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Doenca de Paget: a importancia do especialista’

Paget's disease: the importance of the specialist
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Resumo: Mulher, 26 anos, com histéria de lesao eritémato-escamosa no mamilo esquerdo, ha dois anos.
Era acompanhada pelo seu ginecologista como eczema crdnico em uso de corticoide topico, sem melhora.
Encaminhada ao nosso servico, realizou-se o diagnoéstico de doenca de Paget mamadria associada ao carci-
noma intraductal. Antes da quarta década de vida, a doenca de Paget € rara, e, na grande maioria dos casos,
estd associada ao carcinoma mamadrio. Essa enfermidade constitui diagndstico diferencial obrigatério do
eczema do mamilo. O diagnéstico tardio, como no caso relatado, implica em pior progndstico e aumento
da morbidade, ja que terapéutica mutilante é necessaria.
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Abstract: A twenty-six-year-old woman with a two-year history of an erythematous, scaly lesion on the left
nipple was being followed up by her gynecologist and treated using a topical corticoid for chronic eczema
albeit with no improvement. She was referred to this department where a diagnosis of Paget's disease of the
breast associated with a ductal carcinoma in situ was made. Paget's disease is uncommon prior to the fourth
decade of life and the great majority of cases are associated with breast carcinomas. Differential diagnosis
must be made between this condition and nipple eczema. As shown in the present case report, late diagno-
sis results in poor prognosis and higher morbidity since mutilating procedures then become necessary.
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INTRODUCAO

A doenga de Paget (DP) apresenta-se como tratamento indicado nos casos de DE associada ao
lesao eritémato-descamativa, pois acomete a papila e carcinoma intraductal iz situ é a ressecgao segmentar
a aréola do mamilo e se estende para a regido seguida de radioterapia ou mastectomia total, * sendo
periareolar. Pode ocorrer retracio do mamilo, muito esta ultima realizada em nossa paciente, em funcao de
sugestivo da doenca. Na grande maioria dos casos, atraso no diagnostico.
estd associada ao carcinoma intraductal,’ como no
presente relato. RELATO DE CASO

Ocorre em pacientes entre 26 e 82 anos de Paciente do sexo feminino, 26 anos, branca,
idade, com maior frequéncia na quinta e sexta apresentava lesio pruriginosa no mamilo esquerdo,
décadas, sendo rara, antes da quarta década de vida, ha dois anos. Estava em tratamento com seu
um dos motivos de interesse do caso relatado. * A ginecologista como eczema cronico em uso de
ocorréncia no sexo masculino é um evento raro. > O corticoide topico, sem melhora.
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Encaminhada ao nosso servico, observou-se
lesao eritémato-escamosa, com pontos Crostosos na
papila do mamilo esquerdo, estendendo-se para a
aréola e auséncia de linfonodomegalia palpavel na
axila (Figura 1 e 2). Com a hip6tese clinica de doenca
de Paget, procedeu-se o exame histopatolégico da
lesio areolar que revelou proliferacao
intraepidérmica de células arredondadas, de
citoplasma claro e amplo com nucleos grandes, e nao
apresentavam pontes intercelulares (Figuras 3 e 4).
Essas células, a imuno-histoquimica, revelaram-se
negativas para S-100, descartando melanoma.
Apresentavam-se positivas para C-erb2, um marcador
imuno-histoquimico de pior progndéstico no
carcinoma de mama. ’

Negava historico familiar de doenca de Paget
ou outros carcinomas mamarios. A mamografia
mostrou microcalcificacbes agrupadas na mama
esquerda, classificada como BIRads IV. A radiografia
de térax e ultrassonografia mamaria apresentaram-se
dentro dos padroes da normalidade. A pesquisa de
linfonodo sentinela foi negativa. A paciente foi
submetida a mastectomia total. O laudo revelou
doenga de Paget do mamilo associada a multiplos
focos de carcinoma ductal iz situ, sendo o maior com
2,5 cm de didmetro, dos tipos comedo e sélido, grau
3 nuclear, em ductos principais. Foi realizada
reconstru¢ao mamadria esquerda, com retalho
microcirirgico abdominal. H4 10 meses esti em
acompanhamento, sem sinais de recidiva ou
metastases.

DISCUSSAO
Ha dois tipos de doenga de Paget: a mamaria e
a extramamaria. A forma mamaria esta associada ao

N

carcinoma intraductal, estendendo-se a epiderme

FIGURA 2: Lesao eritematoescamamosa e crostosa no mamilo
esquerdo

através de um ducto lactoforo.”> Na forma
extramamaria, acredita-se que a célula de Paget surge
a partir da glandula apécrina, com localizagao vulvar,
anogenital e axilar. ’

Apontam-se duas teorias para a doenca de Paget
mamaria:

® Teoria epidermotropica: células de Paget
originarias do ducto apécrino transformam-se em
carcinoma ductal e migram para o epitélio do mamilo.
Explica os casos de DP com um carcinoma intraductal
subjacente.’

® Teoria da transformacao: a célula de Paget ¢ um
queratinécito maligno transformado, sugerindo que a
DP seja um carcinoma #z situ independente. Explicaria
a doenca sem carcinoma mamario subjacente
identificavel, tanto que ocorre em alguns raros casos. °

FIGURA 1: Lesao eritematodescamativa no mamilo esquerdo
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FiGURA 3: Células grandes, de citoplasma claro, isoladas ou agru-
padas entre as células escamosas. (HE, 40x)
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grande. (HE, 400x)

Como a doenga de Paget cursa com lesao
eczematosa, o principal diagnéstico diferencial faz-se
com o eczema, diferindo deste por ser unilateral, com
prurido de menor intensidade, evolugiao e resposta
inadequada a corticoterapia, como no caso
apresentado. Outros diagnésticos diferenciais sao: a
psoriase e o carcinoma basocelular superficial.
Quando pigmentada, a lesao é diagndstico diferencial
com o melanoma. ** A experiéncia mostra que a
demora no diagnéstico da doenga de Paget mamaria é
devida a erro diagnostico.
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Na suspeita da doenca de Paget, deve-se realizar
mamografia e o exame histopatolégico do mamilo.
Esse ultimo  caracteriza-se  por  neoplasia
intraepidérmica, de células grandes, arredondadas,
sem pontes intercelulares, com citoplasma claro e
nucleos grandes, visto que se apresentam isoladas ou
agrupadas. Pode ocorrer hiperqueratose,
acompanhada de paraqueratose, papilomatose e
proliferacao das cristas epidérmicas. Nos estdgios mais
avancados, a epiderme torna-se atrofica. 7 As células
de Paget sao PAS-positivas e dopa-negativas. Nos casos
de duvida diagnéstica, pode-se realizar imuno-
histoquimica, com positividade para os marcadores
AE1, AE3, CEA e EMA. °

O diagnostico precoce diminui a morbidade e
melhora o progndstico. Prefere-se a ressecgio
segmentar, seguida de radioterapia complementar,
nos carcinomas intraductais in situ inferiores a 2 cm
de diametro e margens cirurgicas livres. Indica-se a
mastectomia total nos casos de DP associada ao
carcinoma intraductal in situ extenso, ou seja,
tumores maiores de 2 cm ou com impossibilidade de
assegurar a obtencao de margens livres, em fung¢ao da
extensio ou multicentricidade tumoral, * sendo esta a
indicacio de mastectomia total no nosso caso. O
diagnostico precoce poderia ter evitado a terapéutica
mutilante. * a
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