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INTRODUCCION: La enfermedad de Paget del pezdn es infrecuente y representa del 1 al 3%
de las neoplasias de mama. Estd asociada con un carcinoma invasivo o in situ en el 82 al 94
% de los casos. Se presenta entre los 55 a 64 afios de edad.

CASO CLINICO: Se presenta el caso de una mujer de 58 afios con zona de descamacion de 1
c¢m2 indolora en pezén derecho y tumor de 4 cm2 en mama izquierda, ecografia y mamo-
grafia BI-RADS lll. Biopsia incisional de pezén derecho que reporté enfermedad de Paget,
con ampliacién de margenes. Se completd estudios de extension con resonancia magnética
que reporto lesion retro-areolar sospechosa en mama derecha y lesién nodular maligna en
mama izquierda.

EVOLUCION: Se realizé cuadrantectomia central mas neo-pezén en mama derecha, y en
mama izquierda cuadrantectomia superoexterna con vaciamiento ganglionar axilar bilate-
ral, el reporte de patologia fue mama derecha negativa para malignidad, mama izquierda
hiperplasia intraductal atipica con focos de carcinoma intraductal. Se administrd 25 sesio-
nes radioterapia, tras un afio de seguimiento se mantiene sin recurrencia.

CONCLUSION: La enfermedad de Pagetes pocofrecuente, pero debe considerarse como diag-
nésticodiferencialen pacientessobrelos55arios, sutratamientoestandarizadoesquirtrgico,
laadyuvanciaconradioterapiaatnesmotivodediscusion. Elautoexamende mama, elacudir
a controles periodicos a partir de los 40 afios ademas de realizar una ecografiay mamografia
nosllevaadiagnédsticostempranosconunelevado porcentajedecirugiasmasconservadoras.

PALABRAS CLAVES: ENFERMEDAD DE PAGET MAMARIA, CANCER DE MAMA, CUADRANTEC-
TOMIA.

Clinical Case Report: Paget's Disease of the Nipple

BACKGROUND: Paget‘s disease of the nipple is uncommon and represents 1 to 3% of breast malig-
nancies. It is associated with invasive or in situ carcinoma in 82 to 94% of cases. It occurs between
55to 64 yearsold.

CASE REPORYT: We present the case of a 58 year old woman with a painless 1cm2 scaling skin lesion
in the right nipple and a 4cm2 tumor in the left breast, ultrasound and mammograghy classified as
BIRADS Ill. Incisional biopsy of the right nipple that reported Paget ‘s disease, with extension of sur-
gical margins of resection. MRI extension studies were made; they reported suspicious retroaereolar
lesion in the right breast and malignant nodular lesion in the left breast.

EVOLUTION: We performed central quadrantectomy with nipple reconstruction in the right breast,
and superoexternal quadrantectomy in the left breast, with bilateral axillary lymph node dissec-
tion, the pathology report was negative for malignancy in the right breast, in the left breast atypical
intraductal hiperplasia with foci of intraductal carcinoma. The patient received 25 radiotherapy
sessions. After one year of follow-up there is no recurrence.

CONCLUSIONS: Paget's disease is rare, but should be considered as a differential diagnosis in pa-
tients over 55 years, its standardized treatment is surgery, adjuvant treatment with radiotherapy
is still a matter of discussion. Breast self-exam, reqular checkups in people over 40 years old, ultra-
sound and mammogram lead to early diagnosis with a higher percentage of conservative surge-
ries.

KEYWORDS: PAGET DISEASE OF THE BREAST, BREAST CANCER, QUADRANTECTOMY.
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Dentro del cdncer de mama, la enfermedad de Paget que afecta al
pezdn representa 0.7 - 4.3 %, siendo una enfermedad infrecuente
que predomina en mujeres y se considera extremadamente rara en
varones [1 - 5]. La edad de presentacion esta entre los 55 a 64 afios.
Esta patologia en pocas ocasiones se presenta como una entidad
solitaria, suele asociarse en un 82 a 94% de los casos a carcinoma
in situ o invasivo de mama, debido a su alta asociacion, existen dos
hipétesis principales que intentan explicar la naturaleza y origen de
la enfermedad: la teoria epidermotropo y la teoria de la transforma-
cion siendo la primera la mas aceptada [1, 6-10].

La teoria epidermotropo, hace referencia a que las células de Pa-
get son en origen células ductales cancerosas que han migrado a
lo largo de la membrana basal de los ductos suprayacentes hacia
la epidermis del pezon. Mientras que la segunda teoria postula la
transformacion maligna in situ o degeneracién a partir de células
preexistentes, esta considera a las células de Paget como querati-
nocitos malignizados, considerando a enfermedad de Paget que
afecta al pezdn como un carcinomain situ.

La forma de presentacién mas frecuente es como una lesién de ca-
racteristica unilateral, aunque se han descrito casos de afectacién
bilateral. Inicialmente afecta el pezdn extendiéndose a la areola y
tejidos circundantes, en ocasiones el pezdn puede aparecer retraido
o deformado; excepcionalmente la afectacion puede ser exclusiva
de laareola. E1 25 % de los pacientes cursa con: prurito, quemazon o
dolor. Clinicamente se observa una placa eritematosa descamativa
con o sin vesiculas, pudiendo presentar exudacién serosanguino-
lenta, generando una apariencia eccematosa; la pigmentacion es
rara, pero si se asocia su apariencia es similar a la de un melanoma
maligno. Debido a las particularidades de su presentacién, el diag-
néstico puede ser tardio [1-7].

Generalmente en la exploracion se encontrara una masa palpable
en el 40 - 50 % de casos, de estos mas del 90 estara asociado con
carcinoma invasivo, en estos casos la afectacién axilar ganglionar
es mas probable (45 - 57 %); mientras que la ausencia de masa pal-
pable se vincula con mas frecuencia a carcinoma ductal in situ (74
-85 9%). La historia natural de la enfermedad de Paget que afecta al
pezon esta determinada por la presencia o ausencia de masa pal-
pabley no por la lesién cutanea. Aunque el carcinoma se encuentra
con mayor frecuencia en localizacion central, puede ser periféricoy
con frecuencia multifocal. En lesiones surgidas sobre pezén super-
numerario o afectacion exclusiva de la areola no se ha encontrado
carcinoma subyacente.

El estudio mamografico permite tener una aproximacion a la exten-
sion del proceso. El andlisis histolégico con inmunohistoquimica
es imprescindible, proporciondndonos un diagnéstico con mayor
certeza. Se aconseja realizar una biopsia fusiforme y amplia que in-
cluya pezon y areola mamaria, con todas las capas de epidermis y
dermis [7, 8, 10].

Gracias a multiples estudios internacionales el abordaje quirtrgico
de la enfermedad de Paget del pezdn ha evolucionado desde su pri-
mera descripcion en 1874 por Sir James Paget. Las técnicas quirdr-
gicas pueden incluir la reseccion completa del pezén acompafada
de radioterapia a toda la mama, si no se encuentra ninglin foco de
sospecha de cancer de mama coexistente, y también se considera la
reconstruccion del pezén, siendo esta Ultima la alternativa menos
invasiva [9 - 11].
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Paciente femenina de 58 afios, present6 zona de descamacion de
1 cm2 de didmetro, indolora en pezén derecho y masa de bordes
mal definidos de 4 cm2 en cuadrante supero externo de mama iz-
quierda de 10 meses de evolucién. Al examen fisico present6 una
lesion ulcerada en pezén derecho (Imagen 1) y en mama izquierda
se evidencié zona mal definida indurada de 4 cm2, que tras puncién
drené 4 cm3 de liquido cetrino el mismo que se envi6 a citologia con
reporte de quiste, no se palpé ganglios axilares.

Imagen 1. Lesion ulcerada de pezon derecho.
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La ecografiamamaria reporta mamas con parénquima fibroglandu-
lar, heterogéneo por nodulos sélidos y quisticos. En mama derecha
se observo lesion ovalada avascular sélida de 17.3 mm (Imagen 2), y
en mama izquierda se observo lesién anecoica de bordes mal defi-
nidos con flujo vascular en su interior probable quiste (Imagen 3), en
region axilar bilateral sin adenopatias, clasificandola como BI-RADS
Il

Imagen 2. Ecografia de Mama Derecha imagen ovalada avascular
solida.

Imagen 3. Ecografia de Mama Izquierda imagen anecoica probable
quiste.
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Se solicité una mamografia en la cual se observé mamas simétri-
cas sin distorsiones de la arquitectura. En el cuadrante superior
de mama izquierda se observé imagen nodular densa de bordes
definidos, lobulada con dimensiones de 42 x 35 mm sugestivo de
fibroadenoma BI-RADS IIl (Imagen 4).

Imagen 4. Mamografia en la que se observa imagen nodular de 42 x
35 mm en el cuadrante supero externo de mama izquierda.

Se realiz6 biopsia incisional de pezdn derecho con estudio transo-
peratorio que indicé enfermedad de Bowen versus Enfermedad de
Paget por lo que se amplia margenes quirdrgicos (Imagen 5). Con
resultado definitivo de patologia de la biopsia de pezon derecho En-
fermedad de Paget con margenes negativos (Imagen 6y 7).

Imagen 5. Imagen panoramica que muestra epitelio desorganizado
con pérdida de la polaridad y atipia citoldgica. El estroma
subyacente presenta denso infiltrado inflamatorio de predominio
mononuclear.

Imagen 6. Técnica de inmunohistoquimica (citoqueratina 7) que
destaca la disposicion epitelial y formacion de discretos nidos.
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Espinoza Espinoza.

Imagen 7. Detalle en hematoxilina y eosina que evidencia la atipia
epitelial y la pérdida de polaridad.

Posterior se realiz6 resonancia magnética de mamas para descartar
la existencia de lesiones no observadas en mamografia o ecogra-
fia, donde se evidencié imagen nodular heterogénea con signos
de malignidad en la region retro-areolar derecha (Imagen 8) y en
mama izquierda en cuadrante supero externo imagen nodular con
signos de malignidad clasificAndola como BI-RADS V (Imagen 9), en
una nueva ecografia de mamas como complemento a la resonancia
reporta: tumor retro-areolar derecho mal definido sospechoso de
cancer invasor, de esta lesion se realizé biopsia por trucut guiada
por ecografia con reporte de patologia de hiperplasia ductal; en
mama izquierda por lesion sospechosa en cuadrante superoexter-
no, también se realizd una biopsia por trucut y se marcé con grapas
ya que al examen fisico el tumor del lado izquierdo es mal definido,
el resultado de patologia de las biopsia fue hiperplasia tipica, aso-
ciado con quiste.

Imagen 8. Mama Derecha: Imagen heterogénea que involucra pezén
y areola con retraccion que mide 17x16mm.
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Imagen 9. Mama Izquierda: imagen heterogénea que mide
19x17mm.

Con todos los hallazgos descritos se planificé y realizé cuadrantec-
tomia supero-lateral en mama izquierda con estudio transoperato-
rio de carcinoma invasor (Imagen 10), y cuadrantectomia central
de mama derecha que en estudio transoperatorio se reporté como
sospechosa para cancer invasor con margenes libres, con estos da-
tos se decidié diseccion axilar bilateral, y se realizd neo pezén en
mama derecha.

Imagen 10. Carcinoma ductal invasor. Las células tumorales
infiltran extensamente el estroma adyacente.
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El reporte de patologia definitivo de las cuadrantectomias fue:
Mama derecha hiperplasia ductal, proceso inflamatorio crénico con
reaccion gigantocelular a cuerpo extrafio, bordes quirurgicos ne-
gativos; cabe sefialar que en la primera cirugia (biopsia incisional)
realizada a la paciente se report6 Enfermedad de Paget en pezon
derecho, con este reporte definitivo se realizé una cuadrantectomia
central derecha sobre la cirugia previa y esta pieza es la negativa.
Mama izquierda papiloma con hiperplasia intraductal atipica y fo-
cos de carcinoma intraductal (in situ) de 0.6 cm. Ganglios axilares
bilaterales negativos para metastasis.

Paciente permanecié hospitalizada por 48 horas con evolucion fa-
vorable, sin complicaciones por lo que es dada de alta.

La paciente recibio radioterapia tridimensional conformada 3D en
mama derecha e izquierda con dosis de 50 GY en 25 sesiones para
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evitar recurrencia local.
A un afo de vigilancia y luego de exdmenes de rutina se mantiene
sin datos de recurrencia de enfermedad.

En una revision de casos de 114 pacientes con enfermedad de Paget
de pezdn del Instituto Europeo de Oncologia de Milan, entre mayo
de 1996 y febrero del 2003, se reporté una mediana de edad de
presentacion de 54 afios; en el examen histopatolégico, se repor-
t6 en 107 pacientes enfermedad de Paget asociada a un carcinoma
invasivo o no invasivo subyacente, y siete pacientes sin carcinoma
subyacente, estos datos se correlacionan con el presente caso,
dado la paciente tiene 58 afios, con reporte radiolégico y patologico
transoperatorio de enfermedad de Paget con carcinoma coexisten-
te en mama derecha, pero que en el resultado definitivo no existio
el carcinoma subyacente en mama derecha, por lo que el presente
caso estaria en el grupo de 7 pacientes mencionadas en el estudio
de Milan [1, 11-13].

Lamamografia no hademostrado una gran sensibilidad a la hora de
detectar una neoplasia subyacente y no discrimina entre carcinoma
invasivo y carcinoma in situ. Pueden encontrarse micro calcificacio-
nes “en perdigonada” de la region areolar. En diversos estudios, casi
la mitad de los pacientes tienen mamografias normales [1-7].

La ecografia debe ser considerada en la evaluacién inicial, especial-
mente cuando la mamografia es negativa puesto que en ocasiones
las lesiones no detectadas en la mamografia se logran visualizar en
la ecografia. La RMN tiene un papel establecido en la deteccion de
canceres mamarios ocultos clinica y mamograficamente, asi como
también una gran contribucion para el analisis preoperatorio de pa-
cientes con enfermedad de Paget que afecta al pezon, cuando otras
pruebas imagenoldgicas son negativas. El analisis histologico con
inmunohistoquimica es imprescindible para confirmar el diagnésti-
co. Se aconseja una biopsia fusiforme y amplia que incluya pezény
areola mamaria, incluyendo todas las capas de epidermis y dermis
[7-9].

El tratamiento de la enfermedad de Paget es quirurgico, la eleccion
de éste se basa en la presencia o ausencia, de una masa en lamama
subyacente o anormalidad en los estudios radiologicos. La mas-
tectomia con o sin diseccién de los ganglios linfaticos axilares fue
considerada durante mucho tiempo como el tratamiento estandar
de la enfermedad, sin embargo, estudios recientes han demostrado
que la cirugia conservadora de mama combinada con radioterapia
es una alternativa factible para pacientes con enfermedad limitada
por lo que en el presente caso se optd por este tratamiento [14, 15].

En un estudio de 72 pacientes tratados en el hospital de medici-
na tradicional china y occidental integrada, de la Universidad de
Ciencia y Tecnologia de Huazhon entre enero de 1991 y enero de
2010, el 87.5 % de los casos se asociaron con carcinomas, y el 59.7
% con tumores mamarios multicéntricos palpables, a los cuales se
practicd mastectomia radical; la cuadrantectomia central fue una
opcion considerada para casos con lesiones que solo involucraban
el complejo pezdn-areola [16]. En el caso descrito se practicoé una
cuadrantectomia central como técnica de eleccion por afectacion
Unica del complejo pezdn areola.

La cuadrantectomia central con colgajos glandulo-cutaneos, segin
la literatura, es una técnica Util en la enfermedad de Paget y en el
cancer de mama con localizacion retro areolar, pues amplia las in-
dicaciones de tratamiento conservador, anteriormente las lesiones
con esta ubicacion eran tratadas con una mastectomia por el pobre
resultado estético que dejaba su reseccién cuando no se utilizaban
técnicas oncoplasticas y por los efectos que tenia la radioterapia
por la falta de un buen manejo del tejido [11-16].
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Los ganglios axilares positivos se encuentran hasta en un 64 % de
las mujeres afectadas con esta clase de tumor. La biopsia ganglio-
nar positiva debe conducir al vaciado axilar. La mayoria de ocasio-
nes la enfermedad de Paget del seno se asocia a carcinoma ductal
in situ; sin embargo, entre el 25 al 30 % de los casos estara relacio-
nado con cancer invasivo. En el caso expuesto, el reporte intraope-
ratorio fue de cancer invasor por lo que se decidi6 realizar diseccion
de ganglios axilares bilaterales [1 - 6].

En pacientes sin evidencia radiologica de afectacion multifocal, ni

Espinoza Espinoza.

Para lograr un diagnéstico temprano de cancer de mama se re-
comienda realizar un autoexamen de mama mensual evaluando
minuciosamente el complejo aréola pezén en busca de lesiones
sospechosas. Ademas, una ecografia y mamografia de control a
mujeres sobre los 40 afios anualmente con el objetivo de un diag-
nostico precoz de cancer de mama, con el objetivo final de ampliar
el porcentaje de cirugias conservadoras.

masa subyacente, una cirugia conservadora estd indicada y tiene
tasas de recurrencias bajas (5%), siendo el riesgo de metdstasis axi-
lar, sin masa palpable, de 0 - 21%, el prondstico en estas pacientes a
5 afios sin cancer subyacente en la mama afectada por enfermedad
de Paget es bueno [16].

A pesar de que la enfermedad de Paget es un tumor poco frecuente
se debe considerar como diagnéstico diferencial en pacientes con
lesiones en pezén. Su tratamiento estandarizado es quirdrgico, los
tratamientos adyuvantes dependeran de si se asocia con un carci-
noma invasor.

ABREVIATURAS
cm: centimetros, cm2: centimetros cuadrados, cm3: centimetros cuadrados GY: greys, mm: milimetros, RMN: Resonancia Magnética Nuclear
MRI: Magnetic Nuclear Imaging.
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