ENFERMEDAD DE PAGET DE LA MAMA

Introduccion

La enfermedad de Paget de la mama es una forma de presentacion
poco habitual de un carcinoma ductal de la mama que representa del
1 al 4% de los canceres mamarios. Se caracteriza por la diseminacion
intraepidérmica de las “Células de Paget “que son células grandes,
de citoplasma palido, nucleos pleomdérficos e hipercromaticos vy
nucleolo prominente. Su prondstico se basa principalmente en el
estadio del componente invasor. En los ultimos afios el tratamiento
conservador con radioterapia adyuvante comenzé a tener un rol
protagonista, al igual que la biopsia del ganglio centinela. Respecto
a la etapa diagnostica, suelen utilizarse los estudios de imagenes
tradicionales como ser la mamografia y la ecografia. AUn no esta bien
definida la utilidad de la resonancia magnética.

En cuanto a su clasificacion TNM, cuando no se demuestra
enfermedad mas alla del complejo areola pezdn, se considera pTis
(entre 2 %-13 % de los casos), en caso de existir ademas una lesion
intraductal sera carcinoma ductal in situ y de existir lesion infiltrante
se clasificara como carcinoma ductal infiltrante asociado a

enfermedad de Paget

Diagnostico

La forma de presentacién es variada y comprende desde un cuadro
totalmente asintomatico con hallazgo de células de Paget en las
piezas de mastectomia hasta lesiones tipicas con prurito (que puede
preceder en meses a la aparicion del resto de los sintomas), eccema,

descamacion, ulceraciéon y sangrado. Las lesiones comienzan en la



superficie del pezén y se extienden al resto de la areola en forma
secundaria .

Aproximadamente un 50% de las pacientes con enfermedad de
Paget presentan un tumor palpable. Del 50% restante que no
presenta tumor evidente, la mayoria tampoco presenta hallazgos
mamogréaficos. Cuando se analizan las piezas de mastectomia, se
detecta un tumor maligno subyacente en el 96-100% de los casos.
Aquellas pacientes con tumor palpable presentan en su gran mayoria
(90-94%) un carcinoma invasor. Aquellas pacientes sin tumor
palpable suelen corresponder a enfermedad no invasora,
presentando exclusivamente carcinoma ductal in situ en el 66-86%
de los casos.

El diagnostico diferencial debe ser hecho con otras afecciones
dermatoldgicas de la mama, circunstancia que puede retrasar el
diagnostico definitivo de esta enfermedad

En el 80 al 90 % de los casos hay una asociacion con carcinoma
subyacente que puede ser Invasor o In Situ (DCIS) ya sea en
continuidad o no con la lesion del pezén

El diagnostico debe incluir examen fisico completo, Historia clinica e
Imagenes (mamografia y ecografia). La RMN puede ser de utilidad
en caso de Paget confirmado sin lesion evidente con los métodos
habituales.

La confirmacién diagnostica de la Enfermedad de Paget se obtiene
mediante biopsia quirurgica “en cufia” que incluye una porcion de la
seccion afectada del pezon y conducto subyacente. Si hubiera lesion
palpable se podria tomar biopsia core de la misma.

El diagndstico de la lesion asociada debe ser hecho segun algoritmo.



Tratamiento
Las opciones de tratamiento incluyen:
e Mastectomia con exploracion axilar
e Cirugia conservadora: incluye la reseccion del complejo areola
— pezoén con la lesidén subyacente con margenes negativos. Se
agrega RT en volumen mamario.
De acuerdo con la Guia NCCN 2014: No es necesario que la exéresis
del complejo A-P y el carcinoma subyacente sea en continuidad o por
la misma incision
e En casos de Paget sin tumor demostrable clinico o
imagenoldgico, esta indicado la exeresis del complejo A-P con
margen sano de tejido mamario + radioterapia.
La exploracion axilar no es necesaria en caso de Paget solo o
asociado a DCIS, excepto que deba realizarse una mastectomia por
la extension de este
En caso de tumor infiltrante asociado, la exploracion axilar debe
realizarse de acuerdo al status clinico de la misma (Ganglio centinela
o Vaciamiento Axilar)
En caso de cirugia conservadora debe completarse con tratamiento
radiante aun en ausencia de tumor subyacente. El boost puede ser
considerado en el sitio de reseccion del complejo areola pezon u otro
sitio ocupado por tumor, si fuera posible.
El tratamiento sistémico esta indicado en caso de tumor infiltrante, de
acuerdo con sus caracteristicas y puede considerarse Tamoxifeno en
caso de DCIS con RE + o0 sin tumor subyacente como

guimioprevencion.
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