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INTRODUCCION

La enfermedad de Paget de Glandula Mamaria, fu descrita inicialmente por el Sr.
James Paget en 1974, como un cambio eczematoso de la piel del pezon
(2,3,4,7,13,14).

Otro de los hombres que realizé estudios sobre lesiones del pezon fue Velpeau en
1914, el cual fu uno de los pioneros en describir este tipo de lesiones en las
pezones de la glandula mamaria (14). Numerosas referencias han aparecido en la
literatura con respecto a si es considerada un padecimiento maligno, que inicia en
la profundidad del sistema colector de la glandula mamaria y que migra hacia el
pezon; la mayoria de las publicaciones coinciden que en el 90% de los casos
presentan cambios en el pezdn (2). Consideramos relevante que en 1989, Crocker

fue el primero en describir la Enfermedad de Paget Extramamaria ( 5,13,14).

Por lo que se refiere a los factores prondsticos que acompanan a la Enfermedad
de Paget de Glandula Mamaria, se mencionan los propios de todo cancer de
Glandula Mamaria, con el antecedente de presentar una lesion propia del pezén
y/o areola. Es una forma rara de cancer de la glandula mamaria, que se presenta
entre el 1 al 4% de todos los carcinomas mamarios. Algunos autores sefialan una
incidencia del 3.2% de todas las neoplasias de glandula mamaria; otras repartan

el 1.5% de todas los carcinomas de glandula mamaria.

Freund reporta un rango de entre 0.7 a 3.2%; en una de las ultimas series
publicadas se reporte un promedio del 2.5% de todos los carcinomas mamarios
(1,2, ).



Las lesiones mas frecuentes asociadas con este tipo de carcinomas son costras,
erosiones, laceraciones y ulceraciones a nivel del pezdn y/o areola de la glandula
mamaria (2, 3, 4, 13, 14).

Por lo que respecta a la edad de presentacion, la mayoria de las publicaciones
sefalan que el rango de edad es entre 28 a 82 anos, con un promedio de 54
anos; sin embargo hay autores que mencionan rangos que van desde los 30 a los
75 anos, coincidiendo con un promedio de 54 afios de edad en esta serie (1, 3, 4,
6, 7).

Algunos autores mencionan que la raza presenta un factor prondstico, donde la
raza negra solo representa del 12 al 15% de los casos publicados. En cuanto a la
paridad, un estudio realizado con 137 pacientes con enfermedad de Paget de
Glandula Mamaria, indica que cuarenta de ellas fueron nuliparas y 85 tuvieron uno
o mas hijos (1,2). En el mismo estudio, el 24% fueron pacientes pre

menopausicas, y el resto pos menopausicas.

Clinicamente se caracteriza por una lesién eczematozoide persistente, localizada
en el pezon y/o areola de la Glandula Mamaria y se acompafia de un prurito
intenso menos frecuente, ademas de una masa palpable en la misma glandula
(17, 18).

Dentro de la historia natural de la enfermedad, esta se considera por algunos
autores como el resultado de una migracion intraepidémica de células de un
carcinoma subyacente, por un trasudado de glandulas cebaceas; y por otros como
una transformacion In Situ de células epidémicas. Estas células intraepidémicas,
llamadas también células claras, originalmente descritas por Darier, ahora son

llamadas Células de Paget (5).

Las Células de Paget, tienen dos hipotesis en cuanto a su origen:



a) La invasion del epitelio por migracion de células de un carcinoma ductal in situ

subyacente.

b) Por cambios malignos in situ de células intraepidémicas

Una célula de Paget es una célula epitelial neoplasica maligna de origen ductal;
sus nucleos son grandes e hipercromaticos con la cromatina aglutinada,

abundantes vacuolas y con citoplasma palido (1, 2, 4, 5, 7, 10, 14).

Desde el punto de vista histopatoldgico, la Enfermedad de Paget es un carcinoma
intraductal de la glandula mamaria. Distintas publicaciones estan de acuerdo con
la asociacion entre carcinoma intraductal en los conductos del pezdn de todas las

pacientes con Enfermedad de Paget de Glandula Mamaria.

En una serie de 159 casos con Enfermedad de Paget de Glandula Mamaria, las

pacientes fueron clasificadas en tres categorias:

La primera correspondié a todas aquellas pacientes que solo presentaron cambios
en el pezdn y/o areola; la segunda, a aquellas con cambios en el pezon y/o areola
y con tumor palpable en la glandula mamaria, y la tercer categoria correspondia a
las pacientes que solo presentaron un tumor palpable en la glandula mamaria:
43% de la pacientes integraron la primer categoria; 29% la segunda y el 28% a la

tercera (4,6).

El tratamiento es variable segun las diferentes autores; en un estudio de 214
pacientes se realiz6 Mastectomia Radical tipo Halsted; 83 sin masa palpable y en

106 con tumor palpable y Mastectomia Radical Total en 13 casos (14, 16, 17, 18).

La sobrevida a 5 afios en pacientes con tumor no palpable y ganglios axilares

negativas fue del 96% y a los 10 afios del94%. En las pacientes con ganglios



axilares positivos, la tasa de sobrevida a los 5 afios fue del 80% y de 75% a los 10

afos en el nivel 1 ganglionar.

Cuando los ganglios axilares fueron positivos en los niveles Il y lll, la sobrevida a
los 5 y 10 afos, fue del 50 y 40% respectivamente. En las pacientes con masa
palpable de la glandula mamaria, pera con ganglios axilares negativos, la
sobrevida a 5 afios fue del 73% y del 68% a los 10 afos. Las pacientes
diagnosticadas con masa palpable y con ganglios axilares positivos en los niveles
[I 6 1ll, tuvieron una sobrevida del 20% a los 5 afos, y del 8.3% a los 10 afios (3,
6, 8, 18, 17).



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Observar la incidencia de la relacion existente con los principales factores
prondsticos, involucrados en la historia natural de la Enfermedad de Paget de
Glandula Mamaria, asi como los principales signos de presentacion, métodos de
diagndstico oportunos, tratamiento y el prondstico de 5 a 10 afios de sobrevida
vista en esta patologia, de los casos durante el periodo comprendido de Enero de
1985, a Diciembre de 1992, en el H.G.O. No.3 del C.M.N. La Raza del |.M.S.S.

VARIABLE INDEPENDIENTE

Correlacién Clinico — Patoldgica

VARIABLE DEPENDIENTE

La Enfermedad de Paget de Glandula Mamaria



OBJETIVOS

— ldentificar los principales factores prondsticos, relacionados con la Enfermedad

de Paget de Glandula Mamaria.

— Conocer la frecuencia de la Enfermedad de Paget de Glandula Mamaria en el
H.G.O. No. 3 del C.M.N. La Raza del I.M.S.S., en el periodo Comprendido entre
Enero de 1985 a Diciembre de 1992.

— Describir los principales signos clinicos, que caracterizan a la Enfermedad de

Paget de Glandula Mamaria.

— Senalar los principales métodos de Diagnostico, Tratamiento y prondstico de

vida de 5 a 10 anos.



HIPOTESIS

HIPOTESIS VERDADERA

En la mayoria de los casos de Enfermedad de Paget de Glandula Mamaria, se
presenta una lesion primaria del pezén y/o areola, de donde se puede demostrar

mediante estudio histopatologico las Células de Paget.

HIPOTESIS ALTERNA

Solo en algunos casos de Enfermedad de Paget de Glandula Mamaria, podemos

observar una lesion primaria del pezén y/o areola y no siempre se demuestran las

Células de Paget mediante estudio histopatolégico.

HIPOTESIS NULA

En ningun caso de enfermedad de Paget de Glandula Mamaria, se presenta una

lesion primaria del pezén y/o areola, y mucho menos se demuestran Células de

Paget en el estudio histopatoldgico.



MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 una revision concisa de los expedientes clinicos de los casos
presentados de Enfermedad de Paget de Glandula Mamaria diagnosticados por el
servicio de Ginecologia Oncoldgica, con el apoyo del Departamento de Anatomia
Patoldgica del H.G.O. No. 3 del C.M.N. La Raza del I.M.S.S., durante el periodo
comprendido de Enero de 1985 a Diciembre de 1992, con el objeto de observar la
frecuencia de este tipo de carcinoma, asi como los posibles factores prondsticos,

métodos de diagndstico, tratamiento y prondstico de vida.

CRITERIOS DE EXCLUSION

- Edad

— Paridad

— Eta menstrual

— Pacientes con lesion del pezén y/o areola.

— Pacientes con masa tumoral palpable de la glandula mamaria.

CRITERIOS DE EXCLUSION

— Los casos de Enfermedad de Paget Extramamarios.



RESULTADOS

Del periodo comprendido entre Enero de 1985 a Diciembre de 1992, se
presentaron un total de 919 casos de Carcinomas de Glandula Mamaria,
reportandose 20 pacientes con diagnostico histopatolégico de Enfermedad de
Paget; este analisis nos muestra una FRECUENCIA del 2.17, que comparada con
los trabajos estudiados, refleja por suerte una incidencia minima. En cuanto a la
edad de presentacion, encontramos un rango entre 43 a 71 afios, con un

promedio de 57 afos de edad.



VARIEDAD HISTOPATOLOGICA DE CARCINOMAS MAMARIOS
ENCONTRADOS
EN ESTA REVISION

CARCINOMA DUCTAL INFILTRANTE
CARCINOMA CANAL ICULAR INFILTRANTE
CARCINOMA LOBULILLAR

CARCINOMA ESCIRRO

CARCINOMA COLOIDE
COMEDOCARCINOMA

CARCINOMA CON PATRON CRIBIFORME.

ENFERMEDAD DE PAGET
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La relacion de los casos de Enfermedad de Paget de Glandula Mamaria

reportados por afo ( 1985 a 1992 ), se muestra en el cuadro numero 1.

CUADRO No..1
AfRo No. De casos
1985 1
1986 2
1987 1
1988 1
1989 5
1990 9
1991 3
1992 1

11



FACTORES PRONOSTICOS
Dentro de los factores prondsticos involucrados en este estudio, los mas

sobresalientes se sefialan en el cuadro No. 2, con respecto al total de casos

reportados.
CUADRO No. 2
Factor prondstico No. Pacientes  Total de casos
— Carga Genética 7 20
— Baja paridad 12 20
— Multiparidad 8 20
— Etapa premenopausica 13 20
— Etapa posmenopausica 7 20
— Lesion primaria en pezon y/o areola 18 20
— Pacientes con masa tumoral palpable. 13 20
— Pacientes sin masa tumoral palpable. 7 20
— Ganglios axilares negativos. 16 20
— Ganglios axilares positivos 4 20

12



CUADRO CLINICO

En lo que concierne a los principales signos clinicos que se presentaron en los 20
casos reportados de la Enfermedad de Paget, esos se explican en el cuadro No. 3

por orden de frecuencia.

CUADRO No. 3
Signo clinico No. Pacientes Total de
casos
— Erosién del pezon 16 20
— Umbilicacién del pezon 13 20
— Tumor subyacente (masa palpable) 13 20
— Ulceracion del pezén 9 20
— Erosién de la areola. 8 20
— Costra del pezén 7 20
— Secrecion del pezén 7 20
— [Eczema de la areola 5 20

13



— Eritema del pezén 3 20

— Eczema del pezdn 3 20

METODOS DE DIAGNOSTICO

Los principales métodos de diagnostico realizados durante esta revision, son

sefalados en el cuadro No. 4.

CUADRO No. 4
— Cambios a nivel del pezon (erosion del pezdn)...........oooviiiiiiiiiinnn. 16
— Examen Citologico positivo a células malignas (epidermis del pezon)........ 3
— BIopSIia inCiSioNal...... ..o 5
— Biopsia de
(o1 o = PPN 15

14



TRATAMIENTO

El tratamiento llevado a cabo en los 20 casos reportados de Enfermedad de
Paget, dentro del periodo comprendido ya mencionado, se especifica en el cuadro

No. 5.

CUADRO No. 5
— Mastectomia simple (reseccion de cufa)
............................................. 2
— Mastectomia radical (quimioterapia + homoterapia)..................c.ocooeieni. 3
— Mastectomia radical modificada Patey................coooiiiiii 11
— Mastectomia radical modificada Patey (quimioterapia)............................ 3

15



— Mastectomia radical modificada Patey (quimioterapia -

radioterapia)......... 1

PRONOSTICO

Es evidente que el prondstico de este tipo de carcinoma se encuentra en relacion
directa con las distintas categorias den las que se ha clasificado la enfermedad de

Paget de Glandula Mamaria.

El prondstico es significativamente favorable en aquellas pacientes que solo
presentan cambios en el pezon y/o areola, sin presencia de tumor palpable; asi
mismo, tendran mejor pronostico aquellas pacientes que no presentan ganglios
axilares positivos. Por el contrario, el peor prondstico de vida se presenta en las

pacientes portadoras de tumor palpable, ganglios axilares positivos y en aquellas

16



que son menores de cuarenta afos de edad, asi como pacientes

premenopausicas.

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS

Los hallazgos Histopatologicos reportados en los 20 casos de enfermedad de

Paget de Glandula Mamaria, son sefialados en el cuadro No. 6, en el orden de

frecuencia.

CUADRO No. 6

No. De casos reportados.

17



— Enfermedad de

(presencia de células epiteliales neoplasticas malignas)

— Ganglios con hiperplasia linfatica............................

- P e r m e a C i o} n
linfatica...........ooooii

— Ganglios con metastasis positivas
A carcinoma
=T 1= o T

18
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CONCLUSIONES

Podemos concluir que del periodo comprendido entre enero de 1985 a diciembre
de 1992, se presentaron un total de 919 casos de Carcinomas de Glandula

Mamaria, de los cuales se reportaron 20 pacientes con enfermedad de Paget.

Esta revision mostro una frecuencia del 2.17% de todos los carcinomas mamarios
reportados en el periodo sefalado, que comparada con la bibliografia revisada,

representa una incidencia minima.

El rango de edad fluctué entre lo 43 a 71 anos, con un promedio de 57 afios de
edad.

Las variedades Histopatoldgicas que se reportaron en el periodo sehalado, se

especifican en la pagina No. 10.

Los casos de Enfermedad de Paget reportados de Enero de 1985, a Diciembre de

1992, son sefalados en el cuadro No. 1.

En cuanto a los factores prondsticos involucrados en este tipo de carcinoma, se

encuentran entre otros:

— Lesién primaria en pezon y/o areola

— Pacientes con masa tumoral mamaria palpable
— Etapa pre menopausica

— Baja paridad

— Ganglios axilares negativos

18



El cuadro clinico, estuvo representado en orden de frecuencia por:
— Erosion del pezén

— Tumor mamario subyacente (masa palpable)

— Ulceracion del pezén

— Erosién de la areola

— Costra y secrecion del pezon

— Eritema y eczema de pezodn

Para la realizacién del diagnostico, el método que tuvo mayor importancia fue la
exploracion fisica, ya que los cambios clinicos a nivel del pezdén fueron
encontrados en 16 de los 20 casos reportados; el resto de los métodos
diagndsticos, estuvieron conformados por examen citoldgico positivo a células
malignas, a biopsia incisional y por la biopsia en cuia, que tiene gran importancia

en el diagndstico y prondstico de este tipo de carcinoma.

El tratamiento de eleccion por excelencia, fue la mastectomia radical modificada
en 11 de los 20 casos, con buenos resultados; el resto recibid tratamiento con
mastectomia radical modificada, mas quimioterapia; los ultimos ademas se
sometieron a radioterapia. En dos casos se realiz6 mastectomia simple (reseccion
en cufia), y solo en tres de ellos se realizé mastectomia radical tipo Halsted, con

quimioterapia y hormonoterapia.

19



Cabe senalar que en la década comprendida entre 1949 a 1959, el tipo de
intervencion quirurgica que se realizé6 con mayor frecuencia, fue la mastectomia
radical tipo Halsted, para este tipo de carcinoma. Posteriormente, en la década de
1959 a 1969, fueron practicadas mastectomias radicales Halsted, mastectomias
simples y resecciones en cuia, siendo las mastectomias radicales modificadas las
que tuvieron menor utilizacion. Ya en los ultimos 25 anos, la mastectomia radical
modificada, ha cobrado mayor importancia en el tratamiento de este carcinoma

confinado al pezon.

En relacion al pronostico en este tipo raro de carcinoma, se encuentran
involucrados algunos factores como la presencia o ausencia de lesion primaria en
pezon yl/o areola, presencia o ausencia de tumor mamario subyacente palpable,
asi coma aquellas pacientes con ganglios axilares positivos, pacientes menores
de 40 afos, pacientes premenopausica que tendran un pronostico obscuro a 5y

10 anos.

Por ultimo, en el cuadro No. 6 se reportan los hallazgos Histopatologicos

encontrados en esta revision.
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