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Mulher de 81 anos, com histéria pessoal de linfoma
gdstrico de tipo MALT diagnosticado hé& 2 anos, em remis-
s@o completa, referenciada & consulta de Dermatologia por
les@o pruriginosa da axila direita com um ano de evolugdo.
Ao exame objectivo observou-se placa eritemato-acastanha-
da na axila direita, medindo 5x4,5cm de maiores eixos, com
bordos irregulares mas bem definidos e superficie focalmen-
te hiperqueratésica e erosionada. (Fig. 1). A observagdo do
restante tegumento e a palpagdo mamdria e das cadeias
ganglionares ndo revelaram alteracdes.

Foi realizada biépsia cuténea incisional, cujo exame his-
topatolégico mostrou uma proliferagéo intraepidérmica de
células grandes atipicas, com citoplasma anfofilico e nicleos
atipicos, dispersas ou formando agregados (Fig. 2A). O es-
tudo imunohistoquimico foi positivo para citoqueratina (CK)
7 (CK7) (Fig. 2B) e negativo para CK5 e S100.

Com base nos achados clinicos e histopatolégicos, ad-
mitiu-se o diagndstico de doenca de Paget extramamdria
(DPEM) axilar e fez-se excisGo completa da lesdo com mar-
gens de 2 cm e encerramento com plastia de deslizamento. A
avaliagdo complementar por ressonéncia magnética mamé-
ria e tomografia computorizada toraco-abdomino-pélvica
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ndo revelou alteragdes e a endoscopia digestiva alta com
bidpsias gdstricas confirmou a remissdo completa da neo-
plasia gdstrica. Seis meses apds a cirurgia, a doente perma-
nece sem evidéncia de recidiva ou de neoplasia subjacente
ativa.

A doenca de Paget extramaméria (DPEM) é um adeno-
carcinoma intraepitelial raro'* que afeta preferencialmente
mulheres caucasianas com mais de 50 anos de idade.24®
E clinica e histologicamente semelhante & doenca de Paget
mamdria, sendo a principal diferenga a localizagdo anaté-
mica.'*¢ A DPEM localiza-se caracteristicamente em dreas
ricas em gléndulas apécrinas (na regido anogenital ou,
mais raramente, nas axilas e pdlpebras),’> embora também
possa surgir em dreas sem gladndulas apécrinas (denomina-
da DPEM ectdpica).>” A localizacdo axilar é muito rara?3° e
pode ocorrer isoladamente, ou mais frequentemente, asso-
ciada & DPEM anogenital (conhecida como DPEM tripla).®® A
apresentacdo axilar bilateral é extremamente rara.®

Clinicamente, a DPEM manifesta-se tipicamente como
uma placa eritematosa ou eritemato-acastanhada solitéria,
bem-definida, com eventuais dreas de induragéo, descama-
¢do, exsudacdo ou ulceracdo.'? As lesdes sdo habitualmente
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Figura 1 - Placa eritemato-acastanhada localizada na axila direita,
medindo 5 x 4,5 cm de maiores eixos, com bordos irregulares mas bem
definidos e superficie focalmente hiperqueratésica e erosionada.

pruriginosas, mas podem ser dolorosas ou assintomdticas.?®
A apresentacdo e sinfomatologia inespecificas podem mi-
metizar uma variedade de dermatoses, atrasando fre-
guentemente o diagndstico.?®> O diagndstico diferencial
clinico inclui eczema, psoriase, micose superficial, basalio-
ma, doenca de Bowen e melanoma maligno (especialmente
quando as lesdes sdo pigmentadas).’35

Histologicamente, caracteriza-se pela presenga de cé-
lulas grandes atipicas, com citoplasma claro abundante e

nucleos grandes pleomérficos (células de Paget), dispersas
isoladamente ou em pequenos ninhos na epiderme.?® O
diagnéstico diferencial histolégico inclui melanoma malig-
no, doenca de Bowen, queratose actinica pagetéide e me-
téstases epidermotrépicas de carcinoma da mama.'?10 A
colorag@o imunohistoquimica tem adquirido uma importén-
cia crescente no diagndstico da DPEM, sendo carateristica-
mente positiva para CK7, CEA, CAM5.2 e EMA e negativa
para CK20.%23 Alguns marcadores auxiliam no diagnéstico
diferencial, como é o caso dos marcadores melanociticos
S100, Melan-A e HMB45 para exclusdo de melanoma ma-
ligno.3®

A DPEM pode estar associada a neoplasia maligna inter-
na (mais frequentemente tumores urogenitais, gastrointesti-
nais e da mama) ou anexial subjacente, contudo a incidéncia
exata é desconhecida.'?° Por esse motivo, deve ser reali-
zada uma investigacdo completa de neoplasia subjacente
em todos os casos confirmados de DPEM.'? Na DPEM axi-
lar, uma vez que esta ocorre frequentemente como parte
de DPEM mdltipla, também é importante realizar uma ava-
liagdo dermatolégica minuciosa para excluir envolvimento
concomitante da axila contralateral e regido anogenital.®®

Existem vdrias abordagens terapéuticas possiveis para
a DPEM. Na doenca localizada néo invasiva, a terapéu-
tica de primeira linha é a excisdo cirlrgica com margens
amplas.'245> As recidivas sdo frequentes, embora a cirurgia
microgrdfica de Mohs tenha demonstrado taxas de recidi-
va inferiores & cirurgia convencional.'*® Mdltiplas outras
modalidades tém sido usadas com resultados promisso-
res, incluindo a terapia fotodindmica (com taxas de recidiva
compardveis & cirurgia convencional),’® quimioterapia sis-
témica, radioterapia, laserterapia com CO2 ou Nd:YAG, e
terapéutica tépica com 5-fluorouracilo, imiquimod e bleo-
micina.'* O prognéstico depende da existéncia de invasédo
dérmica e/ou de carcinoma associado. Quando associada a
neoplasia visceral, a mortalidade pode atingir os 83%.* Na
doenca limitada tratada com excisdo cirdrgica com margens
amplas, o prognéstico global é bom e as taxas de sobrevida
s@o elevadas.??

Figura 2 - A) Exame histopatolégico da bidpsia cuténea mostrando epiderme acantética contendo células grandes atipicas, com citoplasma anfofilico
e nucleos atipicos, dispersas ou formando agregados (H&E, 200x). B) Coloracéo imunohistoquimica positiva para anticorpo anti-CK7 (CK7, 200x).
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