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RESUMO: A Doença de Paget extramamária é um tipo raro de adenocarcinoma, 
originado da pele ou de seus anexos, em regiões do corpo com a presença de 
glândulas apócrinas (LOPES FILHO et al., 2015), como vulva, axilas e região perianal. 
Objetiva-se por meio desta revisão reconhecer os sinais e sintomas da Doença de 
Paget extramamária e citar as diferentes modalidades terapêuticas existentes, 
baseando-se em revisão não-sistemática de literatura por meio de busca e consulta 
aos indexadores de pesquisa nas bases de dados eletrônicos Medline e PubMed, 
possibilitando conhecer o que já está publicado na literatura sobre a doença e as suas 
diferentes formas de tratamento. A incidência exata desta morbidade ainda é 
desconhecida, porém já foi constatada uma maior prevalência em mulheres 
caucasianas na pós-menopausa (LOPES FILHO et al., 2015; LINDEN et al., 2016). Os 
locais mais comuns de serem acometidos são a vulva (65% dos casos), seguido da 
região perianal (mais frequente no sexo masculino), escroto, pênis e axila (LOPES 
FILHO et al., 2015). Irritação, prurido e queimação estão presentes na maioria dos 
pacientes (LINDEN et al., 2016) e quando acomete a região perianal, além desses 
sintomas, podem ocorrer sangramento, dificuldade para evacuar, presença de muco e 
aparecimento de nodulações (SHEN et al., 2018). No momento do diagnóstico, cerca 
de 5 a 15% dos pacientes são assintomáticos (PEREZ et al., 2014; DE MAGNIS et al., 
2013). Clinicamente pode se apresentar como uma placa eritematosa com típica 
descamação branca, conhecida como cake-icing scaling (LINDEN et al., 2016), de 
crescimento indolor e bordas bem definidas. O diagnóstico é clínico e deve ser 
confirmado por histopatologia, com presença das células neoplásicas de Paget. A 
expressão imunoistoquímica dos marcadores CK7, CK19 e c-erbB-2 favorecem o 
diagnóstico de Doença de Paget extramamária (SHEN et al., 2018). O principal 
tratamento é a excisão cirúrgica local com ou sem linfadenectomia inguinal (DE 
MAGNIS et al.., 2013; FANNING et al.., 1999; EDEY et al.., 2013), porém também 
existem tratamentos tópicos, radioterapia, quimioterapia, terapia a laser e fototerapia, 
embora as terapias fotodinâmicas estejam mais relacionadas a tratamentos paliativos 
(LOPES FILHO et al., 2015). As intercorrências cirúrgicas mais comuns são 
hematomas e infecções (LINDEN et al., 2016), mas também existem complicações 
psíquicas como a disfunção sexual, diminuição da qualidade de vida, depressão, 
interrupção das atividades sexuais e distúrbios de imagem (GREEN et al.., 2000). 
Sobre o prognóstico, cerca de 32% dos pacientes apresentam recidiva em um período 
de 5 anos após a cirurgia (DOGAN et al., 2017) e tem um alto risco de desenvolver 
outra neoplasia primária (VAN DER ZWAN et al., 2012); dessa forma, os pacientes 
devem realizar biópsias das margens cirúrgicas da lesão anterior 1 vez ao ano e serem 
submetidos à colonoscopia a cada 2 anos (SHEN et al., 2018). Concluímos que o 
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reconhecimento dos sinais e sintomas da Doença de Paget extramamária, a despeito 
de ser rara, evita o diagnóstico tardio desta entidade e melhora o prognóstico do 
paciente, frente aos distintos tratamentos existentes. 
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