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Resumen

La enfermedad de Paget descrita por Sir James Paget
en 1874, es una patologia poco frecuente, entre las
neoplasias mamarias.

Objetivo: Conocer la frecuencia, estadificacion, trata-
miento y sobrevida en la Unidad de Tumores mamarios
en el Servicio de Oncologia del Hospital General de
México.

Material y Métodos: Se estudiaron 20 pacientes (1,03%)
con diagndstico clinico e histolégico de Enfermedad
de Paget mamaria, de un total de 1955 neoplasias tra-
tadas entre enero 1990 a diciembre 1997.

Resultados: El diagndstico por etapas clinicas corres-
pondio a Etapa Clinica 0, 3%, Etapa Clinica 1, 5%,
Etapa Clinica Il, 20%, Etapa Clinica 11I, 20%; Etapa
Clinica 1V, 10% y no fueron clasificadas 15%. El diag-
nostico histopatolégico se confirmé siempre por biop-
sia incisional y el 90% de los pacientes fueron tratados
con una mastectomia radical modificada. Solo al (10%)
se les practicé cirugia conservadora mds radioterapia.
El seguimiento y la sobrevida global fue de 57 meses,
en promedio.

Conclusiones: La mayoria de las pacientes se presen-
taron con lesiones que se extendian a la areola y con

*  Servicio de Ginecobstetricia Clinica San Pedro Claver.

** Servicio de Oncologia Hospital General de México.

tumor palpable, por lo que el tratamiento radical fue
lo indicado. En nuestro medio la cirugia conservado-
ra es poco factible, ya que el diagndstico se efectiia
tardiamente.

Introduccion

La enfermedad de Paget de la glandula mamaria, es una
entidad clinica bien reconocida. Fue descrita por Sir
James Paget, cirujano del Hospital St. Bartholomew en
Londres en 1874, como un sindrome caracterizado por
la ulceracién del pezén y asociado invariablemente a
un céncer'.

Posteriormente fue descrita por varios autores, la
enfermedad de Paget extramamaria® basados en las ca-
racteristicas inicialmente descritas por Paget: células
intraepidérmicas redondas u ovoides, con abundante
citoplasma, niicleos pleomorficos e hipercromaticos y
con un nucleolo visible. (Figura 1 y 2). La enferme-
dad se presenta mas frecuentemente en mujeres pos-
menopdausicas y se inicia casi siempre en el epitelio
del pezén. Se caracteriza por un eccema de larga evo-
lucién y ocasionalmente puede concurrir con una masa
palpable. El diagnéstico, por lo general, se efectda cli-
nicamente y una biopsia incisional de un fragmento
que abarque piel de pezén y areola confirma el diag-
nodstico histolégico. También la citologia puede efec-
tuar el diagnostico y una mastografia demostrar un
tumor subyacente. El tratamiento quirdrgico aceptado
en la mayoria de las instituciones ha sido la mastecto-
mia radical modificada, pero en las tiltimas dos déca-
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das se ha efectuado tratamiento quirdrgico conserva-
dor en aquellas lesiones confinadas al pezon seguido
de radioterapia’.

* FIGURA 1. Imagen histopatologica de las células de Paget. (Pe-
querio aumento.

* FIGUrRA 2. Imagen histopatologica de las células de Paget. (Gran
aumento).

* FIGURA 3. Imagen histopatélogica de las células de Paget. (Gran
aumento).

* Tomadas de Ababunza H, Andrade O: Enfermedad de Paget del
Pezon. En Ababunza H. Cancer Mamario, 2 ed. Avanzar editores
1997. p. 333-41
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Objetivos

El objetivo del presente trabajo fue conocer la frecuen-
cia, asi como la estadificacion, tratamientos y sobrevida
de esta entidad nosoldgica en la unidad de Tumores
Mamarios del Servicio de Oncologia del Hospital Ge-
neral de México.

Material y métodos

Para la elaboracion del presente estudio retrospectivo, se
revisaron los expedientes en la Unidad de Tumores
Mamarios del Servicio de Oncologia del Hospital Gene-
ral de México con diagnéstico clinico y/o histoldgico de
Carcinoma Mamario, estudiadas de enero de 1990 a di-
ciembre de 1997, se encontraron 1955 historias clinicas
y se seleccionaron 28 pacientes (1.43%) que tenian diag-
nostico clinico de Enfermedad de Paget mamaria, de las
cuales se incluyeron sélo 20 (1.03%) ademads con diag-
néstico histolégico de Enfermedad de Paget mamaria.

Se recogieron los siguientes datos: edad, raza, resi-
dencia, antecedentes personales y familiares de céncer
mamario, antecedentes ginecoobstétricos, inicio de sin-
tomas, diagnostico clinico, clasificacion TNM, diagnés-
tico histopatoldgico, tratamiento quirtrgico efectuado,
diagnéstico histopatolégico definitivo y otros tratamien-
tos efectuados, asi como el seguimiento y sobrevida.

Resultados

20 pacientes, con diagndstico histopatolégico de En-
fermedad de Paget mamaria fueron estudiadas con un
seguimiento promedio de 57 meses y con una edad
media de 51 afios (25 a 82). Todas las pacientes fueron
de raza mestiza y provienian, del medio rural, no refi-
rieron antecedentes familiares para neoplasia mamaria,
ni antecedentes de neoplasia mamaria previa.

19 pacientes fueron multiparas, con mds de 3 hijos,
tuvieron una menarca promedio a los 13 afios y 18 eran
posmenopausicas de mds de 5 afios.

El tiempo promedio entre el inicio de los sintomas y
la consulta fue de 16 meses, el eccema del pezon que se
extendid a la areola ocurri6 en el 90% de los pacientes
(figura 3); y 13 pacientes (65%) tenian tumor palpable.



FiGURA 3. Se muestra enfermedad de paget mamaria que destruye
pezon, la areola e invade la piel de la mama

Solo 2 pacientes (10%) fueron diagnosticadas con
lesion confinada al pezon (figura 4).

FIGURA 4. Muestra una lesion ulcerada confinada solamente al pezon

La mastografia demostré en 14 de ellas una lesién
de caracteristicas malignas (70%), los hallazgos
mamograficos fueron muy semejantes a lo descrito por
Kollmorgen y otros autores*”.

La tabla 1 muestra la distribucién segtn el estadio
clinico

ENFERMEDAD DE PAGET DE LA GLANDULA MAMARIA

TaBLA 1
Distribucion de acuerdo al estadio clinico

ETAPA CLINICA N° DE PACIENTES

0 6 30%

I 1 5%

II 4 20%

I 4 20%

v 2 10%

NO CLASIFICADAS 3 15%

El diagnéstico histopatolégico de enfermedad de
Paget “in situ”, fue efectuado en dos pacientes (10%) y
18 (90%) tenian carcinoma canalicular infiltrante.

18 pacientes fueron tratadas con mastectomia radi-
cal modificada y 2 con lesién confinada al pezoén, fue-
ron tratadas con cirugia conservadora mds radioterapia.

9 pacientes (45%) que presentaron ganglios axilares
metastasicos, fueron tratadas ademds con quimiotera-
pia y radioterapia. La sobrevida media para 16 pacien-
tes fue de 57 meses, todos libres de tumor.

Cuatro pacientes abandonaron su seguimiento entre
los 9y 18 meses, con actividad tumoral a nivel pulmonar
detectada por radiologia, y todas ella tuvieron ganglios
axilares metastaticos.

Discusion

Se ha aceptado que en la enfermedad de Paget mamaria
el tratamiento es quirdrgico y la mastectomia radical
modificada es la cirugia de eleccion, debido a que ge-
neralmente el diagnostico se efectiia cuando la enfer-
medad se ha extendido mas alla del pezén. Cuando el
diagnéstico se efectia con solo la infiltracién del pe-
z6n, la cirugia conservadora mas radioterapia es el tra-
tamiento actual. Los estudios de la Organizacién Euro-
pea para la Investigacion y Tratamiento del Cancer'® "
recomienda la cirugia conservadora mas radioterapia
en estos casos. En nuestra unidad la mastectomia radi-
cal modificada es la eleccién cuando el diagnéstico de
enfermedad de Paget se acompaiia de tumor palpable y
la clasificacion clinica es de estadio avanzado.

Desai, Le Pennec y otros autores>®!*'*, tratan las
lesiones confinadas al pezén y que representan un
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carcinoma in situ, con cirugia conservadora mas ra-
dioterapia.

El diagnéstico histopatolégico siempre debe efec-
tuarse con una biopsia incisional que incluya el espesor
de la piel sin embargo autores como Sakorafas' y otros’
sugieren el uso de la mastografia y la tomografia MIBI
con Tc99, aunque en nuestro medio preferimos la biop-
sia incisional de la lesién.

En las 20 pacientes presentadas en este estudio con
lesiones que se extendian mds all4 de la piel de la areo-
la el seguimiento y la sobrevida fue de 57 meses en el
90% de ellas.

9 pacientes tuvieron ademds de tumor palpable
ganglios axilares metastdticos y fueron clasificadas
como etapas I y II. Fueron tratadas con mastectomia
radical modificada, quimioterapia y radioterapia.

Schelfhout y otros autores'®*, describen los facto-
res de quimiotaxis y diseminacién que pueden ocurrir
con las células neoplasicas, por lo que reportan el uso
de estudios de inmunohistoquimica fundamentalmente
para citoqueratina, EMA, cer2/neu y oncoproteina. Des-
afortunadamente dichos estudios no fueron practicados

en este grupo de pacientes y coincidimos con la mayo-
ria de los autores en que la evolucién y el prondstico de
esta enfermedad esta basada en la estadificacién del
carcinoma subyacente'"'2,

Conclusiones

Este estudio retrospectivo, demostrd que la entidad es
poco comiin (1.03%); que desafortunadamente en nues-
tro medio el diagnéstico generalmente se efectia cuan-
do la enfermedad ha infiltrado la areola y tienen tumor
palpable {mds del 50%), por lo que el tratamiento de
eleccién es 1a mastectomia radical modificada seguida
de quimioterapia y radioterapia, cuando se reportan
ganglios axilares metastasicos. El diagnéstico siempre
debe confirmarse con una biopsia incisional.

Es poca la experiencia con la cirugfa conservadora
en nuestra Unidad, contrario a lo que ocurre en otras
instituciones donde el diagnéstico se establece en for-
ma mas temprana. El tratamiento siempre debe ser
individualizado y de acuerdo a las caracteristicas de cada
paciente. La cirugia radical empleada en la mayoria de
nuestras pacientes nos ha permitido tener una sobrevida
semejante a lo reportado en otras instituciones.

abstract

Paget’s disease of the breast, a rather infrequent type of mammary pathology, was described by Sir James Paget in
1874.

Objective: To determine frequency, staging, treatment modality, and survival rates at the Breast Tumor Unit of the
Oncology Service of Hospital General of Mexico City.

Material and Methods: Retrospective review of 20 patients (1.03%) with the clinical and histologic diagnosis of
Paget’s disease among a total of 1955 breast neoplasms treated in the period January 1990 and December 1997.
Results: Staging was: Clinical Stage 0: 30%; Clinical Stage I: 5%, Clinical Stage I1: 20%, Clinical Stage 11I: 20%;
Clinical Stage IV: 10%; not staged: 15%. Histopathologic diagnosis was confirmed in all cases by incisional biopsy;
90% of patients were treated by modified radical mastectomy, and only 10% underwent breast conserving operation
plus radiotherapy.

Conclusion: The majority of patients present with a palpable tumor for which radical surgical therapy is indicated.
Breast conserving surgery is less frequent in our environment because most patients present with advanced disease.
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