Doenca de Paget extramamaria vulvar e
unilateral - Relato de Caso

Vulvar extramammary and unilateral Paget’s disease: a case
report

RESUMO

A doenca de Paget extramamaria é neoplasia cutanea rara, ocorrendo tipicamente na vulva
de mulheres caucasianas na pds-menopausa. Clinicamente, o sintoma mais comum é o
prurido, observando-se lesdo eritematosa, descamativa e eczematosa. Devido a raridade da
doenga e a sua aparéncia inespecifica, pode ser confundida com outras condi¢des derma-
tologicas, retardando o diagnodstico. O presente caso demonstra uma forma de doenca de
Paget extramamaria vulvar unilateral confirmada por estudo anatomopatologico e imuno-
histoquimico. O tratamento-padrio da doenca é cirrgico, e a paciente foi submetida a
exérese completa da lesdo, continuando em acompanhamento semestral.
Palavras-chave: neoplasias dos genitais femininos; neoplasias vulvares; doencas da vulva;
doenca de Paget extramamaria.

ABSTRACT

Extramammary Paget's disease is a rare cutaneous neoplasm typically occurring in the vulva of
Caucasian women after menopause. Clinically, the most common symptom is pruritus, when an eryt-
hematous, desquamative and eczematous lesion can be observed. Due to the rarity and nonspecific
appearance of the disease, it can be confused with other dermatological conditions, delaying diagnosis.
The present case demonstrates a _form of vulvar extramammary unilateral Paget’s disease confirmed
by anatomical pathologic and immunohistochemical study. The standard treatment used for the disease
in this case was surgical and the patient underwent complete excision of the lesion, with continued
monitoring every six months.

Keywords: genital neoplasms, female; vulgar neoplasms; vulvar diseases; paget disease, extramammary.

INTRODUGAO

Em 1874, Sir James Paget descreveu doen¢a mamaria de
histopatologia muito particular, que foi individualizada dois anos
depois por Butlin. Em 1889, Cracker encontrou essa alteragio
bem caracteristica numa lesdo da bolsa escrotal, denominando-a
Paget extramamario.'

A doenca de Paget extramamaria (DPE) consiste em um
grupo raro de neoplasias cutaneas. Acomete ambos 0s sexos,
sendo a vulva o local mais afetado, seguido pela regiio perianal,
perineo, escroto e axila. HA raros relatos da doenga em coxas,
nadegas, cilios e ouvido externo.”> Ocorre tipicamente entre 0s
60 e 80 anos, principalmente em mulheres caucasianas na pdos-
menopausa. Em populagdes asidticas, entretanto, os homens sio
mais afetados.*

Clinicamente, o sintoma mais comum ¢ o prurido, evi-
denciando-se lesio eritematosa, descamativa e eczematosa. B
neoplasia de crescimento lento, cuja aparéncia das lesdes antigas
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pode ser modificada por traumatismos, escoriacdes repetidas ou
infec¢io secundaria.” Devido a sua aparéncia inespecifica, pode
ser confundida com outras condi¢cdes dermatologicas — psoriase,
dermatite de contato, carcinoma de células escamosas, melanoma
amelanético e micose fungoide —, retardando o diagnostico.>

O tratamento padrio para a DPE ¢é a exérese cirtrgica
local com um centimetro de margem de pele normal, associada
a linfadenectomia inguinal.® Devido as altas taxas de recorréncia,
que variam de 16 a 50%,” outras op¢des terapéuticas vem sendo
propostas, tais como: cirurgia micrografica de Mohs, terapia
fotodinamica, radioterapia, e, mais recentemente, imunoterapia
com imiquimode.® E imprescindivel, independente da opcio
terapéutica, o seguimento do paciente para detectar precoce-
mente possivel recidiva da doenca.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, parda, 72 anos, procurou
atendimento médico em fevereiro de 2010, relatando lesio vul-
var com prurido hi oito anos. Referiu uso de diversos corticoi-
des topicos sem melhora. Ao exame fisico, observou-se placa
mal-delimitada, eritematosa, descamativa, com crostas em regiio
vulvar e perineal ambas a direita. Nio apresentava linfonodos
palpaveis na regiio inguinal (Figura 1).

As principais hipoteses diagnosticas foram DPE e eczema
cronico, seguindo-se bidpsia da regido vulvar. Os estudos anato-
mopatologico (Figura 2) e imuno-histoquimico (Figuras 3 a 6)
confirmaram DPE. A radiografia de térax, a mamografia bilateral
e a ultrassonografia abdominal nio evidenciaram anormalidades.

Em setembro de 2010, foi realizada vulvectomia a direita,
com retirada completa da lesio e linfadenectomia inguinal
superficial. Nos exames pds-operatdrios, nio foram visualizados
sinais de neoplasia residual. A paciente continua em acompanha-
mento regular semestral, sem sinais de recidiva até o momento.

FIGURA 1: Placa erite-
matosa, descamativa,
com crostas em
regido vulvar a direita

Surg Cosmet Dermatol 2013;5(4):371-3.

FIGURA 2: Anatomopatoldgico: ninhos de células epiteliais atipicas de cito-
plasmas claros no interior da epiderme - células de Paget. Coloragdo com
hematoxilina-eosina, aumento de 40x

DISCUSSAO

A DPE corresponde a menos de 2% das neoplasias vul-
vares.” As caracteristicas epidemiologicas da paciente estio de
acordo com os dados da literatura: sexo feminino, 72 anos e pos-
menopausa. A historia clinica de sintomas ha oito anos confirma
a lenta progressdo da neoplasia, além de apontar a dificuldade de
diagndstico e de manejo adequado da doenca.

O caso em questao demonstrou forma de DPE vulvar
rara e unilateral confirmada por bidpsia seguida de anilise ana-
tomopatoldgica, que evidenciou numerosos focos representados
por células atipicas de citoplasma amplo e palido, contendo
ntcleos grandes com nucléolos distintos, estendendo-se pelo
epitélio mucoso em padrio pagetoide. A imuno-histoquimica
revelou positividade para a citoqueratina 7 (CK7), um marcador
sensivel, porém nio especifico para DPE. A negatividade a esse
marcador é rara, ocorrendo geralmente em associagio com
malignidade em 6rgios internos.” Observou-se também negati-
vidade para citoqueratina 20 (CK20), Melan-A e CDX-2. A
CK20 positiva estd presente mais comumente na DPE com car-
cinoma associado;” portanto, a negatividade desse marcador no
caso sugere a auséncia de outras neoplasias. Nesse contexto, o
padrio de expressio de citoqueratinas possibilita suspeitar de
presenca ou auséncia de malignidade interna. O Melan-A ¢é
marcador de diferenciacio do melandcito, e sua negatividade
praticamente exclui a presen¢a de melanoma amelanético. O
CDX-2 ¢é encontrado quando hi tumor colorretal, sendo rele-
vante no diagndstico de outras neoplasias associadas.

Em geral, a DPE se mantém restrita a epiderme, rara-
mente se disseminando por via linfatica." A malignidade subja-
cente varia de 12% a 33% dos casos, correlacionando-se anato-
micamente os locais da lesio e da neoplasia, sendo fundamental
a investigacdo para malignidade interna.

Por ser doenca rara, ha pouco conhecimento sobre o tra-
tamento mais efetivo, e a conduta-padrio é a exérese cirtrgica
com a avaliacdo anatomopatologica do congelamento das mar-



Doenga de Paget vulvar

CK7 - POSITIVO
FiGURA 3: Imuno-histoquimica: CK7 positivo; aumento de 5x

CK20 - NEGATIVO
FIGURA 4: Imuno-histoquimica: CK20 negativo; aumento de 5x

- ! | MELAN-A NEGATIVO
FIGURA 5: Imuno-histoquimica: MELAN-A negativo; aumento de 40x
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- CDX2 - NEGATIVO
FIGURA 6: Imuno-histoquimica: CDX-2 negativo; aumento de 5x

gens.® A taxa de recorréncia apds o procedimento cirtrgico é
elevada, ocorrendo, em média, apds 30 meses. A paciente em
questio continua em seguimento clinico semestral, estando
assintomatica até o momento. O presente caso sugere bom prog-
nostico pela presenca de células pagetoides restritas a epiderme
e por nio apresentar metastases linfonodais, os dois principais
critérios da avaliacio progndstica.

Devido a raridade do caso, é fundamental o conheci-
mento dermatoldgico para o diagndstico precoce, a aten¢io para
outras neoplasias concomitantes e a escolha do tratamento apro-
priado, seja ele clinico ou cirtrgico. ®
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