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Аденокарцинома вульвы из маммароподобных желез (МПЖ) является крайне редким заболеванием. Патогенез 
данной патологии на сегодняшний день до конца не изучен, а тактика лечения, в силу редкости описанных кли-
нических случаев, не разработана. Немаловажным представляется дифференциальная диагностика, которая 
направлена в том числе и на исключение метастатического поражения вульвы. Важнейшим критерием диагно-
стики является патоморфологическое исследование с определением иммуногистохимических маркеров опухоли. 
В нашей статье описаны два клинических случая рака вульвы из МПЖ с двумя различными иммуногистохимиче-
скими подтипами. В первом клиническом случае описан успешной опыт лечения Her2/neu-положительной опухоли 
при помощи хирургического лечения, химиотерапии и таргетной терапии, тогда как во втором случае продемон-
стрировано прогрессирование гормонозависимого рака вульвы в виду отсутствия специфического адъювантного 
лечения после проведенного оперативного вмешательства. Кроме того, в статье представлен обзор современ-
ной литературы.
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Mammary gland adenocarcinoma of the vulva (MPA) is an extremely rare disease. The pathogenesis of this pathology has 
not been fully studied to date, and treatment, due to the rarity of the described clinical cases, have not been developed. Di-
fferential diagnosis is also important, which is aimed, among other things, at excluding metastatic lesions of the vulva. The 
most important diagnostic criterion is pathomorphological examination with the determination of immunohistochemical 
markers of the tumor. Our article describes two clinical cases of vulvar cancer from MPA with two different immunohisto-
chemical subtypes. In the fi rst clinical case, the successful experience of treating Her2/neu-positive tumors with surgical 
treatment, chemotherapy and targeted therapy was described, whereas in the second case, the progression of hormone-de-
pendent vulvar cancer was demonstrated due to the lack of specifi c adjuvant treatment after surgery. In addition, the article 
provides an overview of modern literature.
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Введение
В данной статье описаны два редких кли-

нических наблюдения рака вульвы маммаропо-
добного типа. Упомянутый тип опухоли по одной 
из теорий является первичной карциномой 
молочной железы, развившейся в эктопическом 
месте, в частности в вульве. Считается, что 
результатом появления ткани молочной железы 
в вульве является неполная инволюция молоч-
ных гребней во время эмбрионального развития 
[1, 2, 3]. Альтернативной теорией является воз-
никновение опухоли из маммароподобных 
желез, которые в норме находятся в аногени-
тальной области [17, 29]. Рак вульвы маммаро-
подобного типа является крайне редким видом 
опухоли, на сегодняшний день в мировой лите-
ратуре описано около 40 клинических случаев 
данного заболевания.

Основанием для написания статьи является 
редкая встречаемость данной патологии, осо-
бенности ее диагностики и лечения как в нашей 
стране, так и за ее пределами. Также в нашей 
статье описан успешный опыт лечения Her2/
neu-позитивного рака вульвы, который, по нашим 
данным, является вторым описанным клини-
ческим случаем лечения данной патологии тар-
гетной анти-Her2 терапией. 

Клинический случай № 1
У пациентки К., 72 лет, в феврале 2022 года 

появились жалобы на боли в левой подвздош-
ной области, дискомфорт в области наружных 
половых органов. При обследовании гинеколо-
гом по месту жительства заподозрена опухоле-
вая патология вульвы, в связи с чем 3 марта 
2022 года выполнено иссечение образования. 
По данным гистологического и иммуногисто-
химического исследований, выявлена карцино-
ма маммарного типа, РЭ 8 баллов, РП 0 баллов, 
Her2neu 3+, Ki67 — 40 %. Заболевание требо-
валось дифференцировать между первичной 
опухолью и метастазом рака молочной железы 
в вульве. По этой причине по месту жительства 
больной 4 апреля 2022 года была выполнена 
маммография ПЭТ-КТ, по результатам которой 
выявлен единичный лимфатический узел мало-
го таза слева до 7 мм, накапливающий РФП, 
лимфаденопатия левой паховой области, в обоих 
легких единичные мелкие очаги от 2 до 3 мм 

без накопления РФП, образований в молочных 
железах не обнаружено.

В дальнейшем обратилась на консультацию 
и дообследование в ФГБУ «НМИЦ онкологии 
им. Н. Н. Блохина» Минздрава России. При 
гинекологическом осмотре: левая малая поло-
вая губа удалена, послеоперационный рубец 
визуально без признаков воспаления, пальпа-
торно отмечалось уплотнение подлежащих тка-
ней в области средней трети левой большой 
половой губы (рис. 1). В левой паховой области 
определялся плотный, смещаемый и не связан-
ный с кожей, увеличенный до 2 см в диаметре 
лимфатический узел.

По данным МРТ органов малого таза с вну-
тривенным контрастированием от 12 апреля 
2022 г.: в области большой половой губы слева 
образование размерами 45×6 мм. В паховой обла-
сти слева определялись лимфатические узлы 
размерами 13×11 мм и 15×13 мм (рис. 2). 

Ультразвуковое исследование органов мало-
го таза и пахово-бедренных лимфатических 
узлов от 13 апреля 2022 г.: в левой паховой 
области — лимфатические узлы размерами 
1,8×0,9×1,3 см и 2,5×1,0 см, в мягких тканях 

Рис. 1. Фотография наружных половых органов больной 
К. Красной стрелкой указано на послеоперационный 
рубец 



45

Онкогинекология № 4’2023

Опухоли наружных половых органов

левой большой половой губы — образование 
размерами 0,6×0,4×0,5 см, в левой подвздошной 
области — лимфатические узлы размерами 
1,0×0,6 см и 0,7×0, 6 см. 

При пересмотре готовых гистологических 
препаратов и по результатам иммуногистохи-
мического исследования от 11 апреля 2022 г. 
морфологическая картина соответствует инва-
зивной протоковой карциноме. Отмечалась экс-
прессия CK7, PanCK, GATA3, Her2/neu (3+), 
экспрессия ER 6 баллов, индекс Ki67 около 
40 %. Отрицательная реакция в ткани опухоли 
с антителами к СК20, S100, CD45, PR. Края 
резекции проходят по краю опухоли (R1). 
Методом ПЦР 5 мая 2022 г. проведен анализ 
определения микросателлитной нестабильно-
сти — MSS. 

Пациентке 26 мая 2022 года выполнено 
хирургическое лечение в объеме расширенной 
вульвэктомии с двусторонней пахово-бедренной 
лимфаденэктомией и лапароскопической тазо-
вой лимфаденэктомии. 

При гистологическом исследовании опера-
ционного материала опухолевый узел в гипо-
дерме вульвы, размерами 1,6х0,8х0,9 см, имеет 
строение инвазивной протоковой аденокарци-
номы маммарного типа (Adenocarcinoma of 
mammary gland type). Лимфо-васкулярная инва-
зия обнаружена, периневральная — нет. Края 
резекции — R0. В левых пахово-бедренных 
и тазовых лимфатических узлах метастазы рака 

аналогичного строения с экстракапсулярным 
ростом. 

Иммуногистохимические показатели иден-
тичны первичному заключению. Принимая 
во внимание характер поражения лимфатических 
узлов, по классификации TNM выставлена ста-
дия pT1bN2сM1, стадия IVB. Учитывая данные 
гистологического и иммуногистохимического 
исследований (положительная экспрессия Her2/
neu (3+), РЭ — 6 баллов), а также соматический 
статус пациентки, было принято решение о про-
ведении лекарственной терапии по схеме пакли-
таксел 60 мг/м2 + карбоплатин AUC 1,5 в еже-
недельном режиме в комбинации с трастузума-
бом (4 мг/кг нагрузочная доза, затем 2 мг/кг 1 раз 
в неделю, еженедельно). С 28 июня по 18 октя-
бря 2022 года проведено шесть курсов химио-
таргетной терапии, пациентка переносила лече-
ние относительно удовлетворительно. По данным 
контрольного обследования после шести курсов 
без признаков прогрессирования заболевания. 
В дальнейшем было рекомендовано продолжить 
терапию трастузумабом 6 мг/кг каждые 21 день 
в поддерживающем режиме до прогрессирования 
или непереносимой токсичности, а также инги-
биторами ароматазы в постоянном режиме. 
С 14 ноября 2022 года проведено 22 курса тра-
стузумаба в поддерживающем режиме. За время 
лечения без признаков прогрессирования забо-
левания. С момента постановки диагноза 
до сегодняшнего дня прошло 2 года.

Рис. 2. МРТ органов малого таза с контрастированием больной К. Красной стрелкой указан увеличенный до 17 мм 
в диаметре паховый лимфатический узел слева 
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Клинический случай № 2
Больная Х., 1961 г. р., обратилась в поликли-

нику ФГБУ «НМИЦ онкологии им. Н. Н. Блохина» 
Минздрава России с диагнозом апокринная кар-
цинома вульвы и жалобами на жжение и зуд, 
наличие опухолевого образования вульвы. 
Из анамнеза известно, что образование вульвы 
наблюдает в течение последнего года, в связи 
с ростом которого обратилась за медицинской 
помощью в женскую консультацию. С подозре-
нием на злокачественную патологию больной 
5 мая 2022 года выполнена биопсия опухоли 
вульвы. 

При гинекологическом осмотре в области 
левой малой половой губы определяется опу-
холевое образование вытянутой формы, раз-
мерами 3×1 см, покрытое истонченным неиз-
менённым плоским эпителием. Пальпаторно 
образование плотное, дольчатое, клинически 
значимой инфильтрации подлежащих тканей 
нет. Создавалось впечатление, что паховые 
лимфатические узлы нормальных размеров 
и консистенции. 

При пересмотре готовых гистологических 
препаратов диагностирована аденокарцинома 
аногенитальных маммароподобных желез. При 
иммуногистохимическом исследовании от 
24 мая 2022 года отмечается диффузная экс-
прессия опухолевыми клетками ER (PS — 5 бал-
лов (90 %), IS — 3 балла), очаговая — 
mammaglobin. Единичные опухолевые клетки 
экспрессируют GCDFP15. Экспрессии D2–40 

в опухолевых клетках не обнаружено. При уль-
тразвуковом исследовании и МРТ органов ма-
лого таза и лимфатических узлов: в области 
левой большой половой губы определилось об-
разование размерами до 3,4×1,3 см, паховый 
лимфатический узел слева неоднородной струк-
туры, размерами до 2,2×1,6 см. 

Опухоли наружных половых органов

Рис. 4. МРТ больной Х. Стрелкой указаны увеличенные паховые лимфатические узлы слева

Рис. 3. Фотография наружных половых органов больной 
Х. Стрелкой указано опухолевое образование левой малой 
половой губы 
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Больной 9 июня 2022 года выполнена рас-
ширенная вульвэктомия, двусторонняя пахово-
бедренная лимфаденэктомия. При гистологи-
ческом исследовании операционного материа-
ла опухолевый узел вульвы представлен аде-
нокарциномой аногенитальных маммароподоб-
ных желез с глубиной инвазии 1,3 см, наличи-
ем раковых эмболов в просвете сосудов и отри-
цательными краями резекции, среди исследо-
ванных лимфатических узлов в двух опреде-
лялся рост аденокарциномы без прорастания 
капсулы лимфатического узла. 

При иммуногистохимическом исследовании 
в ядрах клеток опухоли вульвы отмечается экс-
прессия ER 7 баллов, РR 6 баллов, Кi67 — 30 %, 
Her2/neu «0», в ядрах клеток пораженных лим-
фатических узлах ER 7 баллов, PR 6 баллов, 
Кi67 35 %, Her2/neu «1+». Учитывая результаты 
гистологического исследования, у больной рак 
вульвы pT1bN2bM0, стадия IIIB. Планировалось 
проведение адъювантной химиолучевой терапии. 
Послеоперационный период осложнился инфи-
цированием лимфатических кист пахово-
бедренных областей вследствие неоднократных 
пункций. Учитывая сроки проведенного хирур-
гического лечения и отсутствие данных за про-
грессирование по результатам МРТ, выполнен-
ного при заживлении послеоперационной раны, 
на онкологическом консилиуме принято реше-
ние о динамическом наблюдении. При контроль-
ном обследовании, выполненном через 13 меся-
цев после хирургического лечения, по данным 
КТ выявлено увеличение парааортального лим-
фатического узла до 2,2 см на уровне L3, по пово-
ду чего пациентке суммарно проведено 6 курсов 
химиотерапии 1-й линии в режиме паклитаксел 
175 мг/м2 + карбоплатин AUC6, курсы каждые 
21 день. После 3-го курса химиотерапии отме-
чена положительная динамика в виде уменьше-
ния описываемого лимфатического узла до 1,8 см. 
Однако после 6-го курса химиотерапии в дека-
бре 2023 года зафиксировано прогрессирование 
заболевания в виде увеличения метастатически 
пораженного лимфатического узла до 2,4 см, 
а также появление метастазов во внутригрудных 
лимфатических узлах и костях. На момент напи-
сания статьи больной назначена гормонотерапия 
летрозолом по 2,5 мг в сутки.

Течение заболеваний данных двух клини-
ческих случаев кратко представлены в таб-
лице 1.

Обсуждение 
Рак вульвы является редким заболеванием 

и составляет чуть более 0,2 % от всех новых 
случаев злокачественных новообразований [23]. 
По данным отечественной статистики злокаче-
ственные опухоли вульвы на территории 
Российской Федерации в 2021 году были диа-
гностированы у 2011 женщин [28]. На долю 
плоскоклеточного рака приходится до 90 % 
в структуре заболеваемости злокачественными 
опухолями наружных половых органов у жен-
щин [24]. К более редко встречающимся вари-
антам относятся экстрамаммарная болезнь 
Педжета, меланома и саркомы вульвы, адено-
карцинома бартолиновой железы и другие, при 
этом среди аденокарцином наружных половых 
органов наиболее часто выявляют протоковую 
аденокарциному [25]. 

Аденокарцинома вульвы маммароподобно-
го типа является крайне редким заболеванием. 
По одной из теорий данная опухоль развива-
ется из эктопических тканей молочной желе-
зы, которые могут быть обнаружены вдоль 
сосковой линии от подмышечной до паховых 
областей, что является следствием неполной 
инволюции ткани в период эмбриогенеза [1, 
2, 3, 27]. По данным М. Mansour и соавт., около 
6 % женщин по всему миру страдают данной 
патологией [4]. Наиболее частой локализаци-
ей эктопической ткани молочной железы явля-
ются подмышечная область и зона, распола-
гающаяся непосредственно под молочными 
железами. Также описаны редкие случаи лока-
лизации данной ткани в лопаточной области, 
по средней линии грудной клетки и живота, 
а также в вульве. В последнем случае частота 
выявления эктопической ткани молочной желе-
зы составляет всего 4 % [13]. Эктопическая 
ткань молочной железы реагирует на физио-
логические факторы и гормональные стимулы 
точно так же, как и нормальная ткань молочной 
железы, что может приводить к развитию как 
доброкачественных, так и злокачественных 
опухолей [6]. 
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Таблица 1 
Краткое описание двух клинических случаев аденокарцином вульвы маммароподобного типа

Клинический случай № 1. Пациентка 1948 г.р. с диагнозом: рак вульвы, метастазы в паховых, подвздошных л/узлах. pT1bN2сM1, IVB стадия.

Дата Инструментальные тесты Морфологические исследования Лечение

03.03.2022 г.
Карцинома маммарного типа, РЭ 8 б, 
РП 0 б, Her2neu 3+, Ki67 40 %. Край 
резекции по краю опухоли (R1)

Иссечение новообразование вульвы 
по месту жительства

04.04.2022 г.

ПЭТ-КТ с 18FDG:
единичный л/узел малого таза с накопле-
нием РФП, лимфаденопатия паховой обла-
сти слева, молочные железы без патологии

12.04.2022 г.

МРТ малого таза с в/в контрастом: обра-
зование большой половой губы размером 
45×6 мм, паховые л/узлы слева 13×11 мм 
и 15х13 мм.

26.05.2022 г.

Инфильтрирующий протоковый рак 
вульвы маммарного типа с метаста-
зами в паховых и подвздошных л/
узлах, R0.
РЭ 8 б, РП 0 б, Her2neu 3+, 
Ki67 40 %.

Хирургическое лечение: расширен-
ная вульвэктомия с двусторонней 
пахово-бедренной лимфаденэкто-
мией, лапароскопической тазовой 
лимфаденэктомией

28.06.–18.10.2022 г.

Лекарственное лечение:
Паклитаксел 60 мг/м2+Карбоплатин 
AUC 1.5+ Трастузумаб (4 мг/кг на-
грузочная доза, затем 2 мг/кг) в еже-
недельном режиме. Всего 6 курсов

10.2022 г.
Контрольное обследование в объеме 
КТ ОГК, ОБП, ОМТ с в/в контрастом: 
без прогрессирования заболевания

С 14.11.2022 г. — 
по настоящее время

22 курса Трастузумаба в поддержи-
вающем режиме, + Летрозол 2,5 мг 
ежедневно

Клинический случай № 2: Пациентка 1961 г.р. с диагнозом: рак вульвы с метастазами в паховых л/узлах. pT1bN2bM0, IIIB стадия.

Дата Инструментальные тесты Морфологические исследования Лечение

05.05.2022 г. Апокриновая карцинома Биопсия опухоли вульвы по месту 
жительства

19.05.2022 г.

УЗИ органов малого таза и л/узлов:
Образование в области левой большой 
половой губы, поражение пахового л/узла 
слева

Аденокарцинома аногенитальных 
маммароподобных желез с пора-
жением 2 л/узлов. ИГХ первичной 
опухоли: РЭ 7 б, РП 6 б,Ki67 30 %, 
Her2neu 0. ИГХ л/узлов: РЭ 7 б, РП 
6 б, Ki67 35 %, Her2neu 1+

Расширенная вульвэктомия, двусто-
ронняя пахово-бедренная лимфаде-
нэктомия

06.2022 г. — 
08.2023 г.

Динамическое наблюдение, без при-
знаков прогрессирования заболевания

08.2023 г. КТ ОГК, ОБП, ОМТ — метастаз в параа-
ортальном л/узле до 2,2×2,0 см

08.2023 г. — 
12.2023 г.

Лекарственное лечение:
Паклитаксел 175 мг/м2+Карбоплатин 
AUC6. Всего 6 курсов

12.2023 г.
КТ ОГК — увеличение в размерах мета-
стаза до 2,6×2,2 см, появление метастазов 
во внутригрудных л/узлах, в костях

С 01.2024 г. Лекарственное лечение:
Летрозол 2,5 мг внутрь 1 р./сут
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По другой теории, аденокарцинома вульвы 
маммарного типа развивается из аногениталь-
ных маммароподобных желез вульвы. Указанные 
кожные железы были открыты в 1991 году van 
der Putte [17]. Автор описал гистологическое 
строение желез, которые имели схожие черты 
с эккринными и апокринными потовыми, 
а также молочными железами. Первоначально 
данный тип желез был назван «аногенитальны-
ми потовыми железами», но по причине значи-
тельного гистологического сходства со строе-
нием молочных желез впоследствии был пере-
именован в «аногенитальные маммароподобные 
железы» [18]. Таким образом, по мнению одних 
авторов аногенитальные маммароподобные 
железы являются нормальными компонентами 
аногенитальной области и локализуются у жен-
щин преимущественно в складке между малой 
и большой половыми губами [17, 26], другие 
же полагают, что данные железы являются экто-
пической тканью молочной железы вследствие 
нарушения эмбриогенеза [19–21]. 

Первый случай рака вульвы из эктопической 
ткани молочной железы был описан в 1936 году 
доктором Harry J. Greene [5], и на данный 
момент в мировой литературе можно найти 
только около 40 описаний. Необходимо также 
отметить, что гистологический тип опухоли 
может быть представлен любой формой, встре-
чающейся при раке молочной железы: инвазив-
ная протоковая карцинома, инвазивная долько-
вая карцинома, смешанные карциномы, тубу-
лолобулярная карцинома, муцинозная карци-
нома и аденоидно-кистозная карцинома [8]. 
Однако наиболее часто выявляемым типом опу-
холи является протоковая аденокарцинома, 
по данным литературы частота встречаемости 
которой составляет 42 % от аденокарцином 
маммароподобного типа вульвы [7]. 

С целью диагностики первичной аденокар-
циномы вульвы из эктопической ткани молоч-
ной железы необходимо проводить тщательное 
обследование, направленное на изучение молоч-
ных желез с целью исключения метастатиче-
ского поражения вульвы. В литературе описано 
16 клинических случаев синхронного или метах-
ронного рака молочной железы и вульвы. Кроме 
исключения первичного поражения молочной 
железы, дифференциальный диагноз следует 

проводить с аденокарциномой бартолиновых 
желез, карциномой потовых желез и аденокар-
циномой метастатического происхождения. 
Кроме того, для постановки диагноза рака вуль-
вы из эктопической ткани молочной железы W. 
Irvin и соавт. ещё в 1999 году разработали ряд 
следующих критериев: 1) морфологическая 
картина соответствует карциноме молочной 
железы; 2) наличие рецепторов эстрогена и про-
гестерона; и/или 3) положительная реакция 
на общие маркеры рака молочной железы, такие 
как эпителиальный мембранный антиген (EMA), 
карциноэмбриональный антиген (CEA), экс-
прессия кератинов [9].

Заболевание чаще всего манифестирует 
наличием пальпируемого подкожного образо-
вания с нечёткими границами, которое до 50 % 
случаев локализуется в большой половой губе 
[10, 11]. К другим симптомам могут относится 
изменение цвета кожи над образованием, изъ-
язвление, кровотечение, боль. Средний возраст 
постановки диагноза, по данным исследований, 
составляет 51 год [11]. Аденокарцинома мам-
мароподобного типа вульвы является агрессив-
ным злокачественным образованием, метаста-
тическое поражение регионарных лимфатиче-
ских узлов наблюдается в 60 % случаев [22].

В связи с редкостью заболевания на сегод-
няшний день не существует четких алгоритмов 
лечения больных данной патологией. Исходя 
из этого, наиболее логичным представляется 
проведение терапии в соответствии с рекомен-
дациями по лечению пациенток раком молочной 
железы соответствующей стадии. При локали-
зованных стадиях лечение обычно начинают 
с радикальной вульвэктомии в комбинации 
с пахово-бедренной лимфаденэктомией или 
биопсией сторожевых лимфоузлов с последую-
щей адъювантной гормоно- и химиотерапией, 
либо же лучевой терапией. Однако не во всех 
случаях проведение хирургического лечения 
на первом этапе представляется возможным, 
в таких случаях лучевая терапия может быть 
самостоятельным методом лечения с последую-
щей химиотерапией и/или гормонотерапией. 
L. Al-Mansouri и соавт. описали клинический 
случай лечения пациентки, которой в связи 
с отягощенным соматическим статусом не выпол-
нялось хирургического лечения, а проведена 

Опухоли наружных половых органов



50

лучевая терапия с последующими 6 курсами 
химиотерапии nab-паклитакселом и поддержи-
вающей терапией летрозолом [16]. Несмотря 
на проведённое лечение, пациентка вскоре скон-
чалась вследствие прогрессирования заболева-
ния с метастатическим поражением забрюшин-
ных лимфатических узлов и развитием почечной 
недостаточности.

Проведение адъювантной гормонотерапии 
обосновано в случае гормонозависимой адено-
карциномы вульвы по аналогии с лечением гор-
монозависимого рака молочной железы. 
Положительная гиперэкспрессия Her2/neu была 
описана лишь в двух клинических случаях, при 
этом таргетная терапия трастузумабом приме-
нялась только в одном случае [14, 15]. Так, 
S. Niakan с соавт. сообщили о лечении пациент-
ки 55 лет с Her2/neu-положительным раком 
вульвы, которой на первом этапе проведена 
неоадъювантная химиотаргетная терапия 
по схеме TCHP (доцетаксел, карбоплатин, тра-
стузумаб, пертузумаб). Далее пациентке была 
выполнена вульвэктомия с биопсией сторожевых 
лимфатических узлов. По данным гистологи-
ческого исследования, жизнеспособных опухо-
левых клеток в удаленных тканях не обнаруже-
но. В послеоперационном периоде больной 
проведено 15 курсов трастузумабом. Через два 
года зафиксировано прогрессирование заболе-
вания в виде появления метастаза в мозжечке, 
в связи с чем выполнено удаление метастати-
ческой опухоли и стереотаксическая лучевая 
терапия на ложе удаленного очага. В дальнейшем 
пациентка получала терапию капецитабином 
в комбинации с лапатинибом. Через четыре года 
от момента постановки диагноза данных за про-
грессирование заболевания не получено [15].

Комбинация CDK4/6-ингибиторов с гормо-
нотерапией является стандартом первой линии 
лечения метастатического гормонозависимого 
рака молочной железы. Исходя из этого, обо-
снованным представляется применение данной 
комбинации при метастатическом гормоноза-
висимом раке вульвы из эктопической ткани 
молочной железы. В клиническом случае 
А. Ananthula с соавт. пациентка 47 лет с гормо-
нозависимой и Her2/neu-отрицательной мета-
статической аденокарциномой вульвы из экто-
пической ткани молочной железы после хирур-

гического лечения получала терапию ингиби-
торами ароматазы в комбинации с CDK4/6-
ингибиторами на фоне овариальной супрессии. 
Стабилизация заболевания была зафиксирова-
на в течение шести месяцев терапии [17]. 

Молекулярно-генетическое исследование 
не является стандартом диагностики при раке 
вульвы из эктопической ткани молочной желе-
зы, однако проведение полногеномного секве-
нирования предположительно могло бы помочь 
специалистам в разработке алгоритмов диагно-
стики и лечения данного редкого заболевания. 
Интересным представляется клинический слу-
чай R. Lobrano c соавт., которые описали резуль-
таты полногеномного секвенирования больной 
88 лет с маммароподобной карциномой вульвы. 
По данным молекулярно-генетического иссле-
дования, были найдены патологические мутации 
в генах AKT1, патогенные мутации в генах JAK1 
и KMT2C. Также обнаружены делеции в 4 и 
14 экзонах гена BRCA-1 [12]. Таким образом, 
проведение полногеномного секвенирования 
может иметь смысл, например, в случае триж-
ды негативной аденокарциномы вульвы мам-
мароподобного типа с целью определения так-
тики лечения. 

По имеющимся данным, показатель выжи-
ваемости больных раком вульвы из эктопиче-
ской ткани молочной железы варьирует от 
4 месяцев до 3 лет [4]. В 9 описанных клини-
ческих случаях пациентки были живы в течение 
2 лет от момента постановки диагноза, в 2 кли-
нических случаях — в течение 3 лет [4]. В пред-
ставленных нами клинических случаях с момен-
та постановки диагноза прошло 2 года.

Заключение
Аденокарцинома вульвы маммароподобно-

го типа является чрезвычайно редкой патоло-
гией, в связи с чем диагностика и лечение явля-
ются достаточно трудной задачей. Необходимо 
исключить метастатическое поражение тканей 
вульвы, а также дифференцировать опухоль 
от других злокачественных новообразований. 
На примере представленных клинических слу-
чаев мы показали, что применение радикаль-
ного хирургического лечения с последующей 
химиотаргетной и гормонотерапией, подобно 
раку молочной железы, имеет положительный 
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эффект и может применяться в схожих ситуа-
циях, а отсутствие адъювантной терапии зако-
номерно приводит к прогрессированию забо-
левания. Редкостью также является Her2/neu-

положительный статус опухоли и успешное 
применение трастузумаба, что описано лишь 
в одном клиническом случае в мировой лите-
ратуре. 

Опухоли наружных половых органов
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