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摘  要 

目的：报告1例罕见的外阴原发性乳腺癌并结合文献讨论其诊断及治疗方法。方法：以病例报告的方式，

结合国外文献复习，综合分析外阴原发性乳腺癌的诊断及治疗。结果：外阴原发性乳腺癌的诊断主要以

组织病理学为依据，以手术治疗、化疗、放疗、内分泌治疗、靶向治疗或免疫治疗为主要治疗方法。结

论：外阴原发性乳腺癌的诊断需排除外阴转移性乳腺癌及其他外阴原发疾病，以手术治疗为主，根据组

织病理学特性选择合适的辅助治疗。 
 
关键词 

外阴癌，乳腺型，诊断，治疗 

 
 

Primary Breast Cancer of Vulva: A Case  
Report with Reviewing the Literature 

Yan Luo*, Xiaohong Jiang*, Xinjia He, Li Yu, Lijin Zhu, Qingyu Jia, Huanliang Cui,  
Yuanyuan Zhao# 
Affiliated Hospital of Qingdao University Department of tumor radiotherapy, Qingdao Shandong  

 
 
Received: Sep. 4th, 2020; accepted: Sep. 18th, 2020; published: Sep. 25th, 2020 

 
 

 
Abstract 
Objective: To report a rare case of vulvar primary breast cancer and discuss its diagnosis and 
treatment combined with literature. Methods: The diagnosis and treatment of vulvar primary 
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breast cancer were analyzed by case report and review of foreign literature. Results: The diagnosis 
of vulvar primary breast cancer was mainly based on histopathology, and the main treatment was 
surgical treatment, chemotherapy, radiotherapy, endocrine treatment, targeted treatment or im-
munotherapy. Conclusion: The diagnosis of vulvar primary breast cancer needs to exclude the me-
tastatic breast cancer and other vulvar primary diseases. The main treatment is surgery, and the 
appropriate adjuvant treatment is selected according to the histopathological characteristics. 
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1. 引言 

人类胚胎从第 5 周开始，外胚层乳腺条纹在胚胎干上发育，在胚胎腹表面形成乳腺嵴，沿着乳线从

两侧腋窝向腹股沟延伸，包括外阴。乳腺嵴通常在几个月内消退，只在前胸形成正常的乳腺组织。少数

情况下，乳线上的某一点乳腺嵴未消退，从而形成异位乳腺组织[1]，其与正常乳房有相同的生理及病理

变化。仅有 1%的人可发生异位乳腺组织，而外阴原发的乳腺癌更是极为罕见[2]。 

2. 病例资料 

患者女性，63 岁，9 年前发现左侧大阴唇有大小约 0.5 cm 结节，无明显不适，后该外阴病变逐渐变

硬、增大，伴瘙痒。于 2019 年 2 月行超声检查，提示阴蒂恶性肿瘤并左侧腹股沟区转移性淋巴结。2019
年 3 月 4 日行 PET/CT 示：外阴癌并左侧髂血管走行区、左侧腹股沟区淋巴结转移、右侧髂骨及右侧第 7
肋骨转移，乳房及腋窝无可疑病变。于 2019 年 3 月行外阴广泛切除术加左侧腹股沟淋巴结清扫术，组织

病理学示：外阴浸润性癌。免疫组化示：p40 (−)，CK7 (+)，CKpan (+)，ER 局灶(+，<10%)，PR (−)，
AR (+)，GATA3 (+)，CD31 及 D2-40 示间质脉管癌栓(+)，Ki-67 (+)约 30%，S100 示神经侵犯(−)，HER2 
(−)。结合免疫组化，考虑乳腺型腺癌。术后经多学科会诊，诊断该病例为外阴原发性乳腺癌。2019 年 4
月 10 日至 2019 年 7 月 3 日患者接受了 4 个周期环磷酰胺和表柔比星方案(AC)化疗，2019 年 7 月 25 日

至 2019 年 8 月 26 日行盆腔及腹股沟淋巴结引流区放疗(总剂量 6-MV X 线 DT 5000cGy)，2019 年 9 月 27
日复查上腹部增强 CT 示：新发肝脏多发转移瘤，考虑进展，于 2019 年 9 月 30 日至 2019 年 12 月 24 日

行 4 个周期二线卡培他滨和白蛋白紫杉醇方案(TX)化疗，3 周期化疗后复查胸部、上腹部、下腹部及盆

腔增强 CT，疗效评价为部分缓解。 

3. 讨论 

3.1. 诊断 

从已被报道的外阴原发性乳腺癌病例来看，最常见的临床表现为缓慢增长的无痛性外阴结节，以大

阴唇原发多见[3] [4]，且发病年龄为与乳腺癌一致。该病的诊断主要依据为组织病理学，通过病史、体格

检查和影像学检查排除乳房原发性病变，且需与浸润性 Paget 病、转移性乳腺癌、原发性皮肤附件癌、

原发性大、小前庭腺癌相鉴别。同时完善全身检查明确是否有远处转移。 
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3.2. 治疗 

由于外阴原发的乳腺癌极为罕见，并无标准的治疗模式，我们建议以乳腺癌的治疗原则进行治疗，

以外科手术治疗为主，包括根治性外阴切除术或相关的腹股沟淋巴结清扫术。根据患者个人情况决定是

否行辅助化疗、放疗、内分泌治疗、靶向治疗或免疫治疗。 
结合患者 PET/CT 及免疫组化结果，该病例患者已明确诊断为 IV 期外阴原发性三阴性乳腺型腺癌，

接受外阴广泛切除术及腹股沟淋巴结清扫术后行术后辅助化疗及放疗。有研究表明，ER、PR 和 HER2
受体的表达在乳腺癌原发灶和转移灶之间可能存在显著不一致性，可影响转移性乳腺癌预后[5]。因此，

建议该患者行转移灶免疫组化检查，若 ER 或 PR 呈阳性，化疗结束后可行至少 5 年内分泌治疗，结合患

者已绝经状态，推荐使用第三代芳香化酶抑制剂类药物，包括来曲唑、阿那曲唑、依西美坦。若 HER 为

阳性，则应尽早使用曲妥珠单抗靶向治疗，标准用药时间为 1 年。免疫治疗是乳腺癌的一种新的治疗方

法，癌细胞可通过操纵程序性细胞死亡蛋白 1 (PD-1)及其配体程序性死亡配体 1 (PD-L1)从而介导免疫逃

逸，避免免疫系统发现和根除癌细胞，其中 PD-1 和 PDL1 可作为 T 细胞激活的负调节因子而起到免疫调

节作用[6]。而单克隆抗体可有效抑制这些调节免疫激活的免疫检查点，用于治疗三阴性乳腺癌[7] [8] [9]。
有研究表明，联合应用 Atezolizumab (抗 PD-L1)和白蛋白紫杉醇成为目前治疗转移性 PD-L1 阳性的三阴

性乳腺癌一线治疗标准[10] [11]。因此，本病例患者可行 PD-L1 检测，如果原发肿瘤或远处转移部位中

有至少一个肿瘤样本显示 PD-L1 阳性，建议添加 Atezolizumab 免疫治疗。 

4. 结论 

综上所述，在诊断外阴原发性乳腺癌前，需与外阴转移性乳腺癌及其他原发于外阴的疾病相鉴别。

外阴原发性乳腺癌发生率极低，在已报道的病例中，该病的治疗都是由乳腺癌的治疗原则推断而来，包

括手术治疗、化疗、放疗、内分泌治疗、靶向治疗及免疫治疗。一旦确诊，应根据肿瘤的分期及组织病

理学特性选择合适的治疗方法[12]。这种罕见疾病目前尚无明确治疗标准，然而，Atezolizumab 联合白蛋

白紫杉醇作为转移性 PD-L1 阳性的三阴性乳腺癌一线治疗方案，或可成为外阴原发性乳腺癌 PD-L1 阳性

患者治疗的合理开端。 
注：该病例报道已获得病人的知情同意。 
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