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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Placa eritematosa vulvar

Maria Magdalena Verea y Jests del Pozo

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Juan Canalejo. La Corufia.

Figura 1. Placa eritematosa, de borde bien delimitado, en el margen
izquierdo de la horquilla vaginal posterior.

pecto vacuolado, con citoplasma claro y niicleos vesiculares y ex-
céntricos.

Paciente de 69 afios, sin antecedentes familiares ni
personales de interés, que acudié a la consulta por pre-
sentar prurito genital de 10 meses de evolucion, que no
mejoraba tras tratamiento con antifingicos y corticoi-
des topicos.

La paciente era menopausica desde los 50 anos y sélo
recibia tratamiento para la hipertension arterial.

Correspondencia: Dr. M.M. Verea Hernando.

Servicio de Dermatologia.

Complexo Hositalario Juan Canalejo/Hospital Abente y Lago.
Sir John Moore, s/n. 15001 A Corufia.

Correo electrénico: der@canalejo.org

Exploracion

Se apreciaba una placa eritematosa, de 3,5 por 5 cm,
con bordes bien delimitados, que se localizaba en el
margen izquierdo de la horquilla vaginal posterior y se
extendia al muslo de ese lado. La lesion no presentaba
descamacion ni tampoco existian vesiculas visibles en
su superficie (fig. 1).

Dermatopatologia

El epitelio evidenciaba una leve hiperqueratosis y cé-
lulas grandes de aspecto vacuolado. Dichas células tenian
un gran plemorfismo, su citoplasma era claro y los
nucleos eran vesiculares y excéntricos. Algunas células
se encontraban en mitosis y se tefifan positivamente con
PAS. En el corion se observaba un infiltrado inflamato-
rio linfohistiocitario dispuesto en banda (fig. 2).
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DIAGNOSTICO
Enfermedad de Paget vulvar.

COMENTARIO

De acuerdo con la International Society of Gynecolo-
gical Pathologists!, la enfermedad de Paget vulvar se
clasifica como una forma no escamosa de neoplasia in-
traepitelial de la vulva y representa el 1-4,4% de los can-
ceres de esta region®’. Este cuadro afecta de forma ge-
neral a mujeres caucasianas, posmenopausicas, con un
pico de maxima incidencia entre los 62 y 65 afios®.

Se manifiesta como una placa eritematosa con islotes
blanquecinos, como una leucoqueratosis o como una ul-
ceracion, acompaiada de prurito, que es el sintoma mas
relevante e inicial de la enfermedad®. Otras pacientes re-
fieren sensacion de quemazén, humedad y hemorragia.
Desde el comienzo de la sintomatologia hasta el diag-
ndstico pasa un promedio de 2 afos. La localizacién es
generalmente unilateral, afectando con mas frecuencia
a los labios mayores, pero puede iniciarse en los labios
menores, el clitoris, 1a vagina, el perineo y la regién pe-
rianal. Las lesiones tiene bordes bien delimitados y se
extienden excéntricamente, pudiendo medir desde unos
milimetros a varios centimetros de didmetro. También
se han descrito lesiones multifocales.

El examen histolégico muestra en el epitelio las cé-
lulas de Paget, que son patognomonicas de esta enfer-
medad. Estas células, de forma redondeada, tienen un
citoplasma grande, espumoso y palido, y un niicleo vesi-
cular con un nucléolo prominente. Se disponen, solas o
en grupos, en la capa basal del epitelio y en ocasiones
llegan a invadir todo su grosor. Pueden observarse tam-
bién en los foliculos pilosos y los ductos de las glandu-
las sudoriparas. En algunos casos las células de Paget se
disponen simulando estructuras glandulares. La enfer-
medad de Paget se hace invasiva cuando algunas célu-
las, solas o en grupos, alcanzan el corion. Las células de
Paget se tifien inmunohistoquimicamente’” con varios
marcadores apocrinos y ecrinos, como GCDFP-15, muci-
carmina, fucsina aldehido, PAS, fosfatasa acida, beta-glu-
curonidasa, antigeno carcinoembrionario (CEA), querati-
nas de bajo peso molecular (40,45 y 52 kDa) y hierro
coloidal de Hale.

Desde el punto de vista histopatoldgico, el melanoma
maligno y la neoplasia intraepitelial vulvar pueden plan-
tearnos problemas de diagndstico diferencial. Las célu-
las de Paget tienen una reaccién positiva al antigeno
carcinoembrionario, que es negativa en las otras dos en-
tidades. La proteina S-100 y el HMB-45 son reactivos en
el melanoma maligno y negativos en la enfermedad de
Paget y la neoplasia intrapitelial vulvar muestra una re-
accién positiva a las queratinas de alto peso molecular.

Existen varias hip6tesis sobre la histogénesis de la en-
fermedad de Paget vulvar. Unos opinan que las células
de Paget son células cancerosas que invaden el epitelio
desde un adenocarcinoma subyacente®. Otros creen que
las células de Paget se desarrollan in sifu en el epitelio
o sus apéndices y desde alli invadirian la dermis, lo que
explicaria la aparicion multifocal de la enfermedad®. Al-

gunos autores'®!! han postulado que las células de Paget
estan relacionadas con el proceso embriolégico de dife-
renciacion y procederian de células basales no diferen-
ciadas del estrato germinativo, representando una for-
ma de diferenciacion anormal de las células madre
epidérmicas.

La enfermedad de Paget vulvar puede ser un hallazgo
aislado, asociarse a un adenocarcinoma invasivo conti-
guo de naturaleza anexial o a un cancer visceral de 6rga-
nos vecinos o a distancia (tracto gastrointestinal, geni-
tourinario, mama, etc.). Esta dltima relacién es muy
controvertida y la creencia actual es que en este grupo
de edad existe una mayor prevalencia de cancer’. La co-
existencia de varios canceres primarios ha llevado a su-
gerir que puede haber una mutacién en un antioncogén,
que contribuye a esa tumorogénesis individual. En una
serie reciente publicada por Fanning et al'? un 4% de los
pacientes presentaba un adenocarcinoma anexial y un
20% tenia canceres a distancia, siendo los mas frecuen-
tes los adenocarcinomas de mama.

Nuestra paciente presentaba dos carcinomas basoce-
lulares en el momento del diagnéstico de la enfermedad
de Paget y dos afios mas tarde desarroll6 un mieloma
muiltiple.

Diagnostico diferencial

Esta entidad, al no tener una forma de presentacion ti-
pica, plantea el diagndstico diferencial con varias enfer-
medades. En todas ellas, el estudio histopatolégico esta-
blece el diagndstico.

Liquen simple crénico (neurodermitis) de la vul-
va. Se caracteriza por un engrosamiento y oscurecimien-
to de la piel secundario al rascamiento, formando placas
mal delimitadas, generalmente bilaterales. El estimulo
inicial del rascamiento puede ser otra enfermedad cuta-
nea, como dermatitis seborreica, dermatitis atdpica, etc.,
pero en ocasiones no se evidencia ninguna causa.

Dermatitis de contacto cromico. Se manifiesta
como eritema y edema mal delimitados. El rascamiento
prolongado por el intenso picor puede llevar a la liqueni-
ficacion de la piel. La dermatitis puede originarse por los
productos que se aplican directamente en la zona, 0 a
distancia (laca de uiias) o incluso que usa la pareja (pre-
servativo). Las reacciones eccematosas casi siempre tie-
nen una distribucién bilateral y un tratamiento adecuado
resuelve el problema en dias o semanas.

Psoriasis. Puede causar problemas diagndsticos
cuando no existen lesiones en otras localizaciones.
Afecta a zonas queratinizadas, respetando las mucosas y
forma placas eritematosas satinadas, poco escamosas
y bien delimitadas.

Candidosis vulvovaginal. Produce eritema, que varia
segun la gravedad, y en ocasiones existe un collarete des-
camativo y lesiones satélites. El examen directo y el culti-
vo micoldgico del exudado establecen el diagnostico.
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Liquen escleroatrofico. Puede manifestarse como
papulas o placas blanquecinas con aspecto marfilefio.
En las mucosas las lesiones son blanquecinas, bastante
bien delimitadas, con textura de papel de celofan. El
prurito intenso lleva a provocar erosiones y posterior ci-
catrizacion, que poco a poco lleva a desdibujar los geni-
tales externos.

Pénfigo benigno familiar. En raras ocasiones se lo-
caliza en la vulva y generalmente se acompana de otras
lesiones cutdneas que nos ayudan al diagnéstico; suele
aparecer en personas mas jévenes y con una historia fa-
miliar de la misma enfermedad. Las lesiones son placas
eritematosas de bordes mal delimitados, sembradas de
vesiculas o ampollas, que se erosionan facilmente. Pue-
den apreciarse exacerbaciones premenstruales y agra-
vamiento con la friccion.

Leucoplaquia. Se caracteriza por una o varias placas
mal delimitadas, blanquecinas, de superficie rugosa y
engrosada, que recuerdan a una pintura resquebrajada,
localizadas en cualquier zona de la vulva. El prurito es
intenso y puede existir agrietamiento, fisuracién o ulce-
racion. La histologia establece el diagndstico.

Enfermedad de Bowen. Se manifiesta como una o
varias placas eritematosas o pigmentadas, de superficie
lisa o rugosa, muy pruriginosas, que pueden ser indistin-
guibles, desde el punto de vista clinico, de la enferme-
dad de Paget y también causar problemas diagnésticos
en el estudio histopatolégico.

Melanoma maligno. Es poco frecuente en la zona
vulvar, pero puede presentarse como una lesiéon macular
oscura, de color pardusco o eritematoviolacea, de bor-
des irregulares y que se extiende lateralmente durante
afios antes de hacerse sobreelevada. Puede plantearnos
problemas en el diagndstico diferencial clinico e histol6-
gico, pero el estudio inmunohistoquimico, ya comenta-
do, nos ayudara a diferenciar estas dos entidades.
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