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Resumo

A doença de Paget extramamária constitui-se numa patologia rara. Existe uma estreita
correlação com carcinoma anorretal quando a doença é perianal. Também está associada com
malignidades internas e mau prognóstico. Os autores relatam um caso de Doença de Paget
extramamária em região perineo-inguino-escrotal, num homem branco de 59 anos, que
apresentava uma lesão de aproximadamente 6 cm de diâmetro, hiperpigmentada e pruriginosa,
lesão esta que aumentou de tamanho e que vinha apresentando mínimo sangramento. Os
exames de estadiamento foram normais, sem evidência de metástases. O exame anátomo-

patológico da lesão revelou aspecto compatível com Doença de Paget extramamária. A conduta
então foi a excisão ampliada da lesão e enxerto de pele fina. São discutidos os aspectos
referentes à epidemiologia, patologia, estadiamento, prognóstico e tratamento desta neoplasia.
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Abstract

Extramammary Pagefs Disease is a rare disease. There is a dose correlation with anorrectal
carcinoma when the disease is perianal. It is also associated with internai malignancies and bad
prognosis. The authors describe a case of extramammary Pagefs Disease in
perineo-inguinoscrotal region of a 59-year-old-white man, who had a hyperpigmented and
pruritic lesion of approximately 6 cm of diameter which has increased and was presenting
minimum bleeding. Staging tests were normal, without evidence of metastasis. The
anatomopathological test of the lesion revealed na aspect eompatible with extramammary
Pagefs Disease. The patient was submmited to an enlarged excision of the lesion and thin skin
graft. The aspects related to epidemiology, pathology, staging, prognosis and treatment of this
neoplasia are discussed in this article.

KEY WORDS: Pagefs Disease, extramammary, skin, malignant neoplasms.

Introdução

A Doença de Paget extramamária é uma pa
tologia rara. Clinica e patologicamente pode
ser confundida com Doença de Bowen Cf
Existe uma estreita eorrelação com carcino

ma anorretal quando a doença é perianal,
podendo também acometer a vulva e o peri-
neo. Também está associada com maligni-
dades internas e mau prognóstico. As lesões
geralmente começam solitárias e bem defi
nidas, com a superfície eczematóide. Estas
também podem ser eritematosas, ulceradas
ou papilares na forma perineal da Doença
de Paget. Geralmente ocorre na quinta déca
da de vida e é quase duas vezes mais comum
em homens

As células de Paget originam-se de um ade-
nocarcinoma subjacente ou de precursores
intra-epiteliais e ocorrem
em áreas de alta densida

de de glândulas apócri-
nas ou écrinas

É objetivo dos autores
relatar um caso de Doen

ça de Paget extramamá
ria em região perineo-in-
guino-escrotal em um
paciente de 59 anos de
idade.

referiu o aparecimento de uma lesão hiper-

pigmentada, eritematosa e pruriginosa na re
gião inguinal direita, lesão esta que aumen
tou de tamanho e ultimamente vinha apre
sentando minimo sangramento (Figura 1). Ao
exame físico, notou-se uma lesão vegetante
de aproximadamente 6 cm de diâmetro em
região inguino-crural direita, acometendo
também a bolsa escrotal com halo hiperpig-
mentado e algumas áreas de ulceração. Não
havia linfadenomegalias satélites à palpação.
Foi submetido, então, à biópsia incisional
cujo exame -anátomo-patológico revelou ne
oplasia maligna compatível com melanoma
de disseminação superficial. A neoplasia
mostrava-se associada a uma hiperplasia epi-
telial papilomatosa proeminente e expressão
de melanina, com presença de proliferação
vascular e infiltrado linfocitário acentuado.

Relato do Caso

P.M., 59 anos, masculi

no, branco; há 18 meses
Figura 1; Doença de Paget extramamária em região
períneo-ínguino-escrotal



tar neoplasias associadas, como adenocarci-
noma de reto e sigmóide, carcinoma de be
xiga, linites plástica de reto e adetiocarcino-
ma de próstata ''•*), Pacientes com doença
perianal, ou de epiderme não assoeiada ao
careinoma, estavam livres de doença num

período médio de seguimento de 51 meses
em 88% dos casos de acordo com Shutze e

Gleysteen

Vista à microscopia, a lesão se earacteriza
pela presença de grandes células anaplási-
cas tumorais únicas ou em pequenos cachos
dentro da epiderme e seus apêndices (Figu
ras 3 e 4). São distinguidas por um halo cla
ro de separação envolto por células epiteli-
ais e um citoplasma fmamente granular con

tendo PAS, “Adrian Blue” ou mucopolissa-
carídeos mucarmine-positivo

Os exames de estadiamento (TC de erânio,
ecografia abdominal total, RX de tórax, cin-
tilografia óssea e provas de função hepáti-
ca) foram normais, sem evidência de metás-
tases. A conduta então foi a exeisão amplia
da da lesão (Figura 2) e enxerto de pele fina.
O anátomo-patológico da peça cirúrgica
mostrou aspecto histológico compatível com
Doença de Paget extramamária com focos
de invasão dérmica, posteriormente eonfir-
mado pela imunohistoquímica. Após o di
agnóstico, o paciente submeteu-se à avalia
ção procto e urológica (anuscopia, retossig-
moidoscopia, peniseopia e uretrocistosco-
pia), para afastar neoplasias assoeiadas. O
paciente apresentou boa evolução pós-ope
ratória e está atualmente sem evidência de

recidiva ou surgimento de neoplasia associ
ada após 6 meses de acompanhamento.
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Figura 3: HE 400x - Células claras atípicas (pagetóides) infiltrando
o epitélio junto à camada basal (vide flechas), comprimindo-a.
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Figura 2: Aspecto trans-operatório.

Discussão:

Estudos de imunohistoquímica recentes su
gerem que a origem das células de Paget
podem ser células secretoras de glândulas
apóerinas em Doença de Paget extramamá
ria ou dueto lactífero terminal em Doença

de Paget mamária

Doença de Paget provavelmente não resulta
de infecção por vírus HPV Pode apresen-

Figura 4: HE 200x - Hiperplasia epitelial irregular com acentuada
infiltração intraepitelial por células claras atípicas.



o estadiamento da Doença de Paget extra-
mamária está representado na Tabela 1.

O estádio I, em que se encontrava o pacien
te, corresponde à doença “in situ” em que as
células de Paget são encontradas na epider-
me e anexos sem nenhuma malignidade sin-
crônica.

O prognóstico é pobre nos casos incomuns
associados com carcinoma, mas a Doença de
Paget intra-epidérmica pode persistir por
muitos anos e até décadas sem apresentar
invasão. Freqüentemente extende-se para
apêndices da pele além da lesão grosseira
mente visível, sendo propensos à recorrên
cia A multifocalidade desta malignida
de determina a freqüência de recidiva.

O sintoma mais comum encontrado na Do

ença de Paget perineal é o prurido. Geral
mente os pacientes são tratados primeiramen
te com agentes tópicos, por períodos variá
veis até que um diagnóstico por biópsia seja
feito. A biópsia por punção é o método mais
fácil de diagnóstico Até 40% dos pacien
tes são encontrados no estádio I e podem ser
tratados com excisão cutânea. Uma colosto-

mia protetora pode ser feita previamente com
função de prevenir complicações infeccio
sas Os exames anátomo-patológicos de
congelação podem ser ineficazes para a ave
riguação das margens, sendo indicado o ma
peamento pré-operatório com punções bióp-
sias. Incisões com margens estreitas podem
ser seguidas de recorrência, com desenvol

vimento de câncer invasivo Pode-se co

brir a área de ressecção com retalhos cutâ
neos ou enxertos de pele.

Pacientes idosos ou com risco cirúrgico po
dem ser tratados unicamente com radiotera

pia, desde que não haja evidência de inva
são dérmica ou tumores de anexos Pode

também ser uma alternativa quando da reci
diva ou pode ser utilizada como tratamento
adjuvante quando houver um adenocarcino-
ma associado, pelo risco de recorrência

O papel da quimioterapia ainda não está
muito claro, embora tenham sido descritas

respostas em pacientes com doençca avan
çada
metastática linfonodal em um paciente mas
culino de 63 anos, com doença de Paget ex-
tramamária genital tratada com ciclofosfa-
mida, adriamicina e cisplatina seguido por
radioterapia Outras drogas tais como vin-
cristina, 5-fluoracil, epirrubicina e mitomi-
cina-C também são recomendadas no trata

mento com doença disseminada para linfo-
nodos

A cirurgia micrográfica de Mohs parece ser
tão eficaz quanto a convencional, com exa
mes de congelação ou cortes em parafina,
proporcionando máxima economia de teci
do Para facilitar a identificação do teci
do envolvido pode ser usado um coramento
rápido, com antígeno carcino-embriônico,

principalmente em áreas de marcada displa-
sia ou artefato Barlow e col. usaram a

cirurgia micrográfica de Mohs com cortes
estudados em parafina, o que aumentou o
tempo do procedimento, mas apresentou
maior acurácia

Pode-se tratar também a Doença de Paget
extramamária com terapia fotodinâmica;

(11, 12). Iwamura relata caso de doença

54

Tabela 1; Estadiamento da Doença de Paget extramamária

Estádio Descrição

I Células de Paget encontradas na epiderme perianal  e anexos sem carcinoma primário

IIA Doença de Paget cutânea com carcinoma associado

Doença de Paget cutânea com carcinoma anorretal associado

Doença de Paget com carcinoma associado e metástases p/ linfonodos regionais

Doença de Paget cutânea com metástases à distância de carcinoma associado

IIB

III

IV

Fonte: Modificado de Shutze WP, Gleysteen JJ. Perianal Pagefs Disease. Classifications and
Review of Management: Report of Two Cases. Dis Col & Recf, 33(6): 502-507, 1990
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Petrelli e col. trataram 4 pacientes com esta
modalidade após cirurgia não satisfatória,
sendo que com um mínimo período de acom
panhamento de 6 meses não haviam apre
sentado recorrência Serve para eliminar
margens comprometidas microscopicamen
te, não sendo usada como terapia primária, e
sim como tratamento adjuvante à cirurgia
convencional.
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