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外阴佩吉特病 2例病例报告及文献复习

金笛 1  赵暘 1 喻鑫 2▲

1.中国人民解放军北部战区空军医院病理科 辽宁沈阳 110042 ； 2.中国人民解放军陆军第七十九集团医院病理

科 辽宁辽阳 111000

【摘要】　外阴佩吉特病（Paget disease of the vulva，PDV）是临床罕见的外阴恶性肿瘤，具有发病率低、临床症

状不典型的特点，临床误诊、漏诊率较高。本文回顾性分析我院收治的 2 例外阴佩吉特病患者的临床资料，其中

病例 1 因卵巢卵泡膜细胞瘤入院手术，术中外阴活检确诊合并外阴佩吉特病；病例 2 因外阴顽固性瘙痒伴局部肿

块就诊，切除肿物经病理检查明确诊断。结合 2 例患者的临床特征、诊疗过程及随访预后，同时复习相关文献，

总结外阴佩吉特病的临床诊断要点、治疗原则及临床诊疗注意事项，旨在为临床早期识别、规范诊疗该疾病提供
参考依据。
【关键词】　外阴佩吉特病；外阴病变；病理活检；免疫组化；病例报告
【中图分类号】R737.35

外阴佩吉特病（Paget disease of the vulva，PDV）是一类特殊的外阴上皮内恶性病变，约占外阴恶性肿瘤的

1%～2%，好发于绝经后老年女性[1]，目前该病的组织学发生机制尚不清楚，可能由向皮脂腺分化的毛囊干细胞

异常增殖而来[2]。该病核心临床表现以顽固性外阴瘙痒、边界清晰的红斑、糜烂及湿疹样皮肤改变为主，缺乏特异

性典型体征，极易与外阴炎、外阴湿疹、外阴营养不良等良性外阴疾病相混淆，进而导致疾病诊断延迟[3]。部分患

者的外阴病变表现隐匿，未能及时发现且引起足够重视或因部位隐私降低就诊积极性，仅在其他部位疾病的诊疗

过程中被发现，临床漏诊、误诊以及延迟诊断风险极高。本文报道我院收治的 2 例外阴佩吉特病患者的完整临床

资料，结合相关文献复习，深入分析其临床特点、确诊方法及规范治疗原则，为临床该病的诊疗提供实践参考，
提高临床警惕性，降低误诊率。

1　病例资料

1.1　病例 1

患者女，74岁，自然绝经 23年，反复外阴瘙痒 2年余，曾于外院诊断为“外阴湿疹”，未规律用药。2024
年 10月来我院妇产科门诊就诊，妇科查体：外阴发育正常，双侧会阴部皮肤增厚，左侧大阴唇下方见局部皮肤变

白，伴破溃及散在出血点；阴道通畅，内见少量分泌物；宫颈萎缩变小，表面光滑；子宫及双附件触诊欠清。盆

腔超声检查提示：右附件区实性肿物，大小约 3.0 cm×2.7 cm×2.5 cm。初诊考虑“盆腔肿物、外阴湿疹？”，

建议 1、行外阴病变活检送病理检查，2、三个月后复查盆腔肿物。患者拒绝外阴活检，予抗炎药膏对症治疗，临

床效果不佳。2025年 1月，患者因发现盆腔肿物 3个月为主诉入院进一步诊治。妇科查体同前，左侧大阴唇下方

皮肤变白区域大小约 3.0 cm×2.0 cm；盆腔超声提示右附件区实性肿物增大至 4.5 cm×3.3 cm×3.0 cm；肿

瘤标志物（CA125、CA153、CEA、AFP、CA199）均在正常参考范围，宫颈 TCT 及 HPV 检测均未见异常。因患

者血压控制不佳，暂予出院调节血压，未行手术治疗。2025年 2月，患者因发现盆腔肿物 4个月为主诉再次入院，

完善术前相关检查并将血压控制至手术指征后，行腹腔镜下双侧卵巢肿瘤切除术+外阴病变活检术。妇科查体见左

侧大阴唇下方皮损区域进展为 4.0 cm×3.0 cm ，皮肤变红，伴破溃及散在出血点，其余体征同前。术后病理：

（左侧卵巢）卵泡膜细胞瘤；（外阴）表皮内见散在、巢状或腺样分布的大而淡染 Paget 细胞，细胞异型性明显

（图 A、B、C），经上级医院会诊，结合免疫组化染色结果明确诊断为外阴 Paget 病。后患者进一步手术治疗，

结合术中冰冻病理检查提示手术切缘阴性。术后规律随访 10个月，未见肿瘤复发及远处转移。

1.2　病例 2

患者女，53岁，绝经 4 年，2025 年 3月因外阴顽固性瘙痒 5 年，发现局部肿块 1周就诊。患者 5 年来反复

出现外阴瘙痒，先后多次于外院就诊，自述诊断为“外阴湿疹”及“皮炎”，未予重视，间断外用药物治疗（具
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体药物不详），瘙痒症状无明显缓解；1周前发现外阴左侧大阴唇处一实性小肿块，直径约 0.5 cm，至我院皮肤

科就诊。查体：外阴左侧大阴唇处见直径约 0.5 cm 肿物，肿物周围皮肤增厚、脱屑，伴色素沉着；完善相关检查

后行外阴肿物切除术，术后病理示：表皮全层可见 Paget 细胞浸润，细胞体积大，胞质淡染，核仁明显，真皮浅层

见弥漫淋巴细胞浸润(图 D、E、F），经上级医院会诊完善免疫组化，确诊为外阴 Paget 病，后进一步手术扩大切

除治疗，结合术中冰冻病理检查提示手术切缘阴性。规律随访 12个月，未见肿瘤复发及转移。

病例 1 HE 表皮内见散在、巢状或腺样分布的大而淡染 Paget 细胞。

HE 图 A×40  图 B×100  图 C×200
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病例 2 HE 表皮全层可见 Paget 细胞浸润，细胞体积大，胞质淡染，真皮浅层见弥漫淋巴细胞浸润。

HE 图 D×40  图 E×100  图 F×200

2　讨论

1874 年美国外科病理学家 Paget首次在女性乳腺皮肤发现 Paget 病[4]，后续研究发现该疾病亦可发生于汗腺分

布丰富的部位（如阴囊、外阴等），此类病变统称为乳房外佩吉特病（Extramammary Paget’s disease，EMPD）
[5]。外阴是该病最常见的受累部位，其次为肛周、腹股沟区、腋窝 ，脐部、眼睑、四肢和躯干等部位也可受累，

但极少见[6]，外阴佩吉特病作为乳房外佩吉特病（Extramammary Paget’s disease，EMPD）的重要类型，约

占其发病总数的 5.7%[7]，又称外阴湿疹样癌，1901 年由 Dubreuilh首次报道，是临床罕见的妇科恶性肿瘤[8]，外

阴佩吉特病多见于绝经后的老年女性，发病率约为百万分之一，病因尚不明确[9]。临床将外阴佩吉特病分为原发性

与继发性两类：前者多源于表皮或附属器细胞异常，后者常与胃肠道或泌尿生殖道恶性肿瘤相关 [10]。该病通常病

情进展缓慢，恶性程度较低，普遍病程较长，早期缺乏特异性的症状及体征，最常见的首发临床表现为持续性、

顽固性外阴瘙痒，可伴随局部烧灼感、疼痛、触痛，部分患者可出现感觉缺失、排尿困难等症状 [11]。因临床症状

缺乏特异性，该病仅 17%的患者首次就诊时可明确诊断[12]，常被误诊为外阴湿疹、外阴炎等良性疾病，导致患者

得不到及时的诊断与治疗[13]，而病理活检是确诊外阴佩吉特病的金标准。

本组 2 例患者具有相似的临床特征，均以顽固性外阴瘙痒为主要表现，且病史较长，均长期被误诊为“湿

疹”，虽然药物治疗可短暂缓解瘙痒症状，但疾病仍呈现进展趋势：病例 1先后 3次来院就诊，外阴皮损面积随

时间逐渐扩大，同时合并卵巢卵泡膜细胞瘤，因卵巢肿物增大行手术治疗，术中外阴活检才明确外阴佩吉特病诊

断；病例 2虽因外阴典型症状就诊，但因自身重视不足，拖延 5 年直至发现局部肿块才就医，经活检快速明确诊

断。两例病例均印证了外阴佩吉特病临床表现的不典型性及易误诊、漏诊的特性，提示临床医师在诊疗过程中，

对长期不愈的“湿疹样”外阴病变,尤其绝经后女性,即使无恶性体征，也应高度警惕并及时活检,避免延误诊治。
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另外，据报道 11～54%的外阴佩吉特病病例与其他恶性肿瘤相关，包括乳腺癌、阴道、子宫颈、子宫、卵巢、胆

囊和肝脏恶性肿瘤[14]。本组病例 1 合并卵巢卵泡膜细胞瘤，目前二者之间的直接发病关联尚未明确，但该病例提

示临床诊疗中，确诊外阴佩吉特病后需完善全身系统评估，全面排查其他部位肿瘤，排除多原发肿瘤可能，避免
遗漏其他病变。

病理诊断层面，组织病理学是佩吉特病的重要诊断工具，Paget 病的病理特征是存在 Paget 细胞,现有研究认为

其可能源于表皮内附属结构,包括顶泌汗腺 ( 大汗腺) 、表皮基底层多能干细胞及毛囊漏斗部干细胞,亦可能起源于

Toker 细胞[9]，外阴佩吉特病的典型镜下特征为表皮内出现体积大、胞浆丰富、透亮或嗜酸性的 Paget 细胞，可分

布于表皮全层，也可仅局限于表皮中、下层，Paget 细胞可孤立散在分布，亦可形成界限清楚的巢状或腺样结构；

Paget 细胞核通常位于细胞中央，有时可有明显核仁，表皮可伴有角化过度、角化不全、表皮增生和棘层松解[15]；

大部分病例早期可见皮肤附件受累，随着病情发展，可能会侵犯至皮下组织，甚至发生淋巴结转移，最后侵犯至

其他器官，从而发展为侵袭性佩吉特病 [16]。Paget 细胞通常对淀粉酶—过碘酸—希夫(PAS)反应、黏蛋白胭脂红、

二氯氧化锆和苏木精反应呈阳性，表明外阴 Paget 细胞中有黏多糖的存在[17]。免疫组化检查具有确诊及鉴别诊断价

值，大部分佩吉特细胞中 CK7、CAM5.2、CEA、GATA3和 GCDFP-15 表达显著，CK7、CK20、GCDFP-15联合

使用可除外继发于结直肠癌及尿路上皮癌的佩吉特病，S-100、HMB-45和Melan-A 可用于鉴别黑色素瘤，p63和

CDX2 可用于鉴别鲍恩病[16]。本组 2例患者的镜下细胞特点及免疫组化结果均符合外阴佩吉特病的典型表现，可为

病理诊断提供明确依据。最新研究发现，外阴 Paget 细胞中存在上皮细胞黏附分子（EpCAM）的阳性表达，染色

强度与肿瘤的远处转移之间存在负相关关系，表明 EpCAM 的表达水平可能可以作为预测转移风险的指标，还有研

究表明，HER2标记物不仅可以作为评估外阴 Paget 病侵袭性和转移潜能的标记，还可作为术后化疗的潜在治疗靶

点，为外阴 Paget 病的治疗提供了新的思路。合理应用免疫组化染色有助于更准确地诊断外阴乳房外佩吉特病，并

评估其预后及生物学行为，制定针对性的治疗方案[12]。

治疗方面，外阴佩吉特病的治疗手段包括手术治疗与非手术治疗。目前手术切除仍是一线治疗，使用的手术

术式主要为局部扩大切除术与莫氏显微外科手术，并对边缘状态进行适当管理 [18]。文献报道本病手术复发率在

34%～56%，外科手术切缘阴性能够显著降低该病复发率，因此进行术中冰冻病理检查确保手术切缘阴性十分重

要，以此来降低肿瘤复发风险 [19]。对于无法耐受手术、病变范围广泛、手术切缘阳性或术后复发的患者，可选择

多种非手术替代治疗方法，如放疗、局部伊咪莫德（IMQ）乳膏和光动力疗法[20]，改善患者临床结局。研究表明,
放射治疗对于不能耐受手术以及手术后需要追加辅助治疗或手术难以完全切除病变区域的患者治疗效果显著,有效
降低了局部复发率，光动力治疗利用光敏剂在特定波长的可见光作用下产生活性氧自由基作用于病变组织处,选择
性地破坏肿瘤,但同时也会带来疼痛等副反应,不能作为根治性治疗，外用 5%咪喹莫特乳膏因显著的抗肿瘤作用及

安全性已被美国食品药品监督管理局批准用于治疗浅表基底细胞癌和光化性角化病,作为一种新辅助疗法可在术前

缩小病变面积,减少局部组织及功能损伤[11]，转移性患者可以考虑化疗、靶向治疗或免疫检查点抑制剂治疗。

随访方面，规律随访对于预防复发和转移是非常必要的。2024版乳房外 Paget 病诊治专家共识建议每 3 ~ 6
个月进行 1次体格检查、全身浅表淋巴结检查及区域淋巴结超声检查、泌尿生殖系统超声检查及直肠超声检查，

必要时加用 CT或 PET-CT排查是否有盆腔及其余部位转移病灶，持续随访 3 年后，检查频率可减为每 6 ~ 12个
月 1次，并持续至少 5 年[18]。对于侵袭性外阴佩吉特病，应定期监测是否有内脏恶性肿瘤、区域淋巴结及远处转

移，并选择适宜的影像学检查进行随访与监测。

3　结论

外阴佩吉特病临床表现隐匿、症状缺乏特异性，是临床极易发生误诊、漏诊的罕见外阴恶性肿瘤。临床诊疗
中，对于绝经后女性群体，无论是否存在外阴不适症状，均应重视外阴体格检查，及时发现隐匿性外阴病变；对
于表现为顽固性外阴瘙痒、红斑、糜烂、湿疹样改变等的外阴皮损，应尽早行病理活检，明确病变性质，实现疾
病的早期诊断。同时，外阴佩吉特病可合并盆腔、腹腔等其他部位的肿瘤，临床确诊后需完善全身系统评估，全
面排查其他器官病变，实施综合诊治策略。临床医师需提高对该病的认知度，规范诊疗流程，以此提升外阴佩吉
特病的早期诊断率，改善患者的临床预后，降低肿瘤复发及转移风险。
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