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Laenfermedad de Paget cutanea es un proceso que se locaiza
caracteristicamente en la mama, donde siempre se acompafia de
un carcinoma intragal actéforo. Las localizaciones extramamarias
mas frecuentes de la enfermedad de Paget son las regiones peri-
genital y perianal, axila, zona umbilical y preesternal. Suele con-
siderarse como una lesién premaligna, con escasa capacidad de
diseminacion, aunque en ocasiones puede asociarse a procesos
malignos, especialmente adenocarcinomas a distancia. Presenta-
mos un caso de Paget perianal asociado a un adenocarcinoma
metastasico con € fin de llamar la atencion sobre laimportancia
de la evaluacion y seguimiento correctos de estos pacientes.

Se trata de una mujer de 64 afios sin habitos téxicos y con
antecedentes patol dgicos de un ulcus duodena y una enfermedad
de Paget perianal diagnosticada cuatro afios atrés a raiz de un
cuadro de prurito anal persistente que se tratd con reseccion local
de lalesion y posterior anoplastia. La anatomia patoldgica de la
pieza revelaba una extensa infiltracion pagetoide delaepidermis
por células atipicas con extension a la totalidad del margen de
reseccion cutaneo y al margen de reseccidn anal, sin evidenciade
carcinoma subyacente y con estudio de extensién negativo. Al
afo siguiente presentd una recidiva local que requirid nueva
reseccién quirdrgica junto con radioterapia local. El motivo de
consulta actual es el de un cuadro de dos meses de evolucion con
empeoramiento del estado general, pérdida de unos 7 kg de peso,
marcha ataxica, incontinencia de esfinteres y disartria. El TC cra
neal revelaba unas imégenes nodulares de predominio en hemis-
ferio derecho compatibles con metéstasis cerebrales supratento-
riales, con gran edemay efecto masa. Los marcadores tumorales
se encontraban elevados: CEA de 1.284 ng/ml (norma < 5
ng/ml), CA 15.3 de 354 U/mol (normal > 35 U/Imoal) y CA 125
de 71.6 U/mol (norma < 35 U/mol). En el TC abdomina se
observaron adenopatias retroperitoneales. La gammagrafia 6sea,
radiografia de térax, ecografia abdominal, mamografia y citolo-
giavaginal fueron normales. No se pudo realizar la colonoscopia
por imposibilidad de introducir €l fibroscopio, por lo que se deci-
di6 redlizar una biopsia estereotaxica craneal de una metéstasis,
gue demostro la presencia de un adenocarcinoma. Desgraciada
mente la paciente no mejord ni con el tratamiento antiedema ni
con la radioterapia, falleciendo por enclavamiento cerebral. No
se obtuvo la autorizacién parala necropsia.
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La enfermedad de Paget extramamaria se localiza con mayor
frecuencia en laregion vulvoperinea (65% de los casos) (1) y se
clasifica dentro de las lesiones premalignas por su escasa agresi-
vidad, con muy limitada capacidad de infiltracién de la lamina
propia, y que a menudo representa una extension intragpidérmica
de un adenocarcinoma de las gléndulas sudoriparas vecinas.
Afectalos ductos de | as glandul as apocrinas y la epidermis supra-
yacente, siendo capaz de desarrollar un carcinoma invasivo (2).
El prondstico depende de la presencia o ausencia de canceres
asociados, subyacentes o distantes (3). En lamayoria de los casos
(64%) laenfermedad es estrictamente cutanea, aunque un 12% de
los pacientes presentan un carcinoma visceral asociado, y en €l
24% de los casos existe un adenocarcinoma de las glandulas
cutaneas. Lalocalizacion de la neoplasia interna aparece intima-
mente relacionada con lalocalizacion de la enfermedad de Paget
extramamaria: una localizacion perianal se asocia con un adeno-
carcinomadel tubo digestivo, y unalocalizacion perineal se aso-
ciaacarcinomas de laregién genitourinaria (1).

Lafrecuenciacon lacual unaenfermedad de Paget se acompa-
fia de una neoplasia asociada obliga a efectuar una revision gene-
ral, cutanea y visceral (4), antes de proceder a la intervencion
quirdrgica. Ademés del grado de invasion de la epidermis, deben
evaluarse especiamente la presencia de un CEA elevado y la
existencia de adenopatias, puesto que se conoce que €l tumor
puede extenderse més alla de los limites aparentemente sanos de
la neoformacion y que la poca profundidad de invasién no es
sinénimo de benignidad ya que existen casos descritos con inva
sién de menos de 1 mm y presencia de metastasis a distancia,
cuyas localizaciones por orden de frecuencia son: ganglios linfa-
ticos, higado, hueso, pulmén, cerebro, vejiga, prostatay glandu-
las sudoriparas (5). La experiencia confirma que laexcision local
es un tratamiento adecuado en muchos casos (6), pero solamente
una evaluacion inicial correcta'y un seguimiento estrecho son,
ademas de necesarios, la Unica forma de identificar otras neopla-
sias que pueden desarrollarse (7).
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