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要 旨

症例は80歳女性．前医で下部ilⅧ附癌に対し経IIII''l的局所切除術が施行された．局所切除後2

年1か月目に，外陰部からlll:門にかけて倣痒を伴う紅色刷平雌起性病変が明らかとなった．生

検でPaget細胞が認められた．乳";外Pagel病は，皮膚原発の一次性乳暘外Pagel病と二次性

孔";外Paget病に分類され，鑑別診断には免疫組織化学染色が有用である．本症例では，免疫組

織化学染色でGCDFP-15陰性,CK20IIM'卜|;,CK71喰性であり,Pagetoidspreadを伴うIll:llﾙﾙ輔局

所再発と診断した.CT検査で所帆リンパ節および遠隔転移を認めなかった．外険部膣合併切除

を伴う|腹会陰式祓腸切断術を行うことで，治癒切除となった．直|腸ﾙ榊局所切除後のP&lgeloid

sI)rea(1を伴う『II発形式は怖であるが,Pagcl細胞辿残の可能性を考臘し，外来辿院llｷのlll:IIII皮

I牌観察に注意すべきである．

キーワード: PagetoidsI)rea(1, il'l:llり癌，局jiﾉ研'i発
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目 主訴：会陰部の掻痒感．

既往歴：虫垂切除術，子宮全摘術，右頚部良性

腫瘤切除

家族歴：母が胃癌,兄が肺癌．

現病歴：前医で下部直l1易癌に対し経肛|冊}的局所

切除術が施行された．病理組織診断の結果は，

typeO-II), 2.2×1.8×2.0cm, tubl>muc,pMP,

lyO, vO,med, INFa,HMO,VMOであった．深達

度，組織型より追加切除を考慮したが，高齢であ

ること，本人の肛門温存の希望が強いことから経

過観察の方針となった．術後2年1か月|]に，外

陰部から肛門にかけて掻痒を伴う紅色扁平隆起性

病変を認めた．皮膚科で生検を行ったところ

Paget細胞が検出され，乳房外Paget病と診断さ

れた．一次性乳房外Paget病と二次性乳房外

Paget病の鑑別のために当院に紹介となった．

入院時現症：身長142cm,体重52kg.会陰部の

扁平隆起性病変は歯状線近傍まで連続し，肉眼的

乳房外Paget病は，皮膚原発の一次性乳房外

Paget病と，周囲臓器の癌l匝（女性生殖器，泌尿

器,直l1易肛門）から皮膚に進展する二次性乳房外

Paget病に分類される．二次性乳房外Paget病に

おける表皮内進展はPagetoidspread (以下PS)

と呼ばれている．両者の乳房外Paget病は，疾恕

自体が異なるものであり，二次性乳房外Paget病

の場合は原発巣の治療が第一選択となる')．

今回我々は,直腸癌局所切除後の経過観察中に

肛門部皮膚病変で発見された,PSを伴う直11l陽猫

局所再発の1例を経験した. PSを伴う再発形式

は稀であり，文献的考察を加えて報告する．

症 例

患者： 80歳，女悩
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図l会陰部肉眼所見

会陰部の紅色扁平隆起性病変は蝿状線近傍まで巡統し，腱内にも達していた
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図2下部消化管内祝鏡検査所見

局所切除擁痕の肛門側に.噸粒状の扁平隆起性病変を認めた（矢頭）

性,CK7陰性であり，直腸癌局所再発によるPS

と診断した（図4A,B).

腹部造影CT検査；病変部は指摘できず,所属

リンパ節および遠隔転移を認めなかった．

手術所見：術中所見では， リンパ節転移，ル|:転

移,腹膜柵樋はいずれも認めなかった． リンパ節

郭淌は中枢側D2郭清の範囲で行い，側方郭清は

行わなかった．会陰部の病変は肉眼的境界から

2cmの切離断端を取り，会陰皮噛広範囲切除，外

陰部膣合併切除を伴う腹会陰式直腸切断術を行っ

た．

切除標本：会陰部皮膚から局所切除癖痕の肛門

には膣内にも達していた（図1)．

入院時血液検査所見：血液・生化学検査では特

記すべき異常所見を認めなかった．雌揚マーカー

はCEA1.7n9/mL,CA19-910U/mLと正常範囲

内であった．

下部消化管内視鏡検査；下部直腸後壁から有11ll1

壁にかけて局所切除後の癖痕があり，擁痕の肛門

側に順粒状の扁平|雄起性病変を認めた（図2)同

部位より生検を行った．

病理組織学的検査：生検組織の亜厨扁平上皮内

にPagetMII胞が散見された（図3).Paget細胞は，

免疫組織化学染色でGCDFP-15陰性､CK201%
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ー ~

二

図3HE染色

生検組織の重圃刷平上皮内にPaget細胞が散見された（矢印）

図‘1 免疫組織化学染色

A: GCDFP-15陰性, B:CK201場性であり，直腸猫由来の

二次性乳房外Paget病と診断した
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図5切除標本

会陰部皮胸から局所切除嬢痕の肛門側にかけて，紅色扁平隆起性病変を

認めた．一部,膣上皮への進展も認めた（矢頭)．

側にかけて，順粒状の扁平|隆起性病変を認めた

膣上皮への進展も認めた（図5)．

術後経過：一時的に排尿|蹴害を認めたが，その

他は特に合併症なく経過し，前医に転院となった．

②汗管ないし汗腺癌を伴うもの,③直腸癌肛門管

撫が先行して肛門周|ml皮膚に進展するもの，に分

類されている．本症例は，直腸癌局所切除後の再

発形式として③に相当する．

PSを伴う直腸肛門管瓶の原発部位は,肛門管癌

が75.8％，直腸癌が24.2％と報告されている3)・

組織型は，通常の大腸癌と比較して粘液癌，印環

細胞猫,低分化型腺揃の剖合が多く,PSの発生に

肛門腺が,災,与していると考えられている3). PS

の主訴としては, llin瘤(32.6%),出血(25.6%),

掻痒感（20.9％)，びらん（14.0％）などがみら

れる4)． |臨床的には紅斑・浸潤を主体とした局面

を呈し,)，色調としては,紅色．紅褐色（74.6％)，

色索脱失（13％)，褐色（9.4％）と報告されてい

る5)．

二次性乳房外Paget病の治療は原疾忠の治療が

考 察

乳房外Paget病は，一次性乳房外Paget病と二

次性乳房外Paget病に分類される． これらは疾慰

自体が異なるものである．前者は表皮内原発の皮

間悪性腫傷であり，後者は周辺臓器（女性生殖器，

泌尿器,直l1易肛門など）から二次的に皮臓に進展

したものであるl).乳房外Paget病は，そのほと

んどが外陰部から発生するとされ,肛囲Paget病

は稀な疾忠である．大山ら2）によると，肛囲

Paget病は①Paget細胞が上皮内に限局するもの，
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重要となるため，一次性乳腸外Paget病との鑑別

が重要である．二次的な皮肘進展をPaget現象と

呼ぶ慣習もあるが，欧米でのsecondalyextra-

mamma'yPaget'sdiseaseの表現に沿って，二次

性（続発性）乳房外Paget病とし，一次性（原発

性）乳I蹄外Paget病と区別するのがよい1)．一次

性乳房外Paget病と二次性乳房外Paget病の鑑別

には，免疫組織化学染色が有用である1).CK20

は尿道や澗化管粘膜に分布しており, CK7 ･

GCDFP-15はアポクリン・エクリン汗腺細|胞に

分布している．一般的に，一次性乳届外Paget病

はGCDFP-15陽性かつCK20陰性であり，二次

性乳房外Paget病はGCDFP-15陰性かつCK20

1場性とされている').CK7については二次性乳房

外Paget病の場合でも|場性になることが知られて

いる6)．本症例はGCDFP-15陰性かつCK20陽

性,CK7陰性であった．伽l協癌局所切除後であり，

PSの形式をとった直ll勝ﾙWlii後局所再発と診断し

た．局所切除時の標本で断端は陰性であったが，

Paget細胞が非連続性に残存していた可能性は否

定できない．小西ら7）は, lll:1''1管癌に対する局所

切除後に『'l発し，追加手術で二次性乳房外Paget

病と診断した症例を報f!fしている．森谷ら3)は，

肛門腺上皮内癌のPS症例に対して2IIIIの局所切

除を行ったが|析端陽性となったため，腹会陰式直

||勝切断術を施行した症例を報告している．二次性

乳房外Paget病におけるPaget細胞遺残の危険性

を示唆するものと考える. llif痢を形成した乳房外

Paget病では手術単独治療後の再発率が15-67%

とされ，決して低率ではない．袖助旅法として放

射線療法が行われることもあるが，有碓であるか

否かは現時点では不Iﾘjである8)．

PSは|祈端確保が問題になることが多く，手術

術式の決定や術後の再発形式に注意すべきであ

る．手術にあたっては，その切除範囲が|ﾊl迦とな

る．皮膚痢変の境界明脈な部分では臨床的境界は

病理組織学的境界に一致するl)と考えられてい

るため，木症例では肉眼的皮膚病変から2cmの

切離断端を確保するラインを切除範IIIIに設定し

た．術式として外陰部I隙合併切除を伴うII厘会陰式

直I腸切断術を行うことで治癒切除となった．一方，

皮胸病変の境界が不明瞭など，進展範囲判|析の難

しい症例ではmappingbiopsyの有用性が報告さ

れており9)，断端陰性を得る手段として有効であ

ると考える．

PSを伴うlll:li'l衝癌の予後は通常の肛|伽l欄;州に

比べて不良と言われている． しかし，森本ら’0）

によると，近年では5年生存率が57．7％とされ，

mappingbiopsyなどを行って断端の確保が-|-分

であれば迪糀のII[門管獅の5年生存率59.7%と

比較して遜色ないという成紋も報告されている．

本症例は，商齢，本人の希望などを考臘して局

所切除後の追加切除を行わなかったが,PSとい

う形式で局所l 'j発をきたしており,Pagetilll胞遺

残の可能'性が考えられる．局所切除施行例では，

外来経過観察時の肛門周囲の皮膚観察が亜要であ

る．

結 語

直腸癌局所切除後のPSを伴う局所再発の1例

を経験した．下部直腸・肛l''ll4;猫局所切除後の経

過観察時にはPSによるl1}発を念頭に置き，外来

診察時のIIIIml周囲の皮膚観察を怠らないことが重

要である．
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