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腺癌を伴った乳房外Paget病 の2症 例

神奈川県立がんセンター泌尿器科(部 長:近 藤猪一郎)

志村 英俊,村 井 哲 夫,三 浦 猛,近 藤 猪 一郎

TWO CASE REPORTS OF EXTRAMAMMARY PAGET'S 

      DISEASE WITH ADENOCARCINOMA

Hidetoshi Shimura, Tetuo Murai, Takeshi Miura

and  Iichiro Kondo

From the Department of Urology, Kanagawa Cancer Center

   Two patients who suffered from extramammary  Paget's disease with adenocarcinoma were 
treated with combination chemotherapy. Both patients who complained of scrotal induration were 
the Paget's cells with undifferentiated adenocarcinoma in pathology. We tried CAP (cyclophospha. 
mide, pirarubicin, cisplatin) therapy on case 1, and MEC (methotrexate, etoposide, cisplatin) 
therapy on case 2. The primary lesion was reduced and the metastatic lesion, showed regression 

                                             (Acta Urol. Jpn. 30: 1033-1036, 1994) 
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緒 言

腺癌を伴った乳房外Paget病 に対し1例 は化学療

法,手 術療法および放射線療法を,他 の1例 は化学療

法だけを施行した2症 例を経験したので報告する.

症 例

症例1

患者:74歳

主訴:陰 嚢部腫瘤

家族歴 ・既往歴:特 記すべきことなし

現病歴:1989年8月 頃より陰嚢部に硬結出現し,近

医受診後当院紹介される.

入院時現症:体 格中等度,栄 養状態やや不良.胸 部

に理学的所見異常なし.左 陰嚢を中心とし陰茎,下 腹

部におよぶ浸潤性紅斑 が存在し,陰 嚢には3×3cm

大の腫瘤を認め(Fig,1),両 側鼠径部リンパ節を触知

した.

検査所見 ・血液検査異常なし.CTに て両側鼠径部

リンパ節腫脹を認めた.

経過=1990年1月22日 腫瘤部生検施行.病 理結果で

は転移性腺癌が疑われ全身の検索を行ったが原発巣は

不明であり,原 発性陰嚢部腺癌と診断した.2月19日

からcyclophosphamide,400mg/m2,dayl,piraru一

bicin,30mg/m2,day1,cisplatin,50mg/m2,day

2を1コ ースとするCAP療 法を2コ ース施行した.

発赤部は軽度縮小し,左 右鼠径部 リンパ節はそれぞれ

37%と22%の 縮小を認 めた.化 学療法後,外 陰部腫

瘤摘出,両 側鼠径部 リソパ節郭清,皮 膚移植術施行し

た。病理結果は腫瘤部では低分化型腺癌であり,所 々

に腺管構造がみられ,粘 液の産生を認めた.周 辺発赤

部には腺癌の像 はなく表皮内に胞体がPAS陽 性の

Paget細 胞を認めた(Fig.2).鼠 径部 リンパ節 には

腺癌はみられたがPaget細 胞は認めなかった.術 後

外陰部に6,000radの 照射を行い,骨 盤内リンパ節郭
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 Fig.  1.  Tumor  (3x  3  cm)  with  erosive  lesion 
 was  recognized  at  the  root ofthe penis 
 in  the left  side.
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清術を行ったがここにも腺癌の転移を認めた.10月13

日退院したが,1991年5月8日,肝 転移,第5腰 椎転

移,両 側水腎症にて入院.右 腎痩造設術施行し,5月

31日 外陰部腫瘤切除、皮膚移植術施行.病 理結果は腺
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Fig.2.Paget'sce11swerepresentintheepi-

dermis.

Fig.3.Tumorspreadtothescrotumwith

erosionattherootofthepenis.
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Microscopicappearanceofthetumor.

Paget,sdiseasewithundifferentiated

adenocarcinoma.

癌の再発であ り,断 端陽性だった。以後は他院にて経

過観察 していたが初診より1年9ヵ 月後の1991年9月

20日癌性悪液質にて死亡した.

症例2

患者:56歳

主訴:陰 嚢部腫脹

家族歴 ・既往歴=特 記すべきことなし

現病歴=1991年7月 頃より陰嚢部に小豆大の腫瘤出

現したが放置していた.腫 瘍が増大し陰茎にもおよび

変形をきたしたた め近医受診.陰 嚢腫瘍が疑われ,

1992年7月28日 当院紹介された.

入院時現症:胸 ・腹部ともに理学的所見異常なし.

陰襲は鴛卵大に腫脹しており,堅 く,精 巣は触知され

なかった.陰 茎の一部はびらんとなっていた(Fig.3)t

検査所見:末 梢血検査異常 な し 生化学検査では

ALPが535mu/m1と 高値を示 し,CEA6.lnglm1

と軽度上昇していた.単 純写真にて第6頸 椎の圧迫骨

折がみられ,全 身に造骨性変化を認めた.CTに て陰

嚢の径は8cm,厚 さ23cmだ った.骨 シンチでは全

身骨に転移がみられ,ガ リウムシソチでは胸椎および

陰嚢に集積がみられた.

経過:8月4日,陰 嚢部生検施行.病 理結果は主と

して皮下に核異型度高度,核 小体明瞭な細胞が数個の

小集団を形成,あ るいは小腺管を形成する転移性低分

化型腺癌と診断されたため,全 身の検索を行ったが原

発巣はみられず,原 発性陰嚢部腺癌と診断された.8

月19日 よ りmethotrexate,150mg/bodydayl,eto-

poside,100mg/m2day2～4,cisplatin,20mg/m2

day2～6,を1コ ースとするMEC療 法 を開始した.

その間,骨 転移の痺痛に対し硫酸モルヒネ徐放剤(MS

コンチン)を 使用 した.40mgよ り開始 し,最 高420

mgま で増量した.2コ ース終了後より陰嚢は軟らか

くなり,縮 小効果もみられた.4コ ース終了後CTに

て陰嚢径は6cmに 縮小,厚 さも1.3cmに な り,陰

茎びらん部も改善された.骨 シンチでは肋骨における

集積はほとんどみられず,頸 椎および胸椎の集積像は

淡 くなっていた.ガ リウムシンチでも陰嚢部の集積は

みられなかった.ま た,疹 痛も軽減し硫酸モルヒネ徐

放剤は徐々に減量 し最後は中止 した.ll月25日,再 度

陰嚢部生検施行.病 理結果はPAS染 色ではPAS陽

性物質を認めるPaget細 胞が存在し,そ の下床は核

異型度高度,核 小体明瞭な細胞が小腺管を形成する低

分化型腺癌だった(Fig.4).ま た,生 検部位に繊維化

などは存在せず,化 学療法による変化 はみ られなか

った.

退院後経過観察していたが疹痛強 くなり1993年4月



志 村,ほ か=乳 房 外Paget病 ・腺癌

2日入院.骨 シソチは 悪化 しており4月12日 よ り再

度,MEC療 法開始した.4コ ース行い疹痛は軽減し

たが陰嚢の大 きさは変わらず,8月5日 一時退院 し

たが,初 診より1年3ヵ 月後の1993年10月24日 に癌性

悪液質にて死亡した.

考 察

皮膚の腺癌では汗腺癌あるいは他臓器の転移が考え

られる.他 臓器よりの転移は消化管,予 宮頸部,前 立

腺などからの転移が報告されている1).本 症例では2

例ともに他に原発巣 は認 めず,組 織学的にPAS陽

性物質がみられ,汗 腺由来の原発性陰嚢部腺癌と思わ

れPaget細 胞を伴っていた.

乳房Paget病 は下床に発生したductcarcinoma

の表皮内進展であ ろうと考 えられてお り2),外 陰 部

Paget病 においても表皮下に腺癌を合併することが稀

ではなく,54%に み られたとする報告もみられる3).本

症例においても2例 ともに腺癌に伴いPaget細 胞が

みられた.こ の場合,腺 癌を伴ったPaget病 とする

か,Paget病 を伴った腺癌とするかが問題となるが,

臨床経過より両症例ともに最初に硬結が出現し,両 症

例ともにこの部位より腺癌が認められてお り,最 初に

発生した腺癌が表皮に進展し,表 皮の局所的環境によ

り,Paget細 胞を伴うようになったと考えられる.

Paget細 胞の起源としてはアポクリン腺起源説が有

力であるものの,定 説には至っていない。エックリン

腺とアポクリン腺の同定には酵素組織学的,免 疫組織

学的,電 顕所見などで判別するが,こ れらの手法をも

ってしても鑑別は困難である.本 症例ではこれらの検

索は行っておらず明らかではないが,陰 嚢はアポクリ

ン腺が豊富な部位なので,ア ポクリン腺由来が疑われ

た.

CEAは 正常皮膚のエクリンおよびアポクリン汗管,

分泌物に存在し汗腺癌でも陽性となることはしられて

いる4》.木内ら5)は 免疫組織学的に腫瘍組織内CEA

の存在が証明された,外 陰部Paget病 を報告してお

り,そ の増減は病巣の消長および腫瘍細胞の活動性を

反映したものと述べている.自 験例において症例1で

は正常だったが,症 例2で は入院時軽度上昇しており

化学療法2コ ース終了後には腫瘍の縮小により正常値

となり,化 学療法の有効性を示しているものと思われ

た.

治療は腺癌を伴った乳房外Paget病 においては,

Paget細 胞自身が転移を起こしえる6)ので手術療法が

主体となり,さ らに①肉眼的に病巣が片側性でも反対

側に組織学的に存在する場合があること,② 正常と思
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わ れ る外 陰 部 で も多 中心 性 な い し1ateraHnvasion

が 度 々み られ る こと,な どか ら十分 広 い 範 囲 に切 除 す

る必 要 が あ る7).さ らに,腺 癌 を伴 ったPaget病 の場

合 は予 後 が きわ め て悪 く8),他 の治 療法 との併 用 を 行

わ な くて は な らな い.汗 腺癌 に対 し化 学 療法 を行 った

報告 は 少 ない がCoonleyら91に よる と,転 移 を 伴 っ

た 汗腺 癌20例 に 化 学療 法 を 施行 した結 果 で は,単 独 で

有効 な 化学 療 法 剤 は ない が,doxorubicinとcyclo-

phosphamideの 組み 合 わせ が もっ と も効果 が 高 く,

第 一選 択 の治 療 薬 とされ て い る.わ れ わ れ の症 例 に お

い て症 例1で はcyclophosphamideとpirarublcin,

cisplatinを 組 み合 わ せたCAP療 法 を行 い,鼠 径部

リソパ 節 に対 し37%の 縮 小率 が え られ た.そ の後,局

所 の手 術 療法 も行 った が,断 端 陽 性で あ り,リ ンパ腺

に は転 移 もみ られ た.術 後 は全 身 状態 よ り化 学 療 法 は

行 わな か った.症 例2で は初 診 時 よ り骨 転移 が み られ

た ため,局 所 は 生 検 のみ と し,わ れ われ が 尿路 上 皮 癌 に

用 いて 良好 な成 績 を え てい るMEC(methotrexate,

etoposide,cisplatin)療 法10)を 行 った.4コ ー ス 終

了後 に は 鎮痛 剤 は 中止 とな り,骨 シ ソチ,ガ リウ ム シ

ソチで も改善 を 認 め,陰 嚢 の縮 小 もみ られた.ま た,

Voigtら1Dの 乳 房 外PagetCarcinomaの 報 告 で

はcarboplatin400mg/m2day1,carciumfolinic

acidl70mg/m2dayl～5,5-fulorouracil350mgl

m2day1～5,の 多 剤 併用 療 法 を6コ ー ス 行 いCR

が え ら れ た と し て お り化学 療 法 の有 効 性が 示 唆 され

る.本 症例 で は腫 瘍 の 縮 小効 果 や鎮 痛 効果 な どの近 接

的効 果 は え られ て お り,腺 癌 を 伴 った 乳 房外Paget

病 にお い て も,手 術 療 法 との 組 み合 わ せ に よる積極 的

な化 学 療法 の 必要 性 が 感 じられ た.

結 語

腺癌を伴った外陰部Paget病 に対し化学療法を行

った2症 例を経験したので,若 干の文献的考察を加え

報告した.
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