
■背景资料
肛 周 派 杰 氏 病
(perianal Paget's 
disease, PPD)较罕
见, 临床表现不典
型, 大多易误诊为
肛周湿疹, 国内外
有零星散在的病
例报道. 该病真实
的发病率很难估
计, 临床上难以判
断, 常根据病理检
查发现病变组织
中有Paget细胞而
确诊. 
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Abstract
Perianal Paget’s disease (PPD) is a kind of rare 

intraepithelial carcinoma that is easily misdiagnosed 
due to atypical clinical manifestations. The 
diagnosis of PPD relies mainly on pathological 
examination by recognizing the presence of Paget’
s cells. Here we report a case of anorectal tubular-
villous adenocarcinoma with PPD, which was 
confirmed by immunohistochemical method after 
extended local excision via the anus. In order 
to enhance clinicians’ awareness of this rare 
disease and improve its diagnosis and treatment, 
we performed a literature review to discuss 
the histogenesis, clinical features, pathological 
characteristics, diagnosis, differential diagnosis, 
treatment and prognosis of PPD.

© The Author(s) 2016. Published by Baishideng 
Publishing Group Inc. All rights reserved.

Key Words: Perianal Paget’s disease; Diagnosis; 
Surgical treatment

Chen Q, Yang XD, Zhou C. Anorectal tubular-villous 
adenocarcinoma with perianal Paget’s disease: A case 
report and literature review. Shijie Huaren Xiaohua 
Zazhi  2016; 24(20): 3215-3218  URL: http://www.
wjgnet.com/1009-3079/full/v24/i20/3215.htm  DOI: 
http://dx.doi.org/10.11569/wcjd.v24.i20.3215

摘要

肛周派杰氏病(perianal Paget's disease, PPD)
是一种少见的上皮内腺癌, 临床表现不典型, 
极易误诊. 诊断主要靠病理检查发现病变组
织中有派杰特细胞. 本文报道肛管直肠管状
-绒毛状腺瘤伴可疑PPD 1例, 经肛门局部行
扩大切除术, 术后经病检确诊为PPD. 为进
一步提高和增强临床医师对罕见病的认识
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■研发前沿
PPD是一种少见
的 上 皮 内 腺 癌 , 
至 今 原 因 不 明 . 
本病临床表现不
典型 ,  多见于女
性和白种人 ,  发
病年龄在50-80岁
之间. 因其罕见, 
临床上对该病缺
乏认识 ,  极易误
诊 ,  主要靠病理
检查确诊 .  纵观
国内外文献 ,  大
多数局限于病例
报道. 

及诊治水平, 本文通过复习文献详细讨论了
PPD的组织发生、临床特点、病理特征、诊
断、鉴别诊断、治疗及预后. 

© The Author(s) 2016. Published by Baishideng 
Publishing Group Inc. All rights reserved.
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核心提示: 肛周派杰氏病(p e r i a n a l P a g e t's 
disease, PPD)是一种少见的上皮内腺癌, 至今原

因不明. 该病临床表现不典型, 极易误诊, 主要

靠病理检查确诊. 好发于50-80岁之间的女性和

白种人. 大多数PPD合并结直肠或其他内脏的

恶性肿瘤. 治疗取决于是否出现侵犯和其他相

关的肛门直肠恶性疾病, 单纯PPD的预后相对

较好.

陈琴, 杨向东, 周聪. 肛管直肠管状-绒毛状腺瘤伴可疑肛周

派杰氏病1例并文献复习.  世界华人消化杂志  2016; 24(20): 

3215-3218 URL: http://www.wjgnet.com/1009-3079/full/
v24/i20/3215.htm DOI: http://dx.doi.org/10.11569/wcjd.
v24.i20.3215

0  引言

肛周派杰氏病(perianal Paget's disease, PPD)至今

发病原因不明. 1874年, Paget[1]首次报道了Paget
病, 此为一种好发于女性乳腺、乳头、乳晕部

位的湿疹样癌. 1893年, Darier等[2]首次报道了

PPD. 之后世界各地有零星的病例报道, 但尚

无大型临床研究. 因该病缺乏典型的临床表现, 
有时以瘙痒为主要症状, 极易误诊为肛周湿疹, 
若局部应用激素类药物疗效不显著, 应高度怀

疑本病. 确诊有赖于病理检查. 现将成都肛肠

专科医院近期收治的术后病理发现的PPD 1例
的临床资料分析报告如下. 

1  病例报告

患者女性, 77岁, 因黏液血便伴肛门疼痛2年, 
加重2 mo于2016-03-08入院. 2年前, 患者主要

表现为黏液血便, 常自行溢出肛门外, 伴肛门

疼痛, 呈轻微刺痛. 2 mo前, 上述症状加重, 黏
液量逐渐增多, 并影响社交. 疼痛呈持续性、

阵发加重. 既往有高血压病3级(高危组)病史数

年. 入院检查: 胸部体查, 发现左侧乳房自乳头

沿外上、外下象限界线走行散在丘疹, 表面略

见脱屑, 基底不红, 略高于皮面. (膀胱截石位)
视诊: 肛门左后侧距肛缘3 cm处一大小约0.8 

cm×0.8 cm, 粉红色的粟粒状突起, 质脆. 指诊: 
肛门松弛. 距肛缘约3.5 cm直肠后壁触及一大

小约2 cm×2 cm的溃疡, 表面欠光滑, 边界清

楚. 退出指套有少量血染. 镜检: 直肠下段黏膜

充血、糜烂. 齿线上3、7、11点位黏膜隆起色

红.直肠后壁可见溃疡面有明显出血点. 入院诊

断为: 肛旁新生物待诊、直肠肛管溃疡待诊、

混合痔、不完全性肛门失禁、高血压病3级
(高危组). 为尽快明确直肠肛管溃疡及肛旁新

生物性质, 入院当天在换药室于直肠后壁溃疡

处取活检1块, 肛门左后侧距肛缘3 cm处粟粒

状物取活检1小块, 送病检. 积极完善血常规、

凝血、生化、心电图, 回报均未见明显异常. 换
药室取病检结果回报: (肛旁新生物)表皮层内

查见多处单个或团巢状异型细胞浸润, 核分裂

易见. 疑为肛周Paget病, 建议作免疫组织化学

以进一步明确诊断. (直肠溃疡)提示黏膜轻度

慢性炎. 拟在乳房部丘疹处取病理检查以明确

有无乳腺Paget病, 但患者拒绝. 肠镜检查提示

直肠末段瘤样增生, 并于镜下取活检1块, 病检

提示肛管直肠管状-绒毛状腺瘤. 胸部及全腹计

算机断层扫描(computed tomography, CT)示: 食
管裂孔疝; 左肾错构瘤可能; 其余未见特殊阳

性体征. 经与患者及家属积极沟通后, 建议经

肛手术, 取得患者及家属同意后, 请内科会诊

排除手术禁忌证, 于骶管内麻醉加静脉全麻下

行肛旁新生物、直肠腺瘤经肛扩大切除术. 肛
旁新生物和直肠内肿块均完整切除送病检, 术
后常规痔科换药. 后病理结果回示: 肛管-直肠

管状腺瘤. 肛门旁派杰病, 活检组织的切缘和

底部均未见病变累及. 免疫组织化学染色回示:
肿瘤细胞呈PCK(+)、CK7(+)、CEA(+)(图1). 
术后患者恢复良好, 目前继续随访中. 

2  讨论

乳腺外派杰氏病(extramammary Paget's disease, 
EPD)又称乳腺外湿疹样癌, 主要发生于腋窝、

脐部、会阴部、外生殖器及肛周等, 均为大

汗腺分布部位, 临床较少见. 而PPD则更为罕

见, 其真实的发病率很难估计, 几乎少于所有

肛门疾病的1%, 及所有派杰氏病的6.5%[3]. 鉴
于PPD的罕见, 有必要结合文献进行详细讨论, 
具体如下. 
2.1 PPD的组织发生 PPD大多数是指位于肛

周6 cm范围内及齿线下的原位癌[4]. 病因尚不

■相关报道
Perez等通过对斯
隆 - 凯 特 琳 癌 症
中心在1950-2011
年的数据研究得
出: PPD没有特异
性临床表现 ,  常
常导致诊断延迟. 
临床诊断主要通
过组织学检查显
示派杰特细胞的
存在.
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明确. 关于PPD的组织发生是有争议的, 目前

主要有四种理论[5]: (1)PPD细胞来自于表皮下

方的顶浆分泌性腺癌或外分泌性腺癌; (2)在
表皮、顶浆分泌结构及直肠腺体多部位同时

受到不明原因的癌性刺激; (3)来自于表皮基

底多分化潜能干细胞的原位腺癌; (4)从伴发

的同时性或异时性的直肠腺癌向表皮转移而

来. 在部分文献报道中, 又将前三种称为原发

性PPD, 后一种称为继发性PPD. 免疫组织化

学中的CK7、CK20、GCDFP15的表达可以较

好地区分这两种类型. 原发性PPD的免疫组织

化学表现为: CK7+/CK20-/GCDFP15+. 继发

性PPD的免疫组织化学表现为: CK7+/CK20+/
GCDFP15-. 而CDX2的表达可进一步明确继

发性PPD是源于肛管直肠腺癌或结肠腺癌. 然

而, 大约1/3的患者没有内脏恶性肿瘤而呈现

CK7+/CK20+/GCDFP15-表达. 2%的原发性

PPD可表达CDX2[6]. CK7在这两种类型PPD中

均有表达, 是识别Paget细胞并与其他疾病鉴别

的一个较好标志物[7,8]. 
本病例行病理及免疫组织化学, 找到了

Paget细胞, 并提示CK7(+). 鉴于权威教科书中

并未提及将PPD分为原发及继发, 因此本文报

道的病例并未如此细分. 本病例PPD伴发的是

肛管直肠管状-绒毛状腺瘤, 是否发生恶变, 只
有靠长期随访可知. 
2.2 PPD的临床特点 PPD是一种少见的上皮内

腺癌, 其发病年龄在50-80岁之间, 女性和白种

人更为常见[9]. 典型的临床特点如下: (1)病变

初起为鳞屑性红斑, 随后表面糜烂, 有淡黄色

液体渗出, 逐渐发生浸润, 皮肤变厚发硬, 有黄

色结痂, 边界清楚; (2)患部奇痒或有灼痛感, 长
期不愈; (3)常伴发直肠癌、尿道癌或宫颈癌. 
然而临床上出现的症状往往都不典型, 如长期

肛周湿疹或瘙痒, 流脓, 偶尔疼痛等. 这些病变

大多数首先被视为良性皮肤病, 采用局部糖皮

质激素和抗真菌治疗. 而当长期治疗无效后, 
才怀疑是该病. 本文报道的病例是以黏液血便

及肛门疼痛为主要症状, 患者并未出现肛周瘙

痒, 肛周皮损表现也极不典型. 术前也并未考

虑诊断为PPD. 
2.3 PPD的病理特征 PPD的病理类型一般分为

三型: 第一型发生于肛周部而不伴有其深面的

附属器癌; 第二型是伴有其深面的大汗腺或小

汗腺的癌, 第三型是发生于肛周部并伴有其他

癌如直肠腺癌、尿道癌、宫颈癌或乳腺癌等. 
PPD病损处表皮内有散在的派杰特细胞,分为

两型: (1)普通细胞型: 细胞较大、圆形或多边

形、胞质透亮、胞核居中、染色质疏松、核

仁清晰, 可见核分裂象, 单个或3-5个成簇分布

于表皮的基底或整个表皮层内; (2)印戒细胞

型: 细胞浆内富含黏液, 胞核位于周边, 状似印

戒细胞. 此型较多见. 该例患者的病例类型属

于第一型, 其细胞分型也属于普通型. 
2.4 PPD的诊断及鉴别诊断 Perez等[10]通过对

斯隆-凯特琳癌症中心在1950-2011年的数据研

究得出: PPD没有特异性临床表现, 常常导致

诊断延迟. 临床诊断主要通过组织学检查显示

派杰特细胞的存在. 另外, CK7、CK19和C-erb 
B2是诊断乳房外派杰特病的良好的免疫组织

A

B

C

图  1  免疫组织化学染色结果. A: 增生的鳞状上皮乳头中

成团排列的派杰特细胞(HE×40); B: 鳞状上皮与真皮层之

间成团排列的派杰特细胞(HE×100); C: 空泡样派杰特细

胞成团排列, 部分细胞见异型性(HE×400). 

■创新盘点
P P D 的 病 例 报
道 绝 大 多 数 来
自于国外 ,  主要
是白种人 .  1893
年 ,  D a r i e r 和
Couillaud首次报
道了该病 .  之后
世界各地有零星
的病例报道 ,  尚
缺乏大型临床研
究. 报道的PPD病
例中大多合并结
直肠或其他内脏
的恶性肿瘤 .  中
国目前的病例报
道数极少 .  本病
例合并的是良性
肿瘤 :  肛管直肠
管 状 - 绒 毛 状 腺
瘤, 尚未见报道. 
结直肠外科医生
要提高对PPD的
认识水平. 
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化学标记[11,12]. 
P P D的鉴别诊断包括鲍温病(B o w e n's 

disease)、派杰氏样恶性黑色素瘤(Pagetoid  
malignant melanoma)等. PPD的Paget细胞胞

质内含有黏液, PAS 、AB和黏液卡红染色阳

性, 瘤细胞表达CEA、CK7、CK8和CK20等腺

上皮标记, 而CK10和CK13为阴性, 可与鲍温

病鉴别. PPD的Paget细胞不表达S-100蛋白或

HMB45, 可与派杰氏样恶性黑色素瘤鉴别[13].  
2.5 PPD的治疗及预后 PPD的治疗取决于是否

出现侵犯和其他相关的肛门直肠恶性疾病. 对
于没有周围侵犯的病变可以行局部切除治疗. 
为了达到切缘阴性, 通过显微镜确定病变侵犯

的范围十分重要. 病变具有侵袭性或是伴有相

关肛门直肠恶性疾病, 应考虑行腹会阴联合的

根治性切除[10].  
所有P P D患者的5年疾病特异生存率为

54%-70%[14-16]. 而10年生存率则降到39%-45%[15,16]. 
单纯PPD的预后相对较好, 5年的无病生存率

为60%-64%[5,15]. 
PPD要达到治疗上的共识是困难的, 且大

多数的文献都是病例报道[17]. 因缺乏大宗研究, 
因此有必要尽可能多地报道个案, 以便在将来

形成诊断指南和规范的治疗方法. 
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■应用要点
临 床 上 P P D 少
见, 容易误诊, 病
理活检对临床有
提示作用 .  所有
PPD患者的5年疾
病特异生存率为
54%-70%, 而10
年生存率则降到
39%-45%. 临床
医生应注意 :  肛
周皮损 ,  有时会
出 现 瘙 痒 症 状 , 
若局部应用激素
类药物疗效不显
著 ,  应高度怀疑
本病. 

■同行评价
PPD在临床上较
为少见 ,  且诊断
困难 .  为系统性
梳理该类病例以
提供分析的基础
数据 ,  需要更多
病例积累 .  本病
例报道结合文献
对该病进行了详
细的分析和讨论, 
有一定参考价值.
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