¥y ¥ ¥y

REVISTA CHILENA DE Revista Chilena de Cirugia

ISSN: 0379-3893
' I R U G IA editor@cirujanosdechile.cl
Sociedad de Cirujanos de Chile

Chile

Tapia E., Oscar; Kam C., Sandra
ENFERMEDAD DE PAGET EXTRA-MAMARIA
Revista Chilena de Cirugia, vol. 66, nim. 4, agosto, 2014, pp. 371-374
Sociedad de Cirujanos de Chile
Santiago, Chile

Disponible en: http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=345531967014

Como citar el articulo e

Numero completo . ., e
P Sistema de Informacién Cientifica

Red de Revistas Cientificas de América Latina, el Caribe, Espafia y Portugal
Pagina de la revista en redalyc.org Proyecto académico sin fines de lucro, desarrollado bajo la iniciativa de acceso abierto

Mas informacion del articulo


http://www.redalyc.org/revista.oa?id=3455
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=345531967014
http://www.redalyc.org/comocitar.oa?id=345531967014
http://www.redalyc.org/fasciculo.oa?id=3455&numero=31967
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=345531967014
http://www.redalyc.org/revista.oa?id=3455
http://www.redalyc.org

Rev Chil Cir. Vol 66 - N° 4, Agosto 2014; pag. 371-374
CASOS CLINICOS

ENFERMEDAD DE PAGET EXTRA-MAMARIA*
Drs. Oscar Tapia E.!, Sandra Kam C.2

! Departamento de Anatomia Patologica, Facultad de Medicina, BIOREN-CEGIN, Universidad de La Frontera,
Temuco, Chile.

2 Residente Pontificia Universidad Catolica de Chile.
Chile.

Abstract

Extra-mammary Paget’s disease

Background: Extra-mammary Paget’s disease is an uncommon malignant skin lesion that originates
in the apocrine gland conducts. Its vulvar location is extremely rare. Case report: We report a 69 years old
woman consulting for an erythematous itching lesion in the vulvar region lasting one year. The lesion was
biopsied and the pathology report showed a Paget disease. The patient was subjected to a tegumental vulvec-
tomy, completely excising the lesion. After 11 months of follow up, the lesion has not relapsed.

Key words: Paget disease, vulva, vulvectomy.

Resumen

Introduccion: La enfermedad de Paget (EP) extramamaria constituye una infrecuente neoplasia ma-
ligna de la piel originada en su forma primaria en los conductos de glandulas apocrinas, representando la
localizacion vulvar menos del 1% de los canceres vulvares. Caso clinico: Reportamos los aspectos clinicos
y morfoldgicos de un caso de EP vulvar diagnosticado en la Unidad de Anatomia Patologica del Hospital
Hernan Henriquez Aravena de Temuco en una mujer de 69 afios, quien present6 una extensa lesion eritematosa
y pruriginosa supra-clitoriana.

Palabras clave: Enfermedad de Paget, extramamaria, vulvar.

Introduccion llarse las lesiones en la vulva, pene, escroto, periné,
zona perianal, ombligo y axila'?.

La enfermedad de Paget (EP) extramamaria La EP vulvar por su parte, representa menos del
constituye una infrecuente neoplasia maligna de la 1% de los céanceres vulvares, siendo el primer caso
piel originada en su forma primaria en los conductos descrito por Dubreuilh en 1901°. Habitualmente
de glandulas apocrinas, pudiendo por tanto desarro- afecta a mujeres post-menopdusicas de raza blanca
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manifestindose clinicamente como placas erite-
matosas de bordes poligonales, bien delimitadas y
pruriginosas'#+*.

Caso clinico

Mujer de 69 afios sin antecedentes morbidos de
importancia. Consultd por presentar lesion erite-
matosa y pruriginosa en regioén vulvar desde hace
aproximadamente 1 afio. Al examen fisico se cons-

tato area eritematosa en partes erosionada en region
supraclitoriana de 4,5 x 8,9 cm, sin otras lesiones
asociadas.

Se efectud biopsia incisional que demostrd pro-
liferaciéon intraepidérmica de células con nucleos
grandes y pleomorficos, nucléolos prominentes y
abundante citoplasma claro, dispuestas formando
nidos y que se distribuyen difusamente en el espesor
epidérmico. El estudio inmunohistoquimico resultd
positivo para CK7, mientras que CK20 y S-100 fue-
ron negativos (Figura 1).

Figura 1. (A: H-E 100X, B: H-E 400X, C: PAS 40X, D: azul alcian 40X) proliferacion intraepidérmica de células con
nucleos grandes y pleomorficos, nucléolos prominentes y amplio citoplasma claro positivo para las tinciones de PAS y
azul alcian. Las células se disponen formando nidos y difusamente distribuidos en el espesor epidérmico. E-F: estudio

inmunohistoquimico positivo para CK7.
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Figura 2. Pieza quirtrgica en la que se reconoce a nivel
supraclitoriano lesion eritematosa en partes deprimida y
erosionada de bordes rosado blanquecinos y poligonales
(circulo); alejada de los margenes de seccion.

Dada la extension de la lesion se realizé vulvec-
tomia tegumentaria (Figura 2), sin observarse com-
promiso neoplasico de los margenes quirargicos de
seccion ni otras lesiones subyacentes asociadas. La
paciente evoluciond sin complicaciones operatorias,
y luego de 11 meses de seguimiento no ha presenta-
do recidiva de la lesion.

Discusion

La EP vulvar representa menos del 1% de las
neoplasias de vulva, fluctuando el promedio de edad
de las pacientes al momento del diagnostico entre
64 y 72 afios, siendo el 90% de ellas mayores de 50
afios; la enfermedad a menudo esta presente desde
hace aflos o incluso décadas antes de ser diagnosti-
cada (promedio 20 meses)*>’.

La histogénesis de esta neoplasia afin no ha sido
completamente aclarada, sugiriendo estudios de
microscopia electronica e inmunohistoquimica un
origen en las células de los conductos apocrinos de
glandulas sudoriparas®!°.

De acuerdo a su origen es posible identificar
una forma primaria y secundaria, siendo la prima-
ria aquella originariamente desarrollada en forma
intraepidérmica, mientras que en la secundaria el
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compromiso epidérmico representaria una disemi-
nacion intraepitelial de un carcinoma subyacente®’.

Comunmente las lesiones son pruriginosas (90%)
y se localizan en los labios mayores, presentandose
como placas eritematosas de bordes poligonales,
bien definidos en ocasiones erosionadas y con un
patron de crecimiento centrifugo; considerando el
diagnostico diferencial de esta neoplasia a la der-
matitis de contacto, dermatitis seborreica, psoriasis
inversa, intertrigo, micosis y liquen simple crénico,
menos frecuentemente enfermedad de Hailey-Hailey
e histiocitosis X. Desde el punto de vista histologico
debe diferenciarse de la enfermedad de Bowen, mi-
cosis fungoide y melanoma'->46:10-15,

El patron tipico de la enfermedad se caracteriza
por una proliferaciéon de células neoplésicas intrae-
pidérmicas distribuidas en forma aislada o formando
nidos en la epidermis inferior; pudiendo también
identificarse otros patrones histologicos tales como
glandular, acantolitico, de nido superior, de nido
vertical, difuso y en brotes. El tamafio de las células
de Paget es aproximadamente el doble que el de los
queratinocitos circundantes, con nucleos grandes y
pleomorficos, nucléolos prominentes y abundante
citoplasma claro PAS y azil alcian positivos!'->!%16,
Desde el punto de vista inmunohistoquimico estas
lesiones habitualmente expresan CK7, CK8/18,
antigeno de membrana epitelial (EMA), GCDFP-15
y CEA; con sobreexpresion de Her2/neu entre
el 30-60% de los casos, siendo de utilidad para
diferenciarla de otras entidades histolégicamente
similares tales como el melanoma y enfermedad de
Bowen!®!7!%; en este caso las técnicas histoquimicas
(PAS y azul alcian) y perfil inmunohistoquimico re-
sultaron compatibles con una enfermedad de Paget.
En el 10-47% de los casos se presenta invasion de
la dermis, considerandose en estos casos como un
carcinoma anexial, con el consiguiente riesgo de
desarrollar metastasis linfonodales regionales y peor
pronostico. El prondstico de la EP primaria en tanto
es generalmente favorable, variando este segun la
extension e invasion de la lesion'*!19,

La efectividad de los tratamientos actualmente
disponibles es todavia motivo de controversias,
considerando la terapia topica, laser de dioxido de
carbono, cirugia, radioterapia y quimioterapia. La
terapia topica incluye el tratamiento con 5-fluorou-
racilo e imiquimod; mientras estudios que evalian la
terapia fotodinamica y laser de didxido de carbono
han demostrado una penetracion insuficiente, con
recurrencias de 50% y 67% respectivamente en pa-
cientes con EP vulvar'#71%, En cuanto al tratamiento
quirurgico, la extension de la reseccion no predice
recurrencia, por lo que se recomienda efectuar
cirugia conservadora dada la frecuente recurrencia
de estas lesiones (15-43%)*%; explicado esto por
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la alta tasa de margenes quirurgicos positivos, de-
bido a la falta de concordancia entre la extension
macroscopica y microscopica de la enfermedad,
reportando autores una tasa de recurrencia de 70% y
38% cuando los margenes son positivos y negativos
respectivamente; observandose las menores tasas
de recurrencia con la cirugia micrografica de Mohs
(26,8%)*1%213_ La radioterapia en tanto, estaria in-
dicada en pacientes con comorbilidades importantes,
lesiones grandes o inoperables; demostrando tam-
bién su utilidad en lesiones recidivantes*!%24,

En conclusion, la EP vulvar representa una infre-
cuente entidad clinico-patoldgica que habitualmente
se presenta en mujeres de edad avanzada como
lesiones eritematosas y pruriginosas en los labios
mayores. Su tratamiento es todavia motivo de con-
troversias, recomendandose un estricto seguimiento
de estas pacientes dada las altas tasas de recurrencia.
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