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서 론

파제트병은 한선이 있는 신체 어느 부위에나 생

길 수 있으며 비교적 느리게 진행하는 상피내 종양

이다. 특히 외음부에 발생하는 파제트병은 매우 드

문 질환으로 외음부에 생기는 종양의 1-5%를 차지

하는 것으로 보고되고 있으며 전 세계적으로 수백

예 정도가 보고되었고 국내에서도 몇몇 증례보고만

이 있다.
1

대부분 폐경기이후의 백인 여성에 호발하며 소양

감, 통증이 있고 치료후 재발율이 높아 추적관찰이

중요하다. 외음부 파제트병은 대개 상피내에만 국

한되지만 선암이 동반되기도 하며, 비뇨생식기계,

유방 그리고 피부에 암이 동반되기에 진단시 다른

장기의 종양유무를 주의 깊게 검사해야 한다.
2
치

료는 상피내 파제트병인 경우에는 광범위 국소 절

제술 (wide local excision)을 시행하고, 선암이 동반

된 경우는 근치적 외음부절제술 (radical vulvectomy)

과 동측 서혜부 림프절절제술 (ipsilateral inguinal

lymphadenectomy)을 시행하며, 육안적으로 정상으

로 보이는 부위에서도 파제트세포가 관찰되는 경우

가 많아 비교적 광범위한 절제연을 두어야 하며 수

술중 안전한 절제연 확보를 위해 동결절편을 이용

하기도 하지만 절제연의 파제트세포의 유무와 재발

여부에 관해서는 아직 논란이 많아 수술 범위나 방
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Extramammary Paget's disease of the vulva is a rare intraepithelial neoplasm which is most

commonly seen in postmenopausal Caucasian females. The most common presenting complaint is

pruritis, vulvar pain, red eczematoid skin change.

Treatment of Paget's disease of the vulva requires wide local excision and if there is an

underlying adenocarcinoma, radical vulvectomy with ipsilateral inguinal femoral lymphadenectomy is

required.

We experienced a case of extramammary Paget's disease of the vulva, underwent radical

vulvectomy with gluteal thigh flap and present with a brief review of literature.

Key Words: Paget's disease,Vulvar cancer, Gluteal thigh flap
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법에 대해서는 아직까지 정립된 방법이 없다.

저자들은 최근 본원에서 외음부에 발생한 파제트

병 1예를 근치적 외음부절제술( radical vulvectomy)

및 둔대퇴피판 (gluteal thigh flap)을 이용하여 회음

부재건술로 치료하 기에 이에 대한 문헌고찰과 함

께 보고하는 바이다.

증 례

환 자 : 김 O 희, 74세.

가족력 : 특이사항 없음.

기왕력 :

1995년 오른쪽 고관절치환술 시행.

1995년 고혈압 진단 후 현재 약물치료중.

1998년 파제트병으로 단순외음절제술 (simple

vulvectomy) 시행

산과력 : G10 P4 L4 A6

월경력 : 초경은 18세, 폐경은 50세.

현병력 : 8년전부터 왼쪽 회음부에 가려움증이

있었으나 특별한 치료 없이 지내오다 1998년 증상

심해져 개인산부인과 방문하여 조직생검상 유방외

파제트병으로 진단 받고 OO대학병원으로 전원되어

단순외음부절제술과 중간층피부이식술 (split thick-

ness skin graft)을 시행 받았다. 절제연에서 파제트병

의 소견 보 으나 개인사정으로 특별한 치료 없이

지내오다 2000년 5월 수술부위가 붉은 색으로 변하

며 소양감이 나타나기 시작하여 2001년 4월 본원 방

문, multiple vulva biopsy 시행하여 외음부의 파제트

병 진단 받음.

이학적 소견 : 2001년 7월 16일 수술 위해 입원.

전신 상태는 양호하 으며 발육 및 양상태는

중등도 고 혈압은 140/80 mmHg, 맥박 76회/분, 호

흡 18회/분, 체온 37.0도 고 다른 특이할 만한 이학

적인 소견은 없었다. 외음부는 질부위를 중심으로

방추형으로 두꺼워진 회백색의 각질이 있는 병변이

불규칙한 변연부를 보이고 적색으로 변색되어 있었

고, 미란이 동반되어 있었으며 질과 자궁경부는 위

축되어 있었다.

검사소견 : 혈액검사상 백혈구 5,740개/mm
3
, 혈색

소 11.3g/dL, 적혈구용적 36.0%, 혈소판 251,000 mm
3

으며, VDRL은 nonreactive이고, 혈액응고검사, 요

검사, 간기능검사, 심전도검사, 흉부 X선 검사는 모

두 정상이었다.

수술소견 : 경막외마취하에 환자를 쇄석위자세

로 눕히고 근치적 외음부절제술을 시행하 으며 수

술중 시행한 절제연에 대한 동결절편조직검사상 절

제연에서 양성소견을 보여 변연부에 대한 추가절제

술을 시행하 다. 그리고 양쪽 둔대퇴피판을 이용

하여 회음부재건술을 시행하 다. 이 때 치골결절

(ischial tuberosity)은 대둔근 밑에 있고 그 안쪽으로

하둔동맥(inferior gluteal artery)이 주행하기에 경계

표 (landmark)로 이용된다. 우선 치골결절부터 무릎

중심으로 외음부결손에 맞춰서 11㎝×8㎝의 절제선

을 만든 후 대둔근의 원위부를 가로로 자르고 원위

부를 머리쪽으로 돌려 회음부를 재건하 다. 이때

피부판에 있는 신경혈관다발이 손상 받지 않도록

특히 주의하 다. 수술로 인한 결손부위는 일차봉

합술로 접합하 다.(Fig 1. Gluteal thigh flap)

병리학적 소견

1) 육안적 소견 : 외음부 절제술로 얻어진 표본은

10.5×7.5㎝ 크기 으며, 9.5×6.0㎝ 크기의 피부로

덮여져 있었다. 질부위를 중심으로 방추형으로 두

꺼워진 회백색의 각질이 있는 병변이 불규칙한 변

연부를 보이면서 관찰되었다. 일부에서는 미란과

함께 적색으로 변색되어 있어서 피부습진과도 유사

한 양상을 보 다. 병변은 요도 및 항문방향의 절제

연까지 침범하고 있었다.(Fig 2. Gross appearance:

vulvar specimen (10.5×7.5 ㎝))

2) 현미경적 소견 : 상피세포층은 매우 두꺼워져

Fig 1. Gluteal thigh flap
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있으며 과각화증, 이상각화증을 보이고 있었는데,

기저부에 각화세포보다 큰 세포들이 낱개 또는 군

집으로 모여있었다. 이들 세포들은 Hematoxylin

-eosin 염색에서 투명하거나 연한 청색으로 염색되

는 세포질을 가지고 있었으며 핵은 크고 둥그나 염

색질은 균일하고 한 개의 핵소체를 가지고 있는 특

징적인 파제트세포 다(Fig 3. Hematoxylin-eosin, x

100). 이들 세포질은 산성 점액성 다당체에 대한

alcian blue 염색에서 연한 청색으로 염색되었으며,

carcinoembryonic antigen에 대한 면역조직화학적 염

색에서도 양성으로 염색되었다(Fig 4. Carcinoem-

bryonic antigen, ×200 ). 이러한 파제트세포들은 모

낭과 같은 피부부속기에도 침범되어 있었으나 상피

하 간질내로의 침습은 없어서 상피내 파제트병으로

진단되었다. 그 외에 진피층에 혈관주변으로 심한

만성염증세포의 침윤이 있었고, 표피의 미란도 관

찰되었다.

수술후 경과 : 환자는 수술후 13일째부터 38.4도

의 열이 발생하여 이학적 검사결과 회음부에 농양

(abscess)이 발견되었다. 농양배액(abscess drainage)

과 항생제 치료 뒤에는 비교적 양호한 경과를 보

으며 수술후 33 일째 다른 합병증 없이 퇴원하 다.

그림은 환자의 수술후 60일째 상태로 이상소견이

발견되지 않았다.(Fig 5. Healing state after operation

2 months.)

Fig 2. Gross appearance; vulvar specimen (10.5 x

7.5cm)

Fig 3. Hematoxylin-eosin, x 100

Fig 4. Carcinoembryonic antigen, x 200

Fig 5. Healing state after operation 2 months.
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고 찰

파제트병은 1874년 James Paget이 처음으로 유방

의 파제트병을 보고하 고 1889년 Crocker가 고환

과 음경에서 발생한 유방외 파제트병을 보고하 으

며 1901년 Dubreuwilh가 여성외음부의 파제트병을

처음으로 보고하 다. 외음부의 파제트병은 유방의

파제트병과 그 양상이 비슷하다고 하여 이러한 병

명을 가지게 되었다. 외음부의 파제트병의 정확한

발생빈도는 알려져 있지 않으나 전 세계적으로 수

백 예 정도가 보고되었을 정도로 매우 드물어 1999

년 Piura 등은 외음부에 생기는 악성종양의 2.5%, 여

성에서 생기는 종양의 약 0.02%를 차지한다고 보고

하 다.
3

파제트병의 임상특징은 백인여성에 많고 폐경기

이후의 노령(평균 67.5세)에서 주로 호발하며 드물

게 젊은 연령에서도 생길 수 있으나 젊은 여성에서

생긴 경우는 대개 외음부의 편평상피암과 동반된

다.
2
가장 많은 증상은 소양감(72.4%), 통증, 피부색

의 변화로 증상의 발현에서 진단까지의 기간은 평

균 1.8년 정도이고 환자는 오진으로 스테로이드나

진균제의 치료를 경험하기도 한다.
4
병변은 대개 한

쪽 외음부만(47%)을 침범하나, 드물게 외음부의 전

체 상피를 침범하는 경우도 있으며 항문주위(19%),

음핵(7%), 그 외 드물게 둔부, 서혜부 등을 침범한

다.
2
병변의 육안적 소견은 다양한 크기의 경계가

비교적 명확한 인설을 동반한 적색의 융기된 궤양

성 병변으로 관찰되며 종종 백반증으로 잘못 진단

되기도 한다. 육안적으로 보이는 병변보다 실제적

인 파제트병의 범위가 더 크기 때문에 수술중 절제

된 조직변연으로부터 동결절편을 시행하기도 한다.

촉진상 병변의 두께가 두껍거나 종양이 만져지는

경우는 동반된 선암의 가능성을 염두에 두어야하고

진단은 생검에 의한 병리조직학적 소견에 의하며

진단을 위한 조직생검은 미세흡인침생검 (fine

needle aspiration biopsy)을 주로 사용하며 촉진으로

병변의 깊이가 깊은 곳이나 종양이 형성되어 있는

부위를 생검한다.

파제트병의 발생기전은 아직까지 논란의 대상으

로 일부학자는 상피내 생식세포간세포(intraepider-

mal germinative stem cell) 혹은 한관의 소공부위

(poral portion of sweat duct)로부터의 기원을 주장하

는 반면에 다른 학자들은 하부의 한선암 (underlying

sweat gland carcinoma)으로부터 상피로의 세포이주

를 주장하기도 한다.
5,6,7
재발이 잦고 다발성이며 진

피내로의 침투가 드문 특징 때문에 바이러스와의

연관성이 제기되기도 하 으나, Bornstein 등은 인유

두종바이러스(human papillomavirus) 와는 관련이 없

다고 하 다.
8
외음부를 제외한 다른 곳의 파제트병

이 대부분 선암과 동반되는 것에 비해 외음부의 파

제트병은 상대적으로 선암과의 연관성이 적다.
9

외음부의 파제트병은 크게 상피내 파제트병만 있

는 경우와 파제트병양 변화에 선암이 동반되어 있

는 두 가지로 나뉜다. 이 두 병변은 예후와 치료방

법에 있어서 많은 차이가 있기 때문에 두 병변을 정

확히 구분하는 것이 매우 중요하다. 2000년 Parker

등은 파제트병을 1) 상피내 파제트병(intraepithelial

Paget's disease) 2) 침윤성 파제트병 (invasive Paget's

disease) 3) 선암이 동반된 파제트병 (intraepithelial

Paget's disease with underlying adenocarcinoma) 4) 다

른 암이 동반된 파제트병 (intraepithelial Paget's

disease with a coexisting cancer) 등 네 가지로 분류하

으나 생존율과 치료에선 두 가지로 나눈 분류와

차이가 없었다.
2

상피내 파제트병만 있는 경우는 병변의 경과가

비교적 느리며 재발이 잦기는 하나 예후는 좋고 선

암이 동반된 경우는 질병의 경과가 훨씬 빠르며 주

변 림프절이나 다른 장기로의 전이도 가능하고 예

후가 나빠 두 질환이 같은 질환의 다른 표현형이라

기보다는 전혀 다른 질환으로 생각되고 있다. 피부

부속기에 선암이 동반되는 경우는 17%정도이고 비

뇨생식기계, 유방 그리고 피부에 암이 동반되는 경

우는 11%정도이다.
2
따라서 파제트병을 가진 환자

에서는 치료 전에 다른 장기에 동반된 악성종양이

있는지 면 한 검사를 해야 한다. 본 증례에선 다른

장기의 종양이 관찰되지 않았다.

병리학적으로 파제트병에서는 표피내에 파제트

세포가 산재 또는 집되어 나타나는데, 파제트세

포는 표피세포보다 크고 둥 며 세포질은 연하게

염색되고 큰 핵을 가진다. 중등도의 극세포증이 있

으며 진피에는 만성염증세포 침윤을 나타낸다. 파

제트세포는 세포질내에 중성과 산성점액이 증명되

는데, 때로는 멜라닌과립을 볼 수 있으나 DOPA반
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응은 음성이다. 감별해야 할 질환으로는 편평세포

암, 기저세포암, 회음부의 Bowen 병, 배설강의 암

(cloacogenic carcinoma), 흑색종, 완선등이 있다.

Mucicarmin과 alcian blue에 파제트세포는 양성이나

Bowen 병과 흑색종은 음성이며, immunoperoxidase

염색에서 파제트세포는 carcinoembryonic 항원에 양

성이나 흑색종은 HMB-45에 양성이다. 세포간교

(intercellular bridge)가 없는 점으로 편평세포암과 감

별할 수 있다.

치료는 병변의 조직생검검사를 하여 상피내에만

국한되어 있는 경우는 조기에 광범위 국소절제술

(wide local excision)을 하는 것으로 충분하다.
2
그러

나 육안적으로는 정상으로 보이는 피부 조직까지도

파제트세포가 존재하기 때문에 비교적 안전한 절제

연을 두는 것을 권장한다. 그리고 파제트병의 재발

율이 높기 때문에 수술 후 추적관찰이 매우 중요하

다. 광범위 절제술을 시행하여 절제된 병변의 범위

가 큰 경우에는 이로 인한 합병증, 특히 창상감염,

정신적 장애 및 성기능장애가 심각하므로 재건성형

술이 필요하다. 재건성형술에는 중간층피부이식술

(split thickness skin graft)과 둔대퇴피판 (gluteal thigh

flap)을 이용한 수술이 흔히 사용된다. DiSaia등은 중

간층피부이식술후 이식편내에 병변이 재발한 경우

를 보고하 는데 그 원인으로 절제연에 남아 있던

파제트세포가 retrodissemination한 것으로 설명하

다.
10
그리고 Achauer등은 둔대퇴피판을 이용하여

근치적 외음부절제술로 인한 피부결손 등의 합병증

을 예방하 다고 보고하 다.
11
이 수술은 회음부,

외음부, 질 그리고 천골부위등 큰 결손부위의 재건

술로 많이 사용되는데 이 피판은 하둔동맥 (inferior

gluteal artery)의 공급을 받기에 넓이는 대략 12㎝미

만으로 슬와(popliteal fossa)까지 만들 수 있다. 한편

Ewing 등은 병변의 절제후 CO2레이저를 사용하여

피부이식의 번거로움과 광범위 절제술을 피할 수

있다고 하 으나 선암의 가능성을 배제할 수 없기

때문에 일차적인 치료로서 사용하기에는 제한점이

있다.
12

높은 재발율과 절제연의 상태에 관해서 Stancy

등은 절제연이 양성인 경우 재발이 더 잦았다는 보

고를 한 반면 Curtin 등은 절제연의 상태와 재발에

는 연관성이 없었다고 보고하는 등 아직까지 논란

이 되고 있다.
13,14
Baehrendtz 등은 절제연이 음성인

경우 재발기간이 5.4년이고 양성인 경우 1.6년으로

보고하며 안전한 절제연을 두고 수술하는 것을 권

장하 다.
15
본 예도 단순 외음부절제술시 절제연이

양성인 상태에서 2년만에 재발된 경우이다. 수술중

동결절편은 수술시간과 비용효과면에서 어려움이

있고 동결절편상 음성이었지만 구절편검색결과

43%에서 양성이 나왔다는 보고가 있을 만큼 정확도

에도 문제가 있어 널리 이용되지는 않는다.
4,16
우리

나라에서는 임 등이 절제연과 질병의 재발과는 연

관성이 없다고 하 지만 증례가 너무 적어 좀 더 대

규모 연구가 필요할 것으로 사료된다.
17
파제트병의

재발을 예측하기 위해 종양표지자(tumor marker)에

대한 연구가 진행되었으나 파제트병은 상피내종양

이기에 종양표지자를 찾지 못한 상태이다.
18

또한 수술후 재발된 환자와 수술이 불가능한 환

자의 경우 화학적 항암치료로 1) CAP(cyclophospha-

mide, adriamycin and cisplatin), 2) cisplatin and 5-flu-

orouracil, 3) carboplatin and 5-fluorouracil, 4) vin-

cristine and cisplatin, 5) 5-fluorouracil 단독요법 등이

있다.
9,19
한편, Besa등은 50-55Gy의 방사선치료를 시

도하여, 수술만 시행한 경우는 25%에서 재발한 반

면 수술후 방사선 치료를 받은 군에서는 한 명도 재

발하지 않았으며 수술적 치료 없이 방사선 치료만

을 받은 환자군에서도 병변이 상피내에만 국한되어

있었던 3명 모두에서 재발 없이 60개월까지 추적조

사하여 방사선치료의 효과를 주장하 다.
20

선암을 동반한 파제트병의 경우 대개 근치적 외

음부절제술 (radical vulvectomy)과 동측 서혜부 림프

절절제술 (ipsilateral inguinal lymphadenectomy)을 시

행한다. 림프절에 침범이 있는 경우는 예후가 좋지

않아 추가로 방사선치료나 항암제치료를 시도하지

만 이에 대한 효과는 아직 확실치 않다.

예후인자는 침윤정도, 피하 피부부속기 선암의

동반 여부, 질병의 위치 그리고 림프절의 전이 유무

등이다.
3
Parker등은 파제트병이 음핵을 침범하는 경

우 생존율이 감소하 기에 이의 경우 적극적인 치

료를 권유하 다.
2

저자들은 최근 본원에서 외음부에 발생한 파제트

병 1예를 광범위 외음부절제술 및 둔대퇴피판을 이

용한 회음부재건술로 치료하 기에 간단한 문헌고

찰과 함께 보고하는 바이다.
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- 근치적 외음부절제술 및 둔대퇴피판을 이용하여 회음부재건술로 치료한 외음부의 파제트병 1예 -
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= 국문 초록 =

파제트병은 한선이 있는 신체 어느 부위에나 생길 수 있으며 비교적 느리게 진행하는 상피내 종

양이다. 특히 외음부에 발생하는 파제트병은 매우 드문 질환으로 전 세계적으로 수백 예 정도가 보고

되었다. 대부분 폐경기이후의 백인 여성에 호발하며 소양감, 통증이 있고 치료후 재발율이 높아 추적

관찰이 중요하다. 외음부 파제트병은 대개 상피내에만 국한되지만 선암이 동반되기도 하며, 비뇨생식

기계, 유방 그리고 피부에 암이 동반되기에 진단시 다른 장기의 종양유무를 주의깊게 검사해야 한다.

치료는 상피내 파제트병인 경우에 광범위 국소 절제술 (wide local excision)을 시행하고, 선암이 동반

된 경우는 근치적 외음부절제술 (radical vulvectomy)과 동측 서혜부 림프절절제술 (ipsilateral inguinal

lymphadenectomy)을 시행하며, 방사선치료와 항암제가 이용되기도 한다.

저자들은 최근 본원에서 외음부에 발생한 파제트병 1예를 근치적 외음부절제술 및 둔대퇴피판을

이용하여 회음부재건술로 치료하 기에 이에 대한 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

중심단어 : 파제트병, 외음부암, 둔대퇴피판
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