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в в е д е н и е. Экстрамаммарная форма рака 
Педжета – редкое злокачественное новообразова-
ние кожи, впервые открытое чуть более 130 лет 
назад. За данный период времени в литературных 
источниках можно найти достаточно сведений 
о клинической картине заболевания, его диагно-
стике и методах лечения. Однако зачастую, учи-
тывая малую распространенность заболевания, 
диагностические трудности приводят к несвое-
временной верификации диагноза. В связи с пе-
рианальной локализацией поражения при данном 
заболевании, такие пациенты длительное время 

наблюдаются врачами-колопроктологами. Наличие 
онкологической настороженности всегда является 
необходимым звеном в диагностическом поиске 
и определяет успешность дальнейшего лечения 
при своевременно замеченном неопластическом 
процессе. 

Рак Педжета (Paget) открыт в 1874 г. британским 
хирургом и патологоанатомом James Paget. По его 
описанию, клиническая картина состояла из зуда, 
экскориации, эритемы и выделений, что было обус-
ловлено ассоциированной неоплазией молочной же-
лезы [2]. Гистологическое описание болезни Пед-
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жета было представлено спустя два года. Случай 
экстрамаммарной формы рака Педжета впервые 
был описан в 1889 г. Radcliffe Crocker у пациента 
с раком мочевого пузыря в виде экзематозных про-
явлений на мошонке. И только в 1893 г. J. Darier и P. 
Coulillaud впервые обнаружили локализацию рака 
Педжета в перианальной области. Обе формы рака 
Педжета – маммарная и экстрамаммарная – являют-
ся редко встречающимися. Есть данные, что среди 
рака молочной железы рак Педжета составляет лишь 
1–4,3 % [3–5]. При этом описанных случаев с пе-
рианальной локализацией рака Педжета в мировой 
литературе насчитывается около 200 [1]. 

В зависимости от наличия ассоциативного нео-
пластического процесса, экстрамаммарную форму 
разделяют на первичную (или интраэпителиаль-
ную) и вторичную. Первичная форма заболевания 
обладает потенциальной инвазивностью и, соот-
ветственно, возможностью к метастазированию 
в регионарные лимфоузлы и другие органы [6]. 
При вторичном поражении от 11 до 20 % случа-
ев сопряжены со злокачественными новообразо-
ваниями мочеполовой системы, толстой кишки, 
печени, желчного пузыря, кожи [7, 8]. Отмечается 
наиболее часто встречающаяся взаимосвязь между 
перианальной локализацией вторичной экстрамам-
марной формы рака Педжета и раком желудка, ко-
лоректальным раком и раком молочной железы [5]. 

Невыраженная клиническая картина заболева-
ния усложняет своевременную постановку пра-
вильного диагноза. Изначально эритематозные 
изменения на коже перианальной области могут 
обуславливать зуд и жжение, что со временем 
приводит к появлению экскориаций и лихенифи-
кации, и стирает четкие границы с непораженной 
кожей. Инцизионная биопсия и морфологическое 
исследование с обнаружением патогномоничных 
клеток Педжета в эпидермисе являются обязатель-
ными для верификации диагноза экстрамаммарной 
формы рака Педжета. Гистологическая картина 
соответствует интраэпителиальной аденокарци-
номе. Однако для окончательного подтверждения 
заболевания, определения его формы (первичная 
или вторичная), дифференциальной диагностики 
с болезнью Боуэна и меланомой используется им-
муногистохимический анализ [3]. Лечение экстра-
маммарной формы рака Педжета включает в себя 
местную терапию (Имихимод, 5-фторурацил), лу-
чевую и химиотерапию (в формате неоадъювантно-
го лечения), фотодинамическую терапию, лазерное 
воздействие и радикальные хирургические методы 
[9]. В зависимости от распространенности пораже-
ния кожи перианальной области и наличия инвазии 
в подлежащие ткани хирургическое лечение вы-
полняется в объеме от иссечения кожи в пределах 
здоровых тканей, отступив на 1 см от края опухоли, 
до брюшно-промежностной экстирпации прямой 
кишки [10].

Представляем клинический случай успешного 
лечения в НИИ хирургии и неотложной медицины 
ПСПбГМУ им. И. П. Павлова пациентки с периа-
нальной локализацией рака Педжета. 

к л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е. В 2019 г. на амбула-
торный прием к колопроктологу ПСПбГМУ им. И. П. Павлова 
обратилась пациентка В. в возрасте 47 лет с жалобами на нали-
чие образования, дискомфорта и боли в перианальной обла-
сти, периодическое выделение крови из прямой кишки после 
дефекации. Из анамнеза пациентки известно, что жалобы на 
выделение алой крови из прямой кишки возникли в 1996 г., 
после родов. На протяжении 15 лет жалобы на дискомфорт и 
выделение крови были редкими, поэтому впервые к колопрок-
тологу пациентка обратилась в 2013 г. Был поставлен диаг-
ноз: «Хронический комбинированный геморрой 2-й стадии», 
назначена местная консервативная терапия с положительным 
эффектом. В 2017–2018 гг. пациентка стала отмечать жжение и 
зуд в перианальной области, к которым в дальнейшем добави-
лись дискомфорт и периодическая болезненность. Ректальные 
кровотечения носили нерегулярный характер. Пациентка обра-
щалась к хирургу, колопроктологу, дерматологу. Назначаемое 
местное лечение не приносило должного эффекта. В связи с 
нарастанием болевого синдрома, выделения крови, связанных 
с дефекацией, пациентка снова обратилась в колопроктологу. 

Стоит отметить отягощенный анамнез по сопутствующей 
патологии. У пациентки имеется врожденный порок сердца 
(дефект межпредсердной перегородки), по поводу которого 
в 6-летнем возрасте пациентка перенесла кардиохирургиче-
скую операцию. В дальнейшем были обнаружены наруше-
ния ритма и проводимости – трепетание предсердий, слабость 
синусового узла, атриовентрикулярная блокада 1–2-й степени. 
В 2005 г. выполнено восстановление синусового ритма мето-
дом радиочастотной абляции с положительным эффектом. 
В 2007 г. зарегистрировано атипичное трепетание предсердий, 
было рекомендовано повторное оперативное вмешательство 
с целью восстановления синусового ритма. В итоге в 2009 г. 
после аритмологической хирургической операции синусовый 
ритм восстановлен. Через полгода возник рецидив трепетания 
предсердий. Учитывая нормосистолию, кардиологами было 
принято решение воздержаться от назначения антиаритми-
ческой терапии. Назначена дезагрегантная терапия (Тромбо 
АСС 100 мг). Однако вследствие приема антиагрегантных 
препаратов у пациентки появились носовые кровотечения, а 
также увеличилась частота и интенсивность ректальных крово-
течений, в результате чего пациентка самостоятельно приняла 
решение не принимать данный препарат. 

На первичном приеме у колопроктолога ПСПбГМУ 
им. И. П. Павлова пациентка предъявляла жалобы на практи-
чески постоянные зуд и жжение, дискомфорт в перианальной 
области, регулярные ректальные кровотечения (с небольшой 
интенсивностью, от помарок крови до капельного выделения), 
связанные с дефекацией, выпадение узла, а также указывала 
на наличие «уплотнения или образования рядом с анусом». 
При осмотре определялся следующий локальный статус: 
перианальная область изменена по всей полуокружности с 2 
до 5 часов по условному циферблату в виде фиброзных изме-
нений, участков гиперкератоза, мацераций и лихенификации 
кожи, представляющей собой плоское стелющееся новообразо-
вание, интимно прилегающее к наружному геморроидальному 
узлу на 7 часах по условному циферблату. Сфинктер в гиперто-
нусе. В анальном канале на 6 часах по условному циферблату – 
дефект слизистой оболочки 1,0 см со сторожевым бугорком и 
пограничным валиком. При ректальном осмотре и аноскопии: 
внутренние геморроидальные узлы увеличены, расположены 
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на 3, 7 и 11 часах по условному циферблату, слизистая их 
багрового цвета, имеется участок мацерированной слизистой 
геморроидального узла на 11 часах. Осмотр умеренно болез-
ненный. Имеется контактная кровоточивость в зоне дефекта 
слизистой оболочки анального канала. 

На основании клинической картины заболевания и объ-
ективного осмотра был выставлен предварительный диагноз: 
«Образование кожи перианальной области? Комбинированный 
геморрой 3-й стадии. Хроническая анальная трещина». 
Назначен план обследования, необходимого для проведения 
дифференциальной диагностики между злокачественными 
новообразованиями кожи периальной области и анального 
канала. Однако учитывая коморбидный фон и особенности 
кардиоваскулярной патологии, а также имеющийся аллерги-
ческий анамнез, пациентка направлена на плановую госпита-
лизацию в профильное терапевтическое отделение с целью 
дообследования и выполнения биопсии в стационарных 
условиях. В ходе госпитализации в отделение НИИ ревма-
тологии и аллергологии ПСПбГМУ им. И. П. Павлова абсо-
лютных противопоказаний для хирургического обследования 
и лечения обнаружено не было. Тогда же была произведена 
инцизионная биопсия образования кожи перианальной обла-
сти. Результат морфологического исследования биопсийного 
материала – плоскоклеточная папиллома. Амбулаторно паци-
ентка консультирована дерматологом, онкологом. Пациентка 
госпитализирована в НИИ хирургии и неотложной медицины 
ПСПбГМУ им. И. П. Павлова с целью обследования и выпол-
нения хирургического лечения с диагнозом «Новообразование 
кожи перианальной области». Были выполнены эзофаго-
гастроскопия, ультразвуковое исследование органов брюш-
ной полости и малого таза, компьютерная томография орга-
нов грудной клетки, маммография. В связи с невозможностью 
выполнить фиброколоноскопию под внутривенной седацией 
(ввиду анестезиологических противопоказаний, наличия 
сердечной недостаточности с фракцией выброса по Simpson 
42 %), было принято решение о проведении ирригоскопии с 
целью исключения онкологической патологии толстой кишки. 
По результатам всех проведенных в клинике обследований, 
патологии других органов и систем не обнаружено. Были 
выставлены показания для оперативного лечения в объеме 
иссечения образования кожи перианальной области в пределах 
здоровых тканей в условиях внутривенной анестезии. 

18.02.2020 г. выполнена операция – иссечение образования 
перианальной области, электрокоагуляция хронической задней 
анальной трещины, удаление единичного наружного геморро-
идального узла. Учитывая локализацию и распространение 
неопластического процесса, единым блоком иссечен пора-
женный участок кожи совместно с прилегающим наружным 
геморроидальным узлом на 7 часах по условному циферблату. 
По всей окружности на расстоянии 1–1,5 см от образования 
иссечение проведено в пределах здоровых тканей. Для закры-
тия кожного дефекта наложены узловые швы. От полноценного 
иссечения дефекта слизистой в анальном канале принято реше-
ние воздержаться ввиду соблюдения принципов антибласти-
ки, применив электрокоагуляционное воздействие на область 
анальной трещины. Послеоперационный период был гладким. 
В удовлетворительном состоянии на 7-е сутки после операции 
пациентка была выписана. Во время регулярных амбулаторных 
осмотров отмечалось медленное появление грануляционной 
ткани, без каких-либо воспалительных изменений. Полное 
заживление раневой поверхности кожи перианальной области 
произошло на 20–25-е сутки после операции. 

Результат морфологического исследования операцион-
ного материала подтвердил первичное представление о зло-
качественности кожных изменений перианальной области: 

«Экстрамаммарная форма рака Педжета (интраэпителиаль-
ная)». По описанию гистологического заключения, в краях 
резекции опухолевых структур не выявлено. 

После выписки из стационара пациентке проводились 
регулярные осмотры 1 раз в месяц. На момент написания дан-
ной статьи послеоперационный период составляет 4 месяца, 
признаков рецидива заболевания не обнаружено. 

в ы в о д ы. 1. Экстрамаммарная форма рака 
Педжета – редкое злокачественное заболевание, 
требующее тщательной дифференциальной диаг-
ностики. 

2. Методом выбора в лечении экстрамаммарной 
формы рака Педжета является радикальное иссече-
ние пораженной кожи в пределах здоровых тканей. 
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