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Enfermedad de Paget mamaria en el hombre

Caso clinico. Revision de la literatura

Dres. José Luis Palacio’, Ricardo Llorens?, Carlos ltuiio?

Resumen

Presentamos un caso de enfermedad de Paget de la
mama en el hombre, caracterizada por la presencia de
un tumor palpable, asociado a eczema del pezon y la
aréola.

Se trata de una afeccion poco frecuente, que puede
retardar el diagndstico y tratamiento.

Analizamos los caracteres clinicos e histologicos de
este peculiar tumor, asi como realizamos una revision de
los casos publicados en la literatura internacional.

Palabras clave: Enfermedad de Paget de la mama

Mama

Summary

A case of Paget'’s disease of the breast in males is
presented; clinical presentation consisted of the presence
of a palpable tumor associated to nipple and areola
eczema. It is an infrequent case, which can delay
diagnosis and treatment. The clinical and histological
aspects of this rare tumor are analysed and a review of
cases published in international literature is made.

Introduccion

La enfermedad de Paget mamaria, resulta de la
diseminacion de las células de un carcinoma intra-
ductal, dentro de la piel del pezén y la aréola (2.
Es una rara forma de presentacion del cancer
mamario, apareciendo en 2-3% de los casos ),
En el hombre, el hallazgo de un cancer de mama,
ocurre en 1% de los casos 4, lo que nos habla que
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la enfermedad de Paget mamaria en el sexo mascu-
lino es excepcional.

El motivo de esta comunicacién es ilustrar sobre
esta entidad, porque su rareza puede retardar el
diagnéstico y tratamiento.

Realizamos una revision de la literatura interna-
cional, encontrando sélo 28 casos documentados.

En nuestro medio no hay ningun caso publicado
en el hombre.

Historia clinica

0.G.G. CASMU. Fecha de ingreso: 14 de diciembre
de 1988.

58 anos, sexo masculino, obeso, asmatico e hi-
pertenso en tratamiento.

Consulta por tumoracién de mama derecha de 2
meses de evolucion.

Niega secrecion por el pezon.

Relata cambio de coloracién de pezon y aréola
desde hace varios meses, prurito ocasional.

No antecedentes familiares de neoplasma.

Al examen mamario se observa una lesién ecze-
matosa que engloba el pezon y parcialmente la
aréola, alterando su morfologia (figura 1).

No retraccién cutanea.

Se palpa tumoracién subareolar de 3 cm, dura,
indolora, que adhiere a la piel pero no a los planos
musculares, con las caracteristicas de un cancer
mamario.

Expresion mamaria negativa. Axila: no se palpan
adenopatias. Mama y axila izquierdas sin particula-
ridades. Examen pleuro pulmonar y osteoarticular
sin particularidades. Abdomen: no visceromegalias.

Mamografia

Muestra en region retroareolar derecha, un epitelio-
ma nodular infiltrante, de 25 mm de diametro; altera-
ciones clinicas del mameloén, con aspecto de enfer-
medad de Paget. Mama izquierda, lipomastia.
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Figura 1. Lesion eczematosa de pezon y aréola.

Radiografia de térax, funcional hepatico y exame-
nes de valoracién general, normales.

Procedimiento

Se opera el 17 de enero de 1989. Se realiza una
mastectomia simple derecha, por una incision trans-
versa, exéresis completa de la mama y de la apo-
neurosis del pectoral mayor. La exploracion de la
axila es negativa.

Posoperatorio

Coleccioén plasmatica (seroma) de la herida.

Se realiza radioterapia posoperatoria con 5.000
rad con campos tangenciales.

Actualmente libre de enfermedad.

Anatomia patoldgica
(N2 27693 Dr. De Stefani)

Se recibe pieza de mastectomia simple. Al corte se
observa un nédulo blanquecino de aspecto esqui-
rroso, que se encuentra en intimo contacto con el
pezdn. El resto de la glandula no presenta lesiones
macroscopicas.

Microscopia

Los fragmentos correspondientes al pezén, mues-
tran la permeacion del epitelio, por células de cito-
plasma claro con el aspecto correspondiente a una
enfermedad de Paget de la mama (figura 2).

El nédulo mamario corresponde a un carcinoma
ductal infiltrante, con formacién abundante de tubu-
los y estroma fibrohialino. Se trata de un tumor mo-
deradamente diferenciado.

Figura 2. Células de Paget incluidas en el epitelio de
pezon y aréola.

Tabla 1
a) Ulceracion y eczema 21 casos (72%)
b) Corrimiento y sangrado 11 casos (38%)
c) Prurito 4casos (13%)
d) Induracion 3casos (10%)

Discusion

Valpeau en 1840 describe la lesién del pezon. Nela-
ton en 1854 describe la lesién del pezén y el cancer
mamario profundo, pero se establece la relacién
entre ellos; ésta fue hecha en forma extraordinaria
por Sir James Paget en 1874.

La enfermedad de Paget mamaria se expresa
por alteraciones de la piel del pezén y aréola que se
asocian a un carcinoma ductal infiltrante.

En el hombre es excepcional, ya que en la litera-
tura mundial se encuentran registrados sélo 28 ca-
sos con documentacién histolégica ©),

La importancia de la histologia fue destacada por
Nehme ©) y Satiani ), ya que la enfermedad de
Bowen y el melanoma maligno pueden ocurrir en el
pezén y la aréola, siendo sus principales diagnosti-
cos diferenciales.

Del punto de vista microscépico, las células de Pa-
get son grandes, de citoplasma claro y vacuolado,
con nucleograndey atipico. Seconcentrana lo largo
dela capabasal de la epidermis y a diferentes niveles
del epitelio malpighiano, aisladas o en nidos, a veces
formando pequefas estructuras glandulares ®),

La inmunohistoquimica, muestra que estas célu-
las reaccionan con anticuerpos para antigeno carci-
noembrionario (CEA) y citokeratina A, lo que permi-
te diferenciarlas de la enfermedad de Bowen y el
melanoma maligno ©9),

Los hechos clinicos relevantes de esta enferme-
dad se aprecian en la tabla 1, que recoge los casos
publicados hasta la fecha.
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Tabla 2. Enfermedad de Paget de la mama en el hombre. Andlisis de los casos clinicos publicados

Caso | Autor Edad Sintomas T | Tratamiento N | Anat. Pat. | Evolucién
1 | Libogen 48  Ulceracion del pezén Mastectomia Adenocarcir| Metastasis
2 afos. Nodulos axilares radical oma supraclavicular
Muerte 7 meses
posterior
2 | Sekiguchi |67  Ulceracidon corrimiento Mastectomia — | Adenocarecir]
por el pezén de 2 afos radical oma
3 | Rubenstein|57 Dolor, picazén de 2 afos. — | Mastectomia — | Carcinoma | Asintomatico a
Ulceracion, induracion del pezén simple intraductal |los 5 anos
4 |Sarasony |55 Dolor, sangrado y ulceracién del - | Mastectomia Carcinoma
Prior pezoén radical, RT intraductal
postoperat. Invasivo.
Células de
Paget
5 |Treves 80 Tumor 8 meses. Mastectomia — | Carcinoma | Metastasis 42
Ulceracion, radical ductal meses. Muerte a
corrimiento infiltrante | los 56 meses
6 |Treves 67  Tumor 2 meses. Mastectomia Carcinoma | Vivo 9 meses
Ulceracion del pezén radical ductal posoperatorio
infiltrante
7 | Sandison |66 Fractura patoldgica No tratamiento | — | Carcinoma | Muerte 6 meses
de fémur. Pezdn s/p ductal metastasis
infiltrante | multiples
8 |Sinklery |56 Sangrado por el pezén de 6 — | Mastectomia — | Carcinoma | Bien. No
Cooper meses radical intraductal | seguimiento
9 | Cipruty col | 56 No sint. Mastectomia Carcinoma
radical esquirroso
10 |Hutchiny 65 Agrandamiento del Mastectomia Carcinoma | Bien 3 afos
Houlihan pezdén 5 meses. radical ductal postoperatorio
Ulceracion 1 mes infiltrante
11 |Burdicky 53 Agrandamiento del pezén Mastectomia — | Adenocarcir
col 8 afos. Ulceracion radical oma
| 6 semanas Células de
Paget
12 |Suzukiy 56 |Tumor 1 afo. Mastectomia Carcinoma | Vivo 10 meses
Kubota Ulceracion de 4 meses radical ductal postoperatorio
| quimioterapia infiltrante
posoperatoria Cél. Paget
13 | Crichlowy 53 Ulceracion pezon 1 afio. Mastectomia Carcinoma | Metastasis
Czernobilsky Corrimiento. Costras radical ductal pulmonares.
Radioterapia infiltrante | Muerte 6 afios
posoperatoria Cél. Paget
14 |Crichlowy 61 Escoriacion y sangrado de 2 Mastectomia — | Carcinoma | Asintomatico. 5
Czernobilsk|s semanas radical infiltrante  |afos
Cél. Paget postoperatorio
15 O'Gradyy |77 Escoriacion 2 afos. Corrimiento Mastectomia Carcinoma
Mc Divitt varios mes. Ginecomastia 5 afos radical ductal
modificada infiltrante
Cél. Paget
16 Haagensen 43 Lesion costrosa del pezon 5 - Mastectomia Carcinoma Vivo 12 afos
meses radical cél. Paget postoperatorio
modificada en biopsia.
No
carcinoma
en
mastectomie
17 Coleyy 59 |Picazén 1 mes. Tumor mamario Mastectomia Carcinoma Muerte
Kuehn radical. ductal. Cél. metastasis 51
Orquiectomia Paget 5/27 meses
Radio y ganglios (+)
quimioterapia
posoperatoria
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18 [Coleyy 67 | Tumor mamario Mastectomia Carcinoma | Muerte
Kuehn radical. Radio y ductal. Cél. | metastasis 3
quimioterapia y Paget anos
orquiectomia 1019
postoperatoria ganglios (+)
19 [Coleyy 56 |Picazén 6 meses. Tumor Mastectomia Carcinoma | Muerte
Kuehn mamario radical. ductal. Cél. | metastasis 4-5
Radioterapia y Paget anos
orquiectomia
por metastasis
4-5 anos post.
20 |Coleyy 57 |Lesion, Ulceracion y erosion del Mastectomia Carcinoma | Bien. 5-6 afnos
Kuehn pezon 6 meses radical. Cél. Paget | posoperatororio
Orquietectomia
por metastasis
2-5 anos
posoperatorio
21 | Coleyy 46 | Ulceracion mamaria 4 afios Mastectomia Carcinoma | Klinefelter sind.
Kuehn radical. Radio y ductal. Cél. | Metastasis 2
quimioterapia y Paget meses. Muerte
orquiectomia 54 meses post.
postoperatoria
22 | Nehme 69 |Descamacion y picazon 2 Mastectomia Adenocarcir Muerte 4 anos
semanas radical oma IAM. No
infiltrante | recurrencias ni
Cél. Paget | metastasis
23 | Satiani 70 | Tumor 6 meses corrimient. de Mastectomia Adenocarcil| Fractura. Vivo
semanas radical. oma 30 meses
Orquiectomia 2 infiltrante | probable
anos. Cél. Paget | metastasis
Quimioterapia 3
anos
postoperatorio
24 |Glassy 66 | Irritacion pezoén 4 meses. Tumor Mastectomia Carcinoma | Bien 3 anos
Earlam mamario simple intraductal
25 |Lancery 81 |Edemay calor pezén y aréola. Mastectomia Carcinoma | Bien 6 meses
Moshella Corrimiento. Tumor radical ductal. Cél.
Paget
26 |Guptaycol| 65 |Tumor mam. 3 afos. Ulceracion. Mastectomia Carcinoma Bien 5 afios
Corrimiento sang. 2 afnos radical ductal posoperatoria
modificada. infiltrante.
Radioterapia Cél. Paget
posoperatoria
27 |Guptaycol| 55 |Tumor mam. 2 afnos corrimiento Mastectomia Carcinoma Muerte 50
sang. 1 afno radical ductal meses
modificada. infiltran. metastasis
Orquiectomia 'y Cél. Paget
radioterapia
28 |Serourycol 73 |Tumor 3 meses. Eczema pezdn Mastectomia Carcinoma | Bien 8 afnos
radical ductal posoperatorio
maodificada. infiltrante
Radioterapia esquirroso
post.
29 |Autores 58 Tumor 2 meses. Eczema pezon Mastectomia Carcinoma | Bien. 18 meses
de varios meses simple. ductal
Exploracion infiltrante.
ganglionar. Cél. Paget
Radioterapia
post.
T = tumor
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Las lesiones mas frecuentes del pezdn lueron las
que s pueden ver en i tabla 1.

Un tumor mamario subyacenie fue encontrado
en 13 casos (45%) y dolor en 4 casos {13%).

En 2 casos no se enconird lesidn en la mama,
pero uno de ellos sufric fractura patolégica de -
mur, por metéstasis a distancla. En la mayoria de
los casos los pacientes presentaron 2 sintomas. No-
dulos axitares palpables 5@ encontraron en 15 c&-
goa [55%).

Se acopla que 50% de éstos, presentan matasia-
sls an al momento del dagndstice 10,

El sczema del pezon, asociade al fumor palpa-
ble, a8 ve &n la mayoria de |06 casos, aungue &
menudo tas alteracicnes cutaneas precedan al de-
garrollo de una masa palpable por afios.

Aunque no parece habes diferencias histolégicas
significativas en hombres y en mujeres, estos umo-
res tienan un prondstico peor &n los hombres, en
particular si tienen una masa palpable 11,

La supervivencia a 5 afos es aproximadamante
che 201 a 0%

La posible razon de esto seria e pequefio tama-
fio e la mama masculing, que llevaria a una inva-
sitn local v regional precoz @71 Gdlo 5 de 28 pacien-
tes (tabla 2) sobrevivieron mas de 5 aflios y muchos
de ellos murigron de metastasis en aproximada-
mente 40 meses del posoperatanio,

Mehme € y Gupta '¥! sostienen que & tratamisen-
to de la enfermedad de Paget de la mama masculi-
na, eg la masteclomia radical o radical modificada,
con vaciamienio axilar,

En nuestro caso se realzd mastectomia simple,
sequida de radicterapia posoperatoria dado el tama-
fin tumaral y la ausencia de compromiso ganglionar
axilar

Aclualmenta esta liore de enfermedad & los 18
meses del posoparatoso,

Les receplores de esirdgencs son posillvos en
80% de los cdnceres mamarios en el hombre, y as-
tos paclentes responden blen a la orguisclomia,
adrenaleciomia, hipolisectomis, tamoxilen o lerapia
hormonal combinada 2,

Como eenclusidn diremes gque una lesiin ecze-
matosa, pruriginosa o erosiva del pezdn tanto en
una mujer como en el hombre, debe desperar
sospacha de la enfermedad de Faget, lo que nos
parmitird su diagndstico y tratamiento precoz, me-
rando ef prondstico.
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