術を広汎外陰切除術と比較した前向きのデータは存在しないが、後

ろ向き解析による既存のデータは再発率や生存率の差を示していない
49,50。 

 

早期例の鼠径部に対する治療について、外科的郭清と RTが評価されて

いる。限られたデータからは、初回治療としての鼠径部に対する放射線

療法は外科的郭清より合併症の発生率が低いことが示唆されている 72。

しかしながら、鼠径部に対する外科的治療（リンパ節転移陽性であれば

個別化した術後補助放射線療法が続く）では鼠径部再発率が低いとされ

ており、依然として望ましいアプローチとなっている 73。初回治療とし

ての放射線療法は、手術不能例でいくらか有益となる場合がある 74,75。 

委員会の推奨 

浸潤深度が 1mm 以下の T1（pT1A）症例に対しては、当委員会は局所切

除術または根治的外陰部分切除術を推奨しており、この状態ではリンパ

節転移のリスクが低いことから、鼠径リンパ節の評価は不要である
44,69,76-79。切除後は経過観察とするべきである。手術標本の病理学的検査

で 1mmを超える浸潤が判明した場合は、追加手術が適応となることが

ある。 
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浸潤深度が 1mm を超える T1bまたは smaller T2 症例では、初回治療は

腫瘍の位置によって決定される。外陰の正中線から 2cm 以上離れた位置

に片側病変（浸潤深度 1mm 超）がある患者には、同側鼠径リンパ節の

評価とともに根治的外陰部分切除術または改変広汎外陰切除術を施行す

べきである 55,56,76。鼠径部の評価は、SLN生検または同側鼠径リンパ節

郭清術によって行うことができる。SLNが検出されない場合は、郭清を

行うべきである。術後補助療法については、原発巣とリンパ節の手術標

本による病理学的検査で必要な情報が得られる。外陰の正中に病変（浸

潤深度 1mm 超）がある患者には、SLN生検または同側鼠径リンパ節郭

清からなる両側鼠径リンパ節の評価とともに根治的外陰部分切除術また

は改変広汎外陰切除術を施行すべきである 49,56,76。鼠径リンパ節郭清術

は SLNが検出されなかった側で必要となる。術後補助療法については、

原発巣とリンパ節の手術標本による病理学的検査で必要な情報が得られ

る。 

局所進行例 

歴史的に局所進行外陰癌は、一括切開法による広汎外陰切除術と両側鼠

径リンパ節郭清術や骨盤除臓術などの根治的手術によって主に治療され

ていた。そのような手術は一部で治癒をもたらしたが、同時に重大な術

後合併症、機能の喪失、生活の質の低下にもつながった 22,80-82。さらに、

局所進行病変の完全切除は、重要臓器や血管への腫瘍の固着により腫瘍

が切除不能となることで複雑化することがある 83。そこで臓器温存の改

善と外科的治療における合併症発生率の低減を目指して、集学的治療へ

の移行が検討されてきた 84。いくつかの研究により、局所進行例では術

前 RT が腫瘍量の減少につながり、必要になる手術範囲を縮小できるこ

とが示された 83,85-88。その後、子宮頸癌および肛門癌の進行例での経験

を踏まえて、進行例に放射線療法を施行する場合は化学療法を「放射線

増感剤」として追加するのが一般的となった。 

化学放射線療法 

局所進行外陰癌の治療アプローチを直接比較した研究は限られている。

小規模なコホートで得られたデータからは、III/IVA期症例の大半では化

学放射線療法で全般的に高い奏効率が得られ、化学放射線療法後に残存

病変の切除が可能になりうることが示されている。これらのコホートで

は、大多数の患者において化学放射線療法後に部分奏効以上の反応が得

られ 89-93、いくつかの研究ではコホートの 60％を超える患者で完全奏効

が認められた 94-98。 

外陰癌において、化学放射線療法による初回治療は放射線療法による初

回治療と比較して生存期間を延長する可能性がある。局所進行癌 54例

の症例集積研究では、化学放射線療法による初回治療後の全生存期間

（OS）が RT単独による初回治療後の OSより良好であった 99。手術適

応のない患者から得た NCDB のデータを用いて、初回治療として化学放

射線療法（n＝999）または放射線療法（n＝353）を受けたコホートを比

較した研究でも同様の生存期間延長効果が最近報告された。化学放射線

療法コホートの方が年齢が低く、FIGO 分類の病期がより進行していた。

化学放射線療法は、RT単独による初回治療と比較して 5 年 OS率が有意

に高く（49.9％ vs 27.4％、P＜0.001）、多変量解析では死亡のハザー

ドが低下したことが明らかになった（ハザード比［HR］：0.76［95％CI, 

0.63–0.91］、P＝0.003）100。 

GOG 101 研究では、III/IV 期の 73 例を対象として術前化学放射線療法が

検討された 91。この研究では、化学放射線療法によって T3 症例でより

低侵襲の手術が、T4 症例で骨盤除臓術の回避が可能になるか否かが検討

された。化学放射線療法後に切除不能な残存病変がみられた患者は全体

の 3％のみ（71 例中 2例）で、排尿および/または排便の禁制は 96％

（71 例中 68 例）の患者で維持された。 
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GOG による 2 つの前向き研究で、局所進行例に対する化学放射線療法

後の手術の有益性がより詳細に検討された。GOG 101 研究では、外陰

SCCで N2/N3 のリンパ節転移を有する患者 46例が対象とされた 101。シ

スプラチン/フルオロウラシル（5-FU）による化学放射線療法後に切除

可能となった 38 例において、引き続き手術が施行された。その結果、

リンパ節転移の局所制御は 37 例中 36 例で、原発巣の局所制御は 38 例

中 29 例で達成された。より最近の GOG 205 研究では、初回治療として

広汎外陰切除術で切除不能であった T3/T4 症例 58 例を対象として、シ

スプラチンによる化学放射線療法後の手術の実施可能性が検討された 102。

全体の 64％（58 例中 37 例）で臨床的完全奏効が得られ、外科的生検を

受けた患者の 78％（34例中 29 例）で病理学的完全奏効が認められた。

この高い病理学的完全奏効（pCR）率から、臨床的に完全奏効が得られ

た局所進行腫瘍では手術の回避が可能であると、多くの研究者が考える

ようになった。 

NCDBのデータ（2004～2012 年）の解析により、初回治療として放射

線療法（RT または化学放射線療法）または術前放射線療法（RT または

化学放射線療法）とその後に手術を受けた局所進行外陰癌患者 2046 例

の比較が行われた。RT/化学放射線療法後に手術を受けた患者の OS率が、

初回治療として RT/化学放射線療法を受けその後の切除を受けなかった

患者と比較して高かった（3 年時点でそれぞれ 57.1％ vs 41.7％；P＜

0.001）。しかし、多変量解析で線量依存性が示され、線量が 55Gyを超

える場合には生存期間の有意な悪化は認められなかった。十分な線量の

RT と同時化学療法を受けた場合、初回 RT コホートの生存期間は低線量

RT/化学放射線療法とその後の手術を受けた群と同等であった 103。 

局所進行外陰 SCC患者 141 例で構成される過去のランダム化比較試験

のデータをまとめた 2011 年の Cochrane データベースのレビューでは、

初回治療で手術を施行する場合と初回または術前補助療法で化学放射線

療法を施行する場合との比較で OSに差が認められなかった 104。しかし

ながら、治療に関連した生活の質や有害事象に関しては、このデータか

らは大まかな結論も引き出すことができなかった。5 つの非ランダム化

試験をまとめた過去の Cochrane データベースのレビューでは、原発巣

が切除不能の患者と骨盤除臓術を必要とする患者には、腫瘍が切除可能

となったり、必要な手術の侵襲度が低減したりすることで、術前補助化

学放射線療法が有益となる可能性があることが示唆されている 105。 

放射線増感に使用される多剤併用レジメンとしては、シスプラチン/5-

FUが最も多かったが 91,92,94,96,97、5-FU/マイトマイシン C90,93,98と単剤療

法もみられた 95,102。放射線増感を目的とする化学療法の選択については、

子宮頸癌、肛門癌または頭頸部癌での知見の外挿に基づく場合が多い。 

委員会の推奨 

Larger T2（原発巣が 4cm を超えるか、尿道、腟または肛門浸潤を認め

る場合）または T3 症例では、リンパ節転移の可能性を検討するため、

未施行であれば画像検査を行うべきである。当委員会は、局所進行例で

は全例に外照射療法と同時化学療法を施行することを推奨している。放

射線治療計画用の情報を得るためのリンパ節転移の評価として、鼠径リ

ンパ節郭清術を施行してもよい。 

鼠径リンパ節郭清術を施行しない場合と郭清時に陽性の鼠径リンパ節が

検出された場合は、外照射療法の照射範囲に原発巣と鼠径部および骨盤

を含めるべきである。鼠径リンパ節郭清時に陽性リンパ節が検出されな

かった場合は、外照射療法と同時化学療法を施行すべきであり、その際

の照射範囲は原発巣のみ、または原発巣と鼠径リンパ節の一部分のみと

する。 

画像検査でリンパ節陽性と判定された患者（骨盤に限局した転移のある

患者を含む）は、鼠径リンパ節郭清術について評価すべきである。鼠径
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リンパ節郭清術を施行しない場合は、腫大リンパ節の穿刺吸引細胞診

（FNA）を考慮することができる。外照射療法と同時化学療法を施行す

べきであり、照射範囲には原発巣と鼠径部および骨盤を含めるべきであ

る。郭清時に陽性リンパ節が判明しなかった場合は、選択的な鼠径部/骨

盤照射を考慮することができる。 

当委員会が推奨する化学放射線療法用の薬剤としては、シスプラチン

（望ましい）、5-FU/シスプラチン、5-FU/マイトマイシン Cなどがあ

る 106,107。 

骨盤外転移例 

遠隔転移を来した外陰 SCCの全身療法に関するデータは極めて限られ

ている 108-110。治療レジメンの多くは進行子宮頸癌に有効性を示す薬剤

からの外挿に基づいている。具体的なレジメンに関する情報については、

本考察の「再発/転移例に対する全身療法」の節を参照のこと。 

委員会の推奨 

骨盤外転移例に対する初回治療の選択肢としては、局所領域制御と症状

管理を目的とする外照射療法や、全身療法またはその併用などがある。

この状況では支持療法（BSC）も選択肢となる。進行例または再発/転

移例の治療について当委員会が推奨する望ましいレジメンとしては、単

剤としてのシスプラチンおよびカルボプラチンのほか、シスプラチン/パ

クリタキセル、カルボプラチン/パクリタキセル、シスプラチン/パクリ

タキセル/ベバシズマブなどがある。そのほかに推奨されるレジメンとし

ては、単剤としてのパクリタキセルまたはエルロチニブ（エルロチニブ

はカテゴリー2B）、シスプラチン/ビノレルビン、シスプラチン/ゲムシ

タビン（カテゴリー2B）、カルボプラチン/パクリタキセル/ベバシズマ

ブ（カテゴリー2B）などがある。ペムブロリズマブは、特定の状況（す

なわち PD-L1 陽性または MSI-H/dMMR）で有用となる推奨レジメンで

ある。 

術後補助療法 

外陰癌（特に進行癌）はまれであるため、術後補助療法を前向きに検討

したランダム化試験は極めて限られている。一般的に用いられる術後補

助療法のアプローチのほとんどは、一様でなく多くは個別化された治療

アプローチを記載した研究に由来するものか、子宮頸癌と肛門癌に対し

て有効性を示した術後補助療法からの外挿に基づくものである。 

術後補助放射線療法および化学放射線療法 

リンパ節転移は、外陰 SCC における極めて重要な予後因子であると広

く認められているが、リンパ節転移に対処するための至適な患者選択の

基準や術後補助療法のレジメンについては検討が続いている 111。これま

でに強調されているように、異時性の鼠径部再発はしばしば二次治療に

抵抗性を示し、最終的に死に至ることが多いことから、これを未然に防

ぐことが極めて重要である。 

広汎外陰切除術と両側鼠径リンパ節郭清術の施行後に鼠径リンパ節陽性

と判定された外陰癌患者 114 例を登録した GOG 37試験から、術後補助

放射線療法に関する初期のランダム化試験データが発表された 112,113。

患者は骨盤リンパ節郭清術と鼠径部/骨盤に対する術後補助放射線療法の

いずれかを受ける群にランダムに割り付けられた。2 年および 6 年生存

率は術後補助放射線療法群の方が良好であったが、最も有意な生存期間

延長効果は陽性リンパ節が 2 つ以上あった患者と潰瘍形成を来し固着し

た鼠径リンパ節があった患者で認められた。さらに長期追跡（中央値：

74 ヵ月）により、疾患関連死亡率は骨盤リンパ節郭清術の方が骨盤/鼠
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径部に対する RT よりも高かったことが明らかとなった（51％vs 29％；

HR 0.49；P＝0.015）113。 

SEER-Medicare 連携データを用いた最近の研究により、術後補助放射線

療法を受けたリンパ節転移陽性外陰癌の高齢患者 444 例（66 歳以上；年

齢中央値 78歳）が検討された。20 回以上の分割照射を完了し、治療期

間が 8 週間未満、治療間の間隔が 1週間未満という基準「原文 metrics

を"基準"と致しました。問題ございませんかご確認をお願い致しま

す。」を満たしていた場合、手術単独と比較して、術後補助放射線療法

の転帰が優れていた。しかし、放射線療法を受けたコホートでこの治療

の基準を満たしたのはわずか半分であった 114。 

陽性リンパ節が 1つのみの患者における術後補助放射線療法の有益性に

ついては、相反するデータが得られている。陽性リンパ節が 1 つの患者

を対象とした研究の一部では、この状況において術後補助放射線療法が

有益でないと報告されている 115,116。一方、陽性リンパ節が 1 つの III 期

外陰 SCC患者 208 例の SEERデータの検討からは、術後補助放射線療

法の追加により、RTなしの場合と比べて 5 年 DSS率が有意に改善した

ことが明らかとなった 117。生存期間の延長効果は、比較的範囲の狭いリ

ンパ節郭清術（切除リンパ節が 12 個以下）を受けた患者でより顕著で

あった。 

157 例の症例集積研究では、2 年無病生存（DFS）率がリンパ節転移陰

性患者では 88％であったが、陽性リンパ節が 1個、2 個、3 個以上の患

者ではそれぞれ 60％、43％、29％であった。陽性リンパ節の数は術後

補助放射線療法を受けなかった患者の予後に悪影響を及ぼしたが、鼠径

部/骨盤に対する術後補助放射線療法を受けた患者では、陽性リンパ節数

は予後に悪影響を与えなかった 118。 

大規模かつ多施設共同の後ろ向き研究である AGO-CaRE-1 研究から、

術後補助療法として放射線療法または化学放射線療法を受けたリンパ節

転移陽性患者における有意な生存期間延長効果が報告されている（3 年

無増悪生存［PFS］率 39.6％vs 25.9％、P＝0.004；3 年 OS率 57.7％vs 

51.4％、P＝0.17）116。照射範囲は鼠径部と骨盤±外陰を含めることが

最も多く、鼠径部±外陰を対象とする照射はそれより少なかった。ここ

でも、術後補助放射線療法の有益性は陽性リンパ節が 2 つ以上ある患者

で最も明瞭であった。 

リンパ節に対して術後補助放射線療法を行う場合は、骨盤中央部の構造

に対する過度の遮蔽を避けるよう注意すべきである 119。 

NCDBのデータを用いた最近の検討から、術後補助療法における RT へ

の化学療法の追加の妥当性が裏付けられている。リンパ節転移陽性の外

陰癌患者 1,797 例のうち、26.3％が初回手術後に RT に加えて術後補助

化学療法を受けていた。術後補助化学療法により、生存期間が延長し、

死亡リスクが低下した（44 ヵ月 vs 29.7 ヵ月；HR 0.62；95％CI 0.48–

0.79；P＜0.001）120。SEER のデータに基づき、リンパ節陽性の外陰癌

に対して初回手術を受けた 66 歳以上の患者 519例において、術後補助

放射線療法の成績が検討された。この比較的高齢の女性コホートでは、

術後補助放射線療法に手術単独を上回る OSの改善効果が認められ（HR 

0.71；95％CI 0.57–0.88；P＝0.002）、原因特異的生存率（CSS）にも

改善傾向がみられた（HR 0.79；95％CI 0.59–1.05；P＝0.11）121。この

コホートでは放射線照射のパラメータが重要で、20 回以上の分割照射を

受けた患者では 3年時の OS率と CSS率が有意に改善していた（3 年

OS率：34％vs 26％、P＝0.008；3年 CSS率：48％vs 37％、P＝

0.03）。 

原発部位に対する術後補助放射線療法の役割についても検討されている。

原発部位の孤立性再発はその後の手術で有効に対処できる場合があるこ
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とや、遅発性の再発は実際には二次癌である場合があることが諸研究か

ら示唆されている。断端近接/陽性例における外陰に対する術後補助放射

線療法の有益性も検討されている 122。原発部位での断端近接/陽性例で

は、原発部位に対する術後補助放射線療法を追加することで 5 年 OS率

が有意に改善した（67.6％vs 29％；HR 0.36；P＝0.038）。術後補助放

射線療法を受けた断端近接/陽性例では、断端陰性例と 5 年 OS率が同程

度であった。ある後ろ向き研究では、照射線量と外陰再発の関連性が検

討され、線量が 56Gy以上であった患者では、照射線量が 50.4Gy以下

であった患者より再発リスクが低くなることが明らかにされた 52。 

委員会の推奨 

早期（T1）で浸潤深度が 1mm以下（pT1a）の患者については、初回手

術後は経過観察が適切である。T1bおよび T2 症例では、原発部位の手

術に加えて鼠径部の外科的評価が適応となる。リンパ節の状態が術後補

助療法の推奨に対する重要な規定因子となる。SLN陰性または鼠径リン

パ節陰性患者については、経過観察を考慮することができる 60,123-126。

SLNまたは鼠径リンパ節に転移巣がみられる場合は、術後補助療法が必

要となる。SLN転移のある患者に対する術後補助療法としては、1）RT

±同時化学療法や、2）完全な鼠径リンパ節郭清術とその後の外照射療

法±同時化学療法などがある。鼠径リンパ節郭清術の際に転移陽性の鼠

径リンパ節が検出された患者に対する術後補助療法としては、外照射療

法（カテゴリー1）±同時化学療法などがある。陽性の鼠径リンパ節が 2

つ以上ある患者と陽性の鼠径リンパ節は 1つながらその転移巣が 2mm

を超える患者に対しては、化学放射線療法が強く推奨される 112,116。 

リンパ節の状態に加えて、原発巣の危険因子の数も術後補助療法の決定

に影響を与える場合がある。具体的には断端近接、脈管侵襲、腫瘍の大

きさ、浸潤深度、浸潤パターン（spray 型またはびまん性）などがある。

原発巣が断端陰性で他に危険因子がない条件では、経過観察が妥当であ

る。非浸潤癌（HSILなど）で原発巣が断端陽性となった患者の治療は個

別化すべきである。浸潤癌で切除断端が陽性となった場合は、腫瘍学的

に適切なマージンを得るために再切除を考慮すべきである。再切除後も

断端陽性となった患者は外照射による術後補助療法を受けるべきである
122。再切除後に腫瘍学的に適切なマージンが得られた患者は、更なる危

険因子により外照射による術後補助療法が必要と判断されない限りは、

経過観察を検討してもよい。浸潤癌で断端陽性となり、かつ再切除の適

応がない患者には、外照射による術後補助療法を勧めるべきである。 

局所進行例における術後補助療法の決定は、外照射療法と同時化学療法

（鼠径リンパ節郭清術を先行する場合もある）を施行した後の臨床的な

効果判定に基づいて判断すべきである。本ガイドラインでは、原発部位

と鼠径部の残存腫瘍について臨床的に陽性であるか否かに基づいて術後

補助療法の推奨を規定している。外照射療法と同時化学療法の施行後に

残存腫瘍の臨床所見が認められない患者は、サーベイランスの対象とす

べきである。pCRを確認するために腫瘍床の生検も考慮することができ

る。残存腫瘍がみられる患者には切除を考慮すべきである。切除時に断

端陽性と判定された症例では、追加手術、外照射療法の追加および/また

は全身療法、もしくは支持療法（BSC）を考慮すべきである。切除不能

の残存病変については、外照射療法の追加および/または全身療法、もし

くは支持療法（BSC）を考慮すべきである。 

サーベイランス 

外陰癌の再発は大半が 1～2 年以内に起きるが、5 年目以降の再発も相当

数の患者で認められている 127,128。したがって、長期のフォローアップ

が適応となる。至適なサーベイランス戦略に関する決定的なデータは得

られていない 129。それでも当委員会は、Society of Gynecologic 

Oncologyの更新された治療後サーベイランスの推奨に同意する 130。 
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推奨されるサーベイランスの内容は、患者の再発リスクと個人的な希望

に基づく。病歴聴取と身体診察は、2 年間は 3～6 ヵ月毎、その後 3～5

年間は 6～12ヵ月毎、それ以降は 1年毎に推奨される（NCCN外陰癌ガ

イドラインの「サーベイランス」を参照）。高リスク患者では低リスク

患者（例えば、6 ヵ月毎）より評価の頻度を多くしてもよい（例えば、

最初の 2 年間は 3 ヵ月毎）。 

適応があれば、下部性器の異形成の検出を目的として、年 1回の子宮頸

部/腟細胞診を考慮することができるが、再発の検出におけるその価値は

限定的であり、無症候性の再発を検出できる可能性は低い。疑わしい診

察所見や再発症状から適応ありと判断された場合は、画像検査（胸部 X

線、CT、PET/CT、MRI）および臨床検査（血算、血中尿素窒素

［BUN］、クレアチニン）が推奨される。 

再発または外陰ジストロフィーを示唆する症状のほか、定期的な自己検

診に関する患者教育が推奨される。健康な生活習慣、肥満、栄養、運動

および性的健康（腟拡張器の使用と腟潤滑剤/保湿剤を含む）に関するカ

ウンセリングも行うべきである。これらを含めたサバイバーシップに関

連する問題（すなわち、疼痛/神経障害、再発に対する恐怖、抑うつ）に

関する情報については、NCCN Guidelines for Survivorship を参照のこと。

禁煙も推奨すべきであり、これについては NCCN Guidelines for 

Smoking Cessation（www.NCCN.org）を参照のこと。 

残念ながら、外陰切除術や鼠径部/骨盤に対する放射線療法を受けた女性

では性機能障害と身体イメージの低下がよくみられる 59,131,132。外陰癌に

対し放射線療法を受けた患者では、腟狭窄や腟乾燥が生じることがあり、

性的な健康と腟の健康に関する重要な問題について教育を受けるべきで

ある。定期的な腟性交や腟拡張器の使用、ならびに腟保湿剤/潤滑剤（例

えば、エストロゲンクリームやホルモン製剤以外の選択肢）の使用につ

いて、患者に情報を提供すべきである。腟狭窄の予防または治療に腟拡

張器が使用できる可能性のあることが症例報告で示唆されている。拡張

器の使用は RTの完了後 2～4 週間で開始でき、使用期間に制限はない

（https://www.mskcc.org/clinical-updates/improving-women-s-sexual-

health-after-cancer-treatment）。 

病変の残存または再発が疑われる場合は、次の節に示す概要に従って、

追加の画像検査および生検により評価を行うべきである。 

再発例の治療 

多施設共同の症例集積研究において、502 例の患者における再発率と再

発パターンが評価されたところ、187例（37％）で再発外陰 SCCが発

生した。再発部位は半数強が外陰部（53.4％）で、鼠径部（18.7％）、

複数部位（14.2％）、遠隔部位（7.9％）、骨盤（5.7％）が続いた。5年

生存率は外陰再発では 60％、鼠径部/骨盤内再発で 27％、遠隔再発で

15％、複数部位の再発で 14％であった 30。外陰の局所再発は、その後の

手術により十分に対処することが可能であるが、癌関連死亡のリスクが

高いことを示唆した研究もある。 

原発性外陰癌がまれであることから、再発例の治療に関するデータはさ

らにまれであり、明確な標準治療は存在しない 133。治療アプローチと患

者の転帰は、再発病変の部位と進展範囲に依存する 133,134。孤立性の局

所再発は根治的外陰部分切除術で適切に治療できることが多く 30,128,135、

いくつかの研究では RT±化学療法で若干の DFSが得られている 87,88。

局所領域再発を来した患者を対象とした後ろ向きのレビューでは、化学

放射線療法、術前補助化学療法または放射線療法単独による管理が検討

された。5年 DFS率および OS率は約 20％であったが、単一部位の再発

でその病変の大きさが 3cm 以下で、かつ 64.8Gy以上の放射線照射を受

けた患者は、5 年時点でも無病生存を維持していた 136。逆に、別の症例
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集積研究では、リンパ節転移陽性、腫瘍径 3cm超、低分化度のいずれか

に該当する場合は生存率が低かったことが明らかにされた 137。中央再発

/大きな病変での再発については、患者を慎重に選択した上で骨盤除臓術

を施行することで生存期間が延長することが示されている 80,81,138。選択

された治療アプローチに関係なく、リンパ節再発の予後は非常に不良で

あった 128,135,137,139,140。 

委員会の推奨 

再発が疑われる場合には、当委員会は胸部/腹部/骨盤 CTまたは全身

PET/CT 画像検査を含めた画像検査による転移の精査を推奨する。局所

および遠隔転移の確認のために生検を考慮することができる。再発例に

対する治療の推奨を、再発部位および前治療で分けて概略する。 

外陰に限局した再発 

再発が臨床的に外陰に限局しており、臨床的にリンパ節転移陰性であり、

かつ前治療で放射線療法を受けていない場合には、当委員会は手術と放

射線療法で構成される治療経路を推奨する。手術に関する推奨には、根

治的切除±片側または両側鼠径リンパ節郭清術が含まれる。中央再発し

た症例の一部には骨盤除臓術を考慮することができる。切除断端の状態

とリンパ節の状態によっては、追加治療の適応となる。切除断端とリン

パ節がともに陰性の場合は、経過観察または外照射療法が適切である。

断端陽性であるがリンパ節転移の所見を認めない患者では、再切除また

は外照射療法±小線源治療および/または同時化学療法（化学療法はカテ

ゴリー2B）が選択肢に含まれる。断端陰性であるが外科的に鼠径リンパ

節陽性の患者には、外照射療法±化学療法が推奨される。断端陽性で外

科的に鼠径リンパ節陽性の患者については、当委員会は状況に応じて外

照射療法（±小線源治療）、同時化学療法および/または再切除を推奨し

ている。 

再発例に対する手術以外の治療法としては、外照射療法±小線源治療や

同時化学療法などがある。さらに肉眼的に残存腫瘍が認められる患者に

は、切除を考慮することができる。可能であれば、前治療で放射線療法

を受けた外陰に限局した再発例も切除の適応となる。再発に対する治療

後には、サーベイランスを行うべきである。 

リンパ節再発または遠隔転移 

前治療で骨盤照射を受けて再発した患者と複数の骨盤リンパ節が転移陽

性であるか遠隔転移がみられる患者に対しては、全身療法、緩和ケア/支

持療法（BSC）、または臨床試験への登録が推奨される。前治療で骨盤

照射を受けて鼠径部/骨盤内で孤立性の再発を来した患者の一部では、切

除とその後の全身療法を考慮することができる。 

再発が鼠径部に限局しており、前治療で放射線療法を受けていない場合

は、陽性リンパ節の切除とその後の外照射療法±同時化学療法を考慮す

る。切除不能のリンパ節には、外照射療法±同時化学療法が適切となる。

再発例に対する治療後には、全例でサーベイランスを行うべきである。 

再発/転移例に対する全身療法 

進行例または再発/転移例の治療については、標準の全身療法レジメンが

存在しない。症例報告のレベルでは、様々なレジメンに関していくつか

の報告がなされており、子宮頸癌および肛門癌の進行例や他の部位の

SCCで有効性が認められたレジメンの外挿に基づくものもある。外陰

SCCの治療に用いられる全身療法の概要については、Readeらによる総

説を参照のこと 106。進行例または再発/転移例の治療について当委員会

が推奨する望ましいレジメンとしては、単剤としてのシスプラチンおよ

びカルボプラチンのほか、シスプラチン/パクリタキセル、カルボプラチ

ン/パクリタキセル、シスプラチン/パクリタキセル/ベバシズマブなどが
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ある。そのほかに推奨されるレジメンとしては、単剤としてのパクリタ

キセルまたはエルロチニブ（エルロチニブはカテゴリー2B）、シスプラ

チン/ビノレルビン、シスプラチン/ゲムシタビン（カテゴリー2B）、カ

ルボプラチン/パクリタキセル/ベバシズマブ（カテゴリー2B）などがあ

る。ペムブロリズマブは、特定の状況、すなわち PD-L1 陽性または

MSI-H/dMMR 腫瘍に対して有用な推奨されるレジメンである。 

局所進行外陰癌ではシスプラチン（望ましい）が放射線増感剤として頻

用されており、転移例の治療に単剤または多剤併用化学療法として推奨

される 83,141。シスプラチン/パクリタキセルおよびシスプラチン/パクリ

タキセル/ベバシズマブも、子宮頸癌の進行例または再発/転移例を対象

としたランダム化第 III相試験のデータの外挿に基づいた望ましいレジメ

ンである 142,143。 

カルボプラチンは、転移性子宮頸癌で有効性が認められている別のプラ

チナ製剤であり、単剤（望ましい）または併用で使用できる。進行また

は再発/転移性外陰癌患者 6 例の小規模症例集積研究では、この多剤併用

レジメンの臨床的有益性は限定的と報告されたが 108、本ガイドラインで

は、シスプラチンに対する非劣性を示唆する進行または再発/転移性子宮

頸癌患者でのデータに基づき、同レジメンを選択肢に含めている 144,145。

本ガイドラインで推奨しているカルボプラチンベースの多剤併用レジメ

ンとしては、カルボプラチン/パクリタキセル（望ましい）とカルボプラ

チン/パクリタキセル/ベバシズマブ（カテゴリー2B）などがある。 

パクリタキセル単剤は、進行または再発/転移性外陰癌患者 31 例を対象

とした第 II相試験において、奏効率 14％、PFS 2.6 ヵ月という中等度の

有効性を示した 109。また、シスプラチン/ビノレルビンが再発例の小規

模な症例集積研究で検討されており、奏効率 40％、PFS 10ヵ月、OS 

19 ヵ月という成績が報告された 146。転移病変を有する患者コホートを

含めたある第 II 相試験でエルロチニブが検討された。短期的な治療効果

が観察され、部分奏効と病勢安定が登録患者のそれぞれ 27.5％と 40％

で認められた 110。シスプラチン/ゲムシタビンも子宮頸癌のデータに基

づきカテゴリー2Bの選択肢に含まれているが、症例報告から得られてい

る知見は一貫していない。147,148。 

ペムブロリズマブについて研究がなされ、PD-L1陽性または

dMMR/MSI-H の子宮頸癌に対する二次治療として承認されている 149-151。

それらのデータに基づき、本ガイドラインでもペムブロリズマブを PD-

L1 陽性または dMMR/MSI-Hの外陰癌に対する二次治療に含めている。

初期の研究により PD-L1 陽性外陰癌が PD-1 阻害薬療法の適応となる可

能性が示唆され、現在進行中の KEYNOTE-158試験では、進行外陰癌患

者がペムブロリズマブ療法の対象として登録されている

（NCT02628067）152,153。 

http://www.nccn.org/professionals/physician_gls/f_guidelines.asp
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