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Resumen

La enfermedad de Paget Extramamaria es una neoplasia in-
traepitelial infrecuente, que se localiza preferentemente a
nivel vulvar o perianal.

Presentamos una paciente de 76 afios de edad que consulté
por una placa eritematosa pruriginosa de 2 afios de evolu-
cién localizada a nivel perianal extendiéndose a la vulva. A
través del estudio histoldgico se llega al diagndstico de en-
fermedad de Paget Extramamaria.

Se destaca que a través de la clinica, se debe realizar un
diagndstico precoz y se remarca la importancia de efectuar
una busqueda exhaustiva de neoplasias internas préximas a
la lesién cutdnea.

Nos motiva publicar el caso la baja frecuencia de esta patologia.

Palabras claves: Paget Extramamario, enfermedad de re-
gién perianal, enfermedad de Paget Extramamaria. Recibid tratamiento con corticoides tépicos
sin resolucién.
Caso Clinico
La paciente no referia antecedentes patold-
Mujer de 76 afios de edad, que consulté por lesién prurigi-  gicos de valor.
nosa, inicialmente localizada en regidén perianal y extendién-
dose hasta la vulva, de 2 afios de evolucidn. Estudio anatomopatoldgico: Epidermis con
acantosis, presencia de células grandes de
Al examen placa eritematosa, de aspecto eccematoso, exu- ~ Citoplasma claro y nucleo excéntrico a dife-
dativo, redondeada, de bordes irregulares y limites netos, rentes niveles. Las células son PAS y Alcian
de aproximadamente 7 cm. de didmetro (Figura 1). No se Blue positivos (Figura 2 y 3). Diagndstico:
palpaban adenopatias regionales y la exploracidn fisica ge-
neral fue normal.
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Celulas claras de citoplasma vacuolado de Se observan las células claras con
naturaleza atipica, con nticleos hipercromati- citoplasma grande y nticleo hipercro-
cos, dispersas en el espesor de la epidermis. matico. Alcian Blue Positivo

PAS Positivo
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Enfermedad de Paget Extramamaria (EPEM). No se
pudieron completar los estudios diagndsticos com-
plementarios por negativa de la paciente.

Comentario

La EPEM es rara. Hasta 1995 se habian reportado
aproximadamente 50 casos bien documentados.
Fue descripta por primera vez por Crocker en 1889
quien presenté el primer caso de localizacién en
pene y escroto.' Teniendo en cuenta esta casuistica
se considera necesario aportar un nuevo caso y ha-
cer una revisién del tema.

Se presenta el caso de una paciente femenina con
EPEM, cuya localizacidn inicial y principal es la re-
gién perianal y que en su evolucidn afecta la region
vulvar, con confirmacién histolégica.

La EPEM es una entidad neopldsica, poco frecuente
que se presenta alrededor de los 60 afios, con un
espectro entre 35y 86 afos, es mds frecuente en el
sexo femenino.’

Se presenta como placas eccematosas, eritemato-
sas, descamativas, pruriginosas, a veces ulcerada,
que se extienden lentamente, con una duracidn de
sintomas de entre 1 mes y 30 afos.'

Asienta donde hay gldndulas sudoriparas apdcrinas
y el sitio mas frecuente es la regidn genital y la pe-
rianal. También se han descripto casos de EPEM en
axilas, parpados, conducto auditivo externo, pubis,
muslo y ombligo."?

La EPEM a veces puede ser, un adenocarcinoma con
diferenciacién apdcrina que comienza en la epidermis
(EPEM primaria), y otras veces un adenocarcinoma
de un drgano contiguo que se extiende a epidermis
(EPEM secundaria)."?

Con respecto a la asociacién con procesos malignos
se observa que en general existe vecindad entre la
neoplasia interna y la EPEM, asi por ejemplo si la le-
sién es perianal puede asociarse a un adenocarcino-
ma rectal, y en la zona de pene, escroto y vulva a
neoplasia genitourinaria.*3

El estudio histolégico muestra en epidermis células
de citoplasma amplio y palido, PAS positivo, nicleo
excéntrico y nucléolo prominente, aisladas o en acu-

mulos (células de Paget). El citoplasma palido de las
células de Paget contiene sialomucina, que se tifie
con mucicarmin, Alcian Blue y PAS positivos.>*

Los estudios de inmunohistoquimica caracterizan
a la célula de Paget como glandulares y demuestra
positividad para la citoqueratina 7 (CK) y el antigeno
de membrana epitelial del liquido de la enfermedad
quistica microscdpica. La inmunohistoquimica ayu-
da a diferenciar la Enfermedad de Paget de otras en-
tidades que son similares histolégicamente.

Las modalidades de tratamiento mas utilizadas son
la escisidn quirdrgica con margen amplio. El indice
de recurrencia en la cirugfa convencional es del 30 al
70% en la EPEM localizada no invasiva. En pacientes
en los cuales estd contraindicada la cirugia o puede
provocar secuelas anatémicas o funcionales, se pue-
de utilizar ablacién con laser de Dioxido de Carbono,
terapia fotodindmica; > fluoruracilo tdépico, imiqui-
mod al 5 %; pero no se disponen de resultados de
tratamiento a largo plazo.?

Con respecto al prondstico de la EPEM es bueno si
esta limitada a la epidermis y estructuras anexiales
con membrana basal intacta, como en este caso.

Conclusiones

La EPEM es una neoplasia intraepitelial infrecuente,
donde es necesario determinar si se trata de una
forma primaria o secundaria, lo cual exige la blisque-
da del tumor concomitante en las zonas anatémicas
vecinas como el ano, el recto, la vegija, el cuello
uterino y la préstata. La inmunohistoquimica es de
especial utilidad para los adenocarcinomas rectales
y los carcinomas transicionales donde son positivos
parala CK7y 20.
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