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Resumen

La enfermedad de Paget extra-mamaria es una 

entidad poco frecuente, de la cual el origen es 

poco claro, siendo la topografía vulvar la más 

frecuente. La enfermedad de Paget vulvar es 

una neoplasia epitelial maligna que representa 

menos del 1% de todas las neoplasias vulvares.

Los síntomas son inespecíficos por lo que pre-

senta numerosos diagnósticos diferenciales, 

lo que en general conlleva a que se retrase el 

diagnóstico; a pesar de esto, en general presen-

tan buen pronóstico. Hasta en un 4% de los ca-

sos asocia adenocarcinoma subyacente.

La enfermadad de Paget vulvar se asocia con 

otras enfermedades malignas en un 11 - 54% de 

los casos (mama, vagina, cervix, útero, ovario, 

vejiga e hígado).

El diagnóstico es de sospecha clínica y con-

firmación histológica mediante el hallazgo 

de células de Paget, teniendo además un rol 

fundamental el empleo de marcadores inmu-

nohistoquímicos para descartar diagnósticos 

diferenciales.

Este caso clínico corresponde a una paciente 

de 48 años, con antecedente personal de ata-

xia de Fiedrerich. Antecedentes gineco-obsté-

tricos: nuligesta, menopausia a los 40 años, ma-

mografía y colpocitología oncológica vigentes 

y sin alteraciones. Derivada desde Dolores para 

valoración y tratamiento por historia de prurito 

y ardor vulvar de más de 1 año de evolución. Al 

examen ginecológico presenta en labio menor 

vulvar derecho en sector superior e inferior le-

sión eritematosa ulcerada, resto del examen gi-

necológico sin alteraciones. 

Tras la realización de vulvoscopía con toma de 

biopsias se confirma la enfermedad de Paget, 

extramamaria, vulvar, extensa, con disemina-

ción anexial a folículos pilosos. 
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Sin evidencia de invasión estromal en el mate-

rial examinado.

El caso clínico fue llevado a discusión en ate-

neo médico conjunto, con equipo de ginecolo-

gía, tracto genital inferior y anatomo patología. 

Se planteó realizar tratamiento médico con imi-

quimod tópico 3 veces a la semana por 3 meses, 

con control clínico mensual para valorar evolu-

ción.

Palabras clave: enfermedad de Paget, extrama-

maria; enfermedad vulvar; imiquimod.

Abstract

Paget’s extra-mammary disease is a rare enti-

ty, of which the origin is unclear, being the vul-

var topography the most frequent. Paget vulvar 

disease is a malignant epithelial neoplasm rep-

resenting less than 1% of all vulvar neoplasms.

The symptoms are nonspecific so it presents 

numerous differential diagnoses, which in gen-

eral leads to the diagnosis being delayed, de-

spite this, in general they present a good prog-

nosis. Up to 4% of cases associate an underlying 

adenocarcinoma.

The Paget vulvar disease is associated with 

other malignant diseases in 11 - 54% of cases 

(breast, vagina, cervix, uterus, ovary, bladder 

and liver).

The diagnosis is of clinical suspicion and histo-

logical confirmation through the finding of Pag-

et cells, having also a fundamental role the use 

of immunohistochemical markers to rule out dif-

ferential diagnoses.

Our clinical case corresponds to a patient of 48 

years, with a personal history of Ataxia de Fie-

drerich. Gynecobstetrics history: nulligravid, 

menopause at 40 years, mammography and on-

cological colpocitología without alterations. De-

rived from Dolores for assessment and treat-

ment for history of pruritus and vulvar burning of 

more than 1 year of evolution. The gynecological 

examination presents in the right labial minora 

on upper and lower sector ulcerated erythem-

atous lesion, rest of the gynecological examina-

tion without alterations.

After carrying out vulvoscopy with biopsies, 

Paget’s disease is confirmed, extramammary, 

vulvar, extensive, with dissemination adnexal to 

hair follicles. No evidence of stromal invasion in 

the material examined.

The clinical case was brought up for discussion 

at the grand rounds, with gynecology equip-

ment, lower genital tract and anatomopathol-

ogy. It was proposed to perform medical treat-

ment with Imiquimod topical 3 times a week for 

3 months, with monthly clinical control to assess 

evolution.

Keywords: Paget disease, extramammary; vulvar 

diseases; imiquimod.

INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Paget vulvar (EPV) corres-
ponde a una neoplasia epitelial maligna que 
representa menos del 1% de todas las neo-
plasias vulvares.1 Su síntoma más común es 
el prurito, estando presente en el 70% de los 
casos, precediendo muchas veces al diag-
nóstico definitivo hasta en 2 años5. Esto re-
marca que se trata de una patología poco 
frecuente, con síntomas inespecíficos, y un 
importante número de diagnósticos diferen-
ciales. 

El 90% de la enfermedad de Paget es ma-
maria6, siendo la enfermedad de Paget ex-
tra-mamaria (EPEM) más frecuente en mu-
jeres, hasta en un 80%, y en topografía vul-
var (correspondiendo a un 83% de la EPEM)7. 
Es una patología poco frecuente y habitual-
mente con un buen pronóstico. 
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CASO CLÍNICO

Paciente de sexo femenino, de 48 años de 
edad. En cuanto a los antecedentes perso-
nales se destaca ataxia de Fiedrerich, enfer-
medad monogénica autosómica recesiva, en 
valoración por neurólogo, sin repercusión 
actual, y como antecedente quirúrgico pre-
sentaba una colecistectomía laparoscópica. 
Antecedentes gineco-obstétricos: nuligesta. 
Menarca a los 10 años, menopausia a los 40 
años. Contaba con mamografía vigente BI-
RADS 2 y colpocitología oncológica negativa 
para malignidad.

Derivada desde la ciudad de Dolores pa-
ra valoración y tratamiento. Enfermedad ac-
tual: presenta historia de prurito y ardor vul-
var de más de 1 año de evolución por el cual 
se realizó múltiples tratamientos tópicos, sin 
mejoría clínica. Se destaca que no presenta 
alteraciones del tránsito urinario ni digesti-
vo.

Examen físico al ingreso: buen estado ge-
neral. Al examen mamario presenta mamas 
sin lesiones ni tumoraciones palpables. 

Examen cardiovascular y pleuropulmo-
nar sin alteraciones. Abdomen blando, de-
presible e indoloro, sin elementos de irrita-
ción peritoneal. En cuanto al examen gine-
cológico, a la inspección se destaca a nivel 
de labio menor derecho, en sector superior 
e inferior lesión eritematosa ulcerada (Fig. 1). 
A la especuloscopía se visualiza cuello ma-
croscópicamente sano, paredes vaginales 
sin lesiones.

EXÁMENES COMPLEMENTARIOS

Ante la sospecha de una enfermedad de Pa-
get vulvar, o frente a la duda diagnóstica, re-
sulta fundamental la valoración en servicio 
de tracto genital inferior, mediante vulvos-
copía y colposcopía, que permita la toma de 

biopsias, dado que como se ha mencionado, 
se trata de un diagnóstico histológico e in-
munohistoquímico.4

Esta paciente fue derivada desde el De-
partamento de Dolores con el resultado de 
una vulvoscopía donde se obtuvo biopsia de 
labio mayor derecho que informa Enferme-
dad de Paget extra-mamaria de topografía 
vulvar.

Posteriormente se realiza nueva vulvos-
copía complementaria en servicio de Tracto 
genital inferior de Centro Hospitalario Perei-
ra Rossell dado que no contamos con datos 
sobre invasión periuretral ni profundidad de 
la misma, ni tampoco con perfil inmunohis-
toquímico.

Resultado de vulvoscopía en CHPR: So-
bre labio mayor y menor, y a predominio 
de surco interlabial erosiones con leucopla-
sia en forma intercalada que no comprome-

Figura 1. 
Lesión vulvar presente al momento del diagnóstico.
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ten horquilla vulvar ni periné, compatible 
con enfermedad de Paget, se biopsian varias 
áreas realizando mapeo.

En cuanto al resto de los exámenes com-
plementarios, estarán supeditados a otros 
elementos clínicos y a los hallazgos anato-
mopatológicos que puedan sugerir maligni-
dad asociada.

ANATOMÍA PATOLÓGICA

Histológicamente la enfermedad de Paget 
vulvar se caracteriza por células con un ci-
toplasma pálido con un núcleo grande y nu-
cléolo prominente, llamadas células de Pa-
get, productoras de mucina, con pronuncia-
da atipía, pleomorfismo y mitosis frecuen-

te (Fig. 2). Pueden observarse aisladas o for-
mando Clusters en el epitelio, pudiendo for-
mar estructuras similares a glándulas, en-
contrándose en la capa basal de la epidermis 
pudiendo afectar luego a todo su espesor.4 
Es importante excluir invasión, dado que 
esta no es infrecuente, involucrando estruc-
turas anexiales como folículos pilosos y con-
ductos écrinos (Fig. 3). La invasión se carac-
teriza por la presencia de células de Paget in-
filtrando más allá de la membrana basal.36

La inmunohistoquímica es fundamental, 
ya que permite distinguir la enfermedad pri-
maria de la secundaria, y descartar diferen-
ciales, tal como se resume en la Tabla 1. El 
perfil inmunohistoquímico típico de las célu-
las de Paget es la presencia de los marcado-

Figura 2. 
Biopsia vulvar con Hematoxilina y eosina (H y E) 100x. Epitelio superficial con una pro-
liferación intraepitelial de células grandes y redondeadas, aisladas o en nidos, a ni-
vel parabasal y basal. Sin evidencias de invasión en las áreas biopsiadas.
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como marcadores positivos la proteina S100, 
HMH45, Melan A, panmelanina.8

La inmunohistoquímica no solamente es 
de suma relevancia diagnóstica, sino para el 
manejo y seguimiento de los pacientes. La 
presencia de p53 puede ser predictora de in-
vasión o enfermedad secundaria.9

res citoqueratina 7 y CEA positivos (Fig. 4 y 
5), mientras que la citoqueratina 20 es nega-
tiva. El origen urotelial se puede identificar 
por CK20+, uroplakin III + o GATA 3 +. La cito-
queratina 20, CDX2 y MUC2 positivos, serían 
indicadores de adenocarcinoma ano-rectal. 
Los melanomas, habitualmente presentan 

Figura 3. 
Biopsia vulvar. H y E 400x. Diseminación anexial a folículos pilosos.

Tabla 1. 
Expresión de marcadores inmunohistoquímicos según el tipo de origen de la EPEM.6

CEA p63 CK7 CK20 Uro-III GATA-3 CDX2 MUC2 GCDFP-15

Primary cutaneous 
VPD (type 1)

+ - + - - - - - +

Secondary to intestinal 
malignacy (type 2)

+ - - + - - + + -

Secondary to urological 
malignacy (type 3)

+ + +/- + + + - - -

CEA: carcinoembryonic antigen; CK: cytokertin; URO-III: uroplakin-
III; MUC2: mucin 2; GCDFP: gross cystic disease fluid protein
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Figura 4. 
Citoqueratina 7. Positividad en las células claras intraepiteliales (células de Paget, marcadas con flechas).

Figura 5. 
Células de Paget CEA positivas. 100x. Diseminación anexial en folículos pilosos.
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En este caso clínico, el resultado anato-
mopatológico de dicha toma de biopsias es 
compatible con enfermedad de Paget vulvar 
primaria, informando: células neoplásicas 
claras CK7, CEA, EMA, MUC 5, P15 y P53 posi-
tivas (Fig. 6). Enfermedad de Paget, extrama-
maria, vulvar, extensa. Diseminación anexial 
a folículos piloso, sin evidencia de invasión 
estromal en el material examinado.

TRATAMIENTO

El tratamiento de la enfermedad de Paget 
puede ser ablativo o escisional, dependien-
do de la extensión y terreno del paciente. La 
cirugía es lo más frecuente, pero determina 
importante morbilidad y mutilación, con po-
sible pérdida de función. El tratamiento, en 
cualquier caso, deberá ser individualizado, 
teniendo presente que por tratarse de una 

entidad poco frecuente, las series reporta-
das con tratamiento médico son pequeñas, 
y cuyos resultados pueden ser controversia-
les y no extrapolables.

La cirugía es el tratamiento tradicional, 
consistiendo en la escisión quirúrgica am-
plia y profunda, cuyo objetivo es obtener un 
margen periférico libre de lesión macroscó-
pica de 1,5-2 cm, y 4 mm de profundidad. Es-
to se justifica dado que muchas veces el lí-
mite microscópico de lesión excede a la le-
sión macroscópica, estando la profundidad 
determinada por la topografía de las estruc-
turas anexiales a la piel.10 De todas formas, 
no es claro el margen adecuado, ni tampo-
co su relación con el riesgo de recurrencia. 
En cuanto a la linfadenectomía, tiene su lu-
gar en la enfermedad invasora, en cuyo caso 
se tratará de igual modo al cáncer de vulva.11 

Por este motivo el ganglio centinela no tiene 

Figura 6. 
P53 positiva en las células de Paget . 100x.
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lugar en estas pacientes, dado que en caso 
de microinvasión existirá indicación formal 
de linfadenectomía bilateral.4

Las lesiones extensas, con grandes resec-
ciones, pueden requerir la participación de 
cirujano plástico para generar colgajos para 
adecuada reconstrucción.

En cuanto a las complicaciones quirúrgi-
cas, como mencionamos, la cirugía presen-
ta significativa morbilidad, asociado a infec-
ción, hematoma, falla de sutura, así como 
complicaciones de la esfera psicológica y se-
xual, dada la pérdida de función y-o los re-
sultados estéticos. Las complicaciones, ade-
más, aumentan con la linfadenectomía (lin-
focele, linfedema, erisipela, dolor).12

Una alternativa en cuanto al tratamiento 
quirúrgico es la técnica microquirúrgica de 
Mohs, muy utilizada en neoplasias cutáneas. 
Esta técnica consiste en la realización de un 
biselado de piel progresivo para remoción 
del tumor, con estudio extemporáneo ana-
tomopatológico del material resecado y lue-
go de esto, reparación del defecto, todo en 
el mismo acto quirúrgico.45 En un metaaná-
lisis en 2013 con 90 casos de EPEM, de los 
cuales 21 eran casos de Paget vulvar, mos-
tró una tasa de recurrencia baja con esta téc-
nica (12.2%).44 La microcirugía de Mohs pue-
de proporcionar un control completo de los 
márgenes mediante el estudio anatomopa-
tológico de éstos, sin embargo, si se trata de 
una enfermedad extensa, la escisiones que 
puede requerir pueden causar morbilidad 
similar al tratamiento quirúrgico convencio-
nal. Resulta dificultoso comparar los resulta-
dos de esta técnica con la vulvectomía con-
vencional, ya que la evaluación de los már-
genes es diferente para ambas técnicas. Se 
necesitan datos prospectivos para compren-
der mejor su eficacia.43

En cuanto al tratamiento no quirúrgico, 

no siempre es posible. Dependerá del tama-
ño, la morbilidad y deseo de la paciente.10

El tratamiento con imiquimod surge co-
mo una alternativa promisoria, con series de 
casos donde se han reportado tasas de re-
misión completa que alcanzan un 73%, con 
una persistencia en el 27% de los casos. Es-
tos datos surgen de una revisión realizada 
en 2015 por Machida et al.41

El imiquimod es un inmunomodulador, 
agonista del receptor celular toll like 7, de cé-
lulas dendríticas y células de Langerhans, 
que determina la producción de múltiples ci-
toquinas que inducen a la apoptosis de célu-
las tumorales. Esto conlleva a una fuerte res-
puesta antitumoral tras la activación del re-
ceptor mencionado, determinando la libera-
ción de citoquinas como: INF α, TNF α, IL 12, 
que inducen y activan los linfocitos T CD 8.  
Se ha utilizado para tratamiento de verrugas 
genitales, lesiones intraepiteliales vulvovagi-
nales, así como en la queratosis actínica.41 Se 
presenta como una alternativa a la cirugía, 
como adyuvante, así como en combinación 
terapéutica. Su primer uso reportado en en-
fermedad de Paget fue en 2012.42 De todas 
formas, faltan aún más estudios dado que la 
evidencia respecto a su uso surge mayorita-
riamente de reporte de casos. En la mayoría 
de las series reportadas se plantea una du-
ración mínima de 3 meses para el tratamien-
to con este fármaco, realizando una aplica-
ción de 3 veces a la semana. Los efectos ad-
versos más frecuentes son dolor, ulceración 
e inflamación local.10

En cuanto a la vaporización con láser, la 
misma consiste en la destrucción de células 
tumorales, siendo su mayor desventaja la 
falta de material histológico para evaluar in-
vasión. Algunos reportes muestran significa-
tiva recurrencia, hasta 67%, estando en re-
lación con una ablación poco profunda, que 
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llega hasta la dermis reticular. Por esto, no 
se recomienda como primera línea.10

Por otra parte, se ha propuesto a la te-
rapia fotodinámica como tratamiento de pri-
mera línea, utilizando ácido aminolevulínico 
al 20% y luz láser. Se generan especies reac-
tivas de oxígeno, destruyendo selectivamen-
te las células neoplásicas. Cuenta con un ex-
celente resultado cosmético, y podría ser 
una opción útil en pacientes inoperables o 
en localizaciones dificultosas, ya que tiene la 
posibilidad de alcanzar la dermis y estructu-
ras anexiales.10

Los corticoides no tienen lugar en el tra-
tamiento de la enfermedad de Paget. 

En cuanto a la quimioterapia, existe poca 
evidencia en la enfermedad de Paget avan-
zada localmente, recurrente o invasora. La 
evidencia clínica por tanto no apoyaría su 
uso si no asocia carcinoma invasor.4

En cuanto a otros tratamientos, el trastu-
zumab (anticuerpo monoclonal), podría utili-
zarse como terapia integrada cuando existe 
sobre-expresión de HER-2/neu, existente en 
un 37% de enfermedad de Paget. Sus princi-
pales limitantes son el costo y su cardiotoxi-
cidad. Habitualmente se limita a pacientes 
con múltiples recurrencias, lesiones muy ex-
tensas y dicho patrón de expresión.13

EN ESTE CASO CLÍNICO una vez realiza-
do el diagnóstico de enfermedad de Paget 
vulvar extensa, tras su discusión en ateneo 
médico conjunto, con equipo de ginecología, 
tracto genital inferior y anatomía patológica, 
se planteó realizar tratamiento médico con 
Imiquimod tópico 3 veces a la semana por 3 
meses, con control clínico mensual. 

Destacamos que la paciente presenta da-
do su antecedente de ataxia de Friederich, 
mayor riesgo de arritmia e insuficiencia car-
diaca, así como mayor sensibilidad a los re-
lajantes musculares. Las complicaciones res-

piratorias y la diabetes Mellitus son proble-
mas frecuentes en este tipo de pacientes en 
el periodo post operatorio; por lo tanto, se 
recomienda una adecuada monitorización 
cardiovascular y neuromuscular en el perio-
do intra y post operatorio en caso de que re-
quiera tratamiento quirúrgico.46

SEGUIMIENTO

El seguimiento de estas pacientes debe ser 
estricto, ya que tiende a recurrir, en función 
de la extensión subclínica y la multifocali-
dad. La mayor recurrencia fuera de la vulva 
se ha reportado en vagina y cérvix, hasta en 
un 25% de los casos.

En cuanto a las recurrencias con las nue-
vas modalidades de tratamiento, no existen 
aún publicaciones que presenten un segui-
miento suficiente.

Si bien no hay consenso al respecto, se 
plantea un seguimiento semestral los prime-
ros 5 años, y posteriormente anual.14

La sobrevida a 5 años es de entre el 75 y 
91%, lo cual refleja el buen pronóstico en re-
lación a la mayor proporción de enfermedad 
no invasora.15

Nuestro caso clínico como se mencionó 
anteriormente se encuentra realizando tra-
tamiento con Imiquimod tópico, presentan-
do hasta el momento buena respuesta clíni-
ca en el control realizado al mes de iniciado 
dicho tratamiento (Fig. 7).

DISCUSIÓN

En 1874 Sir James Paget describió la ulcera-
ción de los pezones asociada a cáncer de 
mama subyacente, reportando una serie de 
15 casos, condición conocida posteriormen-
te como enfermedad de Paget mamaria.16 El 
primer caso de Paget extra mamaria lo des-
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cribe Crocker 1889 involucrando pene-escro-
to.17 1901 se describe Paget en vulva por el 
dermatólogo francés William Dubreuilh.18 La 
enfermedad de Paget se caracteriza por la 
presencia intraepitelial de células neoplási-
cas productoras de mucina, conocidas como 
células de Paget.4

El 90% de los casos de la enfermedad de 
Paget son mamarios.19

La incidencia en Europa de enferme-
dad de Paget extra-mamaria es de 0.7 por 
100.000 personas por año, siendo levemente 
mayor este número en mujeres que en hom-
bres.15 En mujeres la localización en el 83% 
de los casos es en vulva, un 3% se reporta a 
nivel de canal anal y perianal. Esta enferme-
dad vulvar es reportada más frecuentemen-
te en caucásicas y post menopáusicas, en-
tre 60-70 años, lo cual difiere con la paciente 
presentada. En población asiática, la enfer-

medad extra-mamaria es más frecuente en 
hombres.7 De todas formas, la incidencia es 
desconocida. No se reporta asociación fami-
liar de dicha patología.20

La enfermedad extra-mamaria puede es-
tar asociada a adenocarcinoma vulvar sub-
yacente. La enfermedad de Paget vulvar In-
vasora representa el 1 a 2% de los cánceres 
vulvares.2

El origen de la EPEM no es claro, hay dis-
tintas teorías. Una sugiere que se originaria 
de estructuras intraepidérmicas anexiales 
como las glándulas apocrinas, células madre 
multipotentes el estrato basal de la epider-
mis, o células madre infundibulares del folí-
culo piloso.2,22,23

La EPEM típicamente se localiza en las zo-
nas con vello, como en la piel de la axila y 
área genital, lo que apoya la idea de que sur-
ge de estructuras anexiales. De todos mo-
dos la enfermedad vulvar puede ocurrir en 
la mucosa modificada del surco interlabial, 
lo que apoya otra teoría que plantea que 
surge de glándulas similares a la mama, loca-
lizadas en dicho surco.24 Una teoría más re-
ciente plantea a las células de Toker como las 
precursoras tanto de enfermedad mamaria 
como extra mamaria.25,26

La presentación clínica más frecuente es 
prurito, irritación y ardor vulvar, pudiendo 
ser asintomática en algunos pacientes. Un 5 
a 15% de los pacientes no tienen síntomas al 
momento del diagnóstico.27,28 Al examen fí-
sico se caracteriza como una placa eritema-
tosa con áreas blanquecinas. Puede presen-
tar variedad de coloración y máculas o pla-
cas, estas últimas pueden ulcerarse y tener 
una superficie papilomatosa; los síntomas 
no siempre están relacionados con lo visi-
ble de la lesión. Las lesiones que determina 
pueden ser multifocales.6 Algunos estudios 
muestran que los síntomas pueden prece-

Figura 7. 
Retroceso de lesión vulvar tras 3 me-
ses de tratamiento con imiquimod.
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der hasta en 2 años hasta establecer el diag-
nóstico.28

En los casos de sospecha, una adecuada 
historia clínica que incluya elementos vulvo-
vaginales, gastrointestinales y urológicos es 
necesaria. Toda lesión sobreelevada sospe-
chosa debe registrarse mediante fotogra-
fía y debe evaluarse histológicamente, el re-
gistro fotográfico permite además evaluar el 
curso de la enfermedad.4

Debe valorarse la enfermedad invasiva 
mediante la toma de múltiples biopsias del 
sector involucrado y de áreas de piel circun-
dante. En casos de pequeñas lesiones unifo-
cales, puede considerarse una biopsia sim-
ple, y en algunos casos realizar además la es-
cisión completa. El diagnóstico es de confir-
mación histológica mediante el hallazgo de 
células de Paget.4

Como diagnósticos diferenciales destaca-
mos a la patología inflamatoria, infecciosa y 
neoplásica (eccema, candidiasis, psoriasis, li-
quen escleroso plano o crónico simple, VIN, 
histiocitosis, condiloma acuminado y mela-
noma, entre otros).8,29,30

En cuanto a la clasificación, la OMS defi-
ne a la enfermedad de Paget vulvar (EPV) co-
mo una neoplasia intraepitelial originada en 
las glándulas apocrinas epiteliales, caracte-
rizada por células de Paget.31 La sociedad in-
ternacional para el estudio de las enferme-
dades vulvovaginales, clasifica a la EPV en el 
grupo 2 (lesiones rojas en parche o placa) y 
en el subgrupo B (sin disrupción epitelial).32 

En 2001 Willkinson propone una clasificación 
histopatológica que se presenta en la Tabla 
2, distinguiendo la enfermedad vulvar pri-
maria cutánea (tipo 1) de la secundaria/no 
cutánea. La enfermedad vulvar secundaria 
puede originarse del tracto gastrointestinal 
(tipo 2) o del urogenital (tipo 3).33  El tipo 1 se 
divide de acuerdo a la presencia o ausencia 
de invasión dérmica, el tipo 1A es intraepite-
lial y se reporta como un 75-80% de todos 
los primarios, el tipo 1B en un 16-29% y el ti-
po C en un 4-17%3,34,35, a diferencia de la ma-
ma, en ésta el 60% de los casos asocia malig-
nidad.37 En el tipo 1B se plantea que las célu-
las de Paget migran de la dermis a la epider-
mis, y hacia la epidermis desde un adenocar-
cinoma en el tipo C. Se describe como inva-
sión dérmica cuando la invasión es mayor a 1 
mm. La EPV se asocia hasta en un 4% de los 
casos con adenocarcinoma subyacente.4

MALIGNIDAD ASOCIADA

En pacientes con EPEM se han reportado 
con altos porcentajes de desarrollar un se-
gundo cáncer primario, sobre todo en el pri-
mer año del diagnóstico.15 La EPV se asocia 
con otras enfermedades malignas en un 11-
54% de los casos, que incluye: mama, vagina, 
cérvix, útero, ovario, vejiga e hígado3,38,39,40. 
No hay consenso en cuanto al screening para 
valorar malignidad asociada. La recomenda-
ción de la Royal College of Obstetrician and Gy-
necologist, 2011, es un seguimiento por espe-

Tabla 2. 
Clasificación de la enfermedad de Paget vulvar según Wilkinson.6

Primary VPD (cutaneous) Type 1a Cutaneous vulvar non invasive Paget’s disease

Type 1b Cutaneous vulvar invasive disease: dermal invasion of Paget cells

Type 1c Cutaneous vulvar disease as a manifestation of an underlying vulvar carcinoma

Secondary VPD 
(non cutaneous)

Type 2 VPD originates from rectal or anal adenocarcinome

Type 3 VPD originates from urogenital neoplasia
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cialistas. Pese a no haber consenso, por fre-
cuencia, debería considerarse la valoración 
mamaria, urogenital y digestiva.

CONCLUSIONES

Se trata de una enfermedad poco frecuente, 
que en un porcentaje no despreciable aso-
cia adenocarcinoma subyacente, o se asocia 
a cáncer de mama, urogenital o intestinal.3

Su diagnóstico es histopatológico a través 
de las células de Paget, apoyándose además 
en marcadores inmunohistoquímicos típicos 
que permiten descartar además diferencia-
les.4

El tratamiento debe ser individualizado, 
siendo de elección clásicamente el trata-
miento escisional a través de la cirugía. Da-
do que en muchos casos se trata de enfer-
medad no invasora, el tratamiento médico 
con imiquimod ha arrojado resultados pro-
misorios, sustentando su utilización en me-
jores resultados estéticos con una tasa de 
recurrencia (reportada en algunos estudios) 
comparable al tratamiento quirúrgico.

De todas formas, dada la baja prevalen-
cia de esta patología y por tanto los estudios 
sobre seguimiento luego del tratamiento no 
permiten la extrapolación de datos, por lo 
que destacamos que es fundamental el ma-
nejo interdisciplinario e individualizado de la 
paciente.
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