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PALABRAS CLAVE Resumen La enfermedad de Paget extramamaria es un carcinoma epidérmico de diferencia-
Enfermedad de Paget cion apocrina que se origina en la epidermis o secundario a la diseminacion epidermotropa
extramamaria; de neoplasias adyacentes o a distancia. Suele presentarse como una lesion eccematiforme, de
Cancer de piel; limites bien definidos, en zonas ricas en glandulas apocrinas como axilas, zona genital y anal.
Adenocarcinoma Su prondstico depende de 2 factores: la profundidad de la invasion del tumor primario y de

la presencia o no de tumor asociado. Su sintomatologia inespecifica y la lenta evolucion de
las lesiones a menudo provoca un retraso en el diagnoéstico que conlleva un empeoramiento
del pronostico. El diagnostico de enfermedad de Paget es histologico precisando en ocasiones
un estudio inmunohistoquimico. La inmunohistoquimica permite orientar hacia la naturaleza
primaria o secundaria de la enfermedad, pero precisara de un estudio de extension.
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Paget’s disease; Abstract Extramammary Paget disease is an epidermal carcinoma with apocrine differentia-

tion originating in the epidermis o secondary to epidermotropic dissemination from a near or
distant neoplasm. It usually shows as an eczematiform lesion with well defined margins in areas
rich in apocrine glands, such as the axilla, genital and anal areas. Prognosis is defined by two
factors: depth of invasion of primary tumour and whether there is an associated tumour. Its
non specific clinical signs and slow evolution of the lesions, often delay the diagnosis, which
leads to a poor prognosis. The diagnosis of Paget’s disease is histological, sometimes requiring
an immunohistochemical study. This can orient towards the primary or secondary nature of the
disease, but will still need an extension study.
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Exposicion del caso

* Autor para correspondencia. Presentamos el caso de una mujer de 58 afnos, con ante-
Correo electrénico: joaquinusrexusmagnificus@yahoo.es cedentes personales de taquicardia supraventricular e
(J.M. Sanchez-Sanchez).
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Figura 1  Lesion eccematiforme de margenes bien definidos
y evolucion crénica. Habia sido tratada con corticoides topicos
por sospecha clinica de eczema sin mejoria.

hipercolesterolemia por lo que recibia tratamiento con
bisoprolol fumarato y simvastatina, que acude a nuestra
consulta por presentar una lesion perianal pruriginosa de
2 anos de evolucién. Habia sido tratada durante 6 meses
con diferentes tratamientos tdpicos, incluidos antimico-
ticos por sospecha de infeccion candidiasica y corticoides
topicos ante sospecha de eccema perianal crénico. No
presentaba otras lesiones cutaneas, diarrea, ni sindrome
toxico. A la exploracion fisica se apreciaba una placa de 2
x 4cm que se iniciaba en margen anal y se extendia cen-
trifugamente por zona perianal. La lesion era eritematosa,
brillante y de limites bien definidos (fig. 1). No existian
lesiones satélites. No presentaba ulceracion ni estructuras
nodulares. No tenia adenopatias palpables.

Debido a la localizacion de la lesion y la poca respuesta
a los tratamientos previos sospechamos un eccema crénico
(lesion pruriginosa, inflamatoria) una papulosis bowenoide
(lesion sobreelevada perianal persistente) o una enfermedad
de Paget extramamaria (placa eccematiforme de creci-
miento progresivo en zona genital). No impresionaba de
infeccion fungica debido al caracter poco inflamatorio del
cuadroy la poca respuesta al tratamiento antimicético. Ante
esta sospecha realizamos biopsia-punch de 4 mm. El estudio
histologico mostrd células de citoplasma claro y nucléolos
prominentes infiltrando la epidermis (fig. 2), con un patron
inmunohistoquimico: citoqueratina (CK) 7+, CEA* y CK 20".
Con estos hallazgos se establecio el diagnodstico de enferme-
dad de Paget extramamaria.

Solicitamos colonoscopia, TC toraco-abdomino-pélvica y
citologia urinaria para descartar neoplasia primaria diges-
tiva, urotelial o ginecologica como causa de enfermedad
cutanea secundaria. Todas las exploraciones resultaron
negativas o normales. La paciente fue intervenida por el ser-
vicio de cirugia realizandose biopsias intraoperatorias que
fueron negativas. La paciente esta libre de enfermedad a
los 6 meses de seguimiento.

Discusion

La enfermedad de Paget fue definida por primera vez por
Sir James Paget en 1874, describiendo lesiones en mamas
de 15 mujeres que posteriormente desarrollaron cancer de
mama, pero fue Crocker, en 1889, el primero en describir
esta enfermedad fuera de la mama.

Existen 2 formas de enfermedad de Paget extramamaria
(EPEM), la primaria y la secundaria. Las formas primarias
son adenocarcinomas de diferenciacion apocrina. Aunque
hay diferentes teorias, la mas aceptada es que se provie-
nen de un precursor pluripotencial de la epidermis o sus
anejos'. Posteriormente, puede invadir dermis vy, a través
de los vasos linfaticos y sanguineos, producir metastasis. Las

Figura 2 Células de Paget en epidermis. Presentan citoplasma claro y nucléolo prominente.
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