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Resumen

La enfermedad de Paget perianal es una entidad
infrecuente, siendo particularmente caracteristico
el retardo diagndstico, que puede llegar a ser de
varios afios, con el consiguiente retraso en el tra-
tamiento.
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El diagndstico se realiza tunicamente mediante
biopsia. La gran tendencia a la recidiva local, asi
como a la asociacion con otras entidades malig-
nas exige la exéresis completa con margenes li-
bres de enfermedad confirmada por biopsia, pu-
diendo optarse por diversas modalidades terapéu-
ticas para reparar la zona cruenta.

Son malos los resultados con tratamiento adyu-
vante ( radioterapia, quimioterapia).

El presente trabajo aporta un nuevo caso de re-
cidiva de la Enfermedad de Paget perianal que

se presenta a los 17 afos de tratada la lesion
inicial.
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Abstract

Perianal Paget’s disease is a rare condition,
characterized by belated diagnosis, a delay that
may extend over several years with consequent
delay in treatment.

Diagnosis is only established through biopsy.

It has marked tendency to local recurrence as well
as to association with other malignant entities so
that it becomes imperative to effect complete
excision with margins free from disease as
confirmed by biopsy. There are several therapéut/c
modalities for invaded area repair.

Treatment through adjuvant methods has shown
poor results (radiotherapy, chemotherapy).

This paper contributes a new case of perianal
Paget’s disease recurrence which appeared 17
years after initial lesion had been treated.

Key words:

Paget’s disease, extramammary
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Introduccién

La enfermedad de Paget perianal se incluye
en el grupo de la Enfermedad de Paget extrama-
maria, cuyas localizaciones mds frecuentes son:
vulva, region perianal, periné, escroto, axila, pared
de torax!" y mas raramente conducto auditivo
externo® y region de la rodilla®.

Esta infrecuente neoplasia intraepitelial, cuya
incidencia oscila entre 6 y 35% para la enferme-
dad de Paget extramamaria'**, fue descripta por
primera vez por Darier® en 1893, habiéndose pu-
blicado desde entonces en la literatura interna-
cional 114 casos hasta el afio 19937, siendo una
de sus caracteristicas fundamentales la alta tasa
derecurrencialocal®, que puede presentarse mu-
chos afios luego del tratamiento de la lesidn pri-
maria, tal como en el caso motivo de esta pre-
sentacion.

Caso clinico

A.L.Reg: 2.651.580. Sexo femenino, 58 afios,
con antecedentes de enfermedad de Paget peria-
nal tratada con escision local e injerto cutaneo, 17
anos antes.

Consulta por cuadro de 6 meses de evolucion
caracterizado por prurito anal, sin otros elementos
acomparnantes.

Examen fisico: en region perianal se observa
en la hemicircunferencia posterior, extendiéndose
aproximadamente unos 2 cm., drea de 3 x 3 cm.
de piel eritematosa, con sectores de descamacion
y lesiones de rascado, que compromete cicatriz
anterior (Fig. 1).

Tacto rectal: normal

Biopsia por punch: secciones de piel que mues-
tran en la epidermis, tecas y células individuales
poligonales, con nucleo irregular e hipercromati-
co, citoplasma eosinofilo rodeado por halo claro
(imagen de Paget).

En suma: compatible con enfermedad de Pa-
get extramamaria.

Fibrocolonoscopia: sin lesiones

La paciente fue tratada mediante escision lo-
cal de la lesidn, comprendiendo el sector de piel
perianal afectada, asi como la mucosa del canal
anal en su totalidad, confirméndose por biopsia
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extemporanea la indemnidad de los bordes de re-
seccion (Fig.2).

Fig. 2 - Esquema que muestra la extension lesional
en la mucosa del canal (linea llena) y el area reseca-
da (linea punteada).

Fig. 3 Marcado previo a la reallzamon de la reseccion

La reconstruccion se realizé mediante la rota-
cién bilateral de un colgajo de piel y celular subcu-
taneo, y sutura mucocutanea (Fig. 4).

Fig. 4 Reseccién de piel y celular subcutaneo

En el postoperatorio inmediato la paciente pre-
sentd incontinencia para materias y gases. A las
cuatro semanas retrocedio la incontinencia para
materias, presentando una manometria rectal nor-
mal (Fig Sy 6), persistiendo con incontinencia para
gases.
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Fig. 5 - Registro manométrico que muestra las pre-
siones de reposo.
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Fig. 6 - Registro manométrico que muestra las pre-
siones de contraccion voluntaria.

Presentd una estenosis a nivel de la sutura, de
grado leve, que fue corregida mediante dilatacion
digital.

Discusion
La enfermedad de Paget extramamaria, des-

crita por primera vez por Croker® en 1889, que
correspondio a un caso de compromiso de pene y
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escroto, se caracteriza por originarse en zonas con
gran numero de glandulas sudoriparas, siendo las
regiones antes referidas las mas afectadas.

Se entiende por enfermedad de Paget peria-
nal, de acuerdo a Sarmiento®, aquella que com-
promete hasta 3 cm. desde la margen anal.

Uno de los puntos mas controvertidos de esta
patologia lo constituye su origen histopatoldgico,
para lo cual Armitage!'® propone dos teorias:

1 - la forma pura, originada en las glandulas apo-
crinas de la epidermis.

2 - la forma de extension pagetoide, determinada
por la invasion de la piel perianal y glandulas
apocrinas, de un tumor rectal o anal.

Esta ultima teoria explica la frecuente asocia-
cién de esta enfermedad con un carcinoma del
tracto gasfrointestinal y menos frecuentemente del
genitourinario®, Esta asociacion puede verse en
cualquier momento de la evolucion: antes, durante
o después de varios afios del diagnodstico inicial,
tanto en la enfermedad primaria, con una inciden-
cia que varia entre 33 y 86%% ' como en la
recidiva'’?, con la consiguiente importancia pro-
noéstica y terapéutica.

En nuestro pais, Ferreira"¥ publicé el primer
caso del tipo de extension pagetoide, en el cual la
enfermedad perianal se presentd asociada a un
pélipo adenomatoso de recto con transformacion
adenocarcinomatosa.

El origen glandular de la célula de Paget se ve
apoyado en la positividad para el CEA y citokera-
tinas de bajo peso molecular. También se ha de-
terminado un marcador especifico de esta célula
como es el anticuerpo GCDFP-153 19,

La forma mas frecuente de presentacion clini-
caes el prurito anal, pudiendo hacerlo también por
exudacion, sangrado y eritema.

Es habitual el retraso diagnostico, que puede
ser de 5 a 15 afios!!”, dado que habitualmente es
catalogado como dermatitis de contacto, dermati-
tis seborreica, eccemas, enfermedad de Bowen o
parasitosis.

Queremos destacar la importancia del diagnés-
tico de la lesion asi como de su extension, lo que
requiere la biopsia de los cuatro cuadrantes de la
region perianal, dado que la extension de la lesion
puede ser microscopicamente mucho mayor a la
macroscopicamente observada®.

Basado en las caracteristicas locorregionales
y de diseminacion a distancia, Schutze"'®), propo-
ne la siguiente estadificacion con la finalidad de
unificar tratamientos y establecer el prondstico.

Estadio [: presencia de células de Paget en la
epidermis, sin carcinoma de glandulas anexas.

Estadio Ila: carcinoma de glandulas anexas.
Estadio IIb: carcinoma colorectal asociado.
Estadio III: metéstasis ganglionares.
Estadio IV: metéstasis a distancia.

De acuerdo a los casos publicados, se estima
que el 40% de los pacientes se presentan en el
estadio L.

Existe consenso que el tratamiento de eleccion
es la reseccidn quirurgica con amplio margen, pa-
sando entre 1 y 2 cm, por fuera de la lesién!® con
confirmacion por biopsia extemporanea, de haber
pasado por tejido sano®, tanto para la lesion ini-
cial como para la recidiva.

A pesar del principio anterior, Archer?, publi-
c6 un caso de regresion espontanea luego de la
escision parcial de la lesion, a los dos afios del
tratamiento inicial y confirmado por biopsia.

La teoria planteada para explicar el caso ante-
rior, se basa en la produccién de anticuerpos esti-
mulada por el traumatismo quirurgico®?.

De acuerdo a la clasificacion antes propuesta,
se aconseja para el estadio [ la reseccion local
amplia, con confirmacion por biopsia extempora-
nea de los margenes de reseccion.

Para el estadio Ila reseccion con margen de
por lo menos 2 cm. y para el IIb la reseccion en
bloque. En el estadio III debe realizarse el va-
ciamiento ganglionar y en el [V puede realizarse
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tratamiento adyuvante en base a radio y quimiote-
rapia!'®),

La zona cruenta determinada por la reseccioén
de lalesién, en general requiere, cuando es exten-
sa, la rotacién de colgajos®®, aunque se han re-
portado casos en los cuales se ha resuelto unica-
mente con injertos de piel?” y aun mediante epi-
telizacidn espontanea®?,

El resultado de la radioterapia como tnica op-
cion terapéutica es malo, segun lo refiere Thirl-
by?®®. Sin embargo Burrows® la propone para
pacientes afiosos, con mal terreno para la cirugia.

La quimioterapia se realiza en base a 5 fluo-
rouracilo y mitomicina C3:29),

Clodiron®® propone un algoritmo de manejo
para esta patologia que se ilustra en el cuadro 1.

DIAGNOSTICO POR BIOPSIA DE PIEL
SIN CANCERES ASOCIADOS CON OTRO CANCER ASOCIADO
\ TRATAMIENTO DE AMBOS
GANGLIOS LINFATICOS
NO S|
‘ ' '
RESECCION LOCAL BIOPSIA GANGLIONAR
BENIGNO MALIGNO
ISIN INVASION DE LA DERMIS INVASION DE LA DERMIS l
[FONTROL LINFADENECTOMIA

Cua(g{)r)o 1- Algoritmo terapéutico propuesto por Coldi-
ron

Recordamos que en nuestro caso la reseccién
completa de la lesion requirié de la reseccion de la
piel perianal comprometida, pero ademés de la
mucosa del canal anal. Esto ultimo creemos que
sea el punto de mayor importancia en nuestra pa-
ciente si recordamos brevemente la fisiologia de
la continencia anal y la importancia de la mucosa
del canal anal en esta.

La fisiologia de la regién anorrectal es com-
pleja, citdndose varios mecanismos implicados en
la continencia anal: mecanicos, sensoriales, esfin-
téricos y estructurales.

Dentro de los mecanismos sensoriales, se en-
cuentra la discriminacién fina del material que lle-
ga a la mucosa rectal. Esta es posible debido a la
presencia de terminaciones nerviosas sensoriales
anivel del canal anal. La percepcién de la llegada
de materia solida, liquida o gas al recto, desenca-
denara una respuesta a nivel del aparato esfinte-
riano, que determinard la posibilidad de iniciar la
defecacion o no, lo que puede ser regulado ade-
mas de forma voluntaria a traveés del esfinter ex-
terno'?.

El hecho de que nuestra paciente en la evolu-
cién pudiera mantener la continencia para mate-
rias, tal vez se explique por otros mecanismos im-
plicados, como la posibilidad de receptores senso-
riales a nivel del haz puborectal y en la musculatu-
ra pélvica, como lo proponen los estudios de Ste-
phens y Smith®, Goligher y Hughes®", Parks®?
y Porter®.

Esta entidad se caracteriza por su alto indice
de recidiva local, la que oscila entre 19 - 61% a
los 5 afios“?"39_ pudiendo ocurrir atin en forma
mas tardia, como en nuestro caso, por lo que se
recomienda un seguimiento riguroso y prolonga-
do@®

En los casos de carcinoma “in situ” resecados
con margen adecuado y certificacion de bordes
de reseccién libres de lesidn, los porcentajes de
recidiva son menores®.

A pesar de la alta recurrencia, la curva de so-
brevida no se ve modificada en relacion a la po-
blacionnormal®, siendo el elemento de mayor valor
prondstico, el estadio"'®.

Helwig® comunica unasobrevidapromedio de
tres aflos, en aquellos pacientes que presentaban
otro cancer concomitante.
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Conclusiones

1- Ha motivado la presentacién de este caso la
baja incidencia de la patologia, sumada al he-
cho de tratarse de una recidiva luego de 17
aftos de haber padecido el tumor primario.

2- Debemos destacar la importancia del diagnos-
tico correcto de la patologia, asi como su ex-
tension microscopica, para asegurarnos la re-
seccioncompleta del tejido comprometido.

3- Resaltamos la extensa reseccidn de la mucosa
del canal anal, realizada en nuestro caso’, que
desde el punto de vista funcional evoluciond
favorablemente, demostrado por una manome-
tria normal, superado un periodo inicial de in-
continencia para materias y gases.

4- Si bien presento una estenosis postoperatoria,
esta fue de grado leve, que se corrigié con di-
latacion digital, no presentando hasta el mo-
mento actual recidivas.
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