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La enfermedad de Paget extramamaria fue descrita por primera vez en 1889 por Crocker en pene y
escroto, y posteriormente por Dubrevilhnel en 1901 en la vulva'.

La enfermedad de Paget mamaria es la extension a la epidermis de un carcinoma ductal
subyacente en el 100 % de los casos”®, que surge fundamentalmente en mujeres
posmenopausicas.

Esta afeccion se localiza en la region genital y perianal. La localizacion genital es mas frecuente
en el sexo femenino, mientras la perianal predomina en el masculino. La mayor parte se describe
asociada a un carcinoma regional, y son mas frecuentes las de glandulas sudoriparas apocrinas
regionales en un 50-80 % de los casos’”®.

En la literatura mundial se han informado alrededor de 120 a 150 casos de enfermedad de Paget
extramamaria; sin embargo, sélo algo mas de 50 pacientes han sido debidamente documentados’.

Presentacion de paciente:

Paciente de 75 anos de edad, raza blanca, sexo femenino, que acude a consulta del servicio de
Coloproctologia del Hospital Universitario “Arnaldo Milidn Castro” en el mes de marzo del afio
2000.

Entre los antecedentes patoldgicos personales refiere que hace 18 meses notd la presencia de una
lesion eritematosa exudativa, pruriginosa, localizada en la region perianal, por lo que se le indico
inicialmente tratamiento con miconazol; pero la lesidon persisti6 y fue creciendo de manera
progresiva.

Al realizar examen fisico de la region perianal se observo lesion eritematosa, exudativa de 10 x 10
cm de diametro, con presencia de superficie blanquecina en las zonas hiperémicas (Figura).



Figura Lesion eritematosa, exudativa, de 10 x 10 cm de diametro, localizada en la regién perianal, con

presencia de superficie blanquecina en las zonas hiperémicas.

Tacto rectal: Esfinter normoténico, ampolla rectal libre de tumor. Se tomé una muestra para la
biopsia incisional de la lesion de piel, donde se informd la presencia de células tumorales grandes
con un halo perinuclear, dispuestas en pequefios nidos a nivel de la epidermis, caracterizadas por
una clara separacion (halo) de las células epiteliales circundantes, y por su citoplasma granular,
por lo que se concluye como enfermedad de Paget extramamaria (Biopsia 1207/2000).

Dada la alta frecuencia de un tumor subyacente a las lesiones cutaneas, se decidié conducta
terapéutica quirdrgica: amputacion abdomino-perineal (técnica de Miles), que demostré un
carcinoma ecrino maligno, moderadamente diferenciado de la piel de la regién perianal subyacente
al area eccematosa.

La paciente recibié tratamiento radiante, pero fallecié a los 20 meses de haberse realizado el
diagnéstico.

Comentario

Este es un caso tipico de enfermedad de Paget extramamaria que se inicia con lesiones en la
region perianal, eritematosas y exudativas, con presencia de lesiones blanquecinas.

Esta lesion rara y curiosa de la vulva, y a veces de la region perianal, se parece por sus
manifestaciones a la enfermedad de Paget de la mama que, como se conoce, es una glandula
sudoripara modificada; se caracteriza por un area geografica roja, bien delimitada, pruriginosa y
costrosa, que puede acompafarse de engrosamiento y tumor palpable. Esto motivd que fuera
interpretado al principio como una micosis, por lo que se realizé inicialmente una biopsia de la piel
afectada, y posteriormente al diagndstico se practicé amputacion abdomino-perineal.

Confirmamos la presencia de enfermedad de Paget perianal por existir elementos histologicos que
la distinguen, como es la presencia de células tumorales grandes, con un halo perinuclear,
dispuestas en pequenos nidos a nivel de la epidermis y sus anejos. El dato microscépico de mayor
valor diagnostico fue la presencia de estas grandes células tumorales anaplasicas, aisladas o
ubicadas en pequefos grupos situados en la epidermis y en los anejos. Estas células se
caracterizan por su clara separacion (halo) de las células epiteliales circundantes y por su
citoplasma granular que contiene mucopolisacaridos, que se tifien con PAS azul alician y
mucicarmin®. El tumor primario, una vez estudiada la pieza en su totalidad, fue un carcinoma
ecrino maligno moderadamente diferenciado, de alto grado de malignidad, con extensa
diseminacién cutanea, tipo enfermedad de Paget de la regidn perianal.
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