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摇 摇 派杰氏病是一种特殊的乳腺恶性肿瘤,发病率较低,
而副乳腺派杰氏病更是罕见。 大多数派杰氏病缺乏特征

性的临床和影像学表现,仅能通过病理确诊。 笔者针对本

院2012 年6 月15 日收治的1 例副乳腺派杰氏病,回顾性分

析该病的临床特征及治疗方案,以提高对该类疾病的认识。

1摇 临床资料

患者,女性,60 岁,于 15 年前右腋下出现一糜烂面,
大小约 1 cm伊0郾 5 cm,局部发红、渗出,呈湿疹样改变,到
当地医院就诊,诊断为“湿疹冶,并据此给予对症治疗,症
状无减轻。 近 15 年来,在各地医院就诊,被误诊为“湿
疹冶、“银屑病冶、“皮炎冶等皮肤病,仍采取对症治疗,皮损

面积逐渐扩大。 2012 年 6 月 15 日到本院皮肤科就诊,行
皮损处活检,病理结果提示:乳房外湿疹样癌。 入院查体:
右乳表面皮肤正常,未触及明显肿块,右腋下巨大糜烂面,
边界清楚,大小约 15郾 0 cm伊10郾 0 cm,红肿,溃烂,基底鲜

红并被脓性分泌物覆盖(图 1),有触痛,右臂活动受限,右
侧腋窝因疼痛无法触诊。 左乳未见明显异常,左腋下可触

及 3 cm伊3 cm伊1 cm 的副乳腺,无副乳腺头,未触及明显肿

块,无压痛。 彩超检查:右乳腺结构紊乱,无肿块及强回

声,右侧腋窝及右乳腺边缘由于皮肤糜烂的影响,探查受

限,与乳腺层次结构欠清。 进一步行 PET / CT 显像:右侧

腋窝皮肤代谢活跃,考虑恶性病变;右侧腋窝淋巴结影增

大,不完全排除淋巴结受累,其余未见明显异常。

糜烂面边界清楚,局部有渗出、红肿

图 1摇 副乳腺派杰氏病临床表现

因皮损面积过大,与家属协商后,于 2012 年 6 月 21 日

行“右侧乳腺癌改良根治术+皮瓣转移术冶(图 1),术中见

右腋下糜烂仅侵犯表皮及真皮,术后标本可见皮损深处有

副乳腺组织,与乳腺尾状叶分离,右侧腋下有肿大淋巴结,
术后病理结果:符合副乳腺导管原位癌(高级别)伴派杰氏

病(图 2、3),少量慢性炎性细胞浸润,腋窝淋巴结(12 枚)
淋巴组织增生,未见肿瘤组织。 免疫组化:ER 和 PR 均为

( -) 。 术后未予以化疗、放疗及内分泌治疗。 术后随访

2 个月,局部伤口愈合良好,未发现转移、复发的症状。

肿瘤细胞呈簇状分布于导管内,未浸透乳腺导管壁,并可见大量

坏死物质;该标本取自右腋下副乳腺区

图 2摇 副乳腺导管原位癌的病理表现 (HE摇 伊100)

Paget爷s 细胞较大,呈多形性,核深染,核仁明显,细胞单个散在或

成簇状,存在于上皮的基底层和深棘层内,可伸至上皮表层或皮

脂腺的上皮内

图 3摇 Paget爷s 细胞的病理表现(HE摇 伊100)

2摇 讨论

副乳腺派杰氏病是一种极为特殊的乳腺外派杰氏病
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(extramammary Paget爷s disease, EMPD)。 1889 年 Crocker
报道了首例累及阴囊和阴茎的乳腺外派杰氏病,而副乳腺

派杰氏病鲜见文献报道。
2郾 1摇 病因

与乳腺癌一样,EMPD 的病因尚无统一的定论。 副乳腺

由乳腺组织构成,任何能引起乳腺派杰氏病的原因均可导致

副乳腺派杰氏病。 也有学者认为副乳腺可能更容易受致癌

基因的影响,在内外环境同时作用下更易引发乳腺癌[1]。
Reddy 等[2]则指出,大汗腺和小汗腺导管及腺体细胞、多能干

细胞的表皮干细胞以及 Toker 细胞都可能是 EMPD 的起源细

胞。 Chiyomaru 等[3]的实验证明,派杰氏病可能与人类 X 射

线交叉互补修复基因 1 Arg194Trp 多态性有关;而更多的专

家则认为本病源自乳腺原位癌或浸润性导管癌[4] 。
2郾 2摇 临床表现

EMPD 在临床上有以下特点:(1)发病率极低,好发于

中老年人,如本病例发病时为 45 岁。 (2)病史长,病情发

展缓慢,临床上极易被误诊而耽误最佳治疗时机。 (3)临
床表现为局部皮肤增厚,有时色素沉着、湿疹、红斑或不规

则边界结痂病变,病灶表面有少量血性渗出,疼痛或发痒

的症状明显。 早期红肿可能会被误诊为湿疹或其他一些

炎症而被延误治疗;后期,EMPD 继续进展,可能会导致病

变面积扩大,发生糜烂,出现浆液性及血性分泌物,一般边

界较清楚,形态不规则[5] 。
2郾 3摇 鉴别诊断

副乳腺派杰氏病主要是通过皮损的位置及病理结果

与其他疾病相鉴别。 该病例的皮损位于腋下,在手术切除

的标本中能比较明显的区别出副乳腺,与乳腺无联系,并
且皮肤糜烂仅侵犯表皮及真皮层,病理结果提示副乳腺导

管原位癌伴派杰氏病,镜下可见大量的乳腺小叶组织及腺

管结构。 同时需要鉴别:(1)同侧乳腺来源的肿瘤,特别

是乳腺尾状叶肿瘤;(2)其他肿瘤的腋窝淋巴结转移,并
向外生长;(3)皮肤来源的肿瘤。 前者的鉴别主要采用乳

腺大体解剖和镜下结构,以及术前辅助检查,后两者的鉴

别则通过病理检查。
病理结果:病灶中存在特异的 Paget爷 s 细胞,细胞较

大,多形性,核深染,核仁明显但也不突出,淡染的细胞质

中往往有黏液性表皮细胞入侵,细胞质中也可能含有黑色

素。 该细胞单个散在或成簇状,存在于上皮的基底层和深

棘层内,亦可伸至上皮表层或毛囊鞘的外层以及汗腺导管

和皮脂腺的上皮内[5] 。
2郾 4摇 治疗

有关派杰氏病的治疗,《NCCN 乳腺癌临床实践指南》
(2011 版)已明确指出:确诊后行全乳切除依腋窝淋巴结清

扫(或行乳腺肿瘤和派杰氏病浸润区切除伴全乳放疗,并
考虑进行乳腺及病灶区推量照射),并根据激素受体情况,
选择性使用他莫西芬治疗。 其治疗可以根据病变范围和

程度的不同,选择全乳切除+腋窝淋巴结清扫。 EMPD 是

一种极易被误诊、发展较慢的的疾病,根治性切除是

EMPD 的首选治疗[6] 。 本例患者皮损面积较大,约为

15郾 0 cm伊10郾 0 cm,术前已有腋窝淋巴结肿大,考虑采用全

乳切除、保留乳房表面皮肤并行保留皮瓣遮盖切除的皮损

区,同时行腋窝淋巴结清扫。 考虑到患者自身经济因素,
未选用背阔肌带蒂肌皮瓣移植术或腹直肌带蒂肌皮瓣移

植术,而选择全乳切除+腋窝淋巴结清扫+任意皮瓣移植

术,用以填补皮肤缺损处。 切除皮损处时取边界外 1 cm
的范围切除,将乳房上方及侧方的皮肤设计为任意皮瓣,大
小均为 16郾 5 cm伊7郾 5 cm。 术后第 3 天,皮瓣成角处大约

1郾 5 cm伊1郾 5 cm 的范围由于张力过大出现皮瓣缺血坏死,
经过酒精湿敷等积极对症处理后,术后第 20 天伤口愈合

良好。 术后病理结果为高级别的副乳腺导管原位癌伴派

杰氏病,免疫组化提示 ER(-)、PR(-),故患者未接受相

应的全身辅助治疗(包括化学治疗和内分泌治疗)。 局部

未发现转移淋巴结,也无需采用进一步的局部治疗(放射

治疗)。 临床研究表明,仅侵犯表皮内的 EMPD 患者,预
后良好;临床存在的原发灶,区域淋巴结受累,有真皮浸润

的结节是预后不良的指标[5] 。 此外,还有一些其他的治

疗方式如 CO2 和 Nd:YAG 激光器和光动力疗法也可帮助

治疗[2] 。
总之,副乳腺派杰氏病的临床表现不典型,发病率较

低,因而临床医生普遍对其认识不足,极易被误诊。 值得

注意的是,本病例误诊时间较长,皮损面积较大,但是未出

现淋巴结转移及全身其他部位的转移。 这是值得深思的,
也对派杰氏病的诊疗及预后提出了新的挑战。
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