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REPORTE DE CASOS / CASE REPORTS

Enfermedad de Paget Extramamaria en varon.
A propdsito de un caso

Paget’s disease Extramammary in male. About a case
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Se presenta el caso de un paciente ecuatoriano de 72 afios valorado en el hospital provincial de Ibarra, Imbabura por presentar lesiones geni-
tales de 8 afios de evolucion. Valorado anteriormente en el afio 2016 con varios planteamientos diagndsticos dentro de los que se incluyo el
linfoma cutaneo y la enfermedad de paget extra mamaria, esta uUltima muy rara. Se realiza biopsia cutanea y se concluye como enfermedad de
paget extramamaria. Esta entidad constituye una neoplasia cutanea infrecuente. Se trata de un adenocarcinoma intraepitelial que se presenta
en dreas ricas en glandulas apocrinas. La mayoria de las veces se localiza en la vulva, seguida en orden de frecuencia por el escroto, la regién
perianal y la axila. Este trabajo ilustra una forma de presentacién poco frecuente de esta dermatosis en el sexo masculino con un diagndstico
tardio cuyo prondstico es reservado.

Palabras claves: Enfermedad de paget extramamaria, pronéstico.

ABSTRACT

We present the case of a 72-year-old Ecuadorian patient evaluated in the provincial hospital of Ibarra, Imbabura for presenting genital lesions
of 8 years of evolution. Previously evaluated in 2016 with several diagnostic approaches including cutaneous lymphoma and extramammary
paget disease, the latter very rare. A skin biopsy is performed and is concluded as an extramammary paget disease. Extramammary Paget’s
disease is an uncommon cutaneous neoplasm. An intraepithelial adenocarcinoma occurs in areas rich in apocrine glands. Most of the time
it is located in the vulva, followed in order of frequency by the scrotum, the perianal region and the axilla. This work illustrates a rare form of

presentation of this entity in males with a late diagnosis whose prognosis is reserved.
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1
Introduccion

La Enfermedad de Paget Extramamaria (EPEM) constituye un
tumor cutdneo que se localiza en zonas anogenitales y axilares, sin
embargo, se han descrito casos de lesiones ubicadas en la cara y
los muslos. La discusion sobre su origen, intraepidérmico o como
resultado de metdstasis epidérmicas de un tumor subyacente, atin
sigue viva.! Es una enfermedad muy infrecuente, con predominio
de 3:1 a favor de la mujer. Raro en el sexo masculino. La mayoria
de las veces la EPEM se localiza en la vulva, seguida en orden
de frecuencia por el escroto, la regién perianal y la axila. Exige
un estudio de extension debido a su asociacién con neoplasias
malignas en otras localizaciones.?

A pesar de compartir caracteristicas clinicas e histologicas con la
enfermedad de Paget mamaria, es reconocida actualmente como
una entidad diferente y tinica. En 12 % a 33 % de casos es posible
encontrar un tumor maligno subyacente, donde el riesgo es mas
alto si se trata de un Paget perianal.16 Ademads, la localizacién
del tumor maligno subyacente tiende a relacionarse con la
localizacion de la lesion pagetoide.’

El comienzo de la EPEM es lento, insidioso existiendo,
habitualmente, prurito. Clinicamente se manifiesta como una
placa eritemato-descamativa, erosionada y exudativa que al
desecarse motiva costras. Bordes geograficos y bien delimitados.
En definitiva, recuerda a un eczema. Clinicamente es posible
distinguir entre estas lesiones y los trastornos por liqueniicacién.>*

Tanto en la enfermedad de Paget mamaria como extrama maria
el patron de disposicidn de las células neoplasicas en la epidermis
es caracteristico (patron pagetoide) y consiste en la infiltracién de
las distintas capas de la epidermis, generalmente de forma mds
intensa en las mas bajas, por células de citoplasma amplio y claro,
a veces eosinofilico, conteniendo nucleos vesiculares.®

El tratamiento de eleccion de la EPEM sigue siendo la escisién
quirdrgica o la microcirugia de Mohs, aunque se discuten otras
alternativas actualmente.®

En general, el pronéstico de la enfermedad primaria es favorable,
aunque el resultado puede variar segin ciertos factores de mal
prondstico como la duracién prolongada de la enfermedad,
la avanzada edad, el crecimiento invasivo y la profundidad de
invasion. >

En EU se registran tasas de prevalencia de 1 por cada 1 millén de
habitantes, predominando en el sexo femenino y en localizaciones
genitales en ambos sexos. La edad de comienzo promedio es en la
quinta década de vida.

En América del sur no se reportan casos en el sexo masculino.’
Se estima que existe un subregistro por el diagndstico tardio
planteado dado por la similitud con otras entidades y la baja
frecuencia de presentacion. 37
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1
Caso Clinico

Se trata de un paciente m,b de 72 afos de edad que presentaba
lesiones eritemato ulcerativas en area genital de 8 afios de
evolucién. Tratado en varias ocasiones sin mejoria clinica evidente.
Es valorado en diciembre 2016 y se plantean varios diagnosticos
luego de revisar la literatura incluyendo la Enfermedad de Paget
extra mamaria.

Al interrogatorio, refirié como antecedente hipertension arterial
e hipotiroidismo de 6 afos en tratamiento médico con losartan y
levotiroxina, 50 mg y 75 mg respectivamente. Ningtn otro dato
de interés.

El cuadro cutdneo inici6 con areas ulcerativas y eccematosas en
regiones inguinoescrotales que fue interpretado inicialmente
como una dermatitis de contacto o una psoriasis invertida.
Utilizaron cremas esteroideas tdpicas de alta potencia y
antibioticoterapia, pero solo presenté mejoria parcial. Las lesiones
se extendieron y se tornaron mds eritematosas y dolorosas. A la
exploracidn fisica se observo una dermatosis inguinoescrotal con
exulceraciones y dos nddulos pequenos, bilaterales y simétricos de
8 anos de evolucion. La afectacion era mas marcada en el escroto
y se acompaid de maculas pigmentadas, dolor a la palpacion y
secrecion blanco amarillenta. Ademas, piel seca y algunas costras
superficiales. (Figuras 1y 2)
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Figura 3. Histopatologia. Tincidon con hematoxilina eosina
donde se aprecia epidermis comprometida por neoplasia com-
puesta por células de citoplasma amplio, claro, abundante. Se
observan las células de Paget.

Figura 1. Notese el aspecto eritematoso y costroso con pigmenta-
cién no homogénea.

Figura 2. Aqui se observa marcada exulceracion en la base del pene
y escrotos.

Se procedié a tomar muestra y el estudio histopatologico
mostré epidermis comprometida por neoplasia compuesta por
células de citoplasma amplio, claro, abundante. Ntcleos grandes
vesiculares. Se observan mitosis atipicas. Se extiende a dermis
y glandulas subyacentes. (Figuras 3). Inmunohistoquimica:
Permite la diferenciacion entre primaria y secundaria.
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Figura 4. Marcadores Inmunohistoquimicos en la EPEM:
CEAY Citoqueratina 7 . (CEA) Positivo en citoplasma de células
de la lesion en la EPEM.

Figura 5. Citoqueratina 7 fuertemente positivo en citoplasma de
las células de la lesion que tifie las células de Paget. Tiene un 90 % de
especificidad en la EPEM.
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Las muestras resultaron HMB45 negativo y la S100: negativo en
células de la lesion. El diagnostico es compatible con Enfermedad
de Paget Extramamaria primaria. El diagnéstico correcto lo da
la arquitectura celular e inmunohistoquimica. Se realizaron
examenes complementarios de rutina, eco abdominal y Rx de
térax que fueron normales. Hasta el momento no se encontrd
metastasis sistémica u otra alteracién cutdnea.

El paciente fue referido al servicio de oncologia para su estadiaje
y tratamiento adecuado. Hoy se mantiene estable aun en
tratamiento médico.

Al tener en cuenta que se trata de una enfermedad de escasa
casuistica y del hecho de la existencia de disparidad de criterios en
cuanto a conducta terapéutica, se considerd justa la publicacién
de un nuevo caso.

1
Comentarios

En 1874 el doctor James Paget describié por primera vez la
enfermedad de Paget de la mama.! Desde entonces se han
reportado casos de localizacion extra-mamaria, el primero de los
cuales lo realizé Crocker en 1888, en el escroto.? Se han descrito,
ademads, otras localizaciones como son: region axilar,* perineal y
perianal, * broncopulmonar, uretra, parpados, ° esofagoy vulva.®

El primer caso de Enfermedad de Paget extramamaria, descrito
por Crockeren 1889, se trataba de un varén con lesiéon en
area genital. La forma primaria de la EPEM consiste en
adenocarcinomas de diferenciaciéon apocrina que pueden
mestastatizar por via sanguinea o linfatica; y la secundaria es la
consecuencia de la diseminacion dérmica de un tumor préximo
o a distancia.”?

La enfermedad de Paget inguino escrotal constituye una entidad
rara, incluso con incidencia baja en clinicas especializadas. En la
literatura mundial se han reportado alrededor de 120 a 150 casos,
sin embargo, solo algo mas de 50 pacientes han sido debidamente
documentados sobre todo en EU.?

Al igual que en otros casos reportados en la literatura mundial,
79 el diagnéstico fue tardio (a los 8 afos del inicio clinico del
proceso patoldgico), confundiéndose con otras entidades
clinicohistoldgicas como la enfermedad de Bowen, linfomas
cutdneos de células T epidermotrdpicos, el melanoma y
la eritroplasia de Queyrat, que constituyen diagnosticos
diferenciales.®

A diferencia de la enfermedad de Paget de la mama en la que
la mayoria de los casos se acompafia de un tumor subyacente
(carcinoma ductal), las lesiones genitales y las vulvares
generalmente se encuentran limitadas a la epidermis, foliculos
pilosos y glandulas sudoriparas.'

En Ecuador no existen reportes de casos de pacientes del sexo
masculino con EPEM. Solo se ha descrito en mujeres entre 50 y
70 afios de edad a nivel bulbar y perianal. !

En lo que al tratamiento se refiere, existen controversias. La
cirugia es la primera opcién terapéutica. Aunque se realice una
extirpacion amplia, el indice de recurrencia puede alcanzar
el 25%, que se puede reducir al 10% si se realiza una cirugia
micrografica de Mohs, dado que en este tipo de cirugia se evaltian
cuidadosamente los margenes operatorios.®

Algunos autores sefialan buenos resultados con radioterapia o la
combinacidn de ésta con la cirugia. Otros sefialan la combinacion
de quimioterapia mas radioterapia.'?

El pronostico de la enfermedad extra-mamaria es ambiguo, pues
a pesar del relativo bajo grado de malignidad de estas lesiones, en
un elevado niimero de casos se asocia a otros tumores malignos,
en ocasiones dificiles de localizar ademas de la tendencia a
la recidiva elevada pasando incluso el periodo considerado
de curacion estandar de 5 afos. Un mal prondstico se asocia
a la existencia de un carcinoma infiltrante, pero si se limita a
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la afectacion intradérmica puede persistir muchos afios sin
desarrollar diseminacion, aunque en casos de no tratarse pueden
llegar a hacerse infiltrante.’®'* La EPEM es una enfermedad infra
diagnosticada por su baja incidencia y la variedad de entidades
con clinica similar. >'°

——

Conclusiones

La EPEM representa una rara entidad en el sexo masculino. Es
mas frecuente en mujeres entre 50 y 70 afios de edad. Por su
semejanza con otras dermatosis predomina el diagndstico es
tardio. Su pronéstico depende del tiempo de evolucidn y la edad
del paciente.

——
Recomendaciones

Ante cualquier dermatosis crénica en regién inguinal o axilar
de aspecto eccematoso y prurito persistente, que no se resuelve
después de seis semanas, se debe realizar una biopsia de la lesion
para estudio anatomopatoldgico.
I
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