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CASOS CLINICOS
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Abstract

Extra mammary Paget disease. Report of one case

Extra mammary Paget disease is rare and mostly affects perianal and vulvar zones, in patients of both

sexes and from the sixth decade of life. We report a 66 years old woman with a vulvar Paget disease, subjec-
ted to a vulvectomy. Two years later, a pruriginous and erythematous plaque appeared in the perianal region.
The pathological study informed an extra mammary Paget disease. The patient was subjected to a perianal
excision and the correction of the surgical defect in a second intervention. After one year of follow up, there

is no evidence of disease relapse.
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Resumen

La enfermedad de Paget de localizacion extramamaria (EPEM) es una patologia infrecuente que afecta
preferentemente a zonas perianal y vulvar en pacientes de ambos sexos y desde la sexta década de vida.
Presentamos un caso clinico tratado en conjunto por los Servicios de Cirugia General, Cirugia Plastica, Gi-
necologia y Anatomia Patologica del Hospital Universitario de Getafe.
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Introduccion

La enfermedad de Paget debe su nombre a James
Paget' quien publicé una serie de casos de localiza-
cion mamaria. La primera ubicacién extramamaria
conocida fue en el escroto. En general la ubicacion
extramamaria mas frecuente es la vulva, siendo la
perianal mas rara.

A diferencia de la enfermedad de Paget de la
mama, que siempre estd asociada a carcinoma in-

traductal, en la region perianal puede o no estar aso-
ciada a carcinoma subyacente. Debemos considerar
ademas que en un alto porcentaje de casos puede
haber asociacidon con otros tumores de localizacion
tubo ovaricos y colorrectales.

Aunque las alternativas terapéuticas publicadas
pueden ser variadas, la extirpacion amplia suele ser
lo mas recomendado, generando defectos que deben
ser reconstruidos mediante colgajos locales o regio-
nales principalmente.

*Recibido el 9 de Mayo de 2010 y aceptado para publicacion el 11 de Junio de 2010.

Correspondencia: Dr. Diego Polanco

Carretera Toledo 12500, CP: 28905. Getafe, Madrid. Espaia.

E-mail: dpolanco@puc.cl

623



D. POLANCO y cols.

Caso clinico

Presentamos a una mujer de 66 afios diagnostica-
da de enfermedad de Paget a nivel vulvar en 2007,
realizandose vulvectomia. Dos afios después, en el
seguimiento, se evidencia placa eritematosa, pruri-
ginosa de unos 3 cms a nivel perianal. La biopsia se
informa de enfermedad de Paget extramamaria. Tras
los estudios preoperatorios y habiendo descartado
la existencia de carcinoma de otra localizacion, se
procede a la cirugia. Se realiza una excision perianal
circular completa de piel y tejido celular subcutaneo
con amplios margenes de reseccion (3 cm) enviando
la pieza operatoria a estudio histoldgico. La histolo-
gia confirma enfermedad de Paget intraepidérmica
sin carcinoma epidérmico subyacente que respecta
los margenes de reseccion. En las multiples seccio-
nes histologicas no se identificaron células neopla-
sicas en la dermis (Figuras 1y 2).
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Figura 2. Los nucleos son marcadamente atipicos, con

nucleolos poco prominentes y escasa actividad mitosica
(HE, x400).

Figura 4. Diseccion de colgajos fasciocutaneos gluteos
de avance VY.

eosinofilo que infiltran las distintas capas de la epidermis
(HE, x100).

Figura 3. Disefio de colgajos fasciocutaneos gluteos de
avance VY. Al centro zona de reseccion.

Figura 5. Colgajos fasciocutaneos gliteos de avance VY.
Sonda rectal.
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Posteriormente en un segundo tiempo operatorio
se realiza la reconstruccion del defecto mediante
colgajos fasciocutaneos gluteos de avance en V-Y
(Figura 3, 4 y 5) previa ampliacion de bordes quirtr-
gicos por sugerencia del anatomo patdlogo.

A 2 afios de la vulvectomia y a 1 aflo de la amplia
exéresis perianal, la enferma no presenta signos de
recidiva. Aunque el resultado estético es aceptable,
presenta un ano deformado, pero no tiene estenosis
ano-rectal (se han realizado dilataciones con tallas
de Hegar durante 1 afio) ni incontinencia de ninguna
clase.

Discusion

La localizacién extramamaria de la enfermedad
de Paget es una rara entidad que suele afectar a
pacientes de raza blanca, mas hombres que mujeres,
entre 60 y 70 aflos, con s6lo un 10% de pacientes
menores de 50 aflos®. La localizacion mas frecuente
es la vulva, como es el caso de nuestra paciente,
correspondiendo incluso al 2% de las neoplasias
vulvares. Le siguen las localizaciones perianal, es-
crotal, axilar, todas zonas corporales donde existen
glandulas apocrinas, estando estas ultimas asociadas
en la etiopatogenia de la enfermedad. Sin embargo,
ultimamente se postula que la enfermedad tiene su
origen de forma primaria en la epidermis, ya que
segun algunas series clinicas se puede demostrar un
carcinoma de origen en dichos anexos cutdneos en
un 14 y 20% si la enfermedad es vulvar y entre 50
a 86% si la ubicacidn es perianal®*. A diferencia de
la enfermedad de Paget de la mama donde se asocia
invariablemente un carcinoma intraductal subya-
cente, no siempre es éste el hallazgo en la ubicacion
perianal, donde la lesion suele ser epidérmica.
Cuando existe la presencia de carcinoma subyacente
la mortalidad es significativamete mayor que en su
ausencia’.

El cuadro clinico se suele caracterizar por pru-

ENFERMEDAD DE PAGET PERIANAL

rito anal, una placa eritematosa, ulceraciones y en
ocasiones sangrado, esto requiere un alto indice de
sospecha de modo que ante la presencia de una le-
sion de dichas caracteristicas en que ha fracasado el
tratamiento médico local, es recomendable realizar
una biopsia por la sospecha de enfermedad de Paget.

Dentro de los diagnosticos diferenciales de la
lesion cutanea perianal, debemos considerar el
melanoma, carcinomas basocelulares o espinocelu-
lares, enfermedad de Bowen, psoriasis, enfermedad
de Crohn, diseminacion de cancer de recto y la hi-
drosadenitis supurativa. En ubicaciones como pene
y escroto, se deben considerar como diagnosticos
diferenciales ademas la tifia cruris y la dermatitis
de contacto.

La Enfermedad de Paget perianal como lo hemos
mencionado puede estar asociada a adenocarcinoma
subyacente y a neoplasias internas®®, o a distancia,
como cuello del tutero, carcinomas vesicales y con
menos frecuencia se pueden encontrar tumores ova-
ricos, coldnicos, uretrales, vaginales, endometriales
o renales.

El diagnostico histopatolégico se basa en la exis-
tencia de células neoplasicas de citoplasma claro
en distintos niveles de la epidermis, aisladas o en
pequefios nidos (patrén pagetoide) Figuras 1y 2.

Ante la confirmacion histologica de enfermedad
de Paget y la ausencia de carcinoma invasivo, el
tratamiento es esencialmente quirurgico*”. Se re-
comienda la extirpacion mediante cirugia microgra-
fica de Mohs'®!! o extirpacion y estudio histologico
diferido y reconstruccion en un segundo tiempo
operatorio. Cuando se asocia carcinoma anal el
procedimiento de eleccion es la reseccion abdomi-
noperineal junto a reseccion de la lesion cutanea''.
Shutze y Gleysteen proponen una clasificacion para
el tratamiento por estadios (Tabla 1).

Como generalmente resultan defectos que no
son susceptibles de cierre directo, dentro de las al-
ternativas para reconstruir los defectos resultantes,

Tabla 1. Clasificacion por estadios de la enfermedad de Paget perianal

Estadio  Descripcion Tratamiento

1 Células de Paget en epidermis perianal y anexos sin carcinoma  Reseccion local amplia
primario

ITA Enfermedad de Paget con carcinoma asociado de anexos cutaneos  Reseccion local amplia

1B Enfermedad de Paget con carcinoma anorrectal asociado Reseccion abdominoperineal

111 Enfermedad de Paget con carcinoma asociado diseminado a  Reseccion abdominoperineal con vacia-
ganglios inguinales miento inguinal

v Enfermedad de Paget con metastasis a distancia del carcinoma  Quimioterapia, radioterapia o tratamiento

subyacente

local paliativo

Shutze WP, Gleysteen JJ. Perianal Paget’s disease. Classification and review of management: report of two cases. Dis Colon

Rectum 1990; 33: 502-507.
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se encuentran principalmente los colgajos locales y
regionales como colgajos musculocutdneos gluteos,
fasciocutaneos de muslo y gluteos'>", teniendo en
cuenta que los defectos suelen ser amplios y de gran
espesor por lo que el uso de autoinjertos produciria un
resultado final menos satisfactorio (Figuras 2, 3, 4).

Dentro de las alternativas terapéuticas se han
mencionado el uso de radioterapia'®'®, quimioterapia,
aplicacion topica de agentes citotoxicos e incluso el
uso de laser de didxido de carbono guiado por diag-
noéstico fotodindmico. La combinacion de quimiote-
rapia y radioterapia puede estar indicada en determi-
nados casos, sin embargo, son necesarios estudios
clinicos para valorar su eficacia e importancia real.

Cabe mencionar que la enfermedad de Paget
perianal presenta un alto indice de recurrencia por
tanto, es importante un seguimiento minucioso. La
recurrencia se ha visto incrementada en pacientes
con compromiso dérmico en comparacion con aque-
llas lesiones intraepiteliales’. En las series clinicas
de mayor nimero de pacientes, el tiempo libre de
enfermedad a 5y 10 afios oscila entre un 59-64% y
33-39% respectivamente, dependiendo de la presen-
cia o no de carcinoma subyacente'' (Tabla 1).

El seguimiento de los pacientes consiste en
examen fisico, proctosigmoidoscopia con biopsias
seriadas y tomografia axial computada. La periodi-
cidad de las pruebas depende l6gicamente del indice
de sospecha del cirujano®.

Conclusiones

La enfermedad de Paget perianal es una entidad
clinica rara con alta tasa de recurrencia y su pro-
noéstico esta relacionado con la presencia o no de
carcinoma subyacente y/o a distancia. El tratamiento
es esencialmente quirtirgico con amplios margenes
de reseccion y, dependiendo del defecto generado, se
requieren técnicas reconstructivas mediante colgajos
regionales fasciocutaneos o musculocutaneos. Otras
modalidades terapéuticas tienen indicaciones defini-
das como el caso de la quimioterapia y/o radiotera-
pia. Dada su alta tasa de recurrencia es recomenda-
ble un seguimiento estricto durante muchos afios'*%.
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