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Resumen

Introduccion: Laenfermedad de Paget es una condicién dermatol 6gica maligna poca frecuente, con
afectacion de la capa basal de la epidermis. Su presentacion més frecuente es en laregion areolar de la mama.
Laenfermedad de Paget extramamaria (EPEM), morfol 6gicamente e histol 6gicamente idéntica a la anterior,
es mucho menos frecuente, y que suele presentarse en zonas con abundantes glandulas apocrinas,
especialmente la vulva, pero también las &reas perineal, escrotal y perianal pueden estar afectadas. Se
presenta clinicamente con placas eritematosas, pruriginosas, bien demarcadas que pueden llegar a ser
erosivas, ulceradas o eccematosas. Tiene predominancia femeninay normalmente ocurre en las sextaa
octava décadas de la vida. La enfermedad normalmente esta confinado ala piel, pero un 10-30% estan
asociados a una neoplasia maligna subyacente, que se debe descartar antes de iniciar una estrategia
terapéutica.

Caso clinico: Mujer de 75 afios estudiada por Dermatologia tras presentar unalesion epidérmica eritematosa,
ulceraday pruriginosaanivel perianal delargay lenta evolucion. Tras no mejorar con tratamiento tépico se
decide realizar unabiopsia de lesién, siendo diagnosticada de EPEM por |a que es remitida a Cirugia para su
valoracion. A laexploracion, se apreciaanivel de laregion perianal izquierda una zona epidérmica
eritematosa y algo descamada, asociada a discreta inflamacion y enrojecimiento de labio mayor izquierdo
(sin descamacion). Estudios de colonoscopia, uretecistoscopiay TAC abdomino-pélvica no muestran
evidencia de enfermedad maligna asociada. La biopsiade lalesion en labio mayor izquierdo confirmé la
presencia de enfermedad de Paget y |a mamografia descarto la afectacion a ese nivel. Se programé la
intervencion quirurgica por un equipo multidisciplinar (Cirugia general, Ginecologiay Cirugia plastica),
realizando una escision en blogque de las lesiones tumorales perivulvar y perianal, seguido por plastia con
colgajo dermograso pediculado en V-Y en el mismo acto. La AP de la pieza quirargica fue diagndstica de
enfermedad de Paget perianal-perivulvar con ausencia de afectacion de dermisy de ganglios linfaticos,
ademés de negatividad de carcinoma urotelial y carcinoma anorrectal.
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Discusion: La EPEM es una condicién poca frecuente, con unos cientos de casos publicados en laliteratura
meédica. Representa 6,5% de la totalidad de enfermedad de Paget cutanea, y su localizacion mas frecuente es
lavulva (65%). En nuestro medio, es mas comun en mujeres entre 50 y 80 afios, con un pico de incidenciaa
los 63,5 afios. La etiologia de EPEM primaria parece ser de origen apocrino, pero en 10-30% de |os casos la
EPEM es secundaria a una enfermedad maligna subyacente, mas frecuentemente urotelial o anorrectal y se
debe realizar un estudio exhaustivo para descartarla. El tratamiento gold standard es la escision quirdrgica de
lalesién con margenes libre de 1-2 cm, siendo la quimioterapiasistémicay laradioterapia aternativas si la
cirugia es contraindicada, o0 como tratamiento adyuvante. Ensayos con imiquimod tépica han dado buenos
resultados, aungque hay poca evidenciatodavia de su eficacia. Es sumamente importante el seguimiento de la
paciente, dado que hay recidiva en méas que 20% de |os casos.
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