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Abstract

Overview and objective: Paget disease of the vulva is a rare intraepithelial lesion located in the 
epidermis and its adnexal structures, accounting for 1% to 5% of vulvar neoplasms. The objective 
of this study was to review our experience with presenting symptoms, surgical treatment, morbidity, 
and oncological outcome of vulvar Paget disease.
Study design: Retrospective observational study.
Population: Ten cases of vulvar Paget disease treated at our institution between 1996 and 2004.
Methods: Review of patient charts and collection of data on patient’s age, reported symptoms, 
extension of the disease, associated malignancies, type of surgery, postoperative complications, his-
tological margins and disease recurrence.
Results: Average age at diagnosis was 71 years. Presenting symptoms were pruritus in seven cases, 
vulvar soreness in four, and three women were asymptomatic. Extension of the disease exceeded 
4 cm in five women. Four women presented underlying vulvar adenocarcinoma, and two of these 
had other associated carcinomas. Treatment consisted of wide local excision in four cases, simple 
vulvectomy in two, and modified radical vulvectomy in the remaining four. Five cases developed a 
linfocele in the immediate postoperative period, and three of these had associated wound infection. 
There were six cases of positive histological margins. Mean follow-up was seven years (range 3-11 
years), during which a 30% recurrence rate was found.
Conclusion: Paget’s disease has a high recurrence rate, which can occur many years after treatment, 
so a long follow-up of these patients is recommended.
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Introdução

A doença de Paget da vulva é uma lesão epitelial rara 
localizada na epiderme, representando 1% a 5 % das 

neoplasias vulvares.1,2,3 Afecta predominantemente 
mulheres brancas, pós-menopáusicas, e os sintomas de 
apresentação são comummente o prurido e desconforto 
vulvar.1,2,3 A lesão é macroscopicamente eczematoide e 
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com início nas zonas vulvares com pêlos.4 Estas lesões 
são habitualmente negativas para HPV.1 Há estudos que 
sugerem que as células de Paget (células com núcleos 
atípicos e citoplasma vacuolizado) derivam das células 
apócrinas da camada germinativa da epiderme.1,4

A doença de Paget da vulva está associada em 10% a 
20% a carcinomas invasores subjacentes, principalmen-
te adenocarcinomas.1,2,5,6 Além destes, tem sido des-
crita a associação a outros adenocarcinomas, com uma 
prevalência de 4%, que podem localizar-se a nível do 
colo, cólon, bexiga, vesícula ou mama.2,4,6 Quando há 
envolvimento da mucosa anal pela doença de Paget usu-
almente existe um adenocarcinoma rectal associado.4

O tratamento da doença de Paget é cirúrgico, poden-
do ser realizada uma excisão alargada ou vulvectomia, 
de acordo com os achados histológicos e extensão da 
doença. A linfadenectomia inguinal deve ser realizada 
no caso de adenocarcinoma vulvar subjacente.3,5,7,8

A taxa de recorrência da doença é alta e pode ocor-
rer vários anos após o tratamento.1,2,3,4,6,8 A invasão da 
derme, doença periclitoriana ou perianal, presença de 
carcinomas subjacentes ou associados e metastização 
de linfonodos são factores de mau prognóstico.3,4,9,10

Material e Métodos

Foi feita uma análise retrospectiva de 10 casos de Do-
ença de Paget da vulva, tratados no Instituto Português 
de Oncologia do Porto entre 1996 e 2004. Foi feita re-
visão dos processos com o objectivo de analisar as ca-
racterísticas das pacientes, da doença, tipo de cirurgia 
utilizada no tratamento, complicações pós-cirúrgicas, 
taxa de recorrência da doença e sobrevivência.

Resultados 

A média de idade das pacientes ao diagnóstico foi de 71 
anos com um máximo de 83 e um mínimo de 48 anos.

Os sintomas referidos foram o prurido (7 casos) e 
o desconforto vulvar (4 casos); 3 mulheres eram as-
sintomáticas.

A extensão da doença, era superior a 4 cm em 5 
mulheres e entre 2 e 4cm nas outras 5.

Foram diagnosticados 4 adenocarcinomas vulva-
res subjacentes à doença, 3 no estadio Ia e 1 no esta-
dio III. Em 2 destes casos verificou-se ainda associa-
ção a adenocarcinomas noutros locais nomeadamente 
mama, endométrio e cólon.

O estadiamento foi feito com base nos critérios da 
Federação Internacional de Ginecologia e Obstetrí-
cia (FIGO) de 1995 (Tabela I).11

Foram tratadas 4 mulheres com excisão alargada 
da lesão, 2 com vulvectomia simples e 4 com vul-
vectomia e linfadenectomia inguinofemoral (vulvec-
tomia radical modificada).

Como complicações pós-operatórias ocorreram 5 
casos de linfocelo, 3 dos quais com infecção da ferida 
operatória associada. 

Verificou-se atingimento da margem cirúrgica pela 
doença de Paget em 6 casos. 

O tempo médio de follow-up destas mulheres foi 
de 7 anos com um máximo de 11 anos e um mínimo 
de 3 anos.

Registou-se recorrência local da doença de Paget em 
3 casos: duas pacientes tinham apresentado margens ci-
rúrgicas positivas e a recorrência deu-se 1 ano após a 
cirurgia num dos casos e 6 anos após a cirurgia no outro. 

Tabela I – Estadiamento do carcinoma da vulva (FIGO)

Estadio IA	 Carcinoma limitado à vulva e/ou períneo, ≤ 2cm na maior dimensão sem metástases ganglionares, com invasão 
do estroma ≤1mm

Estadio IB	 Carcinoma limitado à vulva e/ou períneo, ≤2cm na maior dimensão sem metástases ganglionares, com invasão 
do estroma >1mm

Estadio II	 Carcinoma limitado à vulva e/ou períneo, >2cm na maior dimensão sem metástases ganglionares
Estadio III	 Carcinoma de qualquer dimensão com invasão adjacente da uretra distal e/ou da vagina e/ou do ânus ou metás-

tases ganglionares regionais unilaterais
Estadio IVA	 Carcinoma com invasão da uretra proximal e/ou da mucosa da bexiga e/ou da mucosa do recto e/ou do osso 

pélvico e/ou metástases ganglionares regionais bilaterais
Estadio IVB	 Carcinoma com metástases à distância (incluindo gânglios linfáticos pélvicos)
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A terceira paciente tinha margens cirúrgicas negativas e 
apresentou a recorrência 6 anos após a cirurgia.

 Ocorreu um óbito, numa mulher que após 10 anos 
de follow-up, não evidenciava doença de Paget ou 
carcinomas associados.

Discussão 

A média de idade deste grupo de estudo e a prevalên-
cia dos sintomas estão de acordo com a literatura.1,2,3 

Nesta amostra verificou-se uma alta prevalência de 
lesões de grande dimensão (50%> 4cm). 

Encontramos 40% (4 em 10) de adenocarcinomas 
vulvares subjacentes sendo este valor superior aos 20% 
descritos habitualmente na literatura.1,2,5,6 Em 3 destes 
4 casos o adenocarcinoma era microinvasor (estadio 
Ia), sendo que o outro era um estadio III por existência 
de metastização unilateral de linfonodos regionais.

Tendo em conta o resultado da biópsia e a exten-
são da doença, efectuou-se excisão alargada da lesão 
e vulvectomia simples em 6 casos e vulvectomia com 
linfadenectomia nas 4 pacientes com adenocarcino-
ma invasor. O tratamento da doença de Paget vulvar 
não invasiva consiste na excisão cirúrgica alargada, 
dado a doença frequentemente se estender além das 
margens clínicas.3,5,6,12 Neste estudo verificaram-se 
margens patológicas em 60% dos casos (6 em 10). 

Registou-se uma alta prevalência de complicações 
pós-operatórias 50% (5 em 10). Das 4 doentes que fo-
ram submetidas a vulvectomia com linfadenectomia, 
3 apresentaram infecção da ferida operatória, estando 
este facto de acordo com a elevada morbilidade asso-
ciada à vulvectomia radical.3,9,13

A taxa de recorrência vulvar da doença foi de 30% (3 
em 10) e o tempo médio de recorrência foi de 4,3 anos 
(2 recorrências 6 anos após tratamento), estando de 
acordo com as altas taxa de recorrência e por um perío-
do prolongado de tempo, descritas na literatura.1,2,3,4,6,8 
A positividade das margens cirúrgicas não parece estar 
correlacionada com a recorrência da doença,3,10,12,14 
como se verificou nos resultados apresentados, visto 
ter havido recorrência em 2 das 6 doentes com mar-
gens patológicas e em 1 das 4 pacientes com margens 
negativas. Em 70% das pacientes (7 em 10) não se en-
controu evidência de recorrência local da doença. 

Até à data desta revisão (Novembro de 2007) não 
se registou nenhuma morte relacionada com doença 
de Paget ou carcinomas associados.

Conclusão 

Tendo em conta a alta taxa de recorrência da doença 
e o facto de esta poder verificar-se vários anos após 
o tratamento, recomenda-se um follow-up prolonga-
do com exame cuidadoso da vulva, para despiste de 
qualquer lesão anormal e dos locais de possível de-
senvolvimento de carcinomas associados.
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