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CASO CLINICO

JUNIO 2020

Mujer de 82 anos con lesiéon vulvar que refiere dolor, prurito y sensacion de quemazon.

Antecedentes personales de interés:

- Hipertension arterial, diabetes mellitus tipo 2, dislipemia.
Blogueo auriculoventricular de alto grado con implantaciéon de marcapasos (2016).
- Cirugias previas: herniaumbilical y sindrome del tunel carpiano.
- 2018:VINdiferenciado (p16-, p53-, ki6é7 + en capa basal y media) tratada quirdrgicamente.

Biopsia: neoplasia intraepitelial de alto grado.
Tratamiento: clobetasol topico (mejoria parcial).

FINALES 2020: persistencia lesion vulvar.

Biopsia: neoplasiaintraepitelial de alto grado. Se programa vulvectomia.

FEBRERO 2021.: vulvectomia.




RESULTADOS BIOPSIA: macroscopico

- Muestra 1: labio mayor izquierdo que mide 4,5x 1,8 x 0,5 cm. C1-15.
- Muestra 2: labio mayor derecho que mide 3,8 x 1,6 x 0,4 cm. C16-30.
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RESULTADOS BIOPSIA: micro

Labio derecho: Labio izquierdo:

Lesiénde 35mm Lesion de 40 mm
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Margenes medial, lateral y
caudal afectos

Margenes medial, lateral y
craneal afectos

Margen caudal libre a 3mm Margen craneal libre a 5mm

16 mm
18 mm
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Inmunohistoquimica

Positivo: CK 7,CD10, BerEp4, EMA, CK5/6,CK 8/18, p63
Ki6é7 alto
Negativo: p16, p53



Diagnostico:
ENFERMEDAD DE PAGET EXTRAMAMARIA

~
g f

Q.
0

o/



ENFERMEDAD DE PAGET EXTRAMAMARIA

Neoplasia intraepitelial
(<1% de las neoplasias vulvares)

Epidemiologia

Muijeres caucasicas 60-70 anos
Hasta un 25% pueden ser invasivos
Tasas de recurrencia: 33%

Clinica: lesion eczematosa/
eritematosa/pruriginosa en la vulva (labios
mayores)

Clasificacion:

- Primaria:
- Enfermedad de Paget cutanea vulvar no invasiva
- Enfermedad de Paget cutanea vulvar invasiva
- Manifestacién de un adenocarcinoma vulvar
subyacente
- Secundaria:
- Adenocarcinoma ano-rectal
- Neoplasia urotelial

Diagndstico: biopsia. Tratamiento: escision quirdrgica.

Pronéstico: tamario del tumor, invasiony
presencia/ausencia metastasis.



ENFERMEDAD DE PAGET EXTRAMAMARIA

CITOPLASMA  GRANULAR PROMINENTE

C E LULAS DE PAGET __— ANFOFILICO - BASOFILICO

NOCLEOS GRANDES
- Grandesy pleomérficas PP
- Nucleos vesiculares
- Nucleolos prominentes
- Citoplasma abundante, claro y basofilico
- Células Unicas o agrupadas constituyendo nidos o
estructuras que se asemejan a las glandulas

Dermis superficial: infiltrado inflamatorio con proliferacién de
capilares pequenos.

Anejos afectados (foliculos pilosos y las glandulas ecrinas).
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

DDx of Pagetoid Proliferations in the Vulva

Vulvar Paget disease (Primary) Urothelial carcinoma Anorectal adenocarcinoma
. . . (secondary Paget disease) (secondary Paget disease)
GATA3 + + — (most)
Primaria vs secundaria (T — - g :
p63/p40, HMWCK — + _
° ° CK7 + + —+
VIN diferenciado (dVIN) cxan - ; -
CDX2, SATB2 - — (most) +
SOX10 (other melanocytic markers) - - -

M I n m V IV r- Rekhtman, MD, PhD N, Baine, MD, PhD MK, Bishop, MD JA. Quick Reference Handbook for Surgical Pathologists [Internet]. Cham: Springer International
e a O a u a Publishing; 2019 [citado 30 de octubre de 2021]. Disponible en: http:/link.springer.com/10.1007/978-3-319-97508-5
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CASO CLINICO ACTUAL (septiembre 2021)

Mujer de 83 anos.

Motivo consulta: disuria ocasional y sangrado genital coincidente con la
miccion.

Sin otra sintomatologia acompanada.

SEPTIEMBRE 2021: se repite biopsia.



MICRO SEPTIEMBRE 2021







Positivo intenso: CK7, CK8/18, BerEp4y CD10



Positivo débil: CK 5/6, p63 p40, EMA, CKZO GATAS

Negativo: p53, p16, receptores estrogénicos, receptores de progesterona,
vimentina, PAX8, TTF1, GCDFP-15, CDX2, uroplakina Il

Conserva PTEN Ki67 >90%



DIAGNOSTICO

DDx of Pagetoid Proliferations in the Vulva

Vulvar Paget disease (Primary) Urothelial carcinoma Anorectal adenocarcinoma
(secondary Paget disease) (secondary Paget disease)

GATA3 + + — (most)

GCDFP-15 (BRST2) + - -

p63/p40, HMWCK + -

CK7 + —/+

CK20 - I +

CDX2, SATB2 - — (most) +

S0X10 (other melanocytic markers) — - —

Carcinoma pobremente diferenciado de alto grado compatible con

ENFERMEDAD DE PAGET EXTRAMAMARIA SECUNDARIO A ORIGEN UROTELIAL



CITOLOGIA DE ORINA
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