CIR ESP. 2021;99(Espec Congr 2):840

CIRUGIA
Cirugia Espanola

www.elsevier.es/cirugia

P-483 - ENFERMEDAD DE PAGET EXTRAMAMARIA CON AFECTACION SISTEMICA

Buendia Pefia, Emilio; Gomez Pérez, Rocio; Ramirez Sdnchez, Carolina; Corrales Valero, Elena; Rodriguez Loring,
Nicolds Maria

Hospital Clinico Universitario Virgen de la Victoria, Mdlaga.

Resumen

Introduccion: La enfermedad de Paget extramamaria (EPEM) es una neoplasia intraepitelial
maligna poco frecuente, suponiendo un 6,5% de todos los diagnésticos de enfermedad de Paget,
clinicamente se expresa con placas eritematoeccematosas pruriginosas, que aparecen en zonas de
localizacién cuténea ricas en glandulas apocrinas sudoriparas, siendo la zona mas frecuente de
expresion la region vulvar, seqguida del periné, escroto y region perianal. Es mas frecuente en las
mujeres y la edad de prestacion suele ser entre los 50 y 80 afnos. Presentamos un caso de EPEM con
afectacion metastdsica.

Caso clinico: Paciente mujer caucasica de 66 afios con antecedente personales de valvuloplastia
mitral percuténea y fibrilacion auricular en tratamiento con acenocumarol y bisoprolol, consulta por
prurito vulvar de 6 afos de evolucion sin otra clinica acompanante. A la exploracion se aprecia placa
eccematosa en hemivulva inferior y perianal. Se completa estudio con biopsia cutanea, informando
de infiltracion epidérmica por adenocarcinoma con invasion linfatica de vasos dérmicos con
expresion inmunohistoquimica CK7+, EMA+, GATA-3+ y GCDFP15+, siendo sugestivo de
enfermedad de Paget extramamaria, de posible origen glandular anogenital. Se realiza estudio de
extensién con mamografia y tomografia computarizada (TC) de cuello, térax y abdomen. En TC se
observan multiples lesiones hepaticas sugestivas de metastasis y dseas en D11 y D12. En
mamografia no se identifican lesiones, catalogando prueba de BIRADSI1.
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Discusion: Actualmente existe poco consenso con respecto al manejo de la EPEM vulvar, no
obstante, un diagnostico precoz de EPEM posibilita la opcién de un tratamiento exitoso con muy
buen prondstico, con una supervivencia mayor del 90% a los 5 afios, sin embargo, al comienzo los
sintomas son inespecificos, confundiendo la entidad con otras lesiones eccematosas, retrasando el
diagndstico y tratamiento. La cirugia sigue siendo el tratamiento de eleccion en aquellos casos
resecables, aunque es dificil conseguir bordes libres y hay una alta tasa de recidivas. Los pacientes
con enfermedad metastasica suelen ser tratados con combinaciones de quimioterapia sistémica,
pero sin esquemas establecidos.
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