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RECONSTRUCCION GENITAL EN ENFERMEDAD DE PAGET
EXTRAMAMARIA DESCRIPCION DE 2 CASOS CLINICOS

DANIEL LOPEZ A, ELIECER L PAYARES, JAIRO BASCCETA, MILVIS OTTO F.

RESUMEN

Laenfermedad dePagetextra-mamariaesunadenocarcinoma
de diferenciacién apocrina que se origina en la epidermis
o secundario a diseminacién epidermotropa de neoplasias
adyacentes o adistancia,es poco frecuente. Suele presentarse
como lesion eccematiforme,limites bien definidos,en zonas
ricas en glandulas apocrinas. Prondstico depende de:
profundidad de invasién del tumor primario y presenciaono
de tumor asociado. Se presentan dos casos de pacientes uno
masculinoy unafemeninade 79y 72 afios,con antecedentes
de reseccion oncoldgica de enfermedad Paget perineal mas
reconstruccion inmediata, clinica de lesion eritematosa,
pruriginosacon dreas blanquecinas y descamativas enregion
genital. Previa revision de biopsias anteriores, nuevas
biopsias, estudios de extension, evaluacién por servicio de
cirugia plastica se lleva a mesa operatoria para reseccién
oncoldgica y reconstruccién inmediata con transposicién
de colgajos locales. La reconstruccion del drea genital es
viable presentando buenos resultados estéticos y bajoriesgo
de complicaciones.
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SUMMARY

The extra-mammary Paget’s disease is adenocarcinoma
of apocrine differentiation that arises from the epidermis
or secondary to spread epidermotropa neoplasms adjacent
or distant. Usually presents as eccematiforme injury,
defined boundaries, in areas rich in apocrine glands.
Prognosis depends: The depth of invasion of the primary
tumor and the presence or absence of associated tumor.
Two cases of patients, one male and one female 79 to 72
years respectively, with a history of oncologic resection
of perineal Paget disease most immediate reconstruction
with clinical erythematous, pruritic lesion with whitish
scaly areas on genital region are presented. Previous
review of previous biopsies sheets, new biopsies,extension
studies and evaluation by the plastic surgery service,
decides take to operating table for oncologic resection and
immediate reconstruction with local flap transposition.
The reconstruction of the genital area is feasible with the
realization of local flaps showing good aesthetic results
and low risk of complications.
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INTRODUCCION

a localizacién extra-mamaria de
la enfermedad de Paget es una
rara entidad que suele afectar a
pacientes de raza blanca, mas
hombres que mujeres, entre 60
y 70 afios, con solo un 10 % de
pacientes menores de 50 afios. La localizacion
mas frecuente es la vulva, correspondiendo
incluso al 2 % de las neoplasias vulvares. Le
siguen las localizaciones perianal,escrotal, axilar,
todas zonas corporales donde existen glandulas
apocrinas, estando estas dltimas asociadas en la
etiopatogenia de la enfermedad. Sin embargo,
dltimamente se postula que laenfermedad tiene su
origen de forma primariaen laepidermis, porque
segun algunas series clinicas se puede demostrar
un carcinoma de origen en dichos anexos
cutdneos en un 14 % y 20 % si la enfermedad
es vulvar y entre 50 % a 86 % si la ubicacion es
perianal. A diferenciade laenfermedad de Paget
de la mama donde se asocia invariablemente un
carcinoma intraductal subyacente, no siempre
es este el hallazgo en la ubicacién perianal,
donde la lesién suele ser epidérmica. Cuando
existe la presencia de carcinoma subyacente la
mortalidad es significativamente mayor que en su
ausencia. El cuadro clinico se suele caracterizar
por prurito, una placa eritematosa, ulceraciones
y en ocasiones sangrado, esto requiere un
alto indice de sospecha de modo que ante la
presencia de una lesion de dichas caracteristicas
en que ha fracasado el tratamiento médico local,
es recomendable realizar una biopsia por la
sospecha de enfermedad de Paget (-1,

CASOS CLINICOS
CASO 1

Paciente masculino de 79 afios quien refiere
enfermedad actual hace 12 afios, cuando
presenta lesién eritematosa, pruriginosa,
dolorosa en regién ventral de pene y escroto,

Rev Venez Oncol

de aproximadamente 6 cm X 6 cm, por lo que
acude a dermatdlogo quien realiza biopsia
positiva para enfermedad de Paget extra-
mamaria, siendo tratada de forma quirdrgica
en dos oportunidades (2002 y 2010), acude por
persistenciade sintomatologia,con antecedentes
personales de asma bronquial en la infancia,
reseccion oncoldégica mds reconstruccion
inmediata en dos oportunidades, hernioplastia
inguinal y habitos tabaquicos acentuados en la
juventud. Al examen fisico de laregién inguinal
y genital: se evidencia lesion eritematosa con
areas blanquecinas, sobreelevada, pruriginosa,
de bordes irregulares que abarca parte de region
inguinal, pubis, pene y aproximadamente 40 %
de ambas bolsas escrotales. Biopsia fordnea
N° 166661-12 (15/12/2010): enfermedad de
Paget del pene y escroto con invasion al tejido
conectivo subepitelial. Margenes quirtdrgicos
con infiltracién neopléasica extensa. Ganglios
linfaticos centinelas (derecho e izquierdo) libres
de neoplasia. Intervencion realizada: reseccién
oncolégica + corte congelado + ampliacién
de margenes + reconstruccién inmediata con
interpolacién de colgajo miocutdneo de fascialata
del defecto en pubis e injerto de piel de espesor
parcial en pene. Corte congelado de margenes
negativos. Biopsiadefinitiva: N° 10508 al 10510-
13. Diagnéstico: compatible con enfermedad de
Paget extra-mamaria.

CASO 2

Paciente femenina de 72 afos de edad
quien cursa con antecedente de reseccidon
oncolégica por enfermedad de Paget perianal +
reconstruccién inmediata con colgajo V-Y en el
afio 2007, refiere aumento de volumen en region
vulvar de 3 meses de evolucidn, es evaluada
por facultativo foraneo, evidencia lesién en
piel vulvar por lo cual se toma biopsia 3742- 12
(30/07/12) quereporta ADC metastésico,realizan
inmunohistoquimica que reporta enfermedad de
Paget de la vulva secundario a ADC originado
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en recto, por lo que refieren a nuestro centro,
evaluada por primera vez en ginecologia
oncoldgica el 23/11/12 se indica revision de
laminas, se planifica paranuevabiopsiay estudios
de extension. Uréterocitoscopia: 10/10/12 meato
ureteral eritematoso sin evidenciade lesiones sin
evidenciadelesiones macroscépicas. Cistoscopia
sin alteraciones, endoscopia digestiva inferior
13/02/13 foraneo: colitis inespecifica,endoscopia
digestiva superior 13/02/13 foréaneo: gastropatia
erosiva. Poliposis gastrica. Se realiza reseccién
oncoldégica de lesion en vulva + reconstruccion
inmediata con el servicio de cirugia plastica con
colgajo de V-Y bilateral. Biopsia definitiva N°
7449-13 hallazgos compatibles con enfermedad
de Paget extra-mamaria de localizacién vulvar.

DISCUSION

Dentro de los diagnésticos diferenciales de
la lesion cutdnea perianal, debemos considerar
el melanoma, carcinomas basocelulares o
espinocelulares, enfermedad de Bowen,
psoriasis,enfermedad de Crohn,diseminacién de
cancerderectoy lahidrosadenitis supurativa 3.
En ubicaciones como pene y escroto, se deben
considerar como diagndsticos diferenciales
ademas latifia cruris y ladermatitis de contacto .

La enfermedad de Paget perianal como lo
hemos mencionado puede estar asociada a
adenocarcinoma subyacente y a neoplasias
internas, o a distancia, como cuello del utero,
carcinomas vesicales y con menos frecuencia se
pueden encontrar tumores ovaricos, coldnicas,
uretrales, vaginales,endometriales o renales ¢,

El diagnéstico histopatolégico se basa en la
existencia de células neoplasicas de citoplasma
claroendistintos niveles de laepidermis, aisladas
0 en pequefios nidos (patrén pagetoide).

Antelaconfirmaciénhistolégicadeenfermedad
de Paget y la ausencia de carcinoma invasivo,
el tratamiento es esencialmente quirdrgico 7®.
Se recomienda la extirpacién mediante cirugia

micrografica de Mohs o extirpacién y estudio
histolégico diferido y reconstruccién en un
segundo tiempo operatorio . Cuando se asocia
carcinoma anal el procedimiento de eleccién es
lareseccién abdominoperineal junto areseccion
delalesion cutdanea. Shutze y col., proponen una
clasificacion para el tratamiento por estadios “V.

Como generalmente resultan defectos que
no son susceptibles de cierre directo, dentro
de las alternativas para reconstruir los defectos
resultantes, se encuentran principalmente los
colgajos locales y regionales como colgajos
musculo-cutdneos gliteos, fascio-cutineos de
muslo y gliteos, teniendo en cuenta que los
defectos suelen ser amplios y de gran espesor
por lo que el uso de autoinjertos produciria un
resultado final menos satisfactorio.

Dentro de las alternativas terapéuticas se han
mencionado el uso de radioterapia,quimioterapia,
aplicacion tépicade agentes citotéxicos e incluso
el uso de laser de diéxido de carbono guiado
por diagndstico fotodindmico. La combinacion
de quimioterapia y radioterapia puede estar
indicada en determinados casos, sin embargo,
son necesarios estudios clinicos para valorar su
eficacia e importancia real (19,

Cabe mencionar que la enfermedad de Paget
perineal presentaun alto indice de recurrencia por
tanto,esimportante unseguimiento minucioso. La
recurrenciase ha visto incrementadaen pacientes
con compromiso dérmico en comparaciéon con
aquellas lesiones intra-epiteliales. En las series
clinicas de mayor nimero de pacientes, el tiempo
libre de enfermedad a 5 y 10 afios oscila entre
un 59 % 64 % y 33 % 39 % respectivamente,
dependiendo de la presencia o no de carcinoma
subyacente . El pronéstico de la enfermedad
esbueno cuando se diagnosticaen fases precoces
lograndose supervivencias mayores al 90 % alos
5 afios en enfermedad de Paget primaria limitada
aepidermis. Pero el prondstico empeora cuando
las células sobrepasan la epidermis o cuando
hay otro tumor asociado al Paget cutaneo 0.
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