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Ext ramammary Paget s di sease i s an uncommon int
epi t hel ial carcinoma of t he skin and mucosa usual ly
r ing in t he anogeni t al area. Per ianal Paget s di seas
ent i t y, oft en associat ed wi t h int ernal mal ignanci
poor prognos i s . Cl inical mani fest at ions of per iana
di sease include prur i t i s (most common), i r r i t at io
lump sensat ion and t he les ion shows eryt hemat ous , cr
or scaly area which may weep clear f luid. Licheni f i
kokerat ot ic or leukoplakia- l ike pat ches may al so de
some pat ient s . These areas may resemble eczema
cont act dermat i t i s . Many aut hor s recommend surger
t he t r eat ment of choice. Ext ended surgical exci s
non- invas ive les ion and exci s ion of rect um or abdo
per ineal r esect ion for invas ive di sease i s r ecom
The prognos i s for non- invas ive les ion i s excel lent
invas ive les ion i s poor .
We exper ienced one case of per ianal Paget s disease
recur red aft er wide exci sion of vulvar area for Page
ease, and per formed secondary abdominoper ineal r esec
Now, radiat ion therapy was done for adj uvant t herap
modal i t y. J Korean Soc Co loproc to l 2001 ;17 : 346- 3
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서 론

1874년 James Paget이 유두와 유륜 주위의 피부 병

변을 동반하는 유방암에 대해 처음 유방의 Paget씨병을

보고한 바 있으며 1889년에는 Crocken 등2이 음낭에

발생한 Paget씨병을 유방 밖 Paget씨병(extramammary

Paget's disease) 이라 명명하여 발표하였다. Paget씨병

은 주로 액와, 외음부 및 항문주위 피부 등에서 잘

발견되며, 드물게 외이도, 결막, 안검, 제대부, 방광,

혀, 식도하부 등에서도 발견된다. 이 중 항문주위의

Paget씨병은 1893년 Darier와 Coulillaud3가 처음 발표

한 질환으로 병인에 대해서는 확실히 알려져 있지

않지만 한선관에서 기원하는 상피내선암으로 여겨진

다고 하였다. 전 세계적으로 100여 개의 증례만이 보

고된 아주 드문 경우4로 대개 여자에서 흔하며 40대

이후 발생하는 것으로 알려져 있다. 임상양상은 주로

항문 주위에 소양감, 화끈거림, 출혈을 보이면서 맑

은 장액으로 덮인 궤양이나 유두모양의 성장(papil-

lary growth)을 보이는 홍반성 판(erythematous plaque)

을 보이며 단순 피부염으로 오인하기 쉽다.

치료로는 비침습적 병소의 경우 광역국소절제술만

으로도 충분하지만 다시 침습적인 암으로 진행될 가

능성이 있으므로 주기적인 경과 관찰이 필요하다. 침

습적인 병소의 경우 복회음절제술 등의 광범위 절제

술과 광범위한 방사선 치료를 병행하는 것이 효과적

인 것으로 알려져 있다.

저자들은 회음부 소양감으로 이전에 회음부 절제

및 피부이식을 받고 방사선 치료를 받았던 환자에서

다시 항문 주위에 재발하여 복회음절제술을 받은 70

세 여자 환자에서 확인된 항문주위 Paget씨병 1예를

경험하였기에 보고하는 바이다.

증 례

환 자 : 곽○애, 여자, 70세

주 소 : 1개월간의 재발성 회음부 소양감

현병력 : 4년 전, 내원 약 1년 전부터 발생한 회음부

소양증으로 개인병원을 방문 후에 Paget씨병이 의심
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되어 본원 산부인과로 전원되어 회음부 절제 및 식

피술후 방사선 치료를 받은 환자로, 1개월 전부터 다

시 항문 주위에 소양감과 홍반이 재발되어 본원 피

부과에서 조직 검사 후 외과로 의뢰되었다.

과거력 및 가족력 : 환자는 10년 전에 자궁근종으로

자궁적출술을 받았다. 이 외의 다른 소견은 없었으며

가족 중에는 특이한 질환 및 소견은 없었다.

4년 전, 음순 주위 회음부 Paget씨병으로 광범위 회

음부절제 및 식피술을 시행 받은 후 40 cGy로 5주간

방사선치료를 받았다.

신체검사 소견 : 전신상태는 양호하였으며 신체검사

결과 외음부 주위에 이전에 받았던 수술 흔적이 발

견되었으며(Fig. 1), 항문 주위로 경계구분이 명확한

습진모양의 병소가 관찰되었다(Fig. 2). 직장 수지검

사 결과 특이 소견은 없었다. 그 외에 흉부, 사지말단

및 신경학적 검사 결과 특이 소견은 없었다.

검사실 소견 : 입원 당시의 말초 혈액검사에서 백혈

구가 2,600/mm3 (Seg 69.75%)이었고, 이 외의 요검사,

간기능 검사 및 혈중 전해질 검사는 정상이었다.

방사선학적 소견 : 단순촬영 X선 검사, 복부 및 골반

전산화단층촬영 결과 특이 소견은 없었으며, 대장내

시경 검사 결과 직장 부위에 약간의 미란성 병변 외

에 특이 소견은 없었다.

수술소견 : 전신마취하에서 하부 정중선으로 개복하

였을 때 복강 내에 약간의 복수가 있었다. 또한 소장

이 약간 유착되어 있었고 자궁이 적출된 상태였으며

다른 특이 소견은 없었다. 항문 주위에 습진모양의

홍반성 병소가 있었으며 재발성이고 광범위절제 시

괄약근이 손상될 것으로 판단되어 병소를 포함한 주

변 1 cm의 정상 조직에 복회음절제술을 시행하였다.

육안조직 소견 :병변의 크기는 6.5 3.5 cm이었으며

구분이 명확한 엷은 회색을 띠고 있었다. 근위부 절

제연은 23 cm, 원위부 절제연은 0.5 cm이었다.

현미경학적 소견 : 표피하층에서 세포질이 투명하며

핵은 그 중앙에서 핵소질은 비교적 균일한 Paget cell

이 관찰되었다. 절제된 림프절에서의 전이는 없었다.

수술 후 경과: 환자는 조직 검사 결과 항문주위의

Fig. 1. Patient with perianal Paget's disease. The previous
operative scar (wide vulvectomy with skin flap) is seen on
the perineum.

ig. 2. Patient with perianal Paget's disease. A well-demar-
cated pale eczematoid lesion measuring 6.5 3.5 cm is seen
around the anus.

Fig. 3. Histologic finding of the perianal Paget's disease
(H&E stain, 400). Paget's cells which contain large cyto-
plasmic fluid are mainly seen in the epidermal layer.
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Paget씨병으로 진단되어 수술 후 14일째 주증상이 호

전되어 퇴원하였다(Fig. 3).

고 찰

1874년 James Paget1이 유두와 유륜 주위의 피부 병

변을 동반하는 유방암에 대해 처음 유방의 Paget씨

병을 보고한 바 있다. 이는 유선관에서 발생하는 악

성종양으로 유선관을 통하여 유두 및 유륜 피부로

병소가 파급되어 피부질환과 유사한 소견을 나타내

는 유방암의 일종이다. 대개 관내 상피내암종(intra-

ductal carcinoma in situ)상태가 많으나 드물게는 침습

암종(invasive carcinoma)으로 발전하여 원격전이를 하

기도 한다.5 , 10 1889년에는 Crocken 등2이 음낭에 발생

한 Paget씨병을 유방 밖 Paget씨병이라 명명하여 발

표하였으며 주로 액와, 외음부 및 항문주위 피부 등

에서 잘 발견되며, 드물게는 외이도, 결막, 안검, 제

대부, 방광, 혀, 식도하부 등에서도 발견된다. 이 중

항문주위의 Paget씨병은 1893년 Darier와 Coulillaud3

가 처음 발표한 질환으로 이는 한선관에서 기원하는

상피내선암으로 여겨진다고 하였다. 전 세계적으로

100여 개의 증례만이 보고된 아주 드문 질환으로 대

부분 증례 형식으로 보고가 되었으므로 그 임상 양

상이나 병인이 확실히 정립되지는 않았다. 하지만 대

개 여자에서 흔하며 40대 이후에 발생하는 것으로

알려져 있다. 또한 항문 주위 Paget씨병의 경우 약

20%에서 직장, 자궁 경부나 요도에 악성 종양을 동

반하기도 한다. 이러한 유방 밖 Paget씨병의 병인에

대해서는 잘 알려져 있지 않으나 이전에 다음과 같

은 가설이 제시되고 있다. 첫째, 상피에서 기원하여

모낭이나 한선을 통하여 피부침윤을 나타낸다는 설,

둘째, 한선이나 변형 한선에서 기원한다는 설, 셋째,

장, 비뇨생식기, 전립선 등에서 기원한 악성종양이

점막 혹은 진피로 상부 침윤하여 발생한다는 설, 넷

째, 특정기원 세포 없이 다발성으로 나타난다는 가설

등이다.8 ,9 임상양상은 주로 항문 주위에 소양감, 화끈

거림, 출혈을 보이면서 맑은 장액으로 덮인 궤양이나

유두모양의 성장을 보이는 홍반성 판이 보이며 이는

알레르기성 습진이나 접촉성 피부염과 유사한 소견

을 보인다. 몇몇의 환자에서는 태선화(lichenified), 백

색판증화반(leukokeratotic patch)이나 백색판증화 반

(leukoplakia-like patch)을 보이기도 한다.4 ,10 조직학적

으로는 유방의 Paget씨병에서 보이는 소견과 유사하

며 Paget씨 세포는 특징적으로 표피지향적(epidermo-

tropic)인 양상을 보이며 커다란 호염기 세포나 공포

형성 세포(vacuolated cell)가 표피에서 관찰되며 세포

질은 경계가 분명하고 투명하다. 핵은 주로 풍부한

세포질 중앙에 위치하며 원형의 핵소질은 비교적 균

질하게 나타난다. 이 세포는 표피에서 측부로 퍼지며

치밀판(basal lamina)까지 침윤하는 경향을 보인다.10 , 11

또한 이 세포는 신경 점액다당류뿐만 아니라 periodic

acid-Schiff에도 잘 염색된다. 세포 안에는 cytokeratins

과 암배아항원(carcinoembryonic antigen)이 있어 이는

면역형광염색이나 면역조직화학방법으로 확인할 수

있다. 이러한 양상으로 악성 변화가 일어난다고 생각

되며 여기에 c-Erb-2 종양단백질이 선암 세포가 상피

내에서 퍼지는 것을 조장한다고 여겨진다.12

이 질환은 다른 악성 질환과 잘 동반하는데 Fenn

등13 ,14은 약 70%에서 직장암을 동반한다고 하였고 따

라서 치료 전에 반드시 다른 동반된 종양이 있는지

찾아봐야 한다. 대개 단순 피부염으로 치료하여 재발

되는 병력이 있고 상기 피부 병변이 보일 때는 의심

해봐야 한다. 확진은 조직 생검이며, 회음부의 어떠

한 발적이라도 6∼8주 치료를 해도 반응이 없는 경

우 반드시 조직 생검을 하여야 한다. 감별해야 할 질

환은 진균증, Bowen씨병, 균상식육종(mycosis fungoi-

des), 표재 기저세포암종(superficial basal cell carcino-

ma) 등이 있으며 이는 조직검사로 감별진단이 가능

하다.4 ,11 또한 최근에는 면역학적 진단 방법으로 CEA

나 GCDFP 등을 이용하여 진단에 도움을 받기도 한

다. 많은 저자들이 치료방법으로 수술을 권장하고 있

으며 이에는 비침습적 병변의 경우 광범위 절제술과

필요 시 식피술이 권장되고 있다. 병소가 상피층 이

상 침범한 침습적인 병변이나 자궁 부속기 암과 연

관된 경우는 직장 광범위 절제술이나 복회음절제술

과 함께 주변 임파선 절제까지 고려하여야 한다.15 ,16

Butler 등16은 방사선 치료의 경우 높은 재발률을 나

타내기 때문에 초기 치료 방법으로 적당하지 않다고

보고하고 있다. Besa 등17은 수술에 적당하지 않은 환

자와 광범위 절제술 후에 방사선 치료 효용성에 대

하여 보고하였는데, 이 보고에 따르면 수술을 받은

65명의 환자를 대상으로 조사한 바, 약 36∼66%가

수술 변연부에 병변이 남은 것으로 보고하고 있다.

또한 병소가 여러 군데이거나 이환율과 기능적인 측

면을 고려해 볼 때 수술에는 제한점이 따르게 되므

로 이 때에는 방사선 치료가 대체치료방법이나 수술

후 치료 방법으로 적당하다고 보고하고 있다. 또한

초기 치료로 방사선 치료를 하였을 때 조사량이 50
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cGy 이하인 경우에서 재발률이 높으므로 50 cGy 이상

조사하도록 권장하고 있다.16 ,18 항암화학요법이나 항암

화학 방사선요법에 대하여는 전 세계적으로 아직 정립

된 견해가 없어 이에 대한 연구가 더 필요하다.

유방 외 Paget씨병의 경우 수술 후의 예후는 세포

의 침윤정도에 따라 결정되며 만약 비침습적 병소의

경우 광역국소절제술만으로도 좋은 예후를 보이지만

다시 침습적인 암으로 진행될 가능성이 있으므로 주

기적인 경과 관찰이 필요하다. 침습적인 병소의 경

우, 직장 광범위 절제술이나 복회음절제술과 함께 주

변 임파선절제술 등이 필요하나 예후가 불량한 것으

로 알려져 있다.19 이 때에는 광범위한 방사선 치료가

병행되어야 좀 더 좋은 예후를 보일 것이라고 여겨

지며, 이에 대하여 좀 더 많은 증례 보고와 분석이

필요하다고 생각한다.

결 론

항문 주위의 Paget씨병은 주변 장기의 내재암을 동

반할 수 있는 높은 재발률을 나타내는 질환이다. 치

료로는 주병소를 보이는 부위를 포함한 광역국소절

제술이 있고 침습적인 병소의 경우, 직장 광범위 절

제술이나 복회음절제술 및 주변 임파선절제술과 함

께 방사선 치료를 병행하는 방법이 있다. 저자들은

회음부 소양감으로 이전에 음순 주위 회음부절제술

및 식피술을 시행 받고 방사선 치료를 받았던 환자

에서 항문 주위에 재발하여 복회음절제술을 받은 70

세 여자 환자에서 확인된 항문주위 Paget씨병 1예를

경험하였기에 보고하는 바이다.
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