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Злокачественные опухоли вульвы являются довольно редко встречающимся. В РФ в 2018 году выявлено всего 2068 

пациенток со злокачественными новообразованиями вульвы, пик заболеваемости приходится на 75-79 лет. Удельный вес 
составил 0,61%. В подавляющем большинстве случаев больше 90% всех злокачественных новообразований вульвы это 
плоскоклеточный инвазивный рак, 10% и меньше злокачественных новообразований женских наружных половых органов 
составляют такие локализации, как меланома, различные виды сарком, рак из клеток Меркеля, рак бартолиновой железы. 
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Целью исследования являлся анализ редких опухолей вульвы по материалам Республиканского клинического онколо-
гического диспансера Республики Башкортостан. 

На базе VIII хирургического отделения Республиканского клинического онкологического диспансера МЗ РБ в течение 
5-ти лет (2015–2019) 192 пациентки со злокачественными опухолями женских наружных половых органов получили хи-
рургическое лечение. По нашим данным на 15 больных раком вульвы приходится 1 пациентка с редкой опухолью. 

Все пациентки получили лечение в условиях Республиканского клинического онкологического диспансера. Чаще всего 
проводилось комплексное или комбинированное лечение. Выживаемость этой группы пациенток зависит от вида опухоли, 
ее распространенности и адекватного хирургического и химиолучевого лечения. 

Ключевые слова: рак вульвы, меланома, саркома вульвы, аденокарцинома, вульвэктомия, пахово-бедренная лимфаде-
нэктомия. 

 
K.V. Menshikov, O.N. Lipatov, A.V. Pushkarev, 

I.A. Menshikova, D.O. Lipatov, K.T. Akhmetgareeva 
RARE VULVAR TUMORS BASED ON MATERIALS  

OF THE REPUBLICAN CLINICAL ONCOLOGY CENTER  
OF THE REPUBLIC OF BASHKORTOSTAN 

 
Malignant tumors of the vulva are quite rare. In the Russian Federation in 2018, a total of 2068 patients with malignant neo-

plasms of the vulva were identified, the peak incidence rate is 75-79 years. The specific gravity was 0.61%. Squamous invasive vul-
var cancer accounts for more than 90% of all malignant neoplasms of the female external genital organs. Less than 10% of all ma-
lignant tumors of the external genitalia in women are accounted for by such nosologies as melanoma, sarcoma, cancer from Merkel 
cells, and Bartholin cancer. 

The aim of the study was to analyze rare vulvar tumors based on the materials of the Republican Clinical Oncology Center of 
the Republic of Bashkortostan. 

On the basis of the VIII surgical department of the Republican Clinical Oncology Center of the Ministry of Health of the Re-
public of Bashkortostan for 5 years (2015 - 2019), 192 patients with malignant tumors of the female external genital organs received 
surgical treatment. According to our data, 15 patients with vulvar cancer have 1 patient with a rare tumor. 

All patients underwent surgical, combined or complex treatment in the Republican Clinical Oncology Center. The survival rate 
of this group of patients depends on the type of tumor, its prevalence and adequate surgical and chemoradiotherapy. 

Key words: vulvar cancer, melanoma, vulvar sarcoma, adenocarcinoma, vulvectomy, inguinal-femoral lymphadenectomy. 
 
Злокачественные опухоли вульвы явля-

ются довольно редко встречающимся заболе-
ванием. Заболеваемость злокачественными 
опухолями вульвы в Российской Федерации, 
по данным различных авторов составляет в 
среднем не более 2-х случаев на 100 тыс. 
населения. В РФ в 2018 году выявлено всего 
2068 пациенток со злокачественными новооб-
разованиями вульвы, пик заболеваемости 
приходится на 75-79 лет. Удельный вес соста-
вил 0,61%. Следует отметить, что 166 пациен-
ток были в возрасте до 50 лет. 

По данным различных исследований пло-
скоклеточный инвазивный рак вульвы состав-
ляет более 90% всех злокачественных новооб-
разований женских наружных половых органов. 

Менее 10% всех злокачественных опу-
холей наружных половых органов у женщин 
приходится на такие нозологии, как мелано-
ма, саркома, рак из клеток Меркеля, рак бар-
толиновой железы. 

Меланомы наружных половых органов у 
женщин локализуются на вульве и влагалище с 
частотой 95% и 3% соответственно. Меланома 
вульвы является наиболее распространенным 
гистологическим типом опухолей вульвы по-
сле плоскоклеточного рака и составляет по 
данным различных авторов до 7-10% всех зло-
качественных новообразований этого органа. 
Меланома вульвы встречается среди женщин 
всех возрастов, пик заболеваемости приходит-
ся на возраст 70 лет [1,2]. Более 90% случаев 
меланомы вульвы приходится на светлокожих 

женщин [2]. Некоторые авторы разделяют ме-
ланому вульвы на два отдельных вида – мела-
ному кожи и меланому слизистой. Меланома 
по локализации распределяется следующим 
образом: в области больших половых губ до 
5% случаев, в области малых половых губ – 
11%, поражение обеих половых губ – до 5%, 
поражение клитора – 26% [3,4]. 

Выявляются как пигментные, так и бес-
пигментные формы в 73 и 27% соответствен-
но. Сателлиты встречаются в 20% наблюде-
ний. Пятилетняя выживаемость составляет 
21,7-54%. [1]. 

Факторы, влияющие на прогноз заболе-
вания, схожи с факторами при меланоме ко-
жи. Толщина опухоли по Breslow и наличие 
изъязвления безусловно влияют на прогноз 
при меланоме вульвы. По данным многих ав-
торов метастатическое поражение регионар-
ных лимфатических узлов наиболее неблаго-
приятный прогностический фактор. [5-7].  

Общая 5-летняя выживаемость по дан-
ным исследования SEER (Surveillance, Epide-
miology, and End Results), включающего 644 
пациентки, находилась на уровне 61% [8]. 
Пожилой возраст, наличие местно распро-
страненной опухоли, толщина опухоли по 
Breslow, наличие регионарных метастазов яв-
лялись независимыми неблагоприятными 
прогностическими факторами. 

Саркомы мягких тканей женских 
наружных половых органов являются крайне 
редкими опухолями. Они составляют менее 1-



27 

Медицинский вестник Башкортостана. Том 15, № 2 (86), 2020 

2% от всех злокачественных новообразований 
вульвы. По данным РОНЦ им. Н.Н. Блохина 
РАМН в период с 1988 по 2010 годы получи-
ли лечение 16 пациенток с саркомой вульвы. 
Морфологически выявлялись следующие ви-
ды опухолей: дерматофибросаркома, злокаче-
ственная фиброзная гистиоцитома, лейо-
миосаркома, рабдомиосаркома, синовиальная 
саркома, карциносаркома, эндометриоидная 
стромальная саркома, саркома Юинга, агрес-
сивная ангиомиксома [9]. 

Среди сарком вульвы наиболее часто 
наблюдается лейомиосаркома. По данным E.J. 
Aartsen и соавт., опубликованных в 1994 г. 
число зарегистрированных в мире сарком 
вульвы составило 47 случаев. Чаще всего 
встречалась лейомиосаркома [10]. 

По данным ФГБУ «Национальный ме-
дицинский исследовательский центр онколо-
гии им. Н. Н. Петрова» Минздрава России за 
период с 1968 по 2019 годы зарегистрировано 
всего 6 случаев сарком вульвы у взрослых 
пациенток и 3 случая рабдомиосаркомы у де-
тей в возрасте 1 мес., 11 мес. и 2-х лет [11]. 

Рак из клеток Меркеля является чрезвы-
чайно редкой опухолью. Течение этого заболе-
вания крайне агрессивно и характеризуется 
неблагоприятным прогнозом. Впервые описал 
клетки с локализацией в базальных слоях эпи-
дермиса и участвующие в проведении сигна-
лов механического раздражения немецкий 
морфолог Фридрих Зигмунд Меркель [12]. 
Впервые рак из клеток Меркеля был описан в 
1972 году как трабекулярный рак кожи [13]. 
По данным исследования SEER рак из клеток 
Меркеля в 97,6% случаев локализовался в ко-
же, в большинстве наблюдений в области го-
ловы и шеи. В литературе встречаются упоми-
нания о единичных наблюдениях развития ра-
ка из клеток Меркеля с локализацией в около-
ушной слюнной железе, слизистой полости 
носа, пищеводе, на губе. Исключительно ред-
кие случаи рака из клеток Меркеля в области 
наружных женских половых органов описаны 
в литературе, всего около 20 случаев рака 
вульвы и 1 случай рака влагалища[14]. Рак из 
клеток Меркеля, локализующийся в области 
вульвы, характеризуется наиболее агрессив-
ным течением. Прогноз при данной опухоли 
чаще всего неблагоприятный. Большинство 
пациентов погибают от генерализации процес-
са в сроки до 8 месяцев [15]. 

Впервые рак бартолиновой железы опи-
сан Klob в 1864 году. Эта локализация доста-
точно редкая опухоль. В литературе описано 
несколько казуистических случаев. Я.В. Бохма-
на наблюдал всего 15 больных с данной патоло-

гией. Из 15 пациенток у 11 выявлена аденокар-
цинома, у 4 плоскоклеточный рак, резвившийся 
из дистальных отделов протока желез. [16].  

Таким образом, в настоящее время от-
сутствуют какие-либо стандарты лечения 
данной категории больных. С учетом редкой 
встречаемости разработка стандартов лечения 
представляется затруднительной. 

Цель исследования – анализ редких 
опухолей вульвы по материалам Республи-
канского клинического онкологического дис-
пансера Республики Башкортостан. 

Материал и методы 
На базе VIII хирургического отделения 

Республиканского клинического онкологиче-
ского диспансера МЗ РБ в течение 5 лет 
(2015-2019) 192 пациентки со злокачествен-
ными опухолями женских наружных половых 
органов получили хирургическое лечение. У 
179 (93,2%) пациенток выявлен инвазивный 
плоскоклеточный рак, самая часто встречаю-
щаяся злокачественная опухоль. У 7 (3,65%) 
пациенток был установлен диагноз меланома 
вульвы, в 1 (0,53%) случае фибросаркома 
мягких тканей вульвы, в 1 (0,53%) случае ан-
гиосаркома мягких тканей вульвы, в 3-х 
(1,56%) случаях базальноклеточный рак, в 1 
(0,53%) случае рак бартолиновой железы. 
Злокачественных опухолей из клеток Меркеля 
выявлено не было. 

Все пациентки перенесли хирургиче-
ское комбинированное или комплексное ле-
чение в условиях Республиканского клиниче-
ского онкологического диспансера. 

Для анализа результатов проведенного 
исследования использовались методы описа-
тельной статистики. 

Меланома вульвы 
В течение 5 лет с диагнозом меланома 

вульвы лечение получили 7 пациенток. Меди-
ана возраста составила 54,3. Стадирование 
проводилось согласно TNM/AJCC (8-е изда-
ние Классификации злокачественных опухо-
лей 2017 г.). Данная система стадирования 
предназначена для меланом кожи. Главным 
фактором прогноза являются толщина опухо-
ли по Breslow, уровень инвазии по Кларку и 
наличие изъязвления. 

По стадиям пациентки распределились 
следующим образом: 

T1AN2M1 – 1 пациентка, T1BN0M0 – 2 па-
циентки, T2N0M0 – 1 пациентка, T2N0M1 – 1 
пациентка, T3N1M0 – 2 пациентки. 

Клиническое наблюдение 1 
Пациентка Х., 59 лет, поступила в отде-

ление оперативной онкогинекологии РКОД 
МЗ РБ 02.09.2017 года. 
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Жалобы и анамнез. При госпитализации 
жалобы на наличие опухоли мягких тканей 
поясничной области. Рост образования в тече-
ние 6 месяцев. При цитологическом исследо-
вании выявлено метастатическое поражение. 

Гинекологический анамнез: менструа-
ции с 15-16 лет, с периодичностью 21 день. 
Длительность менструации – 5 дней. Половая 
жизнь с 20 лет. Количество беременностей – 
1. Роды – 1. Абортов не было. Менопауза с 48 
лет. Гинекологические заболевания: эрозия 
шейки матки, перенесла диатермоконизацию 
в 1983 год. При осмотре (рис. 1,2) на вульве, в 
области левой большой половой губы непра-
вильной формы два опухолевидных образова-
ния – 6 и 4 мм. Результат цитологического 
исследования – меланома. 

 

 
Рис. 1. Два опухолевидных образования  
в области левой большой половой губы 

 

 
Рис. 2. Две эрозивные опухоли размером 6 мм и 4 мм 

 
В мягких тканях поясничной области на 

уровне крестца плотное опухолевидное обра-
зование до 5×6 см с участками прорастания 
кожи. В левой паховой области два увеличен-
ных подвижных лимфоузла до 2 см в 
наибольшем измерении. Цитологически в 
лимфоузле метастаз меланомы. 

При позитронно-эмиссионной томогра-
фиии выявлен распространенный процесс – 
метастазы в мягкие ткани поясничной области, 
паховые лимфоузлы слева и в кости (рис. 3). 

14 сентября 2017 года под интубацион-
ным наркозом произведена комбинированная 
операция: вульвэктомия, пахово-бедренная 

лимфаденэктомия слева, широкое иссечение 
метастатической опухоли мягких тканей по-
ясничной области с пластикой дефекта мест-
ными тканями и свободным кожным лоску-
том (рис. 4,5). 

 

 
Рис. 3. Результат исследования ПЭТ КТ. 

Метастазы в мягкие ткани и в кости, паховые лимфоузлы 
 

 
Рис. 4. Вид операционной раны после вульвэктомии с пахово-

бедренной лимфаденэктомией 
 

 
Рис. 5. Вид операционной раны после иссечения метастатиче-

ской опухоли мягких тканей спины 
 

При гистологическом исследовании вы-
явлена меланома вульвы, метастазы в паховые 
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лимфоузлы и мягкие ткани поясничной области. 
Стадия заболевания по TNM/AJCC: T1AN2M1. 

При молекулярно-генетическом иссле-
довании образца опухоли выявлена активи-
рующая мутация в экзоне гена BRAF типа 
V600E. 

Пациентке проводилась таргетная тера-
пия препаратами дабрафениб 150 мг 2 раза в 
сутки, траметиниб 2 мг 1 раз в сутки. Про-
грессия заболевания после 18 месяцев тера-
пии. Пациентка умерла на фоне генерализа-
ции заболевания. 

Клиническое наблюдение 2 
Пациентка Б., 81 года, поступила в от-

деление оперативной онкогинекологии РКОД 
МЗ РБ 01.04.2018 года. 

Жалобы и анамнез. Образование на по-
ловой губе справа впервые заметила в мае 
2017 г. Самостоятельно обратилась в онколо-
гический диспансер, была госпитализирована 
на оперативное лечение.  

Гинекологический анамнез: менструации 
с 15 лет, периодичность – 28 дней. Длитель-
ность менструации – 4-5 дней. Половая жизнь с 
22 лет. Количество беременностей – 3. Роды – 2. 
Аборт в анамнезе – 1. Менопауза – с 52 лет.  

При осмотре: вульва – на большой по-
ловой губе справа пигментная опухоль с не-
ровными краями 2×3 см с переходом на сли-
зистую влагалища (рис. 6).  

 

 
Рис. 6. Пигментная меланома вульвы 

 
При УЗИ данных за наличие метастати-

ческого поражения в лимфатических узлах 
исследуемых групп и в паренхиматозных ор-
ганах не выявлено. При проведенном муль-
тиспиральной компьютерной томографии 
(МСКТ) органов малого таза с болюсным 
контрастированием метастазов в регионарных 
лимфатических узлах (подвздошных, пахо-
вых, бедренных) не выявлено. 

03.04.2018 года пациентке произведена 
вульвэктомия, пахово-бедренная лимфаденэк-
томия справа.  

Гистологическое заключение: пигмент-
ная меланома. Толщина опухоли по Breslow – 
2 мм. По краю резекции опухолевого роста 

нет. Лимфатические узлы свободны от мета-
стазов. Стадия заболевания – T2N0M0. 

Адъювантная терапия не проводилась, в 
течение 22 месяцев с момента операции про-
грессирования не выявлено. 

Саркома вульвы 
В условиях отделения оперативной он-

когинекологии ГАУ РКОД МЗ РБ хирургиче-
ское лечение саркомы вульвы получили две 
пациентки. В первом случае – фибросаркома 
(рис. 7), во втором случае – ангиосаркома. 

 

 
Рис. 7. Фибросаркома вульвы 

 
Пациентка с фибросаркомой опериро-

вана в объеме вульвэктомии. По данным 
предоперационного обследования как отда-
ленных, так и регионарных метастазов не бы-
ло выявлено. Адьювантная терапия не прово-
дилась, у пациентки нет признаков прогрес-
сирования в течение 4-х лет. 

Ангиосаркома вульвы более агрессивная 
опухоль. Пациентка с данным заболеванием 
перенесла вульвэктомию, пахово-бедренную 
лимфаденэктомию. Проводилось химиолуче-
вое лечение. Пациентка умерла от прогресси-
рования заболевания через 14 месяцев. 

Рак бартолиновой железы 
В условиях онкологического диспансе-

ра за 5 лет наблюдался один случай рака бар-
толиновой железы. 

Клиническое наблюдение 3 
Пациентка С., 67 лет, поступила в отде-

ление оперативной онкогинекологии РКОД 
МЗ РБ 05.03.2019 года. 

Жалобы и анамнез. Образование на по-
ловой губе справа впервые заметила в 2015 
году, за медицинской помощью в течение 4 
лет не обращалась. Отмечала медленный рост 
опухоли. За 3 месяца появилась интесифика-
ция темпов роста, со слов пациентки опухоль 
значительно увеличилась. Самостоятельно 
обратилась в онкологический диспансер, была 
госпитализирована на оперативное лечение.  

Гинекологический анамнез: менструа-
ции с 15 лет с периодичностью 28 дней. Дли-
тельность менструации – 5 дней. Половая 
жизнь с 22 лет. Количество беременностей – 4. 
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Роды – 2. Абортов в анамнезе 2. Менопауза –  
с 49 лет.  

При осмотре: вульва – опухоль разме-
рами 10×8×6 см. занимает практически всю 
промежность, инфильтрирует кожу бедра, пе-
реходит на слизистую влагалища. Распада 
нет. В правой паховой области группа лимфо-
узлов до 3-4 см., сливающихся в конгломерат 
(рис. 8). При цитологическом исследовании – 
аденокарцинома, в лимфоузлах метастазы 
аденокарциномы. 

 

 
Рис. 8. Рак бартолиновой железы 

 
По данным обследования (УЗИ, КТ) от-

даленных метастазов не выявлено. В правой 
паховой области конгломерат лимфоузлов до 
5×4 см с признаками метастатического пора-
жения. 

06.03.2019 года пациентке произведена 
вульвэктомия с пахово-бедренной лимфаде-
нэктомией справа (рис. 9).  

 

 
Рис. 9. Комплекс наружных половых органов с опухолью.  

Макропрепарат  
 

Гистологическое заключение – рак бар-
толиновой железы – аденокарцинома. 

Проведена адьювантная лучевая тера-
пия, пациентка в настоящее время без призна-
ков прогрессирования заболевания. 

Результаты и обсуждение 
Редкие опухоли вульвы, включающие в 

себя такие локализации, как меланома, сарко-
ма, рак бартолиновой железы, не имеют об-
щепринятых стандартов хирургического ле-
чения. По нашим данным на 15 больных ра-
ком вульвы приходится 1 пациентка с редкой 
опухолью. 

Выживаемость этой группы пациенток 
зависит от вида опухоли, ее распространенно-
сти и адекватного хирургического и химиолу-
чевого лечения. 

Из 7 пациенток, оперированных по по-
воду меланомы вульвы, в настоящее время 
живы 4 без признаков прогрессирования за-
болевания, 3 пациентки умерли от прогресси-
рования меланомы на фоне проводимой тар-
гетной терапии. 

Из 2 пациенток, оперированных по по-
воду саркомы вульвы, 1 пациентка жива без 
признаков местного рецидива и отдаленных 
метастазов. Пациентка, оперированная по по-
воду рака бартолиновой железы, в настоящее 
время без признаков прогрессирования забо-
левания. 

Выводы 
Лечение редких опухолей вульвы долж-

но включать хирургический компонент, осо-
бенно при локализованных стадиях. 

В настоящее время отсутствуют стан-
дарты лечения таких опухолей, как саркома 
вульвы, рак бартолиновой железы, рак из кле-
ток Меркеля. 

Проведение адъювантного лучевого и хи-
миотерапевтического лечения улучшает отда-
ленные результаты данной группы пациенток. 
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