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INTRODUCCION

Laenfermedad de Paget vulvar representa menos
del 1% de las neoplasias vulvares. Sir James Paget
describi6 en 1874 la enfermedad mamaria que lleva
su nombre, sugiriendo una afeccion similar in situ
extramamaria. La primera descripcion anatomopato-
I6gica de laenfermedad de Paget extramamaria de la
vulva fue descripta por Dubrevilh en 1901,

Al contrario de laenfermedad de Paget de lamama
gue frecuentemente se asocia con carcinoma ductal
subyacente, s6lo 10-12% de las pacientes presentan
enfermedad de Paget vulvar invasiva y 4-8%?2 un
adenocarcinoma concomitante de las glandulas
apocrinas. Asimismo pueden coexistir en algunos
casos adenocarcinomas de colon (78%) y de otras lo-
calizaciones como mama, cérvix, uretra, glandula de
Bartolino y piel (25%)%°.

El sintoma principal que lleva a la paciente a la
consulta es el prurito vulvar, en muchos casos de lar-
gaevolucion, junto con sensacion de inflamacion ge-
nital. Estos dos sintomas asociados a una lesién blan-
guecina intercalada con islotes de epitelio eritemato-
so en vulva o periné, incluso involucrando mucosa
anal o uretral, en un primer examen genital, puede
interpretarse como candidiasis o trastornos no neopla-
sicos de la piel y mucosa vulvar, como el liquen
escreroso o la hiperplasia de células escamosas, to-
das estas patologias que difieren en su etiologia, tra-
tamiento y prondéstico.

Presentamos a continuacion los tres casos de en-
fermedad de Paget vulvar que se registraron en este
hospital en la Gltima década.

CASO1

Una mujer de 63 afios consult6 en 1994 por pre-
sentar prurito vulvar. Al examen fisico presentaba en
genitales externos lesion eritematosa y escoriativa por
rascado, que se interpreté como vulvitis candidiasica,
medicandose en consecuencia con antimicotico local.
Simultdneamente, como hallazgo durante el examen
mamario, se diagnosticé cancer de mama derecha
completando tratamiento conservador sin complica-
ciones ni evidencias de recidiva hasta la actualidad.
El sintoma principal, prurito vulvar, que originé la
consulta, desaparecio s6lo parcialmente con el trata-
miento indicado. A lo largo de reiteradas consultas
por la misma sintomatologia, en muchas de las cua-
les no se constat6 al examen fisico otra lesion en
genitales externos que las correspondientes a rasca-
do, recibié como tratamiento, distintas cremas locales
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con antibiéticos, antimicadticos y corticodes, asi como
también antihistaminicos por via oral, con remisio-
nes parciales de su sintomatologia durante el trans-
curso de siete afios de seguimiento. En mayo de 2000,
al persistir igual sintomatologia en genitales exter-
nos que se presentaban atréficos, hipopigmentados y
con lesiones por rascado, se programé una biopsia de
vulva, a la cual no concurrié, y que fue realizada re-
cién en agosto del mismo afio. El resultado de dicha
biopsia fue Enfermedad de Paget vulvar. Al mes se
realiz6 una vulvectomia radical més cierre pléstico
con colgajo de ambos muslos en zeta. El diagndstico
histopatologico de la pieza quirdrgica fue extensa en-
fermedad de Paget que comprometia horquillavulvar
y labio mayor derecho (fig. 1). La lesion era
discontinua y los bordes de reseccion pasaban por
tejido sano. El ultimo control fue en junio de 2001
encontrandose la paciente sin evidencias de recidivas
y en buen estado general.

CASO?2

Una mujer de 75 afios sin antecedentes, consulté
por primeravez en julio de 1989, por prurito vulvar.
Desde esa fecha fue vista regularmente por igual sin-
tomatologia, hasta agosto de 2000, recibiendo trata-
miento con estrogenos locales. En Ultima consulta, se
observé una lesion vulvar eritematosa confinada al
labio mayor derecho (fig. 2), la cual se biopsi6 en qui-
r6fano ambulatorio, diagnosticandose enfermedad de
Paget vulvar sin focos de invasién. Se solicit6 colon
por enema, el cual fue negativo. Con este diagnostico
se realiz6 una vulvectomia radical. La pieza quirar-
gica fue informada como: enfermedad de Paget exten-
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tiendo introito vaginal y margen quirurgico lateral
derecho. Se observ6 ademas extensidn a los anexos
pilosebaceos con ausencia de carcinoma invasor. Fue
vista por ultima vez en consultorio en junio de 2000,
sin evidencia de recidivas locales. Se encontraba en
buen estado general pero referia no haber mantenido
relaciones sexuales desde la cirugia, debido a un de-
terioro importante en la esfera sexual con gran im-
pacto psicolégico, sufriendo depresion.

CASO3

Una paciente de 62 afios con sintomas de prurito
vulvar desde enero de 1988 fue sometida a una
histerectomia vaginal, por presentar prolapso geni-
tal, en 1992. Durante el postoperatorio de dicha ciru-
gia se observo una lesion eritematosa en labio mayor
derecho la cual se biopsio. Anteriormente habia reci-
bido multiples tratamientos tépicos por el prurito:
corticoides locales, antibiotiocos, antimicéticos y ba-
fios de asiento de malva. La biopsia informo enferme-
dad de Paget vulvar. El 30 de junio de 1992 se realiz6
una vulvectomia radical que incluy6 margen anal,
cuyo resultado fue enfermedad de Paget vulvar con
compromiso de los bordes de reseccion clitoridiano e
izquierdo, sin evidencia de carcinoma invasor. En el
afo 1994 se le diagnosticd carcinoma de colon
sigmoides sometiéndose por tal motivo a una
hemicolectomia. No presento recidivas locales de su
enfermedad vulvar hasta su fallecimiento en enero de
1999, por metastasis de cancer de colon.

DISCUSION

En lamayoria de los casos la enfermedad de Paget
vulvar se diagnostica afios después del inicio de los
sintomas. La demoraen la decisién de latoma de biop-
sia puede deberse, en parte, a la respuesta parcial de
los sintomas, sobre todo el prurito vulvar, al trata-
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Figura 2. Se observa atrofia vulvar y lesiones eritematosas inter-

caladas.

miento médico tépico. Por otro lado la evolucion na-
tural de la enfermedad produce lesiones poco agresi-
vas y lentamente progresivas, en muchos casos
indistinguibles clinicamente de otras dermatosis
vulvares.

La presencia de neoplasias extravulvares, frecuen-
tes en lamujer, tales como el cancer de mamay colon,
no deberian retrasar el diagndstico, menos adn consi-
derando que laenfermedad de Paget vulvar se puede
asociar a estas patologias.

CONCLUSION

La experiencia acumulada con estas pacientes y
en coincidenciacon la literatura, debiera orientarnos
hacia la toma precoz de biopsias, en los casos de per-
sistencia de lesiones vulvares de aspecto benigno, y
sobre todo si estas tienen el aspecto macroscopico cla-
sico del Paget vulvar: lesiones eritematosas con zo-
nas blanquecinas sobreelevadas, que seglin algunos
autores serian patognomomicas de esta enfermedad,
extendiéndose en muchos casos mas alla de los mér-
genes macrocopicos, en localizaciones distantes a la
lesion central lo que seria causa de recidivas en un
rango del 12 a 58%7%. Mas aun, teniendo en cuenta
que esta enfermedad es invasiva en 10 a 12% de los
casos, presentandose adenocarcinoma subyacente en
el 4 a 8% de los mismos.

Al examen histopatolégico se observan las carac-
teristicas células de Paget, con nucléolos grandes,
prominentes y un citoplasma abundante, palido,
basdfilo y de aspecto granular, dispuestas con ten-
dencia a formar grupos o nidos intraepiteliales simi-
lares a glandulas. Aunque se pueden observar en dis-
tintos niveles de la epidermis, generalmente se con-
centran en las regiones inferiores. La tincién
citoplasmatica suele ser positiva, con mucicarmin,
fucsina aldehido y &cido peryddico de Schiff (PAS),
siendo lo més caracteristico la presencia del antigeno
carcinoembrionario (CEA) evidenciable por la técni-
ca de lainmunoperoxidasa.

El origen de las células de Paget es controvertido.
Representan una poblacion de células que compar-
ten caracterisiticas de epitelio glandular y surgen en
laepidermis. Su origen puede provenir de unacélula
madre epitelial indiferenciada. La aparicion de enfer-
medad de Paget en la «linea lactea» sugiere que las
células de Paget mamarias y extramamarias son
embriologicamente similares. Méas aun, las células
presentes en la vulva muestran el mismo fenotipo que
las que se observan en lamama®.

Es importante también recalcar la necesidad de
solicitar estudios complementarios guiados al diag-
noéstico de dos entidades frecuentemente asociadas
al Paget, tales como el cancer mamario y de colon?.
Por lo tanto deberia ser de rutina solicitar mamografia
y colon por enema en todas las pacientes con diag-
nostico de enfermedad de Paget vulvar.
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