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Introducgao

A Doenca de Paget Perianal é uma patologia rara. Representa menos de 1% das
patologias anais e cerca de 6,5% das formas de Doenca de Paget Extramamaria.
E uma doenca que afeta as glandulas apdcrinas da epiderme e é considerada
uma lesdao pré-maligna por poder evoluir para adenocarcinoma. A sua origem
pode ser primaria (da pele) ou metastatica (de outras localizagbes como o reto,
prostata, bexiga, vulva ou utero). A sintomatologia mais comum é o prurido. O
diagnéstico é clinico, através de um alto indice de suspeicdo, e é confirmado
histologicamente.

Objetivo

Por ser uma patologia rara, e potencialmente grave, é importante ter
conhecimento da mesma e de como a abordar.

Resumo do Caso

Mulher de 78 anos, enviada do médico assistente a Consulta Externa (CE) de
Cirurgia- Coloproctologia por lesao perianal, assintomatica, detetada durante
Endoscopia Digestiva Baixa (EDB). Tem como antecedentes pessoais VIH (em
seguimento pela Infecciologia). Em contexto de vigilancia pelo médico
assistente, realizou EDB com excisdo de 2 pdlipos hiperplasicos e evidéncia de
lesdao eritematosa perianal. A lesdo foi biopsada na CE e o resultado da
Anatomia Patoldgica foi “Doenga de Paget Extramamaria”. Sem alteragdes na
TC TAP posterior. Discutido em consulta de Decisdo Terapéutica Oncolégica
Multidisciplinar (DTOM) com decisdo de cirurgia para excisdo da lesdo. Foi
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operada com excisdo de lesdo e retalho em V- Y e excisdo de marisca
hemorroiddria. Histologicamente, evidente adenocarcinoma in situ,
compativel com Doenca de Paget Extramamaria, com margens positivas em
ambas as pecas, sem adenocarcinoma invasivo. Completou-se o estudo com
RM pélvica sem alteragdes. Discutida novamente em consulta de DTOM com
decisdo de Radioterapia, apds a doente ter recusado nova cirurgia (amputacdo
abdominoperineal). Realizou apenas 29 dos 31 ciclos de RT, por pielonefrite
com necessidade de internamento, e teve alta da consulta de Radio-oncologia.
Mantem seguimento trimestral pela Cirurgia.

Discussdo/Conclusdo

Dado que pode tratar-se de uma lesdo metastdtica, é recomendavel realizar
estudos complementares para exclusdo de outras origens (colonoscopia, TC AP,
RMP). Se ndo ha dados que sugiram malignidade e se trata de uma lesdo
primdria da pele perianal, é recomendada a excisao cirurgica com margens
adequadas (>1cm). Quando se comprova a existéncia de doenca com
capacidade infiltrativa, a cirurgia radical, inclusivamente a amputagao
abdominoperineal é uma opcao. A radioterapia raramente é considerada como
tratamento primario, exceto em doentes idosos ou que recusem cirurgia.
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