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A doenca de Paget € dividida em mamaria e extramamaria. A doenga de Paget extramamaria
(DPE) é um grupo raro de neoplasias cutaneas com diferentes localizag0es e historia natural.
As lesoes sao usualmente encontradas em areas com alta densidade de glandulas apocrinas:
vulva, anus, regiao perianal, escroto e axila. A localizagao mais frequente da DPE nas mulheres
esta na vulva em 65% dos casos, seguida da regiao perianal em 20% dos casos. Apesar
disso, hd uma escassez de literatura sobre a doenca de Paget vulvar (DPV) e corresponde
a menos de 1% das neoplasias vulvares. Sua caracteristica é a proliferagdo intraepitelial de
células apocrinas, as quais sao denominadas células de Paget e estao localizadas na camada
basal, podendo atingir toda a espessura do epitélio. O termo doenca de Paget tem sido usado
para indicar as doencgas: intraepitelial; com invasao estromal; com manifestagao de um
adenocarcinoma cutaneo primario subjacente da vulva e com envolvimento da pele vulvar por
uma neoplasia interna ndo-cuténea.(1)

Wilkinson et al. propdem uma classificacao para a DPV em primaria e secundaria, baseada
na origem etiologica heterogénea das células de Paget identificadas dentro da pele vulvar. A
primaria é definida como o adenocarcinoma originado dentro do epitélio, ou seja, cutanea.
Na doenca de Paget secundaria, o envolvimento da pele vulvar ocorre por uma neoplasia
nao-cutanea, por metastases ou por extensao direta. O adenocarcinoma retal e anal sao as
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neoplasias que mais frequentemente levam a doenca de Paget vulvar secundaria, em seguida
vem o carcinoma urotelial. (2)

Concernente ao diagndstico, nenhum dado na historia familiar, social e no meio ambiente
da paciente, sugere uma etiologia ou uma predisposicao para o desenvolvimento da DPV. Os
sintomas ndo sdo especificos. A paciente refere prurido de longa data em 50% dos casos. E
mais comum nas mulheres brancas, ap6s a menopausa, na sétima década de vida e de origem
europeia. Clinicamente as lesoes sao eczematoides, eritematosas, descamativas, com presenga
de estrias brancas (epitélio hiperqueratinizada) e com as bordas pouco definidas. Embora a
maioria das lesdes aparecem como uma tnica lesao, maltiplas lesoes simultdneas em diferentes
locais podem ocorrer. E, a aparéncia clinica da DPV primaria e secundaria é similar. (1)

Inicialmente as lesdes vulvares podem ser desconsideradas pelas pacientes ou ocasionam
dificuldades de diagnastico pelos clinicos, levando a atrasos no tratamento de até muitos anos, em
média 2 anos. Além de serem confundidas com candidiase, eczema, psoriase, liquen escleroso,
dermatite de contato, melanoma, carcinoma escamoso dentre outras doengas dematologicas ou
neoplasicas.(3)

Outro aspecto importante, a DPV ndo melhora com antifingicos ou com anti-inflamatorios
topicos. Consequentemente, existe indicacao de realizagao de biopsia de qualquer lesdo suspeita de
dermatose cronica da regiao anogenital que nao se resolva com a terapia, a fim de descartar esta e
outras neoplasias. Uma etapa relevante na avaliacao da paciente com DPV é a palpagao cuidadosa da
lesao vulvar. A presenga de massa subjacente, nodularidade ou fibrose podem ser indicativas de um
adenocarcinoma subjacente associado e justifica a realizagao de uma biopsia profunda. (1-4)

0 tratamento padrao da DPV sem adenocarcinoma subjacente é a exérese da lesdo com
margem de seguranca. Na presenca de adenocarcinoma o tratamento € 0 mesmo que se realiza no
carcinoma escamoso invasivo de vulva. Cerca de um ter¢o das pacientes apresentam recorréncia,
mesmo apos a realizacao de cirurgias radicais e o tratamento mais adequado nao esta estabelecido,
em vista da sua raridade. Uma revisao sistematica revisando 529 casos de DPV tratadas
cirurgicamente relataram uma taxa de recorréncia de 58,0% (IC 95%: 54,0-62,4).(4)

Além do manejo cirurgico, o arsenal terapéutico para a DPV inclui medicamentos topicos,
radioterapia e quimioterapia. Medicamentos topicos sao indicados apenas para DPV néo invasiva
e alcangam uma resposta completa em até 62,5%. O imiquimode pode ser uma opgao eficaz de
tratamento, especialmente para mulheres que apresentaram recorréncia apds varias ressecgoes
cirrgicas ou que estao sem condigdes cirurgicas.(5)

Enfim, a DPV € uma condigao rara, nao regride espontaneamente e tem carater progressivo.
A maioria dos casos pode ser passivel de tratamento cirurgico e o estado de margem negativa
nao reduz a chance de recorréncia e, consequentemente, as pacientes devem ser seguidas por
toda a vida.(1-3,4)
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