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INTRODUCCION 

La enfermedad de Paget fu~ descrita por primera ocasi6n por -

Velpau en 1841 (l), sin embargo fu~ sir James Paget quien en 1874 -

pudo establecer la asociaci6n y relaci6n entre esta lesi6n cutánea

y el cáncer del seno (1,2). Es una forma rara del cáncer que se pr~ 

senta en la 4% de todos los carcinomas mamarios, {l,2,3,4,5,6,7,8). 

clinicamente se caracteriza por una lesi6n eczematoide persis

tente, localizada en el pez6n o en la areola, acompa~ada de un pru

rito incoercible y menos frecuentemente de una masa palpable en el

pez6n (1,2,3,4,5,6,7,8). Las lesiones mas frecuentemente apreciadas 

son escaras, costras, erosión y/o ulceraci6n. Cuando existe masa -

palpable en el pez6n.puede o no ir acompanada de lesi6n apreciable

cl!nicamente en la piel de ~ate. En 13% de las pacientes sin masa -

apreciable cllnicamente~se presentan n6dulos axilares metastásicos

segGn la revisi6n de Ashikari (2). Microsc6picamente puede encon--

trarse un carcinoma intraductal no infiltrante o infiltrante en los 

conductos del pez6n. El tratamiento es variable segGn los diferen-

tes autores, empero en 214 pacientes estudiadas en 1970 se efectu6-

mastectom!a radical tipo Halsted,en 83 pacientes sin masa palpable

y en 106 con masa palpable: mastectom!a radical modificada o rnaste~ 

tom!a total en 13 pacientes sin masa palpable y en 2 con masa apre

ciable cl!nicamente. La mastectom!a extendida se efectu6 exclusiva

mente en 5 enfermas. ( 2) • 

La sobrevida a 5 anos en pacientes con lesi6n no palpable y -

ganglios negativos en la axila fué de 96.8% y a 10 anos de 94.5%. -

En las pacientes con ganglios positivos en la axila la tasa de so

brevida a 5 anos fué de 80% y de 75% a 10 anos. cuando los ganglios 

axilares fueron positivos en los niveles II y III de la axila, la -

sobrevida a 5 anos fu~ de 50% y a 10 anos de 40%. En las pacientes

con masa palpable pero con ganglios axilares negativos 1 la sobrevida 

a 5 anos fué de 73% y a 10 anos de 68.2%. cuarenta y uno por ciento 



de las pacientes con n6dulos axilares positivos en el nivel I, so

brevivieron 5 anos y 39%, 10 anos. Las pacientes con masa palpable 

y n6dulos axilares positivos en los niveles II y III,tuvieron una

sobrevida de 20% a 5 anos y de B.3% a 10 anos (2). 

El objetivo del presente trabajo fu~ investigar la frecuencia, 

de la Enfermedad de Paget en el Hospital de Gineco Obstetricia N6mg 

ro 3 C.M.R. y establecer el criterio de manejo así como determinar

la sobrevida. 



MATERIAL Y METODOS 

Todos los reportes histol6gicos de Enfermedad de Paget del pe

z6n, observados de enero de 1985 a Diciembre de 1988 en el Hospital 

de Gineco Obstetrfcia Ntí.mero 3 del Centro M~dico La Raza, Instituto 

Mexicano del Seguro Social fueron revisados. En ese lapso se prese~ 

taren 306 carcinomas mamarios de los cuales 5 correspondieron a En

fermedad de Paget. A todas las pacientes con dicha enfermedad se -

les estudiaron los siguientes par~metros. 

- Edad 

- Factores de riesgo para carcinoma mamario: 

- Menarquia temprana 

- Menopausia tardía 

- Paridad tardía, 

- Baja paridad 

- Intervalo prolongado entre la menarquia y la menopausia 

- Esterilidad, 

- Anovulaci6n, 

- Uso de anticonceptivos hormonales y duraci6n de su uso. 

- Administraci6n de estr6genos ex6genos y duraci6n de ésta. 

carga gen~tica de carcinoma mamario. 

- Manifestaciones c11nicas 

- Procedimientos diagn6sticos 

- Tratamiento 

- Hallazgos histopatol6gicos 

- Intervalo libre de enfermedad y sobrevida. 
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RESULTADOS 

FRECUENCIA: En el periodo estudiado se presentaron un total de 306 

carcinomas mamarios y cinco casos de Enfermedad de Paget, lo que -

nos da una frecuencia de l.633. 

EDAD: La edad estuvo comprendida entre 43 y 72 aftas con un prome-

dio de 58.2. 

FACTORES DE RIESGO: se seHalan en la tabla I 

I 

ENFERMEDAD DE PAGET 

FACTORES DE RIESGO 
..•......•••..•...•...••••••......•..•.•..•...••.••.•.•• 

FACTORES DE RIESGO* NUMERO 

******************************************************** 
CARGA GENETICA l 

MENOPAUSIA TARDIA l 

BAJA PARIDAD l 

PARIDAD TARDIA 2 

TABAQUISMO INTENSO l 
..................................................•..... 
* UNA PACIENTE PRESENTO 3 FACTORES DE RIESGO. 



II 

CUADRO CLINICO 

ENFERMEDAD DE PAGET 

********************************************** 
CUADRO CLINICO NUMERO 

··~··········································· 
ENROJECIMIENTO DEL PEZON 

UMBILICACION DEL PEZON 

DESCARGA POR EL PEZON 

- SEROHEMATICA 

- AMARILLENTA 

- EROSION DE LA EPIDERMIS 

- ULCERACION DEL PEZON 

- COSTRAS EN PLACAS 

-· COSTRAS MELISERICAS 

ECZEMA DEL PEZON 

ECZEMA DE LA AREOLA 

TUMOR SUBYACENTE 

l 

l 

l 

l 

••..•••...•....•.•••••.••...•.•............... 
* ALGUNAS PACIENTES TUVIERON DOS O MAS LE-

S IOOES. 



III 

ENFERMEDAD DE PAGET 
CLASIFICACION CLINICA 

ETAPA CLINICA (18) NUMERO 

ETAPA O (Tia, NO, MO) 2 

ETAPA II B (T2, Nl, MO) l 

ETAPA III A (T3, Nl, MO) l 

ETAPA IV (T2, NI, MI) 
•..•.....•...•...•••.•..•••...•.•••••.•.. 
A.J.C.C. AND urce. MANUAL FOR STAGING 

OF CANCER, ED. 3. PHILADELPHIA, J.B -

LIPPINCOTT CO. 1988. 



CITOLOGICO: 

N 

ENFERMEDAll DE PAGET 

DIAGNOSTICO 

- CELUIJ\S MALIGNAS 

BIOPSIA' EN Cui1A1 

- CARCINOMA PUCTAL INFILTRANTE VARIEDAD PAGET: 

BIOPSIA INCISIONAL: 

- CARCINOMJ\ DUCTAL INFILTRANTE VARIEDAD PAGET: 



V 

ENFERMEDAD DE PAGET 

lll\LLJ\ZGOS HISTOPATOLOGICOS 

****************************************************** 
lll\LLAZGOS HISTOPATOLOGICOS 

ENFERMEDAD DE PAGET DEL PEZON 

GANGLIOS CON HIPERPLASIA LINFORETICULAR 

GANGLIOS CON M.ETASTASIS POSITIVAS A Cl\Jl. 

CINOMJ\ MAMARIO EN AXILA. 

PERMEACION LINFATICA 

NEOPLASIA EN LIMITE QUIRURGICO PROFUNDO 

* UNA PACIENTE PRESENTO MAS DE DOS SITUACIONES. 

NUMERO 

3 

l 

l 



VI 

ENFERMEDAD DE PAGET 

TRATAMIENTO 

..••...••......••..•.•..•....•...•...................... 
TRATAMIENTO NUMERO 
•...••...•....••..•...•................................. 
MASTECTOMIA TOTAL CON DISECCION BAJA DE AXILA l 

MASTECTOMIA TOTAL 

QUIMIOTERAPIA + MASTECTOMIA RADICAL MODIFICADA l 

QUIMIOTERAPIA + RADIOTERAPIA + MASTECTOMIA RA-

DICAL MODIFICADA + QUIMIOTERAPIA. 

MASTECTOMIA RADICAL CLASICA (llALSTED) + QUIMIQ 

TERAPIA + HORMONOTERAPIA • 
.••...•...•.•....•..............•....................... 
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DISCUSION 

La histogánesis de la enfermedad de Paget del pez6n, a6n no e~ 

tá claramente establecida para algunos autores {7). El origen duc-

tal de éste c~cer de la mama se demuestra por la presencia de car

cinoma ductal infiltrante subyacente en el espec1men de la mastectg 

m1a. La inmunohistoqu!mica y la autorradiograf!a han sugerido una -

histogánesis del epitelio ductal (8), Fine, empleando microscopio -

electr6nico y anticuerpos antiestradiol para detectar estr6genos li 
gados citoplásmicamente dentro de las células de Paget, claramente

demostr6 que estas células y otros queratinocitos anormales (célu-

las intermedias las cuales eran del mismo tamaño pero con número e~ 

caso de tonofibrillas), pobremente definidos como •·mácula adherens" 

eran células aparentemente en transición a células de Paget en una

fase de queratinocitos disquerat6ticos (8). Además en dos de tres -

casos los anticuerpos antiestradiol fijados al citoplasma de las e! 

lulas de Paget y a las c6lulas intermedias, no aparecieron en las -

células de un cáncer subyacente: de tal forma que cuando ambas for

mas de cáncer coexisten, estas son independientes (8). Por otro la

do, pacientes· tratadas conservadoramente Cínicamente con la resecci6n 

parcial del pez6n y la areola,hubo una en cinco pacientes con recu

rrencia. En la paciente can enfermedad de paget hubo recurrencia -

despues de 12 meses en la piel de la areola residual. No hubo evi-

dencia de tumor parenquimatoso despues del de la superficie 43 :ne-

ses mas tarde de vigilancia cl!nica y con mamograf!a (8). 
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INCIDENCIA: 

De Enero de 19B5 a Diciembre de 19BB en el Hospital de Gineco

obstetricia N6m.· 3 del Centro Médico La Raza, se presentaron 306 C.!!. 

sos de carcinoma mamario, de los cuales correspondieron a la va--

riedad Paget. Dicha cifra es similar a la reportada por otros auto

res como: Ascensao, (0.7), Nance (l.3%), Maier (1.5%), Freund 

(2.2%), Haagensen (3%), Ashikari (3.2%) {l,2,3,4,5,6,7,8,9}. 

EDAD: 

La edad promedio de nuestras pacientes fue de 58.2 afios con un 

rango de 43 a 72 afies. Dato muy similar al reportado por Lagios 60-

afios (7): Dabski (10), Plowman (11}, Ascensao, 58.5 afios (l), y 

otros (12, 13}. 

FACTORES DE RIESGO: 

Se sabe que el antecedente de carcinoma mamario materno o .en -

una hermana incrementa hasta 9 veces al riesgo de carcinoma mamario 

(14). otro tanto sucede,aunque el incremento es en menor proporcí6n 

con la menopausia tard1a, baja paridad, paridad tard1a y tabaquismo 

intenso (15, 16). En el caso de nuestras pacientes todas ten!an uno 

o más factores de riesgo sin contar la edad y el sexo que también -

son considerados factores de riesgo (14). Las causas por las cuales 

estos factores aumentan el riesgo en algunos casos no está completE 

mente aclarado, sin embargo se sabe que los trastornos end6cri.nos -

juegan_ un papel muy importante {15). cuando existe carga gen~tica -

positiva,. los oOcogenes y las alteraciones cromos6micas tienen un -

papel decisivo (16). 
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DIAGNOSTICO: 

En etapas avanzadas el cuadro clinico es muy florido, como pu

dimos apreciar en las cinco pacientes estudiadas por nosotros {cua

dro II). Los s!ntomas más importantes y los signos mas caracter!st,! 

cos fueron la erosión con umbilicaci6n del pez6n, ulceraci6n, ecze

ma y tumor subyacente. Dicha sintomatolog!a y datos de exploraci6n

son similares a los reportados por otros autores (1,2,3,4,5,6,7,8,-

9,10): sin embargo,desafortunadamente la mayor!a de las pacientes -

se encontraban en etapas avanzadas y solo 2 se encontraron en etapa 

O. Esto evidentemente tiene su explicación en lo tard!o que la may.Q 

r!a de las pacientes se presentaron al Departamento de patolog!a m~ 

maria y, a que frecuentemente antes de acudir a este servicio reci

bieron tratamientos locales mfiltiples permitiendo esto, que una pa

ciente fuese clasificada como etapa IV. 

Otro factor que indudablemente tiene importancia es la dif icul 

tad para un diagn6stico oportuno, si no se tiene en consideración -

la probabilidad de esta patologia. Los exámenes de laboratorio a su 

vez, no tienen importancia en el diagn6stico y los de gabinete como 

la mastograf!a solo son de importancia cuando la masa tiene dimen-

sienes cercanas al centímetro, y entonces la sospecha mastogr~fica

no es tan caracter!stica como en carcinomas del paránquima mamario, 

en el cual las calcificaciones y las lesiones estelares, ademSs de

otros signos pueden conducir a un diagn6stico relativamente tempra

no pues cuando un carcinoma mamario tiene 1 cm. se considera que 

tiene más de la mitad de las duplicaciones que tendrá en toda su v! 
da y consecuentemente lo que para nosotros es un carcinoma temprano 

en realidad biológicamente es ya un carcinoma "viejo" o avanzado. -

(17). 

Empero en el supuesto caso de que la lesi6n cut&nea que es la

que nos lleva al diagnóstico, cuando efectuamos una biopsia en cu~a. 

no nos diese la impresi6n de tratarse de un carcinoma, la masa sub

yacen te deberia hacernos sospechar dicho diagnóstico antes de que -
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este pase a etapas mas avanzadas en las cuales el tratamiento será

definitivamente menos efectivo. 

La citolog1a de la lesi6n aunque deberia ser de utilidad, en -

el caso de nuestras pacientes dnicamente en una se sospech6 el diag 

n6stico por la presencia de c~lulas malignas. 

un dato cl1nico que si bien es importante para la etapifica--

ci6n, frecuentemente es un signo ominoso por cuanto es un factor de 

mal pron6stico, pues invariablemente además de incrementar la etapa 

clínica disminuye las tasas de sobrevida en forma ostensible1 este

es, la presencia de metástasis axilares. Además como sucedi6 en - -

otra de nuestras pacientes un ganglio supraclavicular de acuerdo -

con la clasificaci6n actual del carcinoma mamario (18) pas6 la eta

pa de control, ya que la etapa IV es de manejo paliativo. 
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TRATl\MIENTO: 

El tratamiento de la Enfermedad de Paget ha sido motivo de con 

traversia, pues mientras algunos autores como Ascensao {l) recomien 

dan la mastectomía radical o la mastectom!a simple con o sin radio

terapia. Otros como Lagios (7) y Fine (8) el tratamiento lo supedi

tan a la extensi6n de la enfermedad y recomiendan el tratamiento -

conservador para las lesiones intraduc tales o 11 in situ11, efectuando

~nicamente la excisi6n del complejo areola pez6n con disecci6n radi 

cal de axila si existen ganglios apreciables cl!nicamente. pourquet 

(5) por su parte a 20 pacientes con enfermedad de Paget las trat6 -

de la siguiente manera: 17/20 en las cuales la enfermedad de Paget

estaba confinada al pez6n fueron tratadas con radioterapia y a 3/20 

con cirug!a limitada, esto es: a una se le efectu6 dnicamente exci

si6n del pez6n y a dos excisi6n del pez6n y la areola. En este gru

po de pacientes la tasa de sobrevida actuarial a 7 a~os fue de 93%, 

sin embargo ninguna paciente muri6 por la enfermedad del seno. En -

cuatro pacientes hubo recurrencia entre 23 y 49 meses despu~s de -

terminada la radioterapia. A estas pacientes se les efectu6 mastec

tomla reportSndose enfermedad de Paget en el especlmen. El Interva

lo libre de enfermedad seg6n este autor fu~ de 81% a 7 aBos. En nin 

guna de las pacientes con recurrencia se encontr6 un carcinoma in-

filtrante, o ductal; la recurrencia fuá exclusivamente en el pez6n. 

En nuestras pacientes el tratamiento seleccionado fue el radical ya 

que en todas las pacientes se efectu6 mastectomla radical o simple. 

En una paciente se efectu6 una mastectomla tipo Halsted y en tres -

se prescribi6 adem~s quimioterapia y/o hormonoterapia. cuatro pa--

cientes se encuentran libres de enfermedad hasta el momento, sin em 

bargo en dos tratadas inicialmente con quimioterapia y radioterapia 

finalmente tuvieron que ser sometidas a mastectom!a pues en ambas -

se encontr6 tumor residual. En tres pacientes los ganglios axilares 

fueron positivos, esto naturalmente está .en relaci6n con la etapa -
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en la que se encon~raron al momento del tratamiento. En el Departa

mento de Tumores mamarios del Hospital de Gineco obstetricia Nám. 4 

ºLuis Castelazo Ayala": La etapa I se maneja con resecci6n del com

plejo areola pez6n y si existe recurrencia se efectáa mastectom1a -

total. La Etapa 11 con lesi6n dermatol6gica ulcerada y tumor subya

cente o infiltrante se maneja con mastectom1a radical modificada ti 
po Patey. Si los ganglios axilares resultan·negativos se mantiene -

en control y si son positivos cuando los receptores hormonales son

positivos se continua tratamiento con tamoxif6n, 20 mg diarios du-

rante dos a~os y si los receptores hormonales son negativos se da -

un trat~~iento completo con quimioterapia (FAC) 5 fluoracilo, adriE 

micina, ,Y ciclofosfamida (habitualmente B ciclos). 
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RESUMEN Y CONCLUSIONES 

1.- Se analizaron 5 pacientes con Enfermedad de Paget. La frecuen-

cia en el Hospital de Gineco Obstetricia Nrtmero 3 C.M.R. es de

l.63% de todos los carcinomas mamarios. 

2.- La edad de presentaci6n fue a los 58.2 a~os. 

3.- En esta como en los demás carcinomas mamarios existen factores

de riesgo que permiten sospechar la enfermedad. 

4.- El diagn6stico debe tenerse siempre como una probabilidad ante

toda lesi6n eczematoide del pez6n, principalmente cuando las Pi! 

cientes se encuentran en la 4a. Sa y 6a d~cadas de la vida. si

existe una masa subyacente el diagn6stico debe establecerse de

inmediato; mediante la biopsia en cuna o excisional, si el tumor 

es de dimensiones mayores. 

s.- El no percatarse de esta situaci6n indudablemente llevará a la

paciente a etapas más avanzadas y consecuentemente la sobrevida 

sufrir~, asi como el intervalo libre de enfermedad. 

6.- Establecido el dia9n6stico el tratamiento depende de la etapa -

cl!nica. sin embargo en etapa I, el tratamiento debe ser conse.i;: 

vador y en la II puede ser con mastectom!a radical modificada,

sin embargo hay que recordar que a<ln en esta etapa la radioterj! 

pia a dosis superiores a los 75 Gr pueden resultar hasta en un-

93% de sobrevida y en un 81% de intervalo libre de enfermedad.

En casos avanzados, 'III A y III B siempre es de mayor valor - -

efectuar la tumorectom!a inicialmente, seguir con quimioterapia 

ciclos, radioterapia ciclo mamario completo, completar la Q.T. 

Y ulteriormente de acuerdo a los receptores hormúnales positi-

vos o negativos se indicara quimioterapia o bien hormonoterapia 

con Tamoxifen. 

7.- Finalmente debe tenerse presente que la vigilancia postoperato-
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ria es muy importante,pues las recurrencias pueden presentarse

aan despues de los dos a~os de iniciado el tratamiento. 
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