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Рак вульвы (РВ) является редким злокачественным новообразованием среди женщин, доля которого не превышает 4% 
от всех онкологических заболеваний. Случаи же меланомы, саркомы, герминогенных и себацейцных гистологических 
подтипов РВ встречается крайне редко. Мы обобщили свой опыт и других авторов о клинике, диагностике и подходе 
к лечению редких злокачественных новообразованиях РВ.
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ВВЕДЕНИЕ

Рак вульвы (РВ) — злокачественное новообразова-
ние женщин преимущественно пожилого и старческого 
возраста с пиком заболеваемости пациенток в возрасте 
70–74 года, с долей около 4% случаев РВ в спектре всех 
онкологических заболеваний [1,2]. Лечение РВ определя-
ется стадией заболевания. По статистическим данным, 
каждый четвертый пациент с злокачественными ново-
образованиями (ЗНО) в Европе страдает редким видом 
ЗНО, что приводит к необходимости применения персо-
нализированного подхода [3].

К редким злокачественным новообразованиям вульвы 
относятся: меланома и саркома вульвы, герминогенные 
опухоли, карцинома сальных желез. Основными хирурги-
ческими подходами к лечению местно-распространенного 
РВ являются широкое иссечение опухоли или вульвэктомия 
с пахово-бедренной лимфаденэктомией. Альтернативой 
лимфаденэктомии является определение сигнального 
лимфатического узла (СЛУ) [4]. Однако, из-за ограничен-
ных данных о редких опухолях вульвы мало что известно 
о надлежащем лечении и прогнозе при данных ЗНО.

ЗНО НЕЙРОЭКТОДЕРМАЛЬНОГО 
ПРОИСХОЖДЕНИЯ. МЕЛАНОМА ВУЛЬВЫ

М е л а н о м а в ул ь в ы (МВ)  в с т р е ч а е тс я д о 0, 2 % 
на 100 000 женщин в год. Средний возраст больных 
от 50 до 80 лет [5–8], однако есть данные о единичных 

случаях МВ в педиатрической практики, где в популяции 
многие авторы описывают связь между склероатрофиче-
ским лишаем и МВ [9].

За последние несколько десятилетий заболеваемость 
меланомой возросла и по оценкам Американского онко-
логического общества в 2022 году будет зарегистриро-
вано более 95000 новых диагнозов и более 7500 смертей 
от меланомы [10]. Наиболее часто меланома поражает кожу 
и придатки, сосудистые оболочки полости рта, желудочно-
кишечного тракта, а также кожу и слизистые наружных 
половых органов [11]. Существует большая разница между 
различными типами меланомы с точки зрения течения 
заболевания, генетического профиля, стадии процесса, 
подходов к лечению [12]. Существуют также различия 
между меланомами слизистой оболочки и кожи. Среди 
них МВ является самым редким подтипом. С учетом того, 
что МВ крайне редкая патология в литературе отсутствуют 
научно обоснованные рекомендации по лечению, а при-
сутствуют лишь литературные данные, которые включают 
в себя клинические случаи МВ.

Факторы риска МВ неизвестны. Нет связи между раз-
витием папилломавирусной инфекции и МВ.

Вульва является наиболее частой локализацией мела-
номы женских половых путей несмотря на то, что данная 
локализация составляет всего 1–2% от всех локализаций 
меланомы [12]. С учетом того, что МВ не является зоной 
воздействия солнечных лучей, было высказано предпо-
ложение, что ультрафиолетовое излучение может участ-
вовать в модификации иммунитета, что приводит к раз-
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Рисунок 1. Меланома вульвы. Пигментированное узловое 

образование серо-черного цвета больших половых губ. 

Макроскопический вид.

Рисунок 2. Меланома вульвы. Пигментированное 

образование серо-коричневого цвета малой половой 

губы, смешанный подтип: мукозальная лентигинозная 

и нодулярная (узловая). Макроскопический вид.

Рисунок 3. Меланома вульвы. Клетки опухоли разной формы, полигональные, ядра угловатые, множественные фигуры 

митозов, цитоплазма клеток не содержит пигмент меланин. Периваскулярный рост опухоли, опухолевый эмбол в сосуде. 

Окраска гематоксилин и эозин, увеличение 15х.
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витию онкогенных путей и создает подходящую среду 
для развития МВ независимо от воздействия солнца [13]. 
Возникновение меланомы, как и других видов рака, свя-
зано с воздействием на пациента различных факторов, 
в том числе факторов окружающей среды, что является 
пусковым механизмом онкогенеза [14–15]. Имеется теория, 
что одиночный меланоцит может спонтанно промотиро-
вать канцерогенез [16–17].

Меланома кожи и слизистой оболочки различны и МВ, 
по-видимому, отличается от обеих, особенно по моле-
кулярному профилю [12]. До внедрения секвенирования 
следующего поколения (NGS) геномный профиль МВ 
характеризовался мутацией KIT и NRAS [18–22], тогда 
как мутация BRAF стала чаще обнаруживаться после вне-
дрения технологий NGS.

При МВ часто наблюдается мутация KIT, которая имеет 
важное значение для выявления резистентности к пла-
тиносодержащим препаратам. Маркеры контрольных точек 
иммунитета — PD-1 и PDL-1, которые позволяют выявить 
мишени для лечения меланомы кожи, при МВ экспресси-
руются редко [23–28].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА И ДИАГНОСТИКА

МВ встречается на больших и малых половых губах, 
капюшоне клитора. Слизистая оболочка вульвы является 
наиболее частой локализацией МВ, за ней следует кожа, 
лишь 13% МВ затрагивают волосистую часть кожи [29]. 
Симптомы МВ неспецифичны: частый признак — это зуд 
вульвы, преимущественно ночной, кровотечение в области 
образования, пальпаторно определяемое образование 
в области наружных половых органов и паховая лимф-
аденопатия [30]. Критерии «ABCDE» могут быть полезны 
при клинической оценке предполагаемого пигментного 
поражения: следует оценить асимметрию, неравномер-
ность границ, цвет, диаметр и размер образования [31]. 
Амеланотический тип МВ не имеет типичного темного 
цвета, и его можно спутать с карциномой вульвы. Данный 
тип МВ встречается у женщин в постменопаузе в 2–10% 
случаев всех МВ [32,33].

ПАТОМОРФОЛОГИЯ

Наиболее часто встречаемым гистопатологическим 
подтипом при МВ является мукозальная МВ с поражением 
вульвы и влагалища, и крайне редко шейки матки. Выделя-
ют подтипы: мукозальная лентигинозная МВ, десмопласти-
ческая и нодулярная (узловая) (рис. 1–2). При этом, около 
12% МВ сложно отнести к тому или иному подтипу [34]. 
Злокачественные клетки МВ формируют гнезда и цепочки 
инвазивного роста [30], часто с Педжетоидноподобной 
морфологией в пределах эпителия. Часто наблюдаются 
поверхностные изъязвления опухоли. Беспигментные МВ 
характеризуются преобладанием плеоморфными или сме-
шанными плеоморфными клетками, с веретеноклеточ-
ным компонентом с минимальным количеством гранул 

меланина в цитоплазме клеток опухоли или его полным 
отсутствием (рис. 3) [35]. Для диагностики МВ в ряде 
случаях необходимо проведение иммуногистохимиче-
ского исследования (ИГХ) с маркерами Melan A, HMB-45, 
S-100, Виментина, [32]. Микростадирование МВ проводится 
в соответствии с градацией по Кларку, Бреслоу, тогда 
как макростадирование меланомы соответствует крите-
риям восьмого издания руководства по стадированию 
ЗНО Американского объединенного комитета по злокаче-
ственным опухолям (American Joint Committee on Cancer, 
AJCC) [41]. В консенсусном обзоре Международной группы 
по гинекологическим ЗНО (Gynecologic Cancer Inter Group, 
GCIG) [8] глубина Бреслоу упоминается только как метод 
микростадирования.

ЛЕЧЕНИЕ

При местно-распространенной форме МВ основным 
подходом к лечению является хирургический в объеме 
вульвэктомии или широкого иссечения опухоли с биопсией 
сторожевого лимфатического узла (БСЛУ). В проведенных 
исследованиях радикальная вульвэктомия с пахово-бед-
ренной лимфаенэктомией по медиане ОВ сопоставима 
с широким иссечением опухоли с определением БСЛУ 
[6,36,37,38]. Более того, радикальная операция с выпол-
нением лимфаденэктомии и вульвэктомии имеет более 
высокий уровень осложнений, таких как инфицирова-
ние послеоперационной раны, длительную лимфоррею, 
лимфостаз [38,39]. Широкое иссечение с БСЛУ является 

Рисунок 4. Определение области БСЛУ гамма-датчиком.
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методом выбора при лечении МВ. Оптимальными грани-
цами для иссечения МВ с толщиной опухоли по Бреслоу 
более 1 мм являются отступ от опухоли 1–2 см и глубина 
и не менее 1 см [40].

С целью определения БСЛУ наиболее часто в рутин-
ной клинической практике используется радиофармпре-
парат (РФП): технеций или нанотоп. В 4 точки по пери-
метру образования с отступом 3–5 мм вводят по 0,2 мл 
РФП (всего 0,8 мл, 180 МБк). Через 60 минут выполняется 

планарная сцинтиграфия. На сцинтиграммах визуализи-
руется СЛУ с накоплением радиоколлоида. При помощи 
гамма-датчика (Gamma-Finder) со звуковым сигналом, 
подведенным к коже паховой области, выполняется поиск 
СЛУ. Зарегистрированный звуковой сигнал указывает 
на локализацию СЛУ, в проекции которого выполняется 
кожный разрез с последующим удалением лимфатического 
узла. В последующем производится при помощи гамма-
датчика контроль остаточной радиоактивности в ране 
и в ложе СЛУ (рис. 4–5).

После идентификации и удаления изолированного СЛУ 
проводится его срочное интраоперационное гистологиче-
ское исследование, послеоперационная рана ушивается 
послойно (рис. 5–6).

На сегодняшний день не существует четкого алго-
ритма лечения прогрессирования МВ. Некоторые авторы 
предлагают индивидуализированную терапию, осно-
ванную, прежде всего, на молекулярно-генетическом 
профиле заболевания [41,42]. Однако роль ингибиторов 
KIT и BRAF, анти-CTLA и анти-PD1/PD-L1 при рецидиви-
рующем и прогрессирующем заболевании должна стать 
предметом дальнейших исследований и проспективных 
испытаний [42].

ПРОГНОЗ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Прогноз у женщины с МВ неблагоприятный. Возраст 
на момент постановки диагноза общепризнан как незави-
симый прогностический фактор пятилетней общей выжи-
ваемости (ОВ) и выживаемости без прогрессирования (ВБП) 
[5,43–45]. Важную роль в прогнозе заболевания отводится 
локализации опухоли. Пациентки с центральным рас-
положением МВ имеют неблагоприятный прогноз с уче-
том высокого риска поражения паховых и подвздошных 
лимфатических узлов [46–46]. Пятилетняя ОВ у женщин 
с метастазами в лимфатические узлы составляет 26,8% 
против 65,2% у пациенток с непораженной опухолью лим-
фатическими узлами. Количество пораженных узлов также 
является важным предиктором прогноза. Пятилетняя ОВ 
пациенток с МВ при поражении от 1 до 3 лимфатических 
узлов — 50%, более 3 узлов — 10% [47]. Прогностическим 
фактором ОВ является стадия заболевания, так общая 
выживаемость резко снижаются при увеличении стадии 
опухолевого процесса с 32,3% для I стадии до 4,9% для IV 
стадии соответственно [31]. Рецидивы при МВ встречаются 
от 42 до 70% [43,48]

ЗНО МЕЗЕНХИМАЛЬНОГО 
ПРОИСХОЖДЕНИЯ. САРКОМЫ ВУЛЬВЫ

Саркомы вульвы (СВ) составляют от 1–3% от всех слу-
чаев ЗНО данной локализации [52]. Учитывая редкость СВ, 
данные о прогнозе, лечении и наиболее преобладающих 
гистологических вариантах малочисленны. Средний воз-
раст пациенток 45,9 ± 1,1 лет. Пятилетняя выживаемость 
при первичных СВ 77,8%.

Рисунок 5. Удаленный сигнальный лимфатический узел.

Рисунок 6. Состояние после БСЛУ с двух сторон.

В.В. Саевец, Д.М. Ростовцев, А.А. Мухин, А.Ю. Шаманова, Н.К. Кузьмин, А.В. Таратонов, Л.В. Ярина

РЕДКИЕ ЗЛОКАЧЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИ ВУЛЬВЫ: КЛИНИКА, ДИАГНОСТИКА, ПОДХОДЫ К ЛЕЧЕНИЮ 35



ЗЛОКАЧЕСТВЕННЫЕ ОПУХОЛИ
Российское общество клинической онкологии

MALIGNANT TUMOURS
Russian Society of Clinical Oncologyтом / vol. 13 #3s1 • 2023

По данным базы «The Surveillance, Epidemiology, and End 
Results» (SEER) был проведен поиск женщин с диагнозом 
саркома вульвы в период с 1973 по 2018 год. Отобрали 
315 пациентов и проанализировали их сведения: демо-
графические, клинико-патологические, о лечении и ин-
формацию о выживаемости. Средний возраст пациенток 
45,9 ± 1,1 лет. Пятилетняя выживаемость при первичных СВ 
77,8%. Наиболее распространенными гистологическими 
подтипами СВ являются дерматофибросаркомы, на них 
приходится около 27% от всех сарком, реже встречаются 
лейомиосаркомы — 22,9 %, рабдомиосаркомы — 5,7 %, 
липосаркомы — 5,1% (табл. 1) [53].

В 2015 году A.A. Chokoeva c соавторами рассмотрели 
клиническую картину, патолого-диагностические кри-
терии и прогноз для наиболее распространенных гисто-
логических типов [49,50]. Самое агрессивное течение 
отмечено у эпителиоидных СВ, а самое благоприятное 
у липосарком вульвы [51].

С учетом резистентности сарком к химиотерапии и луче-
вой терапии основным методом лечения является хирурги-
ческий. В немногочисленных представленных исследова-
ниях большинству пациенток в 92,7% случаев выполнялось 
хирургическое лечение в объеме вульвэктомии, а пахово-
бедренную лимфаденэктомию выполняли в 21,6%. Выжи-
ваемость и поражение лимфатических узлов значительно 
различались в зависимости от гистологического подтипа. 
Пятилетняя ОВ для дерматофибросарком, липосарком 
и фибросарком составила 100%, а для злокачественного 
фиброзного гистиоцита лишь 60,3% и 62,5% при рабдо-
миосаркоме соответственно. После выполнения лимф-
аденэктомии во всех случаях фибросарком, липосарком 
и лейомиосарком поражения лимфатических узлов не заре-
гистрировано. Однако, при рабдомиосаркоме и злокаче-
ственных фиброзных гистиоцитах наблюдались метастазы 
в паховых лимфатических в 77,8% и 40% соответственно. 
Данное поражение лимфатических узлов отражалось на про-
гнозе заболевания, а именно пятилетия ОВ для пациенток 
с метастазами в лимфатические узлы составила 0%.

Прогностическим фактором при СВ являлся размер 
первичной опухоли. Так при диаметре опухоли более 5 см. 
риск местного рецидива был выше в два раза.

Средний возраст пациенток на момент установления 
диагноза составлял 45,9 ± 1,1 года, большинство из них 

были женщины со светлым цветом кожи (72,4%), при этом 
темнокожие женщины встречались реже (19,7%).

Для пациенток с локализованной саркомой вульвы 
пятилетняя ОВ составила 93,6%. Для пациентов с локаль-
ным расположением опухоли и местно-распространенном 
процессе выживаемость составила 66,5% и 0% соответ-
ственно. Пятилетняя ОВ составила 92 % для опухолей 
размером ≤ 5 см и 75 % для опухолей размером > 5 см 
(p < 0,008). Поражение лимфатических узлов оказало 
наибольшее влияние на выживаемость. При отсутствии 
метастазов в лимфатических узлах 5-летняя ОВ для жен-
щин с саркомой вульвы (СВ) составила 91% и снижалась 
до 0% при наличии метастазов (p < 0,001).

ГЕРМИНОГЕННЫЕ ОПУХОЛИ 
ВУЛЬВЫ (ICD-O CODING 9064/3 —
ГЕРМИНАЛЬНОКЛЕТОЧНАЯ ОПУХОЛЬ БДУ; 
9071/3 — ОПУХОЛЬ ЖЕЛТОЧНОГО МЕШКА)

Литературные данные по описанию герминогенных 
опухолей (опухоли желточного мешка, ОЖМ) вульвы 
крайне скудны, описаны лишь единичные случаи. Вне-
гонадные герминогенные опухоли составляют примерно 
от 1% до 15% всех герминогенных опухолей и наиболее 
часто наблюдаются в возрасте до 19 лет. Преимущественно 
локализуются на правой половой губе [54–55].

Наиболее распространенной локализацией является 
крестцово-копчиковая область, грудная клетка, влагалище 
и вульва [56–57].

Этиологический фактор до сегодняшнего дня не опре-
делен. Патогенетически полагают, что герминогенные 
опухоли возникают из зародышевых клеток при нару-
шенной их миграции: задержанная миграция или непра-
вильное расположение зародышевых клеток во время 
эмбриогенеза, обратная миграция зародышевых клеток, 
аномальная дифференцировка соматических клеток, про-
исхождение от плюрипотентной стволовой клетки, про-
исхождение из остаточной ткани плода после неполного 
аборта. При этом, клинически значимые молекулярно-
генетические особенности отсутствуют. Макроскопически 
средний размер опухоли около 4 см, с нечеткой границей, 
плотной консистенции, серо-белого цвета, очагами крово-
излияний и некроза. Данные опухоли имеют различные 

Таблица 1. Гистологические варианты саркомы вульвы.

Гистологический вариант ICD-O coding N = 315 %

Дерматофибросаркома выбухающая 8832/1 85 27

Лейомиосаркома 8890/3 72 22,9

Недифференцированные саркомы 8805/3 46 14,6

Рабдомиосаркома (альвеолярная, плеоморфная, веретеноклеточная) 8920/3,8901/3,8912/3 18 5,7

Липосаркомы (дедифференцированная, миксоидная и другие) 8851/3,8852/3,8854/3,8858/3 16 5,1

Фибросаркома 8810/3 14 4,4

Саркома Юинга 9364/3 5 1,6

Другие 59 18,7
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паттерны роста. Гистологически ОЖМ это опухоль из при-
митивных герминальноклеточных элементов. В ОЖМ часто 
обнаруживают компоненты зрелой тератомы. Опухолевые 
клетки крупные, с гиперхромными ядрами неправильной 
формы, контурирующимися ядрышками, просветленной 
цитоплазмой. Могут определяться PAS-положительные 
внутриклеточные и внеклеточные гиалиновые включения. 
При ИГХ-исследовании клетки опухоли экспрессируют 
маркер АФП (альфафетопротеин), Глипикан-3 (GPC3), SALL4. 
При этом, информация о клинической значимости показа-
телей АФП в сыворотке крови отсутствует. Стадирование 
ОЖМ аналогично таковому при раке вульвы. Основной 
подход к лечению хирургический с проведением адъю-
вантной химиотерапией. Прогноз при данном заболевании 
благоприятный. Рецидивы наблюдаются чаще в течении 
первого года после постановки диагноза и сопровожда-
ются метастазами в лимфатические узлы (паховые, тазовые 
или медиастинальные), кости или легкие/плевру [58,59]

ЗНО ЭПИТЕЛИАЛЬНОГО ПРОИСХОЖДЕНИЯ. 
СЕБАЦЕЙНАЯ КАРЦИНОМА ВУЛЬВЫ 
(ICD-O CODING 8410/3)

Карцинома сальных желез — редкое злокачественное 
эпителиальное новообразование кожи, которая чаще всего 
обнаруживается в периокулярной области [60]. Последняя 
локализация встречается реже и может поражать область 
головы, шеи и гениталии. Несмотря на то, что в вульве 
много сальных желез, себацейная карцинома вульвы встре-
чается особенно редко: в литературе описано всего трина-
дцать случаев себацейной карциномы (СК) вульвы [61–73].

Патогенез экстраокулярного СК остается недостаточно 
изученным. Не зарегистрировано ни одного случая, кото-
рый, был бы связан с ВПЧ-инфекцией. Только два случая, 
были связаны с болезнью Боуэна и два с тяжелым семей-
ным анамнезом, предполагающим возможный синдром 
Мьюра-Торре [63,67,69].

Макроскопически образование светло-желтого цвета, 
плотно-эластичной консистенции с изъязвлением. Ги-
стологическая картина представлена островками роста 
атипичных клеток с гиперхромными ядрами, вакуоли-
зированной, эозинофильной цитоплазмой, а также раз-
личным количеством клеток с просветленной зернистой 
вакуолизированной цитоплазмой. (Рис. 7)

Ввиду редкости заболевания и малых данных в литера-
туре стандартного подхода к лечению данной патологии 
нет. При местно-распространенном процессе хирургиче-
ское лечение (гемивульвэктомия или вульвэктомия) можно 
рассматривать как основное. Дополнительное выполнение 
лимфоденэктомии и ее объем так же остаются дискусси-
онными, так как метастазирование себацейной карциномы 
описывалось при опухолях размером от 5 мм. Для избе-
жания всех не желательных осложнений при выполнении 
лимфоденэктомии, таких как: лимфедема, инфекционные 
осложнения, лимфокисты, можно рассмотреть выполнение 
гемивульвэктомии с БСЛУ.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Редкие опухоли вульвы, описанные в данной ста-
тье, на сегодняшний день не имеют стандартных под-
ходов к лечению. Объемы хирургического вмешательства 
остаются обсуждаемыми. С целью накопления данных 
о клинической картине, течении и прогнозе заболева-
ния для формирования лечебных подходов необходимо 
репортировать в отечественной научной литературе е всех 
редких случаях ЗНО вульвы.
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