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诊疗路径

一、阴道恶性肿瘤的诊断与分类

病理诊断

鳞癌、腺癌、

腺鳞癌

黑色素瘤 阴道黑色素瘤

无：原发性阴道癌 4

阴道横纹肌肉瘤

有：转移性阴道癌 5

横纹肌肉瘤

· 子宫颈癌、外阴

癌的临床或组织

学证据 3

· 5年内子宫颈癌、

外阴癌病史 3
·�病史 1和体格检查：除外宫颈、

外阴的原发肿瘤

·�肿瘤标志物：SCCA、LDH、

CA12-5、CA19-9 等 2

·腹盆腔增强 MRI 或 CT
·胸部 X 线 /CT 检查 

·超声检查

1 既往子宫切除患者，子宫颈上皮内瘤变与其他良性疾病比较，阴道癌风险增加 20 倍。
2 肿瘤标志物：鳞状细胞癌抗原（squamous cell carcinoma antigen，SCCA）主要针对鳞癌敏感；乳酸脱

氢酶（lactate dehydrogenase，LDH）主要针对黑色素瘤敏感；神经元特异性烯醇化酶 (neuron specific 
enolase，NSE) 神经内分泌瘤可参考； CA12-5、CA19-9 腺癌可参考。

3 参考国际妇产科联盟（International Federation of Gynecology and Obstetrics，FIGO）2021阴道癌诊治指南。
4 原发性阴道癌：在阴道恶性肿瘤中，原发的阴道癌仅占阴道上皮癌的 10%，为少见肿瘤。
5 转移性阴道癌：占阴道上皮癌近 90%。
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二、阴道恶性肿瘤的病理原则与影像原则

直视下或阴道镜下定点活检

若外阴、宫颈可疑病变，建议阴道镜下或肉眼醋酸及碘试验下活检

盆腔增强 MRI 评估局部病灶浸润程度

病灶位于上 1/3 阴道壁居多

腹盆腔增强 CT 除外远处转移或淋巴结转移，必要时 PET/CT 检查

推荐对复发、进展或转移性疾病患者进行 PD-L1 等检测

影像可疑直肠、膀胱浸润，行肠镜 /膀胱镜检查

可疑黑色素瘤，建议切除活检 1

超声检测腹股沟表浅淋巴结情况

病理原则

影像原则

1 送检标本：黑色素瘤初始诊断非病情原因，建议病灶完整切除送活检，如果为多发病灶，

可选择一个病灶切除。不建议穿刺活检或部分切除活检，减少转移风险。
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三、阴道癌的分期及治疗原则

（一）阴道癌的分期原则

FIGO 分期 1 TNM 分期 2 分期描述

ⅠA T1aN0M0 肿瘤局限于阴道壁，病灶直径≤ 2.0 cm（4/5 英寸）（T1a），未累及邻近淋巴结（N0）或远处转移（M0）

ⅠB T1bN0M0 肿瘤局限于阴道壁，病灶直径＞ 2.0 cm（4/5 英寸）（T1b），未累及邻近淋巴结（N0）或远处转移（M0）

ⅡA T2aN0M0 肿瘤穿透阴道壁、未达盆壁，病灶直径≤ 2.0 cm（4/5 英寸）（T2a），未累及邻近淋巴结（N0）或远处转移（M0）

ⅡB T2bN0M0 肿瘤穿透阴道壁、未达盆壁，病灶直径＞ 2.0 cm（4/5 英寸）（T2b），未累及邻近淋巴结（N0）或远处转移（M0）

Ⅲ

T1-3N1M0
任何大小肿瘤累及盆壁和（或）累及阴道下 1/33 和（或）阻断尿流出道（肾脏积水），引发肾脏并发症（T1 ～ T3）。

转移到邻近盆腔或腹股沟区域淋巴结（N1）但无远处病灶（M0）

T3N0M0
肿瘤累及盆壁和（或）累及阴道下 1/33 和（或）阻断尿流出道，引发肾脏并发症（T3）。未转移到邻近淋巴结（N0）

或远处转移（M0）

ⅣA T4 任何 NM0 肿瘤侵犯膀胱或直肠黏膜和（或）超出了真性骨盆（T4）。有或无转移到盆腔或腹股沟淋巴结（任何 N），无远处病灶（M0）

ⅣB
任何 T 任何

NM1 

任何大小的肿瘤转移到远处器官，如肺或骨（M1），有或无侵犯邻近结构或器官（任何 T），有或无转移到邻近淋巴结 

（任何 N）

1 FIGO 临床分期说明：适用于除黑色素瘤以外的阴道恶性肿瘤。妇科检查需由两位或以上有经验的妇科肿瘤专科医师进行；分期一旦确定，不

能更改；当分期有异议时，将分期定于较早的期别。
2 依据《AJCC 癌症分期指南（第 8 版）》。
3 FIGO 2009 推荐，但作为阴道癌，癌灶部位不建议纳入分期标准。
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（二）阴道癌的初始治疗原则

病灶活检 1

病理证实后分期 2

ⅣB 期

ⅣA 期

Ⅲ期

Ⅱ期

Ⅰ期

手术

系统治疗

放疗（体外 /近距

离）± 含铂化疗

姑息手术 3

“阴道癌的手术原则（见本书第 7 页）”

“阴道癌的放疗原则（见本书第 5 页）”

见“阴道癌的放疗原则（本书第 5 页）、

放疗靶区设计（本书第 6 页）、阴道癌的

手术原则（本书第 7 页）”

鳞癌、腺癌、腺鳞癌的初始治疗原则以放疗为主，手术主要适用于年轻患者保护性功能或非鳞癌。
1 尽量选择切除活检，利于组织诊断及厚度测量。
2 FIGO 临床分期。
3 主要指造瘘手术、盆腔廓清术等，后者建议集中于有经验的肿瘤中心进行治疗。
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（三）阴道癌的放疗原则

1 放疗是原发性阴道癌的首选治疗方式，适用于Ⅰ～Ⅳ期病例，MRI 对于放疗计划的制订有重要指导作用；经选

择的病例可于放疗前行卵巢悬吊或肿大淋巴结切除手术。
2  体外照射方式可选择适形调强放疗（intensity modulated radiationtherapy，IMRT）、容积弧形调强放疗（volumetric  
 modulated arc therapy,VMAT）、螺旋断层调强放疗（tomotherapy，TOMO），以及适型放疗等。

3 近距离放疗：优先推荐三维后装放疗。
4 HR-CTV D90：90% 高危照射体积的剂量。

Ⅰ期（癌灶深≤ 5 mm、

宽≤ 2 cm）

Ⅰ 期（癌灶深＞ 5 mm
或宽＞ 2 cm）、Ⅱ期、

Ⅲ期、ⅣA 期

ⅣB 期

近距离放疗

顺铂：30 ～ 40 mg/m2，1 次 /周，与体外放疗同步

总剂量：45 ～ 50 Gy，1.8 ～ 2.0 Gy/ 次，联合近距离放疗总剂量 70 ～ 

80 Gy，转移的肿大淋巴结可以同步加量或后期加量 10 ～ 15 Gy

阴道黏膜下 0.5 cm 或 HR-CTV D904：5 ～ 7 Gy/ 次，1 ～ 2 次 / 周，总剂

量＞ 60 Gy

阴道腔内照射，阴道黏膜下 0.5 cm 或 HR-CTV D904：5 ～ 7 Gy/ 次，1 ～ 

2 次 / 周，总剂量：24 ～ 30 Gy。如肿瘤大，宫腔管 / 阴道模具不能有效覆

盖肿瘤区域，可以联合组织间插植

体外照射 2

近距离放疗 3

同步化疗

配合全身治疗的姑息放疗，照射靶区因病灶范围而定

各
期
放
疗
原
则

1
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（四）放疗靶区设计

阴道肿瘤区域
临床靶区（CTV）包含肿瘤上下至少 3 cm 正常阴道及阴道旁组织，如肿瘤邻近或达阴道穹隆，需要包括子宫颈

及子宫颈旁组织。

腹股沟淋巴结

腹股沟淋巴结无转移

腹股沟淋巴结有转移

腹股沟淋巴结 + 盆腔淋巴结或根据影像

学确定范围

髂内、髂外、闭孔及骶前淋巴结；如果盆腔淋巴结有转移（包括髂总淋巴结）；

如果转移到更高水平，根据影像学检查确定照射范围
阴道上段

阴道中段

阴道下段

淋巴结引流区域

放
疗
靶
区
范
围
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（五）阴道癌的手术原则

阴道上段
根治性全子宫及阴道上段切除 1，2+ 盆腔淋巴结切除

或阴道上段根治性切除 2，3+ 盆腔淋巴结切除

全子宫切除 +全阴道切除 +盆腔淋巴结切除±腹股沟淋巴结切除

阴道局部广泛切除 2/ 扩大切除 5+ 腹股沟淋巴结切除

盆腔廓清术 6
辅助治疗见“阴道癌的药物

治疗原则和药物治疗方案

（本书第 8 ～ 9 页）”

辅助治疗高危因素：

肿瘤＞ 4 cm、阴道受累

长度＞ 2/3 阴道壁、淋巴

结转移、切缘阳性

阴道中段 4

阴道下段

ⅣA 期

1 阴道癌手术路径可根据病情及术者技术优势选择经腹、经阴道、经腹腔镜等路径；初始治疗选择放疗的早中期年轻患者，可行卵巢悬吊术保留

卵巢功能。
2 保证阴性切缘＞ 1 cm。
3 已经行全子宫切除。
4 手术创伤大，更多选择放疗。
5 必要时切除部分尿道和外阴，并同时做成形术。
6 盆腔廓清术是指对肿瘤累及的相邻盆腔脏器整体切除，包括前盆腔廓清术、后盆腔廓清术和全盆腔廓清术。
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（六）阴道癌的药物治疗原则

化疗 1

靶向治疗 2

免疫治疗 2

放疗同步化疗 顺铂 /卡铂单药，或以铂为基础的联合化疗方案

与子宫颈癌或外阴癌类似的含铂联合化疗方案，静脉化疗，

3 ～ 4 个疗程或根据病情确定疗程

术后辅助化疗

中晚期 /复发 /转移姑息性化疗

一线治疗失败的晚期 /复发性阴道癌可尝试应用贝伐珠单抗 3，是否获

益需后续关注临床试验结果

一线治疗失败晚期 /复发性阴道癌可尝试应用免疫检查点抑制剂，是

否获益需后续关注临床试验结果

1 单纯化疗效果较差，以联合化疗为主。
2 缺乏前瞻性临床研究证据。
3 贝伐珠单抗：血管内皮生长因子抑制药物，已获批用于复发性子宫颈癌的一线治疗。

药
物
辅
助
治
疗
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（七）阴道癌的药物治疗方案

同步化疗 1
术后辅助、晚期、复发 / 转移阴道癌的药物治疗方案

首选 可选联合方案 可选单药方案 可尝试药物

·顺铂 2

·卡铂（如果不能耐受顺铂）

可选的联合方案：

·顺铂 /5-FU3

·丝裂霉素 /5-FU4

·顺铂 / 紫杉醇

·顺铂 / 紫杉醇 5

·卡铂 / 紫杉醇 6

·�顺铂 / 紫杉醇 / 贝伐珠单

抗（或其生物类似物）

·�卡铂 / 紫杉醇 / 贝伐珠单抗 

·顺铂 /5-FU

·顺铂 / 长春瑞滨 7

·顺铂 / 吉西他滨 8

·白蛋白紫杉醇

·5-FU

·吉西他滨

·异环磷酰胺

·伊立替康

·丝裂霉素

·培美曲塞

·拓扑替康

·长春瑞滨

·�帕博利珠单抗（TMB-H/PD-L1 阳性 /MSI-H/dMMR）

·�纳武利尤单抗（PD-L1 阳性）

·�西米普利单抗

·�贝伐珠单抗

·�塞尔帕卡替尼（RET 基因融合阳性）

·�拉洛替尼（NTRK 基因融合阳性）

·�恩曲替尼（NTRK 基因融合阳性）

·�德曲妥珠单抗（T-DXd）（HER-2 阳性）

1 阴道癌目前并无标准的全身治疗方案，主要依据子宫颈癌选择。
2 同步放化疗首选顺铂单药（30 ～ 40 mg/m2 静脉滴注，第 1 天，每周 1 次，与体外放疗同步）。
3 顺铂 +5-FU：顺铂 50 mg/m2，第 1 天；5-FU 1 g/（m2·24 h）第 1 ～ 4 天，泵入，每 4 周重复 1 次。
4 丝裂霉素 +5-FU：丝裂霉素 10 mg/m2 静脉滴注，第 1 天；5-FU 1 g/（m2·24 h），静脉持续滴注 96 小时；每 4 周重复 1 次。
5 顺铂 + 紫杉醇方案：紫杉醇 135 ～ 175 mg/m2+ 顺铂 60 ～ 70 mg/m2，每 3 周重复 1 次。可在此基础上加用贝伐珠单抗或其生物类似物 7.5 ～ 15 mg/kg。
6 卡铂 + 紫杉醇方案：紫杉醇 135 ～ 175 mg/m2+ 卡铂（AUC 4 ～ 5），每 3 周重复 1 次。可在此基础上加用贝伐珠单抗或其生物类似物 7.5 ～ 15 mg/kg。
7 顺铂 + 长春瑞滨：顺铂 80 mg/m2，第 1 天；长春瑞滨 25 mg/m2 化疗第 1 天、第 8 天，每 3 周重复 1 次。
8 顺铂 + 吉西他滨：顺铂 50 mg/m2，第 1 天；吉西他滨 1000 mg/m2 化疗第 1 天、第 8 天，每 3 周重复 1 次。
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（八）阴道癌的监测

·随访：第 1 年：1 ～ 3 个月 1 次

        第 2 ～ 3 年：3 ～ 6 个月 1 次

        ＞ 3 年：1 年 1 次

·病史和体格检查

·HPV 及子宫颈 /阴道细胞学或阴道镜检查

·影像学检查

·�可疑复发的症状或检查结果行实验室检查评

估（肿瘤标志物、全血细胞计数等）

·健康宣教指导

疾病持续

或复发

见“复发性阴道癌

的治疗原则（本书

第 11 页）”

·根据临床症状及检查

·局部复发尽量获取病理

·影像学检查评估复发情况

·明确广泛复发或局部复发

·�复发病灶与周围组织器官

的关系
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四、复发性阴道癌的治疗原则

局部 /区域

复发 1

广泛复发

既往未接

受过放疗

或在既往

放疗野之

外复发

手术切除

系统治疗

支持治疗

临床试验

放疗 /药物治疗 /观察

药物治疗 /观察

复

发

或

未

控

病灶不可切除

姑息性手术 3

病灶可切除

药物治疗±个体化放疗

药物治疗±个体化放疗

手术切除 4

个体化 EBRT 和

（或）BT2

既往放疗

野内复发

1 部分局限于阴道的复发病灶，采取积极的治疗措施可使肿瘤消失或缩小，达到一定的疗效，甚至获得根治。
2 体外放射治疗（external beam radiation therapy，EBRT）；近距离放射治疗（brachy therapy，BT）。
3 若合并膀胱 /直肠浸润，经选择病例可行盆腔廓清术。
4 对于可切除病灶，尽量行手术切除。
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五、转移性阴道癌的治疗原则

病灶可切除 2

病灶不可切除

手术切除

观察

个体化放疗和（或）药物治疗

累及膀胱或直肠 盆腔廓清术

见“阴道癌的

监测（本书第

10 页）”

支持治疗

按 照 原 发 癌 

治疗原则进行

系统治疗

1 多由于其他部位的癌症播散引起的阴道部位转移，治疗应遵循原发疾病的治疗原则。
2 部分局部种植性转移癌行切缘阴性病灶切除后辅助补充治疗可以获得长期生存。

转
移
性
阴
道
癌

1
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六、阴道黑色素瘤的分期及治疗原则

（一）阴道黑色素瘤的分期

黏膜型黑色素瘤分期 1

分期 T2 N3 M4

Ⅰ期 Tl N0 M0

Ⅱ期 T2 ～ T4 N0 M0

ⅢA 期 T1 ～ T4 N1 M0

ⅢB 期 T1 ～ T4 N2 M0

Ⅳ期 任何 T、Tis 任何 N M1

1 阴道黑色素瘤可参考黏膜黑色素瘤分期标准。T 分期、N 分期、M 分期标准同手术病理分期。
2 T1：肿瘤侵犯黏膜或黏膜下层；T2：肿瘤侵犯肌层；T3：肿瘤侵犯外膜；T4：肿瘤侵犯邻近结构。
3 N1 为 1 个淋巴结转移；N2 为≥ 2 个淋巴结转移。
4 M0：无远膈转移，M1：有远膈转移。
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（二）阴道黑色素瘤 1的治疗原则

组 织 病 理

诊断 +分子

病理诊断 2

病 灶 可 以

完整切除

保证切缘阴

性完整病灶

切除 3

辅助化疗：

·首选达卡巴嗪

·替莫唑胺

· 白蛋白紫杉醇 +卡铂±

  贝伐珠单抗

也可选择：

·�免疫检查点抑制剂 6（帕

博利珠单抗、特瑞普利单

抗等）

·�靶向治疗 6（C-KIT 突变：

伊马替尼 7）

±辅助放疗控制局部复发 5

区域淋巴结

切除、可疑

转移淋巴结

切除

辅

助

系

统

治

 疗 4

未

控

或

复

发

病灶

可以

完整

切除

手术
·化疗

·靶向治疗

·辅助放疗

·免疫检查点

　抑制剂

·临床试验病灶

不可

切除
临 床 或 影

像 可 疑 淋

巴结转移

病灶广泛不

可切除或远

处转移

首选：化疗 + 抗血管生成药物

次选：靶向及免疫治疗 7

1 推荐多学科综合治疗协作组（multidisciplinary team，MDT）制定治疗原则：妇科、骨软科、皮肤科、内科、病理科、影像科等。
2 建议患者做基因检测，首选 BRAF、CKIT、NRAS 基因突变检测，也可以选择 NGS 热点基因检测。
3 子宫附件无受侵证据，不推荐预防性全子宫双侧附件切除；不建议局部广泛切除及盆腔廓清术。
4 术后辅助治疗，首选化疗。
5 阴道黑色素瘤对放疗不敏感，但优于外阴黑色素瘤。
6 免疫治疗及免疫检查点抑制剂：疗效有待更多研究证据。晚期患者可选择帕博利珠单抗、特瑞普利单抗、卡度尼利单抗、

特瑞普利单抗 +阿昔替尼、帕博利珠单抗 +仑伐替尼、伊匹木单抗等。
7 伊马替尼（C-KIT 抑制剂）反应率优于皮肤恶性黑色素瘤。
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七、阴道横纹肌肉瘤的治疗原则

·�息肉状物或结节状病灶

充满阴道或葡萄状肿物

突出于阴道口

·以局部浸润为主 

·�转移以区域淋巴结为主

·�分期参考美国横纹肌肉

瘤研究协作组或欧洲儿

童肿瘤协会的标准

病理确诊

病情评估

不可切除 新辅助化疗

保留功能 1

的切除手术可切除

化疗 2

随访

未控 /

复发

综合选择手术、化

疗及先行保护卵巢

功能的放疗 3

阴道横纹肌肉瘤罕见，多为儿童及青少年病例。
1 包括生理功能及生育功能，不能保留功能均视为“不可切除”。
2 化疗敏感，部分病例可以完全缓解。
3 放疗可导致远期不良反应，如有可能应避免放疗。

化疗方案 剂量 使用

VAI 方案

长春新碱 1.5 mg/m2（最大剂量 2 mg） 第 1 天、第 8 天、第 15 天，前 6 周使用

放线菌素 D 1.5 mg/m2（最大剂量 2 mg） 第 1 天，q3w

异环磷酰胺 3 g/m2（需要美司钠解救和水化） 第 1 天，q3w

VCE 方案

长春新碱 1.5 mg/m2（最大剂量 2 mg） 第 1 天，q3w

卡铂 600 mg/m2 第 1 天，q3w

依托泊苷 150 mg/m2 第 1 天，q3w
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中华医学会妇科肿瘤学分会推荐等级及其意义

推荐级别 代表意义

1 类 基于高级别临床研究证据，专家意见高度一致

2A 类 基于低级别临床研究证据，专家意见高度一致；或基于高级别临床研究证据，专家意见基本一致

2B 类 基于低级别临床研究证据，专家意见基本一致；或基于高级别临床研究证据，专家意见存在争议

3 类 无论基于何种级别临床研究证据，专家意见明显分歧

注：如无特殊说明，均为 2A 类推荐。

八、推荐等级
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一、概述

阴道恶性肿瘤除了原发于阴道上皮的阴道癌外还包括

非上皮来源的特殊病理类型，如阴道恶性黑色素瘤（vaginal 

malignant melanoma，VaMM）、 阴 道 横 纹 肌 肉 瘤（vaginal 

rhabdomyosarcoma，VaRMS）等，不同病理类型的阴道恶性肿

瘤临床生物学行为存在较大差异，诊断及治疗原则不同，全

面系统的指南也较少。由于阴道癌在组织学、HPV 关联性等

方面与子宫颈癌相似，且解剖关系䀝邻，既往阴道癌的治疗

决定往往根据子宫颈癌的诊疗原则。

原 发 性 阴 道 癌（primary vaginal cancer，PVaC） 指 狭 义

的阴道癌，即阴道上皮发生的癌症，阴道内癌症不一定都是

原发于阴道上皮，更多是毗邻器官侵及或远隔转移性阴道癌

（metastatic vaginal cancer，MVaC），因此原发性阴道癌仅占

所有阴道内上皮性癌的 10%，是一种少见的妇科恶性肿瘤，

人群发病率为 0.6/10 万，占妇科恶性肿瘤的 1% ～ 2%[1]。阴

道癌好发于 60 ～ 70 岁绝经后女性，仅有不到 15% 的患者在

50 岁前发病 [2-3]。阴道癌病理类型主要包括鳞癌、腺癌、腺鳞

讨　论

癌，其中鳞癌占 90%[1]。高危型 HPV 持续感染是阴道癌，尤

其是年轻女性阴道癌的主要致病因素 [4-5]。随着高危型 HPV 持

续感染的增加，年轻女性阴道癌发生比例越来越高 [4]。

二、阴道癌

（一）原发性阴道癌

1. 流行病学、危险因素

依据 2014 年 WHO 女性生殖系统病理分类的修订 [1]，阴

道 的 鳞 状 上 皮 内 病 变（squamous intraepithelial lesion，SIL）

是阴道癌的癌前病变，阴道鳞状上皮高级别病变（high-grade 

squamous intraepithelial lesion，HSIL）进展为浸润性癌的风险

为 2% ～ 12%[6-7]。来自挪威癌症的长期趋势分析显示，接种

HPV 疫苗有望降低 HPV 相关阴道癌的发生率，达到一级预防

的目的 [8]。高危型 HPV 持续感染作为阴道鳞癌的主要病因，感

染率可达 65% ～ 70%，其中 HPV16 是最常见的感染类型 [9-10]。

目前还没有针对阴道癌的常规筛查流程，但是具有 HPV 感染
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相关䀝邻器官肿瘤史的患者发生阴道癌的风险增加，如子宫

颈癌、肛门癌等，均为阴道癌高危人群。此外，既往因子宫

颈上皮内瘤变行子宫切除患者，阴道癌发生风险也明显升高，

有 1% ～ 9.6% 的患者在随后的数月或数年中会发生阴道病变，

甚至是阴道癌 [11-12]。另外，阴道壁的反复损伤、免疫抑制治疗、

吸烟、子宫颈癌放疗史、长期异常阴道分泌物刺激等也是阴

道癌的危险因素。吸烟与高危型 HPV 感染同时存在将增加阴

道上皮内瘤变的发生风险 [13]。

阴道腺癌仅占阴道癌的 8% ～ 10%，高峰发病 年 龄 为

17 ～ 21 岁 [2]。阴道腺癌可来自残余的中肾管、副中肾管或

阴道的子宫内膜异位结节。阴道透明细胞癌多发生在 30 岁之

前，与母亲妊娠期应用己烯雌酚（diethylstilbestrol，DES）

可能相关 [2，14]。20 世纪 70 年代以来，宫内 DES 已被禁止，

预计由宫内 DES 暴露导致的透明细胞腺癌将逐年减少。非

DES 暴露相关的阴道腺癌罕见，常见的是由子宫内膜异位

症引起的子宫内膜样腺癌或黏液型腺癌，通常见于绝经后 

妇女 [15]。

阴道癌高危人群主要包括：① HPV 持续感染病史。②子

宫颈癌前病变史。③因子宫颈癌前病变或子宫颈癌行子宫切

除手术史。④盆腔放疗史。⑤邻近器官癌症史（如肛门癌等）

或 DES 子宫内暴露史的人群。有上述高危因素者，特别是因

子宫颈癌或其癌前病变已切除子宫者，需要长期随访。

2. 转移方式

（1）阴道癌以直接浸润为主，转移的途径随原发肿瘤的

部位而不同。

（2）肿瘤可浸润到周围的盆腔软组织，包括阴道旁组织、

尿道、膀胱和直肠，少数通过淋巴及血液转移到远处。

（3）阴道的淋巴引流系统非常复杂。阴道上部癌的淋巴

引流向盆腔淋巴结，包括闭孔、髂内和髂外淋巴结，但扩散

到主动脉旁淋巴结者罕见；阴道下部癌的淋巴引流向腹股沟

和股淋巴结；阴道中部癌可同时遵循盆腔和腹股沟淋巴结的

引流路径 [16]。

（4）晚期可经血行播散到肺、肝、骨等部位。

3. 诊断

原发性阴道癌诊断时应先排除转移性阴道癌的可能性， 

5 年内有子宫颈癌、外阴癌病史，首先考虑转移性阴道癌可能 [1]。

（1）症状：阴道癌有 5% ～ 10% 的患者在诊断前无症 

状 [2]。无论早期还是晚期阴道癌，症状都与子宫颈癌相似，早

期症状不特异，包括阴道分泌物增多、不规则流血或接触性

出血。晚期症状因累及阴道旁及附近组织器官，如神经、骨质、

尿道、膀胱和直肠等，可出现下腹部 / 腰骶部疼痛、排尿痛、

血尿、肛门坠胀、排便困难、排便时疼痛等。晚期发生远处

转移时，可能有相应头痛、咯血、颈部或腹股沟部触及包块

等症状。
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（2）体征

1）全身查体：可有浅表淋巴结特别是腹股沟淋巴结、锁

骨上淋巴结肿大；可有肾区叩击痛及盆骨叩击痛等骨质转移

体征；合并感染者可有腹部压痛等炎症体征。

2） 妇 科 查 体： 阴 道 癌 癌 灶 多 位 于 上 1/3 阴 道 壁， 占

56%，尤其是后壁，而中 1/3 约占 31%，下 1/3 约占 13%[17]。

阴道壁病灶呈结节、菜花、溃疡或浅表糜烂状。警惕因窥器

遮挡而遗漏的阴道前后壁病变。若需要，可以在全身麻醉下

观察整个阴道。阴道脱垂合并有阴道壁溃疡的患者需要警惕

折叠处阴道黏膜。经充分的临床评估，排除原发于子宫颈或

外阴肿瘤的证据。晚期病变，阴道可完全被肿瘤填塞、阴道

旁组织被浸润，甚至形成“冰冻骨盆”。发生尿瘘 / 肠瘘时可

出现经阴道漏尿 / 漏便。

（3）辅助检查

1）实验室检查：治疗前应常规进行血、尿、便三大常

规检验及肝、肾功能检测。肿瘤标志物可以辅助诊断及鉴别

诊断，鳞癌为鳞状细胞癌抗原；腺癌为 CA12-5、癌胚抗原

（carcinoembryonic antigen，CEA）、CA19-9；黑色素瘤为乳

酸脱氢酶；神经内分泌肿瘤为神经元特异性烯醇化酶等。

2）HPV、TCT 检查：虽然尚不要求针对阴道癌进行常规

的筛查，但是当发现高危型 HPV 阳性时，筛查子宫颈的同时

筛查阴道壁很有必要；TCT 可能发现异常的阴道上皮细胞，

是早期发现阴道癌的一种检测手段；联合检查在诊断中可以

提供更好的准确性。

3）阴道镜检查：对于高危型 HPV 阳性和（或）TCT 异常，

或阴道壁外观异常的女性，特别是在免疫功能低下的个体中，

如 HIV 和移植患者，阴道镜检查可以早期发现潜在的阴道病

变，联合醋酸试验或碘试验有助于诊断，通过活检可以获得

组织病理。

4）影像学检查：①盆腔 MRI：评估局部病灶范围、体积、

并发症，以及膀胱、直肠的浸润程度，对于肿瘤大小、阴道

旁或宫旁的受累情况，MRI 是更为敏感的影像检查 [18-19]，如

无禁忌，建议 MRI 增强扫描。② CT 或 PET/CT：可评估全身

转移情况或淋巴结转移情况。③超声检查：对评价腹股沟等

表浅淋巴结有优势。

5）内镜检查：阴道癌行尿道 - 膀胱镜、肠镜检查很有必要，

判断膀胱 / 直肠受侵情况。

6）基因检测：阴道癌的靶基因还不明确，尚未作为诊断

标准之一。但随着免疫治疗、靶向治疗等研究进展，基因检测

有望成为用于诊断或指导后续治疗的推荐检测项目，特别是复

发、进展或转移性阴道癌患者建议进行 PD-L1、TMB 等检测。

7）病理活检：组织学病理是诊断金标准，建议直视下或

阴道镜下定位活检获取，若外阴、宫颈存在可疑病变，建议

同时取材活检。
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依据 2020 年 WHO 发布的《女性生殖器肿瘤分类（第 5

版）》，阴道鳞癌与宫颈和外阴鳞癌一致，分为 HPV 相关与

非 HPV 相关型，后者预后更差。阴道原发性腺癌与宫颈腺癌

相似，包括 HPV 相关性腺癌、子宫内膜样腺癌、透明细胞腺癌、

胃型腺癌、黏液腺癌等。与女性生殖道其他部位一样，癌肉

瘤被归类为上皮性肿瘤，而非上皮和间叶性混合性肿瘤 [20]。

鳞癌镜下可见癌灶呈网状或团块状浸润间质，根据癌细

胞分化程度可分为：Ⅰ级，即高分化鳞癌（角化性大细胞型），

有明显角化珠形成，可见细胞间桥；Ⅱ级，即中分化鳞癌（非

角化性大细胞型），少或无角化珠，细胞间桥不明显；Ⅲ级，

即低分化鳞癌（小细胞型），多为未分化小细胞，无角化珠

及细胞间桥。免疫组化检测 p16 有助于病理分型，检测 P53、

Ki-67 及 PD-L1 有助于指导后续治疗。

4. 诊断标准、分期

（1）国际妇产科联盟（FIGO）2021 年依据《AJCC 癌症

分期指南（第 7 版）》严格制定了阴道癌诊断标准：①在阴

道发现的癌症，排除临床或组织学证据的子宫颈癌或外阴癌。

② 5 年内无临床或组织学证实的子宫颈癌或外阴癌病史 [1]。

（2）临床分期原则：仍采用 FIGO 2009 阴道癌临床分期

并与《AJCC 癌症分期指南（第 8 版）》阴道癌分期标准进行

了对比。具体内容如下。

1）根据临床检查全面评估。

2）妇科检查需由两位或以上有经验的妇科肿瘤专科医师

进行。

3）分期需在治疗前确定，一旦确定，其后影像学、病理

等均不能更改分期。

4）当分期有异议时，将分期定于较早的期别。

5）术中探查及术后病理学检查结果，或治疗中及治疗后

发现转移，均不能改变 FIGO 分期。

针对 FIGO 2021 指南原文，病变累及阴道下 1/3 归属为 

Ⅲ期的描述存在疑义，不建议将癌灶部位纳入分期标准。

5. 放疗

阴道癌罕见，治疗复杂，缺乏大样本前瞻性研究，因此，

建议根据患者具体情况采取 MDT 制定个体化治疗方案。阴道

癌的治疗主要取决于组织学、肿瘤体积、病变的解剖定位、

疾病的分期和患者的年龄等。由于解剖结构的特殊性，年轻

患者的生殖潜能和性功能（任何年龄）都可能受到影响，增

加了治疗的复杂性。阴道癌的治疗原则以放射治疗为主，特

别是对于局部晚期或晚期患者，首选放疗为主的综合治疗。

手术一般适用于早期患者，以根治性手术为主，ⅣA 期或中

心型复发的患者，病情适合可以选择姑息手术。另外，化疗、

靶向、免疫等综合治疗可以作为辅助治疗手段。由于阴道癌

的病因和解剖位置与子宫颈癌相似，而且阴道癌的循证医学

证据较少，因此诸多治疗原则参考子宫颈癌的治疗原则制定。
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总体来说，阴道上段癌参照子宫颈癌治疗模式，阴道下段癌

参照外阴癌治疗模式。鳞癌、腺癌或腺鳞癌治疗原则基本相同。

放疗是阴道癌首选治疗方式，包括 EBRT 与 BT 两部分，

适用于Ⅰ～Ⅳ期所有患者。原发性阴道癌放疗缺少前瞻性研

究 [21]。同步放化疗是 PVaC 的标准放疗方式。采用不同放疗

技术治疗的 5 年总生存期差别较大 [22]。

（1）各期放疗原则

1）ⅠA 期：肿瘤浸润深度≤ 5 mm：仅给予 BT，阴道黏

膜下 0.5 cm，放疗总剂量＞ 60 Gy。

2）ⅠA 期： 肿 瘤 浸 润 深 度 ＞ 5 mm、 ⅠB ～ⅣA 期 应 用

EBRT+BT 的联合放疗方案，同步化疗，外照射剂量 1.8～ 2.0 Gy/

次，总剂量 45 ～ 50 Gy。转移的淋巴结可以同步加量或后期

加量 10 ～ 15 Gy。如肿瘤大，宫腔管 / 阴道模具不能有效覆盖

肿瘤区域，可以整合组织间插植。

3）Ⅳ B 期：应采取个体化治疗，多数患者采用姑息性

放疗。ⅣB 期首选化疗，但对于寡转移灶，仍可能有治愈机会，

可积极给予根治性放疗，治疗靶区因病灶范围而定。

（2）体外放射治疗：常用的体外放射技术包括适形放疗、

适形调强放疗、容积弧形调强放疗 （volumetric-modulated arc 

therapy，VMAT）、螺旋断层放疗等。推荐使用 IMRT 技术，

其可以使病灶获得满意放疗剂量的同时降低邻近器官的照射

剂量，减少 3 ～ 4 级毒性反应的发生，同时兼具经济效益。

1）阴道原发肿瘤照射野设计：阴道上段癌，照射野包括

上 2/3 阴道壁及周围组织，如肿瘤邻近或达到阴道穹窿，还需

要包括子宫颈及子宫颈旁组织。阴道中下段癌，照射野包括

全部阴道壁及阴道旁组织，累及外阴时需包括外阴。

2）淋巴结引流区放射野设计：阴道上段癌与子宫颈癌淋

巴结照射范围近似，包括髂内、髂外、闭孔及骶前淋巴结；

若盆腔淋巴结有转移，需包括髂总淋巴结；如转移到更高水

平，根据影像学检查确定照射范围。阴道中段癌，包括盆腔

及腹股沟淋巴结。阴道下段癌与外阴癌淋巴结照射范围近似，

若腹股沟淋巴结无转移，则仅照射腹股沟淋巴结，若有转移，

则需包括腹股沟淋巴结及盆腔淋巴结或根据影像学确定范围。

进行腹股沟淋巴结照射时，建议患者采取蛙腿或八字分开的

体位进行固定，以减少腹股沟皮肤的放射性损伤。

3）同步化疗：以选择顺铂为主。回顾性研究显示，放

疗同期化疗优于单纯放疗，前者可以使总生存期（overall 

survival，OS） 与 无 进 展 生 存 期（progression free survival，

PFS）均获益 [23]。但目前缺乏大样本前瞻性研究的证实。

（3）BT：阴道壁薄弱，阴道癌易累及尿道、膀胱或直肠，

因此，阴道癌近距离放疗优先推荐三维 BT，主要针对阴道原

发病灶及邻近浸润区，降低危及器官风险。子宫颈癌近距离

放疗曾有报道，三维 BT 与二维 BT 相比，可以使生存率提高

10%，同时减轻了放射毒性 [23-24]。阴道癌的相关研究虽然样本
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量更小、随访时间更短，但是获得了类似的结果。BT 根据具

体情况可选择不同的阴道施源器，浸润深度≥ 0.5 cm、阴道

中下段病灶，以及体积较大的阴道肿瘤可以使用宫腔管联合

组织间插植，以达到控制肿瘤、保护危及器官的目的。借助

3D 打印技术的适形施源器可加强危及器官的保护，提高治疗

满意度。BT 的剂量推荐：阴道黏膜下 0.5 cm 或 HR-CTV D90 

5 ～ 7 Gy/ 次，每周 1 ～ 2 次，总量 24 ～ 30 Gy，累计体外放

疗总剂量达 70 ～ 80 Gy（EQD2）。

（4）术后辅助放疗：术后辅助放疗可以增加局部控制

率，改善预后。适用于手术切缘阳性、有淋巴结转移、肿瘤

＞ 4 cm、阴道受累长度＞ 2/3 阴道壁等具有高危因素的患者。

（5）放射治疗的不良反应：放射治疗的近期不良反应中

泌尿系及胃肠道不良反应的发生率高于血液及皮肤不良反应；

远期≥ 3 级严重不良反应发生率为 0 ～ 22.5%，好发于泌尿系

及胃肠道，局部剂量率≥ 70 Gy、肿瘤≥ 4 cm 的患者更容易

发生严重不良反应 [22]。

6. 手术    

（1）手术作为初始治疗的适应证：①Ⅰ期与部分Ⅱ期的

早期患者可以选择根治性手术，疗效与放疗相当 [21]。②ⅣA

期患者：适合可选择盆腔廓清手术的患者。③伴有直肠 / 

膀胱瘘的晚期阴道癌患者：可以选择盆腔脏器切除术。④放

疗后中心型复发的患者：适合可以选择复发病灶切除术的患者。

（2）手术方式：阴道癌的手术术式取决于初始肿瘤的位

置和范围。由于阴道解剖位置的特殊性，根治性手术的难度

及创伤性均较大，副损伤多，性功能影响大。手术路径可根

据病情选择经腹、经阴道、经腹腔镜 / 机器人等。阴式路径更

适用于局限于阴道壁的表浅小病灶。经腹腔镜 / 机器人手术可

缩短手术与住院时间、减少出血量。由于缺乏生存数据，选

择腹腔镜 / 机器人手术应慎重。依据 SEER 数据库的回顾性研

究显示，与局部肿瘤切除术相比，阴道切除，无论是部分阴

道切除，还是全阴道切除或根治性切除，均可显著延长生存期，

而与是否放疗无关 [25-26]。但无论阴道切除长度如何，要保证

阴性切缘≥ 1 cm。保留生育功能或性功能的手术适用于部分

经选择的患者 [27]，且需扩大样本的研究。

1）阴道上段阴道癌手术方式：建议行“根治性全子宫及

阴道上段切除 + 盆腔淋巴结切除”。对于已经行全子宫切除

术的患者，需行阴道上段根治性切除 + 盆腔淋巴结切除。术

后患者性生活多不受影响 [25，28]。年轻患者可以保留双侧卵巢，

同时行卵巢移位手术。

2）阴道中段阴道癌手术方式：建议行“全子宫 + 全阴道

切除 + 盆腔和腹股沟淋巴结切除”，手术创伤大，患者常难

接受而多选择放疗。

3）阴道下段阴道癌手术方式：建议行“病灶局部广泛切

除 / 扩大切除 + 双侧腹股沟淋巴结切除”，手术可以保留生育
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功能，必要时需切除部分尿道和外阴并同时做成形术。

4）ⅣA 期及伴有直肠 / 膀胱瘘的晚期阴道癌患者：可行

盆腔脏器廓清术，包括全盆腔廓清术、前盆腔廓清术及后盆

腔廓清术。某些放疗后中心型复发的阴道癌患者，若排除远

处转移，盆腔廓清术是获得长期生存唯一可能的治疗选择。

该术式操作复杂、切除范围广、难度大，且围手术期并发症

发生风险高，通常需要妇科、胃肠外科、泌尿外科医师的共

同参与，常见并发症包括感染、肠梗阻等。建议转诊到有手

术能力的肿瘤中心进行治疗。近年，该手术效果已经提高，

围手术期死亡率已明显下降。此外，消化道和泌尿道造瘘带

来的社会心理障碍也值得关注。

5）特殊情况的手术方式：部分行根治性放疗的病例可于

放疗前，经腹腔镜或腹膜外路径行盆腹腔肿大淋巴结的切除，

以作为分期和治疗计划的一部分。前哨淋巴结在 PVaC 中的应

用缺乏循证医学证据，但值得关注 [29]。部分初始治疗选择放

疗的年轻 PVaC 患者，可以在放疗前行“卵巢移位术”，以防

止 / 减轻放疗导致的卵巢功能丧失。阴道重建手术适用于部分

年轻患者，重建技术包括皮肤移植、腹膜移植、腹部和骨薄

肌皮瓣移植、肠皮瓣移植等，不同技术与多种不同的重建材

料对于功能和美学具有不同的意义 [30-31]。

7. 药物治疗

阴道癌目前并无标准的全身治疗方案，主要依据子宫颈

癌药物治疗标准选择。

（1）化疗原则

1）放疗同期化疗：优于单纯放疗。一项最大的基于人群

的回顾性分析，调查了 8222 例接受放射治疗的阴道癌患者，

研究同步放化疗（concurrent chemoradiation therapy，CCRT）

对阴道癌总生存率的影响。研究表明，CCRT 的使用率在逐年

增加，CCRT 可以改善 PVaC 所有期别的 5 年 OS，这与 CCRT

对子宫颈癌的 OS 获益相当 [32-33]。

2）辅助化疗：辅助化疗多与手术或放疗联合用于术后、

晚期、复发或转移的辅助治疗，作用有待评价。单纯静脉化

疗推荐顺铂或卡铂联合紫杉醇（或氟尿嘧啶、吉西他滨、长

春瑞滨等）联合或不联合抗血管生成药物。与子宫颈癌或外

阴癌类似，给予 3 ～ 4 个疗程，复发及转移患者的化疗疗程

需根据病情确定。化疗也是中晚期阴道癌患者姑息性治疗方

法之一。新辅助化疗在一些个案报道中显示了良好的消瘤效

果，但缺乏远期疗效的评估，目前适用于一些拒绝手术、放

疗或者希望保留生育功能、性功能的病例 [27，34]。

（2）靶向及免疫治疗 ：原发性阴道癌的靶向及免疫治疗

缺乏临床证据。

子 宫 颈 癌 是 免 疫 检 查 点 抑 制 剂（ 如 抗 PD-1 抗 体、 抗

CTLA-4 抗体等）治疗的热肿瘤，靶向治疗如血管内皮生长因

子抑制药物（如贝伐珠单抗）被推荐用于复发子宫颈癌的一
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线治疗。一些包含了阴道癌使用的 PD-1 抑制剂试验中可以看

到一定的疗效，且耐受性良好 [35]。中华医学会《妇科肿瘤免

疫检查点抑制剂临床应用指南（2023 版）》推荐帕博利珠单

抗（2B 类）、纳武利尤单抗（3 类）用于治疗晚期或复发阴

道癌患者 [36]。

其他可尝试使用的药物有：若分子检测符合适应证，考

虑塞尔帕卡替尼、拉洛替尼或恩曲替尼等靶向药物。HER-2

阳性患者可考虑使用德曲妥珠单抗（T-DXd）。但是，阴道

癌的靶向或免疫治疗仍需后续关注临床试验结果。

8. 监测

（1） 原 发 性 阴 道 癌 5 年 疾 病 特 异 性 生 存 率 为： Ⅰ期

85%，Ⅱ期 78%，Ⅲ～ⅣA 期 58%，EBRT 和（或）BT 治疗

后的 5 年 OS 为 34% ～ 71%[24]。

（2）EDS 相关宫颈腺癌 5 年生存率为 80% ～ 87%[37]。非

EDS 相关的阴道腺癌预后差，局部复发及远处转移风险高，

MD 安德森癌症中心报道的 5 年生存率仅为 34%[38]。

（3）随访内容包括：病史、体格检查、HPV 及子宫颈

/ 阴道细胞学检查或阴道镜、影像学检查，以及对可疑复发

的症状或检查结果行实验室检查评估（肿瘤标志物、全血

细胞计数等）。同时对患者进行包括心理、康复等健康宣

教指导。对于有宫内暴露于 EDS 病史的女性，建议进行更

密切随访。

（4）对于确认复发的病例进行综合评估，明确复发部位

和范围，评估复发病灶与周围组织的关系，最好获得病理学

的复发证据。

（二）复发性阴道癌的治疗

阴道癌复发的高危因素：诊断时较晚的 FIGO 分期、组织

学类型为非鳞癌、肿瘤体积≥ 4 cm、肿瘤位于上 1/3 阴道壁

以外、高危型 HPV 感染和高 Ki-67 增殖指数 [9，39]。年龄、生

殖功能、性功能及生活质量的考量可能影响特定治疗方法的

选择，并最终影响生存结果。推荐复发患者进行 PD-L1 等检测，

为个体化选择免疫检查点抑制剂提供证据。建议所有的复发

患者参加临床试验。

1. 局限复发

部分局限于阴道的复发病灶，采取积极的治疗措施可使

肿瘤缩小或消失，达到一定的疗效甚至获得再次根治。初治

未接受放疗或复发部位在原放射野以外，应行积极的根治性

治疗，可考虑手术切除或个体化 EBRT±BT，再给予个体化内

科治疗或观察。复发病灶位于既往放疗野内，若病灶不可切除，

可行药物治疗 ± 个体化放疗；膀胱或直肠受累，可选择性行

盆腔廓清术或姑息性手术。若病灶可切除，以手术切除为主，

或药物治疗 ± 个体化放疗。
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2. 广泛复发

广泛复发占 7% ～ 33%[40]，建议参考子宫颈癌个体化选

择化疗、靶向或免疫等综合治疗；最佳支持治疗；入组临床

试验。

（三）转移性阴道癌的治疗

（1）在阴道内发生的癌症中，转移性阴道癌更多见，占

90%，处理具有相对独立性。多由于其他部位的癌症播散引

起的阴道部位转移，常见于相邻器官恶性肿瘤的直接蔓延、

浸润及淋巴转移，来自远隔器官的血行转移较少。以子宫颈

癌侵及阴道最常见，其次为外阴、子宫内膜、尿道、直肠等

毗邻器官，甚至远隔器官，如乳腺、滋养细胞、卵巢、淋巴 

瘤等 [1-2]。

（2）治疗应遵循原发疾病的治疗原则。

（3）原发灶控制满意，孤立的可切除病灶可行手术切 

除 ± 个体化放疗和（或）化疗，若累及膀胱 / 直肠，经筛选

的病例可行盆腔廓清术。对于不能耐受或拒绝手术的病例，

可行个体化放疗，结合个体化内科治疗。

（4）病灶广泛或不可切除，需按原发病治疗原则系统治

疗，或采取最佳支持治疗，或入组临床试验。

三、其他特殊病理类型的阴道恶性肿瘤

（一）阴道黑色素瘤

1. 概述

恶 性 黑 色 素 瘤 简 称 黑 色 素 瘤。 原 发 性 阴 道 黑 色 素 瘤

（primary  malignant melanoma of the vaginal，PMMVa）属于黏

膜型黑色素瘤，发病率低，仅为 3/1000 万例，占阴道恶性肿

瘤新发病率＜ 4% [37-38]。预后差，5 年总生存率仅为 15%[39]。

一项 805 例包含 PMMVa 的回顾性研究中，平均无复发生存期

较短，平均总生存期仅为 22 个月 [41]。另一项包含 463 例阴道

黑色素瘤的研究显示，阴道黑色素瘤的生存率与淋巴结状态

显著相关 [43]。由于相关研究少，缺乏前瞻性研究数据，目前

尚无标准的治疗方案。应重视 MDT 的作用。

2. 诊断

（1）临床表现：异常阴道流血、流液和阴道肿块，10%

的患者无临床表现。

（2）查体：典型病灶存在黑色或棕色色素沉着，10%～ 23% 

为少色素或无色素。病灶常伴有溃疡与坏死，需与鳞癌鉴别。

45% 的病例病灶分布在阴道前壁，60% 的病灶位于阴道下 1/3。

（3）实验室检查：尚无特异肿瘤标志物，血清乳酸脱氢

酶可增高，可用来指导相关药物治疗反应与预后。
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（4）组织学病理：是诊断的金标准。建议病灶完整切除

送活检，如果为多发病灶，可选择一个病灶完整切除。不建

议穿刺活检或部分切除活检，以减少转移风险。虽然一项包

含 761 例的多中心研究结果显示，黑色素瘤治疗前的活检方

式（局部切取或完整切除）不影响总生存及无复发生存时间，

但因为研究所包含的黏膜恶性黑色素瘤病例较少且较难匹配

对照病例，研究者仍然建议完整切除活检，仅高龄、病灶过

大或已存在远处转移、完整切除活检难以实现的病例可采取

局部切除活检 [43]。建议明确病理诊断后，尽快开始后续治疗。

不推荐术中快速冰冻病理学检查。病理检查需判断有无溃疡、

有丝分裂率、切缘、卫星灶、Ki-67 指数、脉管浸润等，免疫

组化检查包括 S-100、SOX10、HMB-45、波形蛋白、Melan-A

等，PD-L1 检测有助于指导治疗。

（5）基因检测：对指导靶向药物选择具有重要意义，

建议对初诊患者进行 C-KIT、BRAF、NRAS 等 28 个基因检测，

可为 PMMVa 的分子分型、晚期治疗和预后预测提供临床 

参考。

3. 分期

无标准的分期系统。FIGO 的阴道癌临床分期法不完全适

用于阴道黑色素瘤。近年来，多因素分析结果验证了不同原发

部位的黏膜型黑色素瘤具有类似的预后，适合统一分期 [44]。因

此，PMMVa 也适用于黏膜型 MM 的分期。按照肿瘤浸润深度

分期：Ⅰ期，即 T1，肿瘤侵犯黏膜或黏膜下层；Ⅱ期，包括

T2 ～ T4（T2，肿瘤侵犯肌层；T3，肿瘤侵犯外膜；T4，肿

瘤侵犯邻近结构）。浸润深度是早中期黏膜型 MM 的分层预

后因素。区域淋巴结转移为Ⅲ期，进一步分期：ⅢA，1 个淋

巴结转移（N1）；Ⅲ B 期，≥ 2 个淋巴结转移（N2）。Ⅵ期

为远隔转移。总体归纳为：Stage Ⅰ：T1N0M0；Stage Ⅱ：T2-

4N0M0；Stage ⅢA：T1-4N1M0；Stage ⅢB：T1-4N2M0；Stage 

Ⅵ：TanyNanyM1。该分期系统为全球首个针对不同原发部位

黏膜黑色素瘤的分期系统，为临床诊治和转化研究提供基础。

4. 治疗

建议所有病例在有黑色素瘤专家参与的 MDT 基础上选择

治疗方案。

（1）手术 ：手术是早期 PMMVa 的主要治疗方式，可有

效延长 PMMVa 患者的生存期。手术应结合肿瘤大小、浸润深

度、单灶还是多灶，以及有无肿大淋巴结制定个体化手术治

疗方案。手术方式建议选择保证切缘阴性的完整病灶切除，

如子宫双侧附件无受侵证据，不推荐预防性全子宫和双侧附

件切除。手术切缘阴性是决定预后的关键因素，但 PMMVa 的

手术安全切缘范围暂无统一标准。是否行区域淋巴结切除存

在争议。若临床或影像可疑淋巴结转移，建议切除区域淋巴结，

并切除可疑转移的淋巴结。手术仍是局部复发最主要的治疗

方法。新诊断及复发病例不建议局部广泛切除及盆腔廓清术。
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广泛不可切除的病灶可进行药物等综合治疗。

（2）化疗：术后辅助治疗首选化疗。黏膜型黑色素瘤的

化疗敏感性优于皮肤型黑色素瘤。术后辅助化疗可提高 OS，

优于辅助干扰素治疗。化疗首选达卡巴嗪，以达卡巴嗪或其

口服类似物替莫唑胺为主的单药或联合治疗是目前首选的化

疗方案。紫杉醇 / 白蛋白紫杉醇 + 卡铂方案也可用于 PMMVa

的化疗。新辅助化疗的价值尚待进一步验证。        

（3）靶向治疗：需结合基因检测结果。BRAF 突变的患

者可从 BRAF 抑制剂维莫非尼治疗中获益，但黏膜黑色素

瘤总体 BRAF 突变率非常低。PMMVa 发生 C-KIT 突变者较

多，美国国立综合癌症网络（National Comprehensive Cancer 

Network，NCCN）治疗指南中将 C-KIT 抑制剂伊马替尼作

为 C-KIT 突变的转移性黑色素瘤的指导用药 [45]。基于基因检

测的 BRAF V600E 突变转移性黑色素瘤可从维莫非尼、达拉

非尼、曲美替尼治疗中获益，目前更推荐达拉非尼联合曲美 

替尼。

（4）免疫治疗：晚期患者可以考虑免疫检查点抑制剂，

如抗细胞毒性 T 淋巴细胞相关抗原 -4（CTLA-4）抗体、抗

PD-1 抗体、抗 PD-L1 抗体等单独或联合应用可提高疾病缓解

率 [46]，抗 PD-1 抗体（帕博利珠单抗和特瑞普利单抗）与抗

CTLA-4 抗体（伊匹木单抗）已被获批用于二线治疗不可切除

或转移性黑色素瘤。特瑞普利单抗已批准为晚期黑色素瘤的

二线治疗用药，联合阿昔替尼一线治疗晚期黏膜黑色素瘤获

得了突破性进展，黏膜型黑色素瘤的前瞻性应用研究正在进

行中。免疫治疗在皮肤黑色素瘤的治疗中显示出了希望，但

在黏膜黑色素瘤中的疗效需要进一步的研究。一项包含 6 项

临床研究的大型汇总分析，阐明了伊匹木单抗联合纳武利尤

单抗治疗黏膜黑色素瘤的安全性。然而，包含阴道黑色素瘤

患者的比例没有被报道。因此，鉴于 PMMVa 的罕见性，建议

所有病例在有黑色素瘤专家参与的 MDT 基础上选择治疗方案。

可尝试应用的免疫检查点抑制剂包括帕博利珠单抗、纳武利

尤单抗和（或）伊匹木单抗、特瑞普利单抗 ± 阿昔替尼、普

特利单抗等 [36]。       

（5）生物治疗：高剂量干扰素α-2b 由于不能明显提

高 OS 及存在明显毒性而不再是 PMMVa 的标准治疗药物。

高剂量白细胞介素 -2（interleukin-2，IL-2）是第一个在转

移性黑色素瘤患者中能使部分患者获得长期临床缓解的免疫

治疗药物，但目前已基本不用。新型基因工程学改造的 IL-2 

Nemvaleukin 目前推荐可以用于阴道黑色素瘤。

（6）放疗：阴道黑色素瘤对放疗相对不敏感，放疗疗

效较子宫颈黑色素瘤差，但优于外阴黑色素瘤 [47]。放疗主要

包括辅助性放疗和姑息性放疗，推荐用于以控制局部复发为

首要目的的患者，或在无法进行全身性辅助治疗的患者中作

为备选。作为新辅助治疗可缩小瘤体有利于手术实施。姑息
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性放疗一般用于控制转移（骨和脑等），疗效优于辅助性放

疗的效果。 

（二）阴道横纹肌肉瘤

1. 诊断

阴道横纹肌肉瘤罕见，是儿童和青少年最常见的软组织

恶性肿瘤，占该年龄组所有恶性肿瘤的 4% ～ 6%。其中 20%

发生在下生殖道，超过 50% 是胚胎组织学亚型 [48-49]。大多数

儿童横纹肌肉瘤发生在阴道，青少年主要发生在子宫颈。肿

瘤呈息肉状或结节状病灶充满阴道，或葡萄状肿物突出于阴

道口，以局部浸润、区域淋巴结转移为主。活组织病理学检

查是诊断金标准。分期参考美国横纹肌肉瘤研究协作组或欧

洲儿童肿瘤协会的标准。推荐 MDT 制定治疗方案，建议转诊

到有治疗经验的医学中心。治疗后患者的生存率较高，5 年总

生存率为 68.4%[50]。年轻、无远处转移、胚胎组织学、淋巴结

阴性及进行了手术治疗的患者预后良好 [51]。因此建议对儿童

阴道横纹肌肉瘤积极治疗，努力保留生理及生育功能 [15]。

2. 治疗

初始治疗以保留生理及生育功能的手术治疗为主；疾病

范围广的病例，可行新辅助化疗后再行手术治疗。

（1）手术联合化疗对幼女阴道横纹肌肉瘤的治疗可获得

令人满意的效果。需依据患儿年龄、肿瘤分期、肿瘤部位、

肿瘤来源及肿瘤切除情况来指导后续化疗方案及巩固疗程。

（2）化疗可用于术后辅助治疗及术前新辅助治疗。常用

化疗方案有 VAI（长春新碱 + 放线菌素 D+ 异环磷酰胺）方案，

或 VCE 方案 （长春新碱 + 卡铂 +VP16）。

（3）放疗只用于未控及复发病例的治疗，建议放疗前咨

询生育医师，评估卵巢保护的先行方案。放疗可导致远期不

良反应，如有可能应避免放疗。
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