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Resumen.—Presentamos el caso de una mujer con
enfermedad de Paget extramamaria gigante, de localizacion
perianal. Dada la edad de la paciente, la localizacion y el gran
tamanfo del tumor, se indic6 tratamiento con radioterapia.
Concluimos que ésta constituye una buena alternativa
terapéutica, que debe tenerse en cuenta en los pacientes de
edad avanzada o con tumores inoperables.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Paget extramamaria es un
adenocarcinoma intraepitelial que puede extenderse
ala dermis y originar metdstasis por via linfatica'. Una
caracteristica inusual de este tumor es su asociacion
con adenocarcinomas anexiales subyacentes o con
neoplasias internas. Estas asociaciones son motivo de
controversia acerca de la histogénesis de la
enfermedad de Paget extramamaria.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 80 afios edad, con antecedentes de
hipertensién arterial y cardiopatia isquémica, referia
una lesion interglitea, pruriginosa, de 11 afios de
evolucion. En los dltimos 3 afios la lesién habia
experimentado un gran crecimiento. La lesiéon no se
asociaba a sintomatologia subjetiva, pero sangraba
ante minimos traumatismos. En la exploracidn fisica se
observé una lesion tumoral engrosada, congestiva, de
color rojo vino con madargenes pigmentados, de
aproximadamente 15 x 20 cm en pliegue intergliteo
(fig. 1). En el margen anal los bordes se desdibujaban
confundiéndose con la mucosa endoanal. No se
palparon adenopatias ni visceromegalias.
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EXTRAM AMM ARY PAGET’S DISEASE OF THE
PERIANAL REGION: RESPONSE TO RADIOTHERAPY

Abstract.—We present the case of a woman with giant
extramammary Paget’s disease, localized in the perianal area.
Because of the patient’s age, the location and great size of
the tumor, radiotherapy treatment was indicated. We
concluded that this was a good therapeutic alternative, which
should be kept in mind in elderly patients or those with
inoperable tumors.
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Fig. 1.—Lesion tumoral de grandes dimensiones y superficie friable,

infiltrada al tacto.
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Fig. 2.—Hiperplasia epidérmica papilomatosa con células grandes
de citoplasma claro, formando pequefias acumulaciones en la capa
basal (HE).
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En el estudio histolégico realizado se apreciaba una
epidermis hiperpldsica, con una proliferacién de
células de citoplasma amplio con nicleos redondose
hipercromaticos, que se distribufan de forma aislada o
formando pequefios grupos en la capa basal e intra-
epidérmicos (fig. 2). Se observaba, ademds, un
infiltrado inflamatorio superficial de células
mononucleares. Las tinciones con dcido peryddico de
Schiff (PAS) diastasa resistente, antigeno
carcinoembrionario (CEA) y azul alcidn fueron
marcadamente positivas. La tincién con S-100 resulté
negativa.

Las pruebas analiticas de sangre periférica,
bioquimica y marcadores tumorales (CEA, Ca 19.9, Ca
125 y alfafetoproteina) fueron normales. La
tomografia computarizada (TC) abdominopélvica no
mostroé alteraciones. La exploracién ginecolégica fue
normal, y en una rectocolonoscopia tampoco se
encontré afectacion anorrectal.

Con estos hallazgos se estableci6 el diagndstico de
enfermedad de Paget extramamaria perianal
primaria. Se decidié realizar tratamiento con

Fig. 3.—Aspecto clinico posradioterapia. Piel atréfica con areas hipo
e hiperpigmentadas compatibles con radiodermitis.

radioterapia, dada la edad de la paciente yel tamafio y
la localizacién del tumor. La enferma recibid
tratamiento durante 28 semanas con fotonesde 6y
18 mVen dosisde 1,8 Gyal dia (3 dias a la semana),
recibiendo una dosis total de 50,4 Gy. El aspecto
clinico tras el tratamiento fue de curacién (fig. 3).
Durante los 6 meses de seguimiento posteriores a la
radioterapia, se realizaron varias biopsias de forma
aleatoria, asi como aplicaciones peridédicas de
S5-luorouracilo (5-FU) (dos veces al dia durante una
semana) en zonas parcheadas, para poner de
manifiesto la presencia de lesiones subclinicas.
Durante este tiempo no se han encontrado signos de
recidiva.

DISCUSION

El cardcter multicéntrico de la enfermedad de Paget
extramamaria y la irregularidad de sus margenesen la
histologia hacen que se extienda mads alld de lo que se
observa clinicamente, por lo que las recidivas son muy
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frecuentes. El tratamiento de eleccidn es quirtrgico,
bien mediante escisiones amplias de 2-3 cm de
margen>* resecando hasta la fascia en profundidad o
mediante cirugia microgréafica de Mohs. La tasa de
recurrencia en la enfermedad de Paget extramamaria
perianal es del 28 % con cirugia de Mohs ydel 50 %
tras escision amplia'. Cuando la cirugia estd
contraindicada por la edad del paciente, la
localizacion o el tamafio del tumor, puede recurrirse a
otras alternativas terapéuticas que incluyen la
radioterapia’”’, la ablacién con laser CO,, la terapia
fotodindmica con 4cido d -aminolevulinico y la
quimioterapia tépica con 5-FU.

El 5FU se utiliza sobre todo para delimitar el tumor®®
yreducir su tamafio, debido a la toxicidad selectiva que
ejerce sobre determinadas lesiones malignas y
premalignas, entre las que se incluye la enfermedad de
Paget extramamaria. El 5-FU actia provocando una
reaccion inflamatoria por necrosis de células tumorales,
cuya actividad mitética estd incrementada. También
puede utilizarse como control de recurrencias tras el
tratamiento?, tal como hemos realizado en nuestra
paciente.

Cabe destacar el papel de la radioterapia como una
buena alternativa terapéutica frente a otras més
agresivas y con mayor tasa de recurrencias, en los
pacientes de edad avanzada y tumores inoperables.
Es importante recordar que la elevada tasa de
recurrencias se debe a los pequefios saltos
microscépicos caracteristicos del tumor y, por tanto,
puede ser util realizar biopsias de control
postratamiento mediante mapeo previo con 5FU.
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