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Реферат. Меланома одна из самых злокачественных опухолей. Частая локализация меланомы — кожа, но слизистые дру-
гих органов также могут быть поражены этой опухолью. В свою очередь злокачественные новообразования вульвы до-
статочно редко встречаются, на их долю приходится менее 1% злокачественных новообразований у женщин. Первичная 
меланома вульвы представляет собой важную подгруппу злокачественных новообразований с различиями в плане био-
логии. Молекулярно-генетические особенности меланомы вульвы отличаются по мутационным характеристикам от мела-
ном слизистой оболочки и кожи. По мнению некоторых авторов, меланому вульвы следует рассматривать как отдельную 
нозологическую единицу. Это возможно позволит разработать подходы к ранней диагностике и адекватному лечению, что 
в свою очередь улучшит отдаленные результаты данной категории больных.
Ключевые слова: меланома вульвы, хирургическое лечение, вульвэктомия, пахово-бедренная лимфаденэктомия, сторо-
жевой лимфатический узел.

Abstract. Melanoma is one of the most malignant tumors. A common localization of melanoma is the skin, but the mucous 
membranes of other organs can also be affected by this tumor. In turn, malignant neoplasms of the vulva are quite rare, they 
account for less than 1% of malignant neoplasms in women. Primary vulvar melanoma is an important subgroup of malignancies 
with differences in biology. Molecular-genetic characteristics of melanoma of the vulva differ in the mutational characteristics of 
melanoma of the mucous membranes and skin. According to some authors, vulvar melanoma should be considered as a separate 
nosological unit. This may allow us to develop approaches to early diagnosis and adequate treatment, which in turn will improve 
the long-term results of this category of patients.
Key words: vulvar melanoma, surgical treatment, vulvectomy, inguinal-femoral lymphadenectomy, sentinel lymph node.

Введение 
Меланома одна из самых злокачественных 

опухолей человека. Наиболее частая локализа-
ция меланомы — кожа, но слизистые других ор-
ганов также могут быть поражены этой опухолью. 
В свою очередь злокачественные новообразова-
ния вульвы достаточно редко встречаются, на 
их долю приходится менее 1% злокачественных 

новообразований среди женщин. Первичная ме-
ланома вульвы представляет собой важную под-
группу злокачественных новообразований со 
значительными различиями в плане биологии. 
Молекулярно-генетические особенности мела-
номы вульвы отличаются по мутационным харак-
теристикам от меланом слизистой оболочки и 
кожи. По мнению некоторых авторов, меланому 
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вульвы следует рассматривать как отдельную но-
зологическую единицу. Одно из самых крупных 
исследований, посвященных меланоме женских 
половых органов, проведено в США. Включено 
1910 женщин с диагнозом инвазивной меланомы 
вульвы и влагалища. В исследовании проведен 
глубокий анализ клинического течения мелано-
мы вульвы, ближайшие и отдаленные результаты 
лечения. В Российской Федерации крупные ис-
следования, посвященные этой локализации, не 
описаны. По данным работ некоторых авторов 
описаны результаты лечения небольших групп 
пациентов с меланомой вульвы.

Цель исследования — обобщение данных 
об эпидемиологии меланомы вульвы, аспектах 
лечения данной патологии и оценка прогности-
ческих факторов.

Материал и методы 
Поиск литературы производился в системах 

Scopus, Web of Science, MedLine, The Cochrane 
Library, EMBASE, Global Health, CyberLeninka, 
РИНЦ, включались публикации, характеризую-
щие современные и исторические аспекты, от-
ражающие состояние и возможности хирургиче-
ского лечения меланомы вульвы, адьювантной 
терапии, 33 из которых были использованы для 
написания данного обзора.

Меланома одна из самых злокачественных 
опухолей у человека, развивающаяся из мелано-
цитов, пигментных клеток, продуцирующих мела-
нин. Наиболее частая локализация меланомы — 
кожа, но слизистые других органов также могут 
быть поражены этой опухолью. Распространен-
ность меланомы в Российской Федерации со-
ставляет 66,9 на 100 000 населения в 2019 году, 
тогда как данный показатель в 2009 году — 44,5. 
Всего в 2019 году выявлено 10 609 пациентов с 
диагнозом меланома, летальность составила 
3,6%. Индекс накопления в 2019 году составил 
9,3 [1].

В свою очередь злокачественные новооб-
разования вульвы достаточно редко встреча-
ются, на их долю приходится менее 1% злока-
чественных новообразований среди женщин. 
Они составляют 3-5% злокачественных новооб-
разований женских половых путей и, по оцен-
кам, составляет 1-2 случая на 100 000 женщин в 

год [2]. Наиболее частым гистологическим типом 
является плоскоклеточная карцинома, состав-
ляющая более чем 90% случаев рака этого орга-
на, за которой следует меланома (5-6%). Сарко-
ма, базально-клеточный рак и болезнь Педжета 
вульвы составляют менее 2% случаев [2, 3]. По 
локализации опухоли, наиболее часто поража-
ются большие половые губы (52%), за ними сле-
дуют малые половые губы (18%), клитор (10-15%) 
и бартолиновые железы (1-3%) [3, 4].

Несмотря на редкость, меланома вульвы яв-
ляется вторым наиболее распространенным 
гистологическим типом новообразований жен-
ских наружных половых органов, составляющим 
7-10% всех злокачественных опухолей вульвы.

Первичная меланома вульвы представляет 
собой важную подгруппу злокачественных но-
вообразований со значительными различиями в 
плане биологии и лечения по сравнению с более 
распространенной и хорошо описанной плоско-
клеточной карциномой [5]. Существуют важные 
различия с точки зрения анатомических особен-
ностей данной зоны и хирургического подхода 
по сравнению с другими локализациями мелано-
мы [6-9].

Традиционно меланома вульвы рассматри-
валась как меланома слизистой оболочки, но в 
последнее время с учетом результатов, получен-
ных при исследовании молекулярных особенно-
стей этой опухоли, данный факт поставлен под 
сомнение. Молекулярно-генетические особен-
ности меланомы вульвы отличаются по мутаци-
онным характеристикам от меланом слизистой 
оболочки и кожи. По мнению некоторых авторов, 
меланому вульвы следует рассматривать как от-
дельную нозологическую единицу [10-12]. 

По морфологической форме выделяют сле-
дующие виды опухоли: лентигинозные (27-57%), 
узловые (22-28%), неклассифицированные 
(12-16%) и поверхностно распространяющиеся 
(4-56%) [13].

Литературные данные по меланоме вульвы в 
настоящее время скудны, в отличие от плоско-
клеточного рака данной локализации. На сегод-
няшний день опубликованы результаты только 
одного проспективного исследования, где про-
анализировано течение заболевания и резуль-
таты хирургического лечения 71 пациентки, 
перенесшей либо гемиовульвэктомию, либо 
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вульвэктомию [14]. Результаты проведенного ис-
следования демонстрируют, что прогноз и выжи-
ваемость при меланоме с поражением женских 
наружных половых органов значительно хуже по 
сравнению с меланомой кожи [15-19].

Одно из самых крупных исследований, по-
священных меланоме женских половых органов, 
проведено в США. Включено 1910 женщин с диа-
гнозом инвазивной меланомы вульвы и влагали-
ща, исключались пациентки с меланомой in situ. 
В статистические анализ вошли следующие дан-
ные: возраст пациенток на момент постановки 
диагноза, год постановки диагноза, этническая 
принадлежность, стадия заболевания, локализа-
ция меланомы (большие и малые половые губы, 
клитор, задняя спайка), гистологическое заклю-
чение и объем первичной операции и лимфаден-
эктомии. Исследовались данные о выживаемо-
сти в зависимости от заболевания и времени от 
постановки диагноза до последнего наблюдения 
или смерти. Включенные в исследование паци-
ентки составляли 1,0% всех злокачественных 
меланом у женщин, 5,3% всех злокачественных 
новообразований вульвы и 5,5% всех злокаче-
ственных новообразований влагалища. По ста-
диям пациентки распределились следующим 
образом: I стадия — 34,9%, II стадия — 34,4%, 
III стадия — 24,0%, IV стадия — 6,8%. Стадирова-
ние проводилось по AJCC 6 и 7 пересмотра. До-

статочно интересные сведения приведены по 
среднему размеру первичной опухоли, который 
составил 31,1±44,1 мм для меланомы вульвы. По 
толщине опухоли по Бреслоу 31,6% имели уль-
тратонкие меланомы, определяемые как опу-
холь менее 1 мм, 30,8% имели толщину Бреслоу 
> 4 мм. По гистологическому типу распределе-
ние представлено на рисунке 1. 

Медиана общей выживаемости составила 
53 месяца (95% доверительный интервал); ме-
диана выживаемости, обусловленной основным 
заболеванием, составила 99 месяцев (95% дове-
рительный интервал) [20].

Таким образом, меланомы вульвы и влагали-
ща представляют собой редкие злокачественные 
новообразования женских половых органов [18]. 
Современные данные и подходы к лечению осно-
ваны на небольших ретроспективных исследова-
ниях и результатах по меланоме кожи [6, 15, 18]. 
В приведенном выше исследовании использо-
вался реестр SEER-18, представляющий 27,8% на-
селения США [21]. Более полного исследования, 
посвященного данной проблеме, в литературе 
не встречается.

К прогностическим факторам при меланоме 
вульвы относят следующие: гистологические 
типы, толщина опухоли по Бреслоу и наличие 
метастазов в регионарные лимфоузлы. В иссле-
довании GOG-73, где проспективно наблюдалась 

Рис. 1. Гистологические типы меланомы женских половых органов [20] 
Fig. 1. Histological types of melanoma of the female genital organs [20]
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71 женщина с меланомой вульвы, система стади-
рования AJCC была основным предиктором про-
гноза [14]. Общая выживаемость пациенток в за-
висимости от стадии представлена на рисунке 2.

Однако в исследовании по реестру SEER-18 
статус лимфатических узлов был наиболее важ-
ным независимым предиктором выживаемости 
по многомерной модели Cox [20]. Данные пред-
ставлены на рисунке 3.

Хирургическое лечение основной метод 
для резектабельных случаев меланомы вульвы 
[6, 8, 9]. Обычно рекомендуется край резекции 
0,5-1,0 см для меланомы in situ, 1 см для инвазив-
ной меланомы с толщиной по Бреслоу ≤ 1 мм, 
1-2 см для толщины Бреслоу 1,01-2 мм и 2 см для 
толщины Бреслоу ≥ 2,01 мм [6, 8, 9]. При локали-
зации опухоли на коже туловища и конечностей 
это вполне осуществимо, в свою очередь при 
меланоме вульвы подобный объем хирургиче-
ского лечения связан с дефицитом тканей для 
пластического компонента, функциональными 
расстройствами и половой дисфункцией. Страте-
гия хирургии меланомы в настоящее время имеет 
отчетливый тренд к экономным, органосохраня-
ющим резекциям, хотя в прошлом предприни-
мались попытки сверхрадикальных операций, 
которые не привели к улучшению результатов 
[14-17]. По результатам исследования SEER-18, 
расширение объема хирургического лечения 
не привело к улучшению общей выживаемости. 
Данные представлены на рисунке 4 [20]. При тол-
щине опухоли более 1 мм Бреслоу необходимо 

оценивать такие предиктивные факторы, как 
митотический индекс, и биопсия сторожевого 
узла должна проводиться пациенткам, имеющим 
этот фактор риска. Следовательно, радикальная 
вульвэктомия с двусторонней лимфаденэктоми-
ей становится сомнительным и устаревшим под-
ходом к лечению.

В качестве адьювантной терапии в исследова-
ниях EORTC 18071, Checkmate-238 и Keynote-054 
продемонстрировано улучшение выживаемости 
после хирургического лечения меланомы III ста-
дии на фоне терапии ингибиторами контроль-
ных точек. Поэтому ипилимумаб, ниволумаб и 
пембролизумаб недавно были одобрены для 

Рис. 2. Общая выживаемость в зависимости от 
стадии по AJCC по методу Kaplan — Meier [20] 
Fig. 2. Overall survival depending on the AJCC stage 
using the Kaplan — Meier method [20]

Рис. 3. Общая выживаемость в зависимости 
от поражения лимфатических узлов по методу 
Kaplan — Meier [20] 
Fig. 3. Overall survival depending on lymph node 
involvement using the Kaplan — Meier method [20]

Рис. 4. Общая выживаемость в зависимости 
от объема хирургического лечения по методу 
Kaplan — Meier [20] 
Fig. 4. Overall survival depending on the volume 
of surgical treatment by using the Kaplan — Meier 
method [20]
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адъювантного лечения [22-24]. Приведенные 
данные подчеркивают необходимость правиль-
ного и достоверного стадирования, проведение 
биопсии сторожевого лимфатического узла при 
толщине опухоли > 1 мм по Бреслоу. Выполне-
ние лимфаденэктомий при наличии метастаза 
в сторожевом лимфоузле не улучшило отда-
ленных результатов. Эти данные получены в ис-
следовании MSLT-II [25]. В исследование MSLT-II 
включались меланомы слизистой оболочки и 
вульвовагинальной области, но результаты не 
были отдельно проанализированы [25]. Однако 
данные мета-анализа нескольких рандомизиро-
ванных клинических исследований анти CTLA-4 
терапии и анти PD-L1 продемонстрировали уве-
личение общей выживаемости, хотя и в меньшей 
степени в сравнении с меланомой кожи [26-29].

В Российской Федерации подобные исследо-
вания схожие по количеству пациентов не прово-
дились. По данным публикуемых статистических 
отчетов меланома вульвы в отдельную локализа-
цию не выделяется. В отчетах используются либо 
«С43» что соответствует «злокачественная ме-
ланома кожи», либо «С51» — «злокачественные 
новообразования вульвы» соответственно. Ис-
тинные показатели распространенности, забо-
леваемости меланомой вульвы оценить трудно.

По материалам РОНЦ им. Блохина Н.Н. в ра-
боте Е.В. Коржевской и соавт. проанализирова-
ны 40 случаев меланомы вульвы, пролеченные 
в период с января 1980 г. по декабрь 2010 г. Ос-
новная группа больных находилась в возрасте 
от 40 до 59 лет (22 пациентки). Были определены 
следующие гистологические подтипы мелано-
мы вульвы: узловая — 11 (27,5%) наблюдений, 
поверхностно распространяющаяся — 6 (15%), 
меланома типа злокачественного лентиго — 
2 (5%); в 21 (52,5%) случае гистологический под-
тип меланомы не установлен. Толщина опухоли 
по Бреслоу определена в 34 (85%) наблюдениях: 
< 1 мм — у 7 (20,6%), 1,01-2,0 — у 1 (2,9%), 2,01-4 — 
у 6 (17,6%), > 4 мм — у 20 (58,9%) пациенток. Уро-
вень инвазии меланомы по Кларку установлен в 
18 (45%) случаях: I — у 1, II — у 3, III — у 5, IV — у 7, 
V — у 2 больных. Данные об объемах хирургиче-
ского лечения, адьювантной терапии и выживае-
мости не исследовались [30].

В работе К.В. Сафроновой и соавт. проведен 
анализ лечения меланомы женских половых 

органов. За период с 1978 по 2019 гг. в НМИЦ 
онкологии им. Н.Н. Петрова зарегистрировано 
22 случая меланом нижнего женского полового 
тракта, из них 9 — c меланомой вульвы. В группе 
меланом вульвы средний возраст пациенток был 
56,7 лет (от 36 до 81 года). По стадиям пациент-
ки распределились следующим образом: стадия 
IA — 2 случая, IB — 2, IIC — 1, III — 3, IV — 1. Хи-
рургическое лечение выполнено 8 пациенткам. 
В работе прослежены отдаленные результаты 
лечения данной группы больных. Медиана на-
блюдения составила 23,75 (12-48) мес. Четверо 
пациенток живы без признаков рецидива забо-
левания, 4 умерли (через 12, 23, 24 и 24 мес.) [31].

По данным РНИИО, опубликованным в 
2006 году, за 15 лет (1990-2004 гг.) меланомы 
вульвы имели место у 10 больных, что составило 
3,9% от всех злокачественных опухолей вульвы. 
У девяти пациенток на момент хирургического 
лечения имелись сателлитные метастазы. Мор-
фологически меланома имела строение эпители-
оидноклеточной с наличием меланина, уровень 
инвазии по Кларку был III–IV. В одном наблюде-
нии была беспигментная меланома. В пахово-
бедренных лимфатических узлах метастазов не 
было выявлено ни в одном случае. Общая выжи-
ваемость больных в данном наблюдении состав-
ляла от 2 до 7 лет [32, 33].

Таким образом, результатов систематизиро-
ванных и широких исследований пациенток с 
данной локализацией в Российской Федерации 
не опубликовано. Имеют место работы, посвя-
щенные изучению особенностей клинического 
течения, морфологических вариантов меланомы 
вульвы на ограниченном количестве пациентов.

Заключение
Меланома одна из самых злокачественных 

опухолей у человека, в свою очередь меланома 
вульвы — редко встречающаяся опухоль. Самое 
крупное исследование, посвященное этой про-
блеме, проведено в США, включало 1910 женщин 
с диагнозом инвазивной меланомы вульвы и вла-
галища. В этом исследовании проведена оценка 
эффективности методов хирургического лече-
ния, распределение по стадиям, морфологиче-
ским типам. Оценена как общая выживаемость, 
так и выживаемость обусловленная основным 
заболеванием. Результаты этого исследования, 
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а также других исследований с меньшим коли-
чеством пациенток, свидетельствуют об явных 
отличиях как в клиническом течении, так и в пре-
дикторах прогноза при меланоме вульвы. Моле-
кулярно-генетические особенности меланомы 
вульвы отличаются по мутационным характери-
стикам от меланом слизистой оболочки и кожи. 
По мнению некоторых авторов, меланому вуль-
вы следует рассматривать как отдельную нозо-
логическую единицу.

В Российской Федерации столь крупных ис-
следований не проводилось. В опубликованных 
работах рассматривается опыт отдельных уч-
реждений с числом наблюдений до 40. В насто-
ящее время нет четкой системы регистрации 
пациенток с меланомой вульвы, в публикуемых 
статистических отчетах эта локализация не выде-
ляется в отдельную группу. 

Статистические данные по этой локализации 
не достоверны. Оценить такие показатели, как 
распространенность, заболеваемость затрудни-
тельно.

Таким образом, необходимо выделять ме-
ланому вульвы в отдельную нозологическую 
единицу, имеющую свои особенности как кли-
нического течения заболевания, так подходов к 
лечению. 
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