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   A very rare case of bladder metastasis of the Paget's disease of the vulva is reported. A 83-

year-old woman first experienced an eczematoid eruption on the vulva 12 years earlier. It was di-
agnosed as Paget's disease of the vulva and treated with radiation 8 years earlier. In March, 1985 

  biopsy of the vulva revealed a recurrence of Paget's disease. In August, 1986 she had a sud-

den attack of left flank pain.The excretory urogram showed bilateral hydronephrosis and trans-

urethral echogram of the bladder demonstrated large nodular tumors of the bladder. Transurethral 

biopsies of the bladder revealed Paget's disease. Total cystourethrectomy with bilateral uretero-

cutaneostomy and wide skin excision of the vulva with skin transplantation were performed. The 

pathological specimen showed several yellowish-white nodular tumors of the bladder, which obstruct-
ed both ureteral orifices. Microscopically typical Paget's cells were seen, some of which were stain-

ed with PAS before and after amylase and with alcian blue. Postoperatively she developed a severe 

complication of necrosis of the small intestine due to thrombosis of superior mesenteric artery and 

died of panperitonitis on the 55th postoperative day. Related reports were also reviewed.

Key words: Paget's disease of the vulva (Genital Paget's disease), Bladder metastasis

緒 言

外陰niPaget病 は皮膚科 ・産婦 人科領域で は 比較

的.多く報告 されてい るが,泌 尿器科では稀 な疾患 であ

る.今 回われわれは浸潤性 に膀胱転移を きた したと思

われ る極め て稀 な1例 を経験 したので,若 干の文献的

考察を加7て 報告す る.

症

患者83歳,女 性

初診1984年6月4日

例

ヨ三訴:外 陰部有痛性皮疹,膀 胱部痛

既 往歴 ・家族歴:特ll己すべ きことな し

現病歴=約12年 前に外陰部に皮疹が出現 し,8年 前

に某大学病院に て外 陰部Paget病 と診断 されて放射

線療法 を うけた.そ の後,皮 疹は軽快す るも排尿困難

が出現 し,放 射線照射に よる尿道 狭窄 として膀胱痩が

造設 された.1989年6月 よ り膀胱R理 のため当科へ

通院 していたが,翌1985年3月 より外陰部痛が出現 し

たため,当 院皮膚科 を受診 した.外 陰部皮膚生検にて

Paget病 の再 発 と診 断された.そ の頃よ り次第に恥骨

上部の刺激痛 も訴えるよ うにな ってきた.8月21日 突

然左下腹部か ら側腹部 にかけて疹痛 があ り,腹 部超音

波検査,排 泄性尿路造影にて両側水腎症を認め,当 科

へ救急入院 した.

入院時現症1身 長150cm,体 重35kg,体 温35.7
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Fig.1,Grossappearanceofthevulvashowed

chronicradiationdermatitiswithery-

thema,erosionandpurplediscoloration.

Fig.2. Excretoryurogramshowcdbllateral

hydronephrosis.

℃,脈 拍80/min,血 圧130/68mmHg,胸 部理 学 的

所 見 で異 常 な し.肝 脾 は触 知 せ ず.下 腹 部 正 中 に膀 胱

痩孔 を 認 め る.左 下 腹 部か ら側 腹 部 に か け て の圧 痛 お

よび 左 腰 背部 叩打 痛 を 認 め る.全 身 表 在 リンパ 節 は触

知せ ず.外 陰 部 に は 褐 色色 素 沈着 お よび 色 素 脱 出 が み

られ,慢 性 放 射 線 性 皮 膚炎 の 状 態 で,一 部 に 紅 斑,

塵 欄 お よび赤 紫 色 調 の 局 面 形 成 が あ り,外 尿 道 口周 囲

に疹 痛性 潰 瘍 が 認 め られ た(Fig.1).

入院 時 検 査 所 見 ・末 梢 血 液 所 見RBC325xlo4/

mm3,WBC7,500/mm3,Hb10.3g/dl,Ht30.1%,

PLT30.1x10^/mm'血 液 化 学 所 見Na140mEq!1,

K4,6mEq/1,Cl101mEq/1,BUN25.4mg/dl,
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Fig.3.Transurethralechogram

nodulartumorsinthe

bladder.
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showedlarge

lumenofthe

Cr1.5mg/dl,TP5.3/dl,A/G1 .2,GOT26

1U/1,GOTgIU/1,LDH4241U/1 ,T.B.0.3mg/

dl,AIP2.OU/1,FBSlO7mg/dl ,尿 所 見:蛋 白

(冊)・ 糖(一),RBc無 数/hp£wBC1～3/hpf'

尿細胞診:Pagct細 胞を疑わせ る細胞を認めた.

胸部X線:特 に異常を認め なか った.

排泄性尿路造影:両 側水腎症で特に左側が高度であ

った(Fig.2).

腹部CT検 査:後 腹膜 リンパ節腫大は認 め ず,腹

部臓器に転移 を疑わせ る所見 もなか った。

Gaシ ンチグラム1異 常集積像は認め なか った.

経尿道的膀胱超音波検査:膀 胱 内腔に著 明な隆起性

腫瘍像を認め た(Fig.3).

入院後経過=9月2日 尿道拡張術お よび経尿道的膀

胱生検を行ない,Paget細 胞が認め られたので,膀 胱

Pagct腫 瘍に よる両側水腎症 と診断 した.そ の後,右

側腹部痛 と高熱が持続 したため,右 水腎症 の増悪 と考

え,9月5日 に経皮的右腎痩造設術を施行 した.全 身

状態の回復を待 って,同 年9月24日 膀 胱全摘除術 と両

側尿管皮膚痩術 および外 陰部広範囲皮膚切除術 と植皮

術を施 行 した.

摘除膀 胱標本:三 角部左半分か ら側壁にか けて黄 白

色結節状腫瘍を認め,中 心部にTURに よ る大 きな

陥凹を認 めた.そ の他に数個 の小結節状腫瘍 が認め ら

れた.尿 管 「]は両側共腫瘍 のため確認で ぎなか った.

尿道には肉眼的には腫瘍は認 め られなか った(Fig。

4).

組織学的所見

外陰部皮膚:基 底膜直上 お よび表皮内に胞体 の明る

い大型のPaget細 胞の集塊が散在 してみ られ る(Fig.

5).毛 包内に も同様にPaget細 胞の著明な 浸潤がみ

られた(Fig.6).

膀胱腫瘍部1移 行上皮は認め られず,Pagct細 胞が



776 泌 尿紀要33巻5号1987年

び ら ド し ロ ノ ノの

鱒 熱
ド ゐ コ 　 ヒ ノ コげ ド ロ ロロご 　

・・∵'`匡 ・ゾ 覧∴:・・.'・∵ ド 〆 ・:・'で ・∵{・ ∵.

Fig.7.Microscopicappearanceofthebladder
showednouroepitheliumandinvasion
ofPaget'scellsintodeepmuscularlayer.

(HEstain)

Fig.4.Grossappearanceoftheremovedblad-

dershoGVedseveralyellowish-whiteno-

dulartumors.
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Fig.5.Microscopicappearanceofthevulval
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rig,6,Microscopicappearanceofthevulval

skinshowedmarkedinfiltrationofPa-

get'scellsinthehairfollicle.(HEstain)

胞 巣を形成 し,筋 層深 く浸 潤 して い る(F;g.7).

PAS染 色で一部の細胞に ア ミラ ーゼ抵抗性 の陽性穎

灘
Fig.II.Microscopicappearance(PASstain).

SomeofPaget'scellscontainPAS-po-

s三rivegranules,whichisamylase-resi-

stant.

粒が認め られ(Fig.8),ア ル シア ンブル ーで も陽性

に染色された.組 織学的には尿道浸潤及び総腸骨 リン

パ節転移 が認め られ た.

以上 よ り外 陰部Paget病 の浸潤性膀胱転移 と考え

られた.術 後腸間膜血栓に よる小腸広汎壊死のため,

汎発性腹膜炎を併発 し,術 後55日 目死亡 した.

考 察

Paget病 は1874年SirJamesPagetl)1こ よ り乳

房における病変 として は じめて記載 され た.乳 房外

Paget病 は1884年Cr・cker2)に よ り外陰部 に も組織

学的に特徴的なPaget細 胞が認め られる とは じめて

報告 され,本 邦 で は1915年 の井上3)の 症例が 第1例

で,久 木 田n)に よる と,そ れ以来1966年 までll9例 が

報告 されている.

乳房外Paget病 の大部分は外陰部 お よび その周囲

に発生 し,こ れ らは従来表皮 内癌に 分類 され て きた

が,局 所再発例や全身転移例 が多いため,最 近 では扁
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平 上皮 癌 と同 等 か,そ れ 以 上 の悪 性 腫 瘍 と考 え られ て

い る.池 田 ら5)は か な りの悪 性度 を持 った 悪 性 腫瘍 す

なわ ちPagct癌 と して見 直 す 必 要 が あ る とい って い

る,

乳 房 外Paget病 は宮 里6)に よれ ば そ の病 理 学 的 所

見 か ら ① 表 在 性(表 皮 内 に病 変 の 限局 す る もの)②

面 飽癌(真 皮 の 汗管 腺 腔 内 に 多 数 のPaget細 胞 が 充

満す る もの)③ 浸 潤 癌(Paget細 胞 が 表皮 内 あ る い

は皮膚 付 属器 内 のみ に 限 局す る こ とな く,基 底 膜 を 破

って真 皮 内に 浸 潤増 殖 す る もの)の3型 に分 類 され て

いる,

Paget細 胞 の起 源 に つ い て は 多数 の説 が 提 唱 され,

未だ定 説 を み な い が,大 別 す れ ぽ 表 皮 原 発 説 と下 床 の

癌の表 皮 内 浸 潤 説 で あ る.表 皮 原 発 説 で はkeratino-

cyte由 来 と す る説 と 皮 膚 の 発 生 学 的 見 地 よ りpri-

maryepithelialgermま た はembryonalstratum

germinativumのapocrineglandpotentialカ ミ表

皮 内に残 存 して い て,そ れ か ら発 生 す る とい う説 が あ

る.下 床 の癌 由 来 説 に は ア ポ ク リ ン腺 由 来 説 と エ ク リ

ン腺 由来 説 が あ る.

Grahamら7)に よ る と外 陰 部Pagct病36例 中41.6

%に 下 床 に癌 性 変 化 を 認 め,表 皮,外 毛 根 鞘,ア ポ ク

リン汗管 腺 の い ず れ か ら も下 床 の 間 質 内 へ のPaget

細胞 の浸 潤 が起 こ り うる と した,ま た彼 らに よ る と転

移 巣 の も っ と も多 くみ られ るの は 領 域 リ ンパ節 で,つ

いで肝 臓,肺 臓,骨,副 腎,膀 胱,前 立 腺,膵 臓 脳

の順 とな って い る.ま た,intraepithelialIateralin-

vasionがPaget病 の特 徴 で水 平 方 向 へ 広 く 浸 潤 す

るため,尿 道,腔 や 直 腸 に 浸 潤す る こ と が 予 想 さ れ

る.Taylorら8)に よ る と,女 子 外 陰 部Pagct病18

例 中7例 に尿 道 へ の 浸 潤 を認 め た とい っ て い る,こ の

数 字は 非 常 に高 率 で,更 に膀 胱 へ の浸 潤 が 起 る こ とを

示 唆す るが,実 際 の膀 胱 へ の浸 潤 例 はKayら9),Lee

ら1。),Tuckら1D,Powe11ら12)に よ り報 告 され て い

るが,き わ め て稀 で あ る。 また,本 邦 では 全 身 転 移 例

の中 に散 見 され るの み で あ る.わ れ わ れ の 例 で は 外 陰

部皮 膚 は 未 だ面 飽 癌 の 手前 の状 態 で あ った が,膀 胱 で

は移 行 上 皮 がみ られ ず,既 に 筋層 深 く進 展 した 浸 潤 癌

の状 態 で あ っ た.総 腸 骨 リンパ 節転 移 を 認 め た が,鼠

腰 リンパ 節腫 大 は認 め てお らず,膀 胱 よ り転 移 した も

の と考 え られ る.尿 道 には 肉眼 的 に は腫 瘍 は認 め られ

なか った が,組 織 学 的 に は浸 潤 を 認 め た.な お皮 膚 と

膀胱 では 発 育様 式 や 浸 潤度 が 著 し く異 って い る こ と も

興味 のあ る点 で あ る。

Pagct病 と悪 性 腫 瘍 との 合 併 に つ い ては 数 多 く報告

され て い る.Turner13),Powellら12)セ こ よ る と,膀
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胱や尿道の移行上皮癌 よ り裏皮 内転移のため,尿 道や

外陰部にPaget様 病変 をおこす ことが報告 さ れ てい

る.われわれの例 では膀胱に移行上皮癌 の所見はな く,

単純 に外陰部 よ り膀胱 に浸潤 した もの と考 えられ る.

治療 としては,池 田 ら14)による と放射線療法,局 所

化学療法 は早晩再 発を きたす ことが多 く手術療法が第

一選択に なるとい っている.病 巣境 界部 よ り3cm以

上外方 まで皮下脂肪組 織 と共 に切除 し,リ ンパ節転移

が疑われ る場合は リンパ節廓 清を施行すべ きだとい っ

ている.皮 膚欠損部には中間層植皮が行なわれ る.大

原 ら15)はよ り根治的な方法 を とり,女 性 の場 合,尿

道,膣,直 腸粘膜に対 して も,病 巣部辺縁 より4～5

cm離 して切除す ることを原則 としている,尿 道 口周

囲に腫瘍があれ ば,尿 道全摘除,膀 胱痕造設および膣

部分切除が必要 とな り,直 腸に関 しては肛門括約筋が

損傷 されれば人工肛門 も必要 であるとい っている.わ

れわれ の例では,既 に膀胱に転移 して両側尿管 口を閉

塞 していたため,膀 胱尿道全摘除術 と両側尿管皮膚懐

術 を施行 したが,術 後腸間膜血栓 を併発 し,不 幸 な転

帰を とって しまった.本 疾患は高齢者が多 く,余 病や

術後合併症の問題で手術適応の範 囲をどこまでにす る

かは非常にむずか しい点であ るが,一 般状態が許せ ば

で きるだけ根治的な方 法を とるべ きだと考 える.

結 語

83歳 女性に生 じた 外陰部Paget病 のきわめ て稀な

浸潤性膀胱転移の1例 を報告 し,若 干の文献的考察を

加えた.

本論文の要旨は第114回 日本泌尿器科学会関西地方会にお

いて報告した.な お病理組織学的検索に関して御指導を賜っ

た県立西宮病院病理部の輿椙 隆先生に深謝致します.
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