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【摘要】　肛周Paget病分原发性和继发性，因其部位隐匿、症状缺乏特异性常被漏诊，多点深层穿

刺联合免疫组化检查有助于肛周Paget病的诊断与鉴别诊断，根治性手术是主要治疗手段。本中心借

鉴直肠癌的新辅助治疗模式，诊疗1例肛管腺癌合并侵及外阴的肛周Paget病，取得较好疗效。
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患者为 69岁老年女性，主因“间断便血伴肛周不适”入

院。患者 7 月余前无明显诱因出现间断便血，伴肛周瘙痒

疼痛，于肛周可触及一质硬肿物；排便习惯改变，主要表现

为腹泻和里急后重等。患者于外院第一次 2022 年 7 月

14日查肠镜提示：齿状线上可见隆起性病变，肛周皮肤呈皲

裂状改变，质地较硬，活检病理：（齿状线处）高级别上皮内

瘤变；（肛周皮肤）少许鳞状上皮呈乳头瘤样增生，其内可见

散在异型细胞，胞浆丰富，呈腺体样分布，符合 Paget 病改

变。后于外院再次复查肠镜（2022年 8月 19日）可见，肛管

及肛周黏膜结节样隆起，表面粗糙，活检病理：（肛管）中分

化腺癌。肝肺无转移性病变，肿瘤标记物水平正常。

入院后专科查体：肛门右侧局部皮肤色素沉着，表面皲

裂状增生，红白相间，范围 2.0 cm×3.0 cm，肛管右后壁可触

及片状质硬肿物，直径 1.5 cm，累及肛门口及齿状线上缘，

臀沟内皮肤泛白向前与双侧大小阴唇相连续。见图1A和1B。

完善直肠 MRI检查，结果提示：肛管全段 6点至 12点方向，

可见不规则肿块突入肠腔内，呈等T1、长T2信号，其内可见

较多黏液成分，上下径为3.8 cm，最大截面2.0 cm×4.0 cm，病

灶突出肛门外缘，受累肛管狭窄，右侧肛门外括约肌肌层低

信号不完整，病灶前缘累及阴道后壁，分期 mrT4N0M0。见

图1C。

该患者同时合并有肛管腺癌和侵及外阴的肛周 Paget
病，多学科会诊认为：（1）皮肤科：肛周皮肤活检组织部分为

复层鳞状上皮，基底层及表皮内可见异型样上皮细胞，胞浆

淡染，结合免疫组织化学（CK7、CK20、CEA、PAS均为阳性）

和荧光诊断结果，考虑乳房外Paget病，见图 1D。（2）妇科：双

侧大小阴唇之间色素减退、皲裂，向后方与肛周处病变连续，

合并外阴 Paget病可能性大，手术不易切净，建议先接受放

疗。（3）肿瘤内科：该患者诊断明确，但病变累及范围较大，

可考虑行新辅助放疗，同期予以卡培他滨化疗增敏。（4）整
形美容外科：可协助进行软组织病损切除与修复。最终，该患

者于2022年10月4日至2022年11月8日接受了25程长程放

疗，期间予以2程卡培他滨（825 mg/m2，早晚各1次）单药化疗

增敏。新辅助治疗过程顺利，患者未诉特殊不适。

新辅助治疗后再次评估病情。查体可见：肛周皮肤散

在红斑样改变，肛周未见隆起性病变，直肠指诊（胸膝位）：

齿状线下方肛管右后侧壁仍可触及一质硬肿物，不可推动，

较治疗前显著缩小，双侧大小阴唇处病变较治疗前显著改

善，此次未见明显色素沉着，无皮肤皲裂，见图 1E和 1F。直

肠MRI可见：肛管 6点至 12点方向，有一不规则肿块突入腔

内，实性成分较前显著缩小，其内可见黏液信号，上下径为

2.9 cm，最大截面2.2 cm×1.3 cm，病灶部分突出肛门外缘，前

缘累及阴道后壁，受累肛管狭窄，右侧肛门内外括约肌受

侵。符合肛管癌治疗后改变（ymrT4N0M0，mrTRG3 级），见

图1G。肝肺未见转移性病灶，肿瘤标记物正常。

该患者于 2023年 2月 23日接受“腹腔镜腹会阴联合直

肠癌根治+外阴病损切除修复术”，手术过程顺利，术后第

10天顺利恢复出院。见图 1H和 1I。术后病理结果：（肛管）
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高-中分化腺癌，CAP2级，ypT2N0；（肛周及切除阴唇处皮肤

病变）部分鳞状上皮增生伴角化过度，真皮浅层可见散在吞

噬色素的细胞，未见肿瘤细胞，免疫组化：CK20（+）、

CK7（−）、CDX-2（+）、MUC2（+）、GCDFP-15（+）；术中送检各

切缘，冰冻结果均为阴性。

讨论 乳房外Paget病是一种上皮起源的恶性肿瘤，主

要分布在会阴、外生殖器等汗腺丰富部位，一般局限在表

皮，也可累及真皮或皮下软组织而成为具有复发转移倾向

的侵袭性乳房外 Paget病［1］。乳房外 Paget病多为单发性病

变，仅 4% 患者可能合并多处病变［2］。乳房外 Paget 病发病

率低，临床表现缺乏特异性，以红斑、糜烂、溃疡和色素沉着

等皮肤病损为主 ［1，3］。多点深层穿刺是确诊乳房外Paget病
的重要检查。Paget细胞在形体上比角质形成细胞大，细胞

质呈苍白或淡颗粒状，可单个或成簇细胞排列在表皮或真

皮及皮下组织［4］。免疫组织化学也有助于其诊断与鉴别诊

断，角蛋白 CK7（+）、CK20（+）、SOX10（−）、癌胚抗原（+）提

示乳房外Paget病可能；部位特异性标记物更有助于进一步

鉴别诊断，如 CDX2 和 CK20（+）提示肛周病变可能［5］。超

声、肠镜、核磁和CT等检查可进一步明确和鉴别诊断。

原发性乳房外Paget病的治疗以根治性手术为主，保证

各手术切缘阴性是首要原则，可选择局部或扩大局部切除

术或 Mohs 微创手术，但术后复发率可高达 30%；也可选择

保守治疗或局部放疗。辅助化疗、靶向治疗以及免疫治疗

也可应用于转移性乳房外 Paget 病的治疗。对于继发性乳

房外Paget病，需要多学科协作，制定精准治疗方案［1，6］。

新辅助放化疗可否应用于侵袭性乳房外Paget病、特别

是合并有肛管腺癌的继发性乳房外Paget病的治疗及其确切

疗效如何，目前仍缺乏大样本量临床研究来证实。本例患者

肛管腺癌同时合并有侵及外阴的肛周Paget病，病损累及范

围大，肛周至大小阴唇之间均为弥漫性病变，若直接行手术

治疗，可能需行腹会阴联合切除加外阴病损切除，手术范围

广且创伤大，可能需要皮瓣移植和外阴重建。因此经多学科

会诊，笔者团队决定借鉴中低位局部进展期直肠癌的新辅助

治疗模式，先进行新辅助放疗，同时进行2周期的单药卡培他

滨化疗。其理由首先是针对肛周及外阴Paget病，通过放疗

缩小病变范围；其次是期望通过放化疗实现减瘤降期，增加

手术根治性和可切除性。该患者治疗结束后病灶显著缩小，

治疗后肛周未见明确隆起型病变，且外阴病损范围较治疗前

也明显缩小，术后病理结果也证实，经过放化疗后，肛周及外

阴处未见肿瘤细胞残留，整体治疗效果佳。术中通过多次送

检切缘确保根治性切除，外阴处病变切除范围较局限，可行

一期缝合，避免了皮瓣移植和外阴重建，短期预后良好。
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图 1　本病例治疗前后肛周和外阴情况　1A.新辅助治疗前肛周病

变外观图，可见肿物突出于肛缘，呈菜花状，累及肛周皮肤；1B.新
辅助治疗前外阴病变外观图，与肛周病变相延续；1C.新辅助治疗

前直肠MRI影像图，肿物较大且突出于肠腔（mrT4N0）；1D.新辅助

治疗前外阴病损活检结果，可在正常基底层上面见大量核大深染

的 Paget 样细胞（HE 染色，40×）；1E. 新辅助治疗后肛周病变外观

图，肛周皮肤未见明显异常；1F.新辅助治疗后外阴处病变外观图，

范围较治疗前显著缩小；1G.新辅助治疗后直肠 MRI影像图，肿物

较治疗前显著缩小（ymrT4N0）；1H.Miles+外阴病损切除术后整体

会阴观；1I.术后第9天外阴伤口生长愈合情况
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