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INTRODUGCAO: A Doenga de Paget
Extramamaria (DPE) trata-se de rara
neoplasia intraepitelial maligna cutdnea e
superficial, originaria de glandulas apdcrinas
(figura 1). E mais comum entre mulheres
brancas na pés menopausa, manifestando-se
clinicamente  por lesdes eritematosas,
eczematosas e pruriginosas. O diagnéstico
decorre de avaliagdo anatomopatolégica. Na
maioria dos casos, a invasdo tecidual se limita
a epiderme, acometendo, ocasionalmente, a
derme subjacente. Por sua natureza
multicéntrica ha forte tendéncia a cronicidade
e recorréncia (16 a 50% dos casos). O
tratamento de escolha €é a resseccao
cirdrgica, associada a linfadenectomia
inguinal, ap6s a qual frequentemente ha
comprometimento das margens, incentivando-
se, desse modo, congelacdo durante o ato
cirurgico. As técnicas cirurgicas incluem
excisdo local, vulvectomia simples e radical.
Frente a agressividade cirdrgica do
tratamento, frequente descoberta de margens
comprometidas (acima de 50% dos casos) e
curso recidivante, novas terapias vém sendo
debatidas. Dentre elas: terapias topicas
(Imiquimod), quimioterapia tépica (interferon
alfa 2b), radioterapia, terapia fotodinamica e o
laser de COZ2. Independente da opgao
terapéutica, o seguimento da paciente é
fundamental com o objetivo de deteccgéo
precoce de recidivas.

Figura 1: Lamina Doenga de Paget vulvar

RELATO DE CASO: Paciente de 52 anos,
branca, G2P2, sem comorbidades. Buscou
atendimento em 2021, por queixa de lesao
vulvar hipocrbmica e pruriginosa presente
desde 2017. Ao exame fisico foi identificada
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area eritematosa, descamativa e com bordas
irregulares em labio externo direito, de
aproximadamente 3 cm (figura 2). Foi
realizada bidpsia da lesdo com posterior
estudo anatomopatolégico e
imunohistoquimico, compativeis com DPE em
16/07/21. Realizadas tomografias de abdome
e pelve visando estadiamento, sem
evidéncias de metastases. Mamografia de
13/07/21: categoria 2 bilateralmente. A
paciente foi submetida a exérese da lesdo em
21/10/21 (figura  3). Na  avaliagéo

histopatolégica foi confirmada DPE e
presenca de margem lateral focalmente
comprometida. Devido a auséncia de margem
macroscépica comprometida, optou-se por
ambulatério

seguimento  semestral em

especializado.

Figuras 2 e 3 : Paciente antes e apds
abordagem cirurgica, respectivamente

DISCUSSAO: DPE é uma doenga incomum.
O atraso no diagnéstico tem média de 1,8
anos, enquanto o da paciente foi de 4 anos,
refletindo desconhecimento da doenga no
meio médico ou até mesmo a indiferenca ou
demora da faixa etaria mais afetada na
procura por atendimento frente aos sintomas
caracteristicos. Por ser doenca rara, ha pouco
conhecimento sobre o tratamento mais efetivo
e a conduta padrao é a exérese cirurgica com
avaliacdo da congelacao, com altas taxas de
comprometimento, como o ocorrido no caso
relatado. E  fundamental que haja
conscientizacao a respeito da patologia para
que seja feito diagndstico precoce e definida a
melhor terapia, visto a agressividade do
tratamento cirurgico atual.
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