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著明な真皮内浸潤 を認め,早 期に全身転移をきた した

外陰部Pagct病 の1例

奈良社会保険病院泌尿器科(部 長:堀 井泰樹)

岩村 博 史,堀 井 泰樹,徳 地 弘*,新 井 永植**

A CASE OF GENITAL PAGET'S DISEASE WITH SEVERE 

 DERMAL INVASION AND EARLY DISSEMINATION

Hiroshi  IWAMURA, Yasuki HORII, Hiromu ToKucHI and Eishoku ARAI 
    From the Department of Urology, Nara Social Insurance Hospital

   A 63-year-old man was referred to our hospital with a complaint of a scrotal mass which he first 
noticed 8 months ago. The mass was resected saving genital organs. Pathological diagnosis was 
extramammary Paget's disease with severe dermal invasion and many nuclear mitoses. The tumor 
was 15 mm in diameter, and 18 mm in thickness. The bilateral inguinal lymph nodes were dissected 
and multiple metastases were revealed in the right specimen. Since paraaortic lymph node metastases 
were detected later 5 cycles of chemotherapy consisting of cyclophosphamide, adriamycin and cisplatin 

(CAP) followed by radiation therapy were performed. However, only a partial response could be 
obtained, and multiple brain metastases were revealed on computed tomographic scan. He died 22 
months after discovery of this disease. 

   Since extramammary Paget's disease tends to grow slowly and horizontally, cases with such severe 
dermal invasion and early dissemination as in our case are unusual. 

                                            (Acta Urol. Jpn. 45: 281-284, 1999) 
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緒 言

乳房外Paget病 は外陰部に好発す る皮膚悪性腫瘍

で,特 に男性では陰嚢や陰茎に好発するため,泌 尿器

科医 も遭遇 しうる疾患である.組 織学的に表皮内癌の

形をとり,難 治性の浸潤性紅斑などの皮膚病変が表皮

に沿って平面的に緩徐 に発育 し,予 後良好 な例が多

い しかし,今 回われわれが経験 した1例 は,早 期よ

り腫瘤を形成 し,腫 瘍径がわずか15mmな のに対 し

てtumorthicknessが18mmも あり,発 症からわず

か1年10カ 月で脳転移のため死亡 した.乳 房外Paget

病は緩徐に平面的に増大する傾向が強い疾患であり,

これほど腫瘍径に対す るtumorthickness高 度で,発

症から早期に死亡 に至 る例 は異例と思われるので報告

する.

症 例

患者:65歳,男 性

主訴:右 陰嚢部無痛性腫瘤

既往歴 ・家族歴:特 記すべ きことなし

*現:京 都大学医学部泌尿器科学教室

**現;杉 安病院泌尿器科

現病歴:1996年2月 に右陰嚢部無痛性腫瘤を自覚 し

たが放置 していた.し かし次第に増大すると共に,表

面にびらんを形成 し,出 血 してきたため,同 年10月9

日近医より当科 を紹介 され受診 した.

初診時現症:右 陰嚢 に径15mmの 境界明瞭,弾 性

硬の腫瘤 を認め,そ の表面の一部はびらんを呈 してい

た,ま た右ソケイ部のリンパ節 を数個触知 した.陰 嚢

以外の皮膚に異常所見 を認めなかった.

初診時検査所見:末 梢血液検査,血 液生化学検査,

尿検査いずれも異常なし.腫 瘍マーカーは血清胎児特

異抗原(CEA)が83.6ng/ml(正 常2.5ng/ml以 下)

隻'謙..

Fig.1.Grossappearanceofthescrotaltumor .
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と高値であった.

以上より陰嚢腫瘍が疑われ,10月15日 入院 した.

入院後経過=入 院翌 日,確 定診断および治療 目的

に,腰 椎麻酔下腫瘤切除術を施行 した.

手術所見:肉 眼的に腫瘤は皮下組織に浸潤 していた

が,精 巣への浸潤は認めず,辺 縁を付け切除し,外 性

器は温存 した.

病理所見=肉 眼的に真皮内に腫瘤を形成し,表 層部
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か ら の深 さ(tumorthickness)は 最 大18mmに もお

よび,表 層 部 は 一 部 潰 瘍 を形 成 して い た.組 織 学 的 に

は大 型,淡 明 で 豊 富 な胞 体 と核 小 体 明 瞭 な核 を持 つ異

型細 胞 が表 皮 基 底 部,皮 膚 付 属 器,真 皮 の表 層 か ら深

層 に か け て広 く増 生 し,腫 瘍 塊 を形 成 して い た.特 殊

染 色 で はPAS,ケ ラ チ ン,お よ びCEAが 陽 性 で 乳

房 外Paget病 と診 断 さ れ た.さ ら に10月28日,両 側

浅 ソ ケ イ部 リ ンパ 節 郭 清 術 を施 行 し,組 織 学 的 に右 リ

ンパ 節 転 移 を確 認 した.

術 後 経 過:そ の後CT検 査 に て傍 大 動 脈 リ ン パ 節

転 移 が 認 め ら れ た た め,CAP療 法((yclopho-

sphamide5001ng/m2adriamycin50mg/m2cisplatin

50mg/m2)を 計5コ ー ス 施 行 し た.化 学 療 法 終 了 時

に は,リ ンパ 節 は著 明 に縮 小 し,CEAは6.5ng/ml

まで に低 下 した が,5コ ー ス 目追 加 に よ るCEAの 低

下 はわ ず か で あ り,化 学 療 法 の 限 界 と考 え,残 存 す る

傍 大 動 脈 リ ンパ 節 に対 し計45Gyの 放 射 線 治 療 を追

加 し た.し か しCEAは5.6ng/mlま で の 低 下 に 留

ま り,正 常 化 は しな か った.

そ の後7月10日 い っ た ん退 院 した が,翌 月1日,痙

攣 発 作 が 出現 し再 入 院 した.頭 部CT検 査 にて 多 発

性 脳 転 移 が認 め られ,以 後 積 極 的治 療 は 施 さず,同 年

12月31日 死 亡 した.

考 察

乳房外Paget病 は1897年Crocker1)に より最初 に

報告 された皮膚悪性腫瘍である.そ の起源は現在のと

ころアポクリン腺由来 とい う説が主流であるが,表 皮

の特定細胞に由来するという説 も根強 くある2)本 疾

患は60歳代の比較的高齢者に好発 し,男 性は女性 に比

べ2～4倍 多 く3'5),約9割 が陰嚢,陰 唇 といった外

陰部に,そ の他肛門周囲,腋 窩などアポクリン汗腺分

布領域に生 じる.症 状は掻痒を伴 う境界明瞭な浸潤性

紅斑 を典型症状 とし,長 い経過の後に表皮に沿って

徐々に平面的に増大 し,次 第に本症例のように腫瘤や

硬結 を形成す る例が約3割 に認め られる3・4).また本

疾患は陰嚢 と腋窩 といった具合に,違 う部位 に多発す

ることもある.さ らに,直 腸癌 をはじめ,他 の悪性腫

瘍の合併率が8.7～16.7%5)と 高いのも特徴であるが,

その因果関係は定かでない.

検査所見としては,Paget細 胞がCEAを 分泌する

ために血清中CEAが 上昇す る例 もしば しば認め ら

れ,そ のような例では進行 していることが多 く,予 後

不良である.ま た本症例のように上昇したCEAは 治

療 に反応 して推移するため,経 過 をみる上で有効な

マーカーとな りうる.

組織学的特徴は,大 型で胞体の明 るい,い わゆる

Paget細 胞の存在で,表 層上皮内および皮膚付属器内

に限局す る表皮内癌のかたちをとるが,長 い経過の後
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に基 底 膜 を破 り,真 皮 内浸 潤 を認 め る場 合 もあ る.た

だ そ の 場 合 も基 底 膜 か らImm以 内 の 微 小 浸 潤 と,

それ 以 上 の 浸 潤 とで は予 後 が 異 な り,前 者 は表 皮 内癌

の場 合 と 同様 予 後 良好 で あ る が,後 者 の場 合 は悪 性 度

の高 い腺 癌 と して の生 物 学 的態 度 を と り,や が て転 移

を生 じ,予 後 不 良 で あ る3'6)ま た 浸 潤 度 とtumor

thickness,さ ら に は リ ンパ 節 転 移 の 有 無 は相 関 し,

宮 本3)ら の34例 の 検 討 に よ る とinsitu症 例 とtumor

thicknessI.Omm未 満 の20症 例 中 転 移 を生 じた 症 例

はな い の に対 し,tumorthicknessが2.5mm以 上 の

場合9例 中8例 に真 皮 内浸 潤 が 認 め られ,そ の うち6

例 に リ ンパ節 転 移 が生 じた とい う.現 在 の と ころ 乳房

外Paget病 に対 す る 病 期 分 類 は 存 在 し な い が,最 近

で は予 後 と相 関性 が高 い こ とか ら悪性 黒 色腫 に準 じて

tumorthicknessに よる 病 期 分 類 も行 わ れ,有 用 性 が

報 告 され て い る7冒8)ま た こ の こ と は皮 膚 症 状 に もあ

らわ れ,腫 瘤 を形 成 した 場 合 の 浸 潤 癌 の 割 合 は65～

89%3・4)と 高 率 な の に 対 して,そ うで は な い 場 合 の浸

潤癌 の割 合 は わず か6--9%と 低 率 で,し か も前 者 の

場 合,約3割 に リ ンパ 節転 移 を認 め る とい わ れ,腫 瘤

形 成 は予 後不 良 因 子 で あ る.

本 症例 の 最 大 の特 徴 は発 症 早 期 よ り腫 瘤 を形 成 し,

腫 瘤 の 径15mmに 対 しtumorthicknessが18mm

もあ った 点,お よび発 症 か ら死 亡 まで の 期 間 が22カ 月

と進 行 が 非常 に速 い 点 で あ る.Tumorthicknessに つ

いて 言 及 した論 文 は 少 ない が,宮 本3)ら の統 計 に よる

とtumorthicknessが15mm以 上 の 高 度 な 症 例 は34

例 中 わず か2例 に しか 認 め られ ない.し か も一般 的 に

その よ うな症 例 の ほ とん ど は発 症 か らの経 過 が 長 くか

つ 平 面 的広 が りを も伴 った板 状 の腫 瘤 で あ り,本 症例

の よ うに 早期 の段 階 か ら浸 潤傾 向 が 強 く球状 の腫 瘤 を

形 成 した例 は,表 皮 内癌 の形 を と りな が ら平 面 的 に緩

徐 に発 育 す る 傾 向 が 強 い 乳 房 外Paget病 と して は異

例 で あ る.

本 疾患 の好 発 部 位 が外 陰部 で あ る こ と,お よび 発 育

が緩 徐 で あ る こ とが 関与 して い る と思 わ れ る が,発 症

に気 づ きな が ら も受 診 が遅 れ て しま う傾 向 が あ り,初

診 まで の期 間 は 本例 で は8カ 月 と比 較 的 短 か った が,

文 献 上 は平 均4年 前 後 と長 く3～5),ま た 初 期 治 療 と し

て ス テ ロ イ ド軟 膏 や抗 真 菌 剤 軟 膏 が 塗布 され て い る例

も決 して 少 な くな く5),治 療 が 遅 れ る原 因 とな りや す

い.中 山9)は 皮 膚 病 変 か ら二 次 的 に真 菌 が 検 出 され る

こ と も あ る の で,仮 に 検 出 さ れ た と し て も乳 房 外

Paget病 が必 ず し も否 定 で きず,抗 真 菌 剤軟 膏 で 改 善

しな け れ ば,本 疾 患 を疑 う必 要 が あ る と述 べ て い る.

わ れ わ れ泌 尿 器科 医 も本 疾 患 を認 識 し,疑 わ れ る症 例

に対 して は積 極 的 に生 検 を施 し,正 確 な診 断 を下 す 必

要 が あ る.

治 療 に 関 して は 外 科 的 切 除 が 唯 一 の治 療 法 で,そ の

際肉眼的に健常と思われる部分にも浸潤 していること

が あ り10),3cmあ るいは5cmの 十分 なsurgical

murginを つけて筋膜上で切除する方法が一般的であ

る.た だ外陰部は排泄な ど機能的に重要 な部位であ

り,根 治性のみならず機能温存面にも関心 を向けなけ

ればならない.稲 葉4)は周辺部のmultiplebiopsyを

併用 し,縮 小手術が可能と述べている.ま た切除標本

の組織診断の結果,1mm以 上の真皮内浸潤を認めた

場合,リ ンパ節の腫脹を認めなくて も,組 織学的に

リンパ節転移の可能性が高 く,両 側ソケイ部リンパ節

郭清術を施行すべ きである.さ らに組織学的に転移が

証明されれば,稲 葉4)のように病巣部,ソ ケイ部に予

防的照射をしている施設もある.な お本疾患の診断が

下 されれば,肛 門周囲,腋 窩なども注意深 く観察し,

疑わしき場合は躊躇なく生検することも忘れてはなら

ない.

すでに遠隔転移をきた している症例や局所以外の遠

隔部に再発をきた した症例に対 しては,手 術療法の適

応はなく,化 学療法や放射線療法が試みられてはいる

が,適 応基準や使用する薬剤は一定 しておらず,実 際

本症例のように部分寛解を認める例は多いものの,完

全寛解をみた例はほとんど認めず,患 者は高齢者が多

いので,施 行には十分な検討が必要と思われる.施 行

することになれば,進 行症例では血中CEAが 上昇し

ていることが多 く,そ の場合治療効果判定の有効な

マーカーとなるので活用すべきである.

結 語

発症早期に腫瘤を形成 し,組 織学的に著明な真皮内

浸潤 を認め,発 症からわずか1年10カ 月で死亡 した,

外陰部Pagct病 の1例 を経験 したので,文 献的考察

を加え報告 した.
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