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RESUMEN

La Enfermedad de Paget extramamaria de la vulva es una neoplasia poco frecuente que representa solo el 1%
de los canceres de vulva. Clinicamente, se caracteriza por una placa eritematosa, bien definida, con erosiones
y ulceraciones. El sintoma més frecuente es el prurito. Esta clinica tan inespecifica puede retrasar el diagnéstico,
ademas de inducir a tratamientos inadecuados.

El diagnéstico se realiza con estudio histopatolégico e inmunohistoquimica, la cual orienta si es primario de piel
0 metéstasis de otro cancer, usualmente genitourinario o gastrointestinal subyacente.

Actualmente no hay guias clinicas de tratamiento, pero dentro de las opciones la mas aceptada es la cirugia de
Mohs. Otros tratamientos incluyen uso de imiquimod, laser CO2, quimioterapia tdpica o local, radioterapia o
terapia fotodinamica.

Cuando se trata de una enfermedad de Paget extramamaria primaria, el prondstico es excelente y la mayoria
de los pacientes fallece por otra condiciéon. En cuanto a la enfermedad invasora, tiene una mortalidad de 13-
18% con sobrevida a 5 afios de 72% (1)

INTRODUCCION Caso clinico

Paciente sexo femenino de 69 afios, con
antecedente de Hipertension Arterial y Diabetes
Mellitus Tipo 2 en buen control metabdlico. Consulto
por lesion en zona genital de dos afios de evolucién
con placa eritematosa, dolorosa y pruriginosa en

La Enfermedad de Paget Extramamaria (EPEM)
es una neoplasia maligna rara e inusual que se
presenta principalmente en piel con glandulas
sudoriparas apocrinas, favoreciendo ubicaciones
como la vulva (65% de todos los casos), periné, zona

anogenital y pubica (2).

La enfermedad de Paget extramamaria de la vulva
(EPEMV), la mas comun de las EPEM, comprende el
1-2% de los canceres de vulva (3) y fue descrita por
primera vez por Dubreuilh en 1901, como una placa
eritematosa con islotes blancos y puentes de
hiperqueratosis, lo que actualmente es casi
patognoménico de EPEMV (4).

Clinicamente se describe como una placa
eritematosa bien definida, que en su superficie
presenta una escama grisdcea con erosiones vy
ulceraciones (3).

vulva. La lesién ha aumentado de tamafio, por lo que
se hospitalizd por sospecha de vulvitis micética.
Recibié tratamiento antimicético, con persistencia de
la lesion. Se realiz6 biopsia con hallazgos sugerentes
de liquen escleroso y atréfico. Tres afios después, sin
controles médicos ni tratamientos, consulté en
nuestro centro por aumento del compromiso vulvar.

Al examen fisico, se evidencid gran placa
eritematosa, brillante, sensible e indurada al tacto, con
fibrina superficial en labio mayor izquierdo y extensién
al contralateral. No se palpaban adenopatias
inguinales (Fig.1).
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Dada la evolucién clinica, se decidié nuevo estudio
histopatolégico, que fue compatible con Enfermedad
de Paget extramamaria vulvar (Fig.2a y 2b). A la
paciente se le solicito examen Papanicolau, que fue
informado negativo para células neoplasicas y
ecotomografia transvaginal, que mostré un pélipo
endometrial. Fue derivada a onco-ginecologia, donde
se realizd vulvectomia tegumentaria, resecando
muestra de 8x4 cm., cuyo estudio histopatolégico fue
concordante con Enfermedad de Paget extramamaria,
con bordes quirtrgicos negativos. Ademas, biopsia
endometrial dentro de limites normales e
histerectomia subtotal con hallazgos histopatoldgicos
de pdlipo endometrial simple.

Discusion

EPEMV es wuna neoplasia que afecta
predominantemente a mujeres caucéasicas post
menopausicas sobre los 50 afios. La lesién primaria
es una placa, generalmente Unica, eritematosa o
eccematosa que puede tener costra, exudado o
ulceracion. También se puede presentar como areas
hiper o hipopigmentadas con escama, excoriacion y
erosion. Los sintomas ma&s comunes son prurito y
dolor vulvar, pero también pueden presentar
sensacion de quemazodn, sangrado, nédulos o masa
palpable inguinal. ElI diagndéstico diferencial incluye:
Dermatitis, Tifla cruris, Psoriasis, Liquen simple
cronico, Enfermedad de Bowen, Micosis fungoide,
Carcinoma Espinocelular, entre otros, ya que la
clinica es poco especifica, lo que retrasa
frecuentemente el diagnostico.

La clasificacién mas reciente fue propuesta en el
2002 por Wilkinson (5), donde se divide en EPEMV
primaria y secundaria. Primaria es la que se presenta
con adenocarcinoma intraepitelial de origen cutaneo,
mientras que la secundaria es la asociada a la
expansion Pagetoide de un tumor subyacente. En el
caso clinico expuesto, la paciente presentd una
EPEMV cutanea primaria.

La patogenia aln es incierta. Para EPEMV
primaria se plantea origen en glandulas apocrinas y
ecrinas de la piel o queratinocitos multipotenciales.
También se ha sugerido que las células de Toker, las
gue se encuentran en epidermis vulvar serian las
precursoras de las células de Paget, ya que ambas
tienen inmunohistoguimica (+) para CK7 (2).

Por otro lado la EPEMV secundaria resulta del
crecimiento o metéstasis de una neoplasia interna, por
ejemplo, genitourinaria o gastrointestinal.

El diagndstico se realiza con clinica, biopsia e
inmunohistoquimica. El diagnéstico histopatoldgico se
basa en la presencia de células epiteliales con patréon
pagetoide en la epidermis, es decir extension
suprabasal en grupos y células tumorales aisladas y
papilomatosis con inflamaciéon dérmica de grado
variable. Las células son grandes, usualmente mas
grandes que los queratinocitos que la rodean,
pleomérficas y con abundante citoplasma claro y
vacuolado, que contiene mucinas (PASH,
mucicarmin+).

Una vez establecido el diagnéstico, es importante
realizar una buena anamnesis y revision por sistemas,
examen fisico completo, incluyendo palpacién de
linfonodos, presencia de hepato-esplenomegalia,
examen mamario y tacto rectal. Es recomendable
como tamizaje solicitar: mamografia, radiografia de
térax, evaluacion ginecoldgica, biopsia endometrial,
evaluacion urolégica, test de sangre oculta en
deposiciones, colonoscopia y endoscopia. En caso de
EPEMV invasivo, se sugiere solicitar Antigeno
carcinoembrionario sérico (CEA) y biopsia de
linfonodo centinela.

En cuanto al tratamiento de EPEMV primaria, no
existen guias clinicas; sin embargo, a pesar de altas
tasas de recidiva, la cirugia continta siendo el
tratamiento de eleccion. Al comparar las recidivas en
pacientes tratados con vulvectomia radical,
hemivulvectomia radical y escision amplia de la lesion,
se reportd 15%, 20% y 43% de recurrencia,
respectivamente. Si bien cirugias radicales tienen
menor recidiva, la desfiguracion es importante, lo que
puede traer consecuencias psicolégicas a la paciente
y afectar la funcionalidad del tejido (6). La cirugia de
Mohs se ha convertido en el estandar de oro para el
tratamiento de EPEMV, con riesgo de recidiva de 27%
(7), logrando una menor tasa de recurrencia y pérdida
de tejido sano.

Otros tratamientos descritos incluyen la terapia
tépica con imiquimod, tanto en monoterapia como
asociado a cirugia, logrando hasta un 71% de
remision completa (8), el uso de laser CO2, terapia
fotodinamica, quimioterapia tépica y/o sistémica.

La revisién Cochrane del afio 2013 concluye que
no hay evidencia que apoye un tipo de tratamiento por
sobre los demas, por lo que la eleccion de éste debe
decidirse en conjunto entre el equipo tratante y la
paciente (9).
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Figura 1. Placa eritematosa, infiltrada con erosiones y fibrina superficial en labio mayor izquierdo de
la vulva, con extension a labio contralateral
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Figura 2a. Piel con numerosas células epitelioideas en grupos y aisladas dispersas en todos los
estratos de la epidermis. HE, 200x.
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Figura 2b. Tincién inmunohistoquimica para CK7 que es positiva intensa en todas las células

pagetoides. S-ABC, 200x




