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Resumen

Introduccion: La enfermedad de Paget primaria extramamaria es un carcinoma epidérmico de diferenciacion
apocrina que se originaen la epidermis. Suele presentarse en mujeres a partir de la 5* década.

Caso clinico: Mujer de 52 afios, sin antecedentes médicos ni quirdrgicos de interés, con lesién pruriginosa de
aspecto eritematoso y eccematoso en region perianal izquierda de 6 meses de evolucion, que no ha mejorado
con tratamientos topicos. A la exploracion se apreciaba una placade 2 x 4,5 cm en margen anal izquierda, de
bordes bien definidos, sin ulceracidn, ni lesiones satélites o adenopatias regionales. La biopsiainformade
enfermedad de Paget extramamaria. Tras estudio de extension que incluye TC térax y abdomen, endoscopia,
colonoscopiay mamografia todas dentro de la normalidad se realizala reseccion de lalesion con margenes
de 1 cm. Anatomia patol 6gica confirma diagnéstico de enfermedad de Paget extramamaria limitada a
epidermis que no invade lamembrana basal, positividad inmunohistoquimica para CEA, EMA, CK7y CAM
2y 5. Laevolucion de la paciente fue favorable y actualmente se encuentra en revision.

Discusion: Laenfermedad de Paget extramamaria tiene dos formas de presentacion: la primaria, como en
nuestro caso, consiste en un adenocarcinoma de las glandulas apocrinas de la epidermis que puede extenderse
através del sistemalinfatico o sanguineo; y la secundaria consecuencia de un tumor en las cercanias de la
lesion, con diseminacion por células tumoral es epidermotropas. La enfermedad de Paget extramamaria
supone un 6,5% del total, la mas frecuente se encuentra a nivel vulvar, siendo la enfermedad periand la
segunda en frecuencia con un 20%. Clinicamente se caracteriza por prurito y/o ardor anal. Haremos
diagndstico diferencial con otras enfermedades eccematosas. Es importante también su implicacion
pronodstica, puesto que dependiendo de las series, hasta en el 50% de |os casos puede encontrarse asociada a
una neoplasia anorrectal . Histol 6gicamente, se presenta como una infiltracién epidérmica difusa por células
de Paget, con positividad para CEA, citoqueratinas de bajo peso molecular (CK20y 7). El tratamiento de
eleccidn esla cirugia, con margenes de ampliacion radicales. La radioterapia es un tratamiento mejor
tolerando pero presenta indices de recurrencia de hasta un 50% segun las series y las dosis empleadas
(menores a 50 Gy no son eficaces), y estarian indicadas en pacientes que rechacen la cirugia, en recurrencias,
0 como adyuvancia en caso de afectacion de los margenes tras la cirugia. Otros tratamientos topicos como €l
imiquimod, €l interferén 2-alfa o la fotodinamica no estan estandarizados. No existen estudios que
demuestren que la quimioterapia sistémica es eficaz. El prondstico de la enfermedad es bueno cuando es
diagnosticado en fases precoces, limitados a epidermisy sin que se sobrepase membrana basal en el caso de
las primarias, con supervivencias del 90% alos 5 afios. La enfermedad de Paget extramamaria perianal
constituye la segunda en frecuencia, siendo mas frecuente en mujeres de mediana edad, con lesiones tipicas
eccematiformes, cuyo tratamiento de eleccion es la cirugia con margenes asociado o no aradioterapia.
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