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Objetivo docente:

* La enfermedad de Paget es una forma poco frecuente de
cancer de mama que clinicamente se manifiesta con la
afectacion cutanea del complejo areola-pezon.

* Mas del 90% de los casos asocian un carcinoma de mama
subyacente, y por la tanto la sospecha clinica y realizacion de
pruebas son fundamentales para descartar la presencia de
una lesion maligna subyacente.

* El objetivo de esta publicacion es ilustrar esta patologia con
algunos de los casos recogidos en nuestro centro en |0s
ultimos 10 anos.
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Revision del tema:

INTRODUCCION

* La enfermedad de Paget es una forma poco frecuente de
cancer de mama, constituyendo el 1-3% de los casos.

 Es mas frecuente en mujeres en la sexta década de la vida
(rango entre 26 y 88 anos).

* Se caracteriza por la afectacion del complejo pezon-areola,
identificandose la infiltracion de la epidermis por células de
adenocarcinoma.

Mas del 90% de los casos asocian un carcinoma de mama
subyacente, mas frecuentemente carcinoma ductal in situ
(DCIS). En aquellos casos en los que se detecta una masa
asociada, el carcinoma ductal infiltrante (IDC) es mas
frecuente.

* Existen dos teorias que explican su histogénesis:

* Teoria epidermotropica: considera que las células de
Paget son células de carcinoma ductal que han migrado
a lo largo de las membranas basales hasta la epidermis
del pezon.

* Teoria de la transformacion in situ: postula que las
celulas de Paget son queratocitos malignos generados in
situ.
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DIAGNOSTICO

* Ante la sospecha de una enfermedad de Paget, la prueba de
imagen es fundamental para descartar la presencia de una
lesion maligna subyacente. En nuestro centro las téecnicas de
imagen empleadas son la mamografia, ecografia y resonancia
maghnética.

* Eldiagnodstico se basa principalmente en los hallazgos
clinicos. Se manifiesta en forma de eritema, eccema o
ulceracion del complejo pezon-areola, generalmente
unilateral.

* Eldiagnostico diferencial debe contemplar patologia
dermatologica (eczema, dermatitis de contacto etc.),
adenoma del pezon o un carcinoma localmente avanzado
que afectan el complejo pezdn-areola de forma secundaria,
entre otros.

 Aproximadamente el 50% de las pacientes presentan una
masas palpable y la afectacion ganglionar se detecta entre el
45-60% de los casos.

* Finalmente, puede ser asintomatica, resultando un hallazgo
incidental.
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Revision del tema:

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

« MAMOGRAFIA

* Técnica de imagen inicial en todos los casos de sospecha de
enfermedad de Paget para detectar la presencia de una
posibles lesidon subyacente.

* Debe hacerse bilateral y debe incluir todo el contorno del
pezon en en todas las proyecciones pues de lo contrario
pude simular una masa retroareolar.

* Entre los hallazgos radioldgicos se encuentran el
engrosamiento cutaneo, retraccion del pezon,
microcalcificaciones retroareolares, distorsion de la
arquitectura mamaria o masas. Generalmente, los tumores
subyacentes se localizan proximos a la areola y son en
ocasiones multicéntricos, por lo que se debera valorar la
totalidad de la mama.

* La sensibilidad de la mamografia es mayor en presencia de
una masa palpable, y puede ser normal hasta en el 50% de
los casos, por lo que en estos casos se deberan considerar
téecnicas de imagen adicionales,
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Revision del tema:

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

e ECOGRAFIA

* Debe considerarse junto a la mamografia en la valoracion
inicial.

* Entre los hallazgos radiologicos se encuentran la presencia de
microcalificaciones, conductos retroareolares irregulares o
dilatados, la presencia de masas o cambios morfologicos en
complejo areola-pezon como asimetrias o engrosamiento

cutaneo.

* Adicionalmente, permite realizar una biopsia ecoguiada.

* En ocasiones la lesion subyacente no es detectada por las
dos técnica descritas.



seram Bl

E dicion ViFrtual

. . - pa—

NacionaL-‘

-

L

Revision del tema:

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

 RESONANCIA MAGNETICA

Tiene una sensibilidad alta, empleandose
principalmente cuando la mamografia y ecografia son
negativas a pesar de una alta sospecha y para la
determinacion de la extension de la enfermedad.

La resonancia magneética permite distinguir lesiones
confinadas al tejido retroareolar de aquellas que
afectan el complejo areola-pezon.

Entre los hallazgos radiologicos se encuentran un realce
anomalo del pezon, engrosamiento cutaneo del
complejo areola-pezdn, carcinoma ductal in situ o
infiltrante subyacente o la combinacion de estos.

No obstante, el diagnostico de la enfermedad de Paget
es principalmente clinico, y a pesar de técnicas de
Imagen negativas no se puede descartar la presencia de
tumor subyacente, por lo que ante la sospecha debera
realizarse una biopsia de espesor completo.
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS

Mujer de 59 anos con antecedente de carcinoma de mama en mama
derecha tratado con cirugia conservadora seguida de radioterapia, en
remision. Se realiza una mamografia de control anual. (a) La mamografia
craneocaudal muestra microcalcificaciones de distribucion lineal en el
pezon derecho (flecha). (b) Imagen ampliada de las microcalifiaciones
(flecha). (c) La ecografia muestra calcificaciones de distribucidn lineal
siguiendo los conductos mamarios (flechas). Se realizd una biopsia
ecoguiada. El analisis histologico demostro la presencia de un carcinoma
ductal in situ. Tratamiento: cuadrantectomia central con reseccidon del

complejo areola-pezon.
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS

Enfermedad de Paget en mujer de 86 anos con lesion eccematosa de larga
evolucion en pezdn izquierdo sin masa palpable. (a) Mamografias
mediolateral oblicua y (b) creneocuadal muestran calcificacién
pleomorficas retroareolares de distribucion segmentaria (flechas
continuas). (c) En la imagen ampliada se aprecia un engrosamiento
cutaneo del complejo areola-pezdén, retraccion del pezon vy
microcalcificaciones pleomorficas en el pezon (flecha discontinua). (d vy e)
La ecografia demuestra la presencia de un nodulo hiperecogénico
retroareolar (punta de flecha) asi como microcalficacifcaciones en el
pezon (flecha discontinua). Se realizd un biopsia ecoguiada. El analisis
histologico demostro la presencia de un carcinoma ductal in situ.
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS

Enfermedad de Paget en mujer de 86 anos con lesion eccematosa de larga
evolucion en pezdn izquierdo sin masa palpable. (a) Mamografias
mediolateral oblicua y (b) creneocuadal muestran calcificacién
pleomorficas retroareolares de distribucion segmentaria (flechas
continuas). (c) En la imagen ampliada se aprecia un engrosamiento
cutaneo del complejo areola-pezdén, retraccion del pezon vy
microcalcificaciones pleomorficas en el pezon (flecha discontinua). (d vy e)
La ecografia demuestra la presencia de un nodulo hiperecogénico
retroareolar (punta de flecha) asi como microcalficacifcaciones en el
pezon (flecha discontinua). Se realizd un biopsia ecoguiada. El analisis
histologico demostro la presencia de un carcinoma ductal in situ.
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS

Enfermedad de Paget en pezdon derecho de mujer de 54 sin masa
palplable. (a) La mamografia craneocaudal y (b) mediolateral oblicua
muestran engrosmaiento del pezdén, microcalficaciones pleomorgicas de
distribucion segmentaria en el cuadrante superior externo de la mama
derecha (flecha continua) y una masa de contornos irregulares (flecha
discontinua). (c) La imagen ampliada demuestra microcalificiaciones
lineales y pleomodrficas regionales (flecha continua) y una masa de
contornos espiculados (flecha discontinua). (d) La ecografia muestra
engrosamiento del pezén y ina masa irregular hipoecoica (flecha). Se
realizd un biopsia ecoguiada de la masa. El analisis histologico demostro
que se trataba de un carcinoma ductal invasivo. Tratamiento:
cuadrantatectomia con reseccion del complejo areola-pezon.
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS

Mujer de 47 anos con lesidn eritematosa y secrecion del pezon izquierdo.
Mamografia negativa. (a) Imagen axial de RM secuencia potenciada en T2:
retraccion y engrosamiento del pezon y areola (flecha). (b y c) Imagen
axial RM en secuencia T1, con supresion grasa y tras la administracion de
contraste: realce marcadamente asimétrico del pezon izquierdo (flecha
continua) que se extiende sobrepasando la base del pezon. (e y f) La
curva de intensidad de senal-tiempo muestra una ascension rapida
seguida de una meseta. Se realizd una biopsia con punch de la lesion
eccematosa. El analisis histologico demostrod la presencia de un carcinoma
invasivo que afectaba a dermis y epidermis. Tratamiento:
cuadrantectomia central con reseccion del complejo pezdn-areola. El
analisis de la pieza resecada confirmo que se trataba de un carcinoma
ductal invasivo.
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MANEJO

* En nuestro centro el cancer de mama, incluyendo la
enfermedad de Paget, lo maneja equipo multidisciplinar
compuesto por ginecodlogos, oncologos, radiologos y
patologos especializados en la patologia mamaria que
se reunen semanalmente para discutir los casos mas
complejos.

* Entre las opciones de tratamiento se encuentran la
escision del complejo pezon-areola, cirugia
conservadora con radioterapia adyuvante, mastectomia
v quimioterapia dependiendo de la extension de |a
enfermedad y factores individuales del paciente.

* El pronodstico dependera de la presencia de un
carcinoma subyacente, tamano del tumor y afectacion
ganglionar.
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Conclusiones:

* La asociacion de la enfermedad de Paget y carcinoma subyacente
es muy frecuente.

* Deben emplearse todas las herramientas disponibles para la
deteccion temprana de una lesion maligna subyacente para poder
tratarla de forma precoz.
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