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DIAGNGSTICO Y TRATAMIENTO DE LA
ENFERMEDAD DE PAGET DEL SENO

Prof. Dr. José A. Piquinelr

Tres observaciones de enfermedad de Paget del seno quc
corresponden a tres tipos clinicos evidentemente diferentes. sir-
ven de base a esta contribucion al tema oficial. Las resumimos
muy brevemente a continuacion:

Observ. N¢ 1. — Enferma de 45 afos que presenta un tumor ulcz-
rado de 7 ¢m. de diametrns implantado en el pezon que ha desaparccido
totalmente; piel de naranja cn cuadrantes internos; un ganglio palpable
en vertice de axila v oirn sohre la pared costal. Evolucion de un ano:
nodulo pequeno primero gue aumento progresivamente y se ulcerd hace
4 meses; ulcerucion vegetanie cuc sangra con facilidad. Amputacion de
seno segun la técnica de Halsted.

Examen anatomopatoldgico: cl tumor es un epitelioma solido cnce-
faloidco a células claras y la piel muestra lesiones epidérmicas analogas
a las de la enfermedad de Faget, a nivel del tumor que le adhiere. Fa-
llece a los 5 afnos de operada.

Observ. NY 2, — Enfermia de 72 anos; 12 hijos amamantados por ella:
menopausia a los 50 afos. Historia de un ano: prurito en el pezon. luego
cestras que descaman y un rezumamiento liquido serosc de la superficie
costrosa; pérdidas serosas por el pezon. Un tratamiento local instituido
por médico hace casi desavarecer la lesion. A los 8 meses: ndédulo en
cuadrante supero-interno, lebulado, de superficie irregular, movil y muy
duro; ganglios palpables en la cadcena de la mamaria externa. Biopsia
de la zona cosirosa aconseiada por el dermatologo que la ven e¢n con-
sulta: células claras con las caractersiticas de la enfermedad de Paget.
Mastectomia con vaclamiento ganglionar. El examen anatomopatolégico
cvidencia un epitelioma solido, areolar. infiltrante: ganglios invadidos.
Roentgenterapia post operatoria. Al ano presenta un nodulo superficial
que desaparece con contactoterapia. Esta bien a los 4 afos de operada.
Fallece a los 5 ahos y 4 mecses.

Observ. N¢ 3. .— Enferma de 6% anos: 6 hijos de los que amamant:
los tres primeros no pudiendo hacerlo con los tres altimos: annque la
mama se llenuba de lcche no salia al exterior ni aun con pezonera.
Nodulo en la muma anos después gque desaparecid espontaneamente.
Menopausia a los 48 anos. Desdec hace 4 ¢nos secrecién de color cetrino
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por el pezon derecho, costras en el vértice del pezon y un intenso pru-
rito que provoca raslado, caida de las lostras, alentuacion de la secrecion
v produccion de nuevas costras. La lesion costrosa se extiende progre-
sivamente hasta ser una placa de 4 em. de diametro. Umbilicacion pro-
gresiva de ambos pezones; €l del lado de la lesion llega casi a desapa-
recer. En la mama derecha hay una superficie costrosa, exulcerada, dc
limites netos aunque sinucsos; es una superficie rojiza, hiumeda no ex-
cavada con una depresion en su centro que corresponde al pezéon umbi-
licado. La wnicl qu2 le rodea es violacea, de color mas intenso ¢n su
vecindad y perdiéndose en forma radiada hacia la piel normal. No ac
palpa nodulo pero hay moderada induracion de la base de la lesion
cutanea que no sangra a2l contacto ni duele pero la palpacion acentua
¢l prurito. Umbilicacion del pezon del otro lado v algunas costras.

Se piensa en la posibilidacd de un Paget por la desaparicion cast
total del pezén y la induracion de la base de Ja lesion cutanea al intet-
tar plegarla. I.a lesion cutanea no parece a los dermatélogos un eczema.
Biopsia de la lesion de mama derecha: cl revestimiento cutineo ticne
zonas ulceradas, zonas de epitelio milpighiano sin modificaciones de sig-
nificacion y zonas con modificaciones celulares y alteraciones en la or-
aenacion de ias distintas capas. que corresponden al Paget. Las lesionex
del dermis son también las caracteristicas de este proceso: densa infil-
tracion linfoplasmocitaria y exudacion polinuclear en las zonas ulcera-
cdas. En algunos cortes se distinguen hesta dos galactéoforos, uno de
ellos con proliferacién atigica intracanalicular. La biopsia de la lesion
e mama izquierda no muestra caracteres de Paget: hiperplasia papilo-
matosa moderadamente inlensi con hiperqueratosis superficial, infil-
tracion celular inflammatoria cronica. en ¢l dermis. Se hace amputacion
tie Ta mama y vaciamiento ganglional axilar: hay ganglios que no pare-
cen invadidos.

El examen anatomopatoldogice evidencia: en la epidermis areas du
hiperplasia epitelial atipica crecicndo hacia el dermis, con células de
aspecto epiteliomatoso; cortes de galactéforos con proliferacion epitelio-
maicsa intracanalicular de tipo celular semejante a los brotes epidérmi-
cos; un canal lleno por proliferacion celular atipica (epitelioma intraca-
nalicular) en la zona glandular profunda: ganglios no invadidos.

Se trata de tres obgervaciones de enfermedad de Paget del
senu que corresponden a tres tipos clinicos evidentemente dife-
rentes. El primer caso es un tumecr ulceradc que ha destruido el
pezon sin historia de lesidén cutanea y en el que el examen ana-
tomopatologico encuentra en la piel lesiones epidérmicas analo-
cas a las del Paget. La segunda observacion responde a la clasica
descripeion de Paget: lesion de piel con aspecto histologico tipico
v cancer glandular profunde. La tercara enferma tiene una lesion
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cutanea clinicamente sospechosa cuva naturaleza es confirn:adi:
por la biopsia y dos galactéforos con proliferacion epiteliomatcsa
intracanalicular.

El diagnéstico. — Lag ncciones sobre las cuales debe basarse
el diagnostico pueden sintetizarse en la forma siguiente:

a) La localizacion mamaria de la enfermedad, unica de la
que nos ocuparemos apalece entre los 40 y 60 anos, en la vecin-
dad de la menopausia. en una mujer que ha tenido hijos y lus ha
amamantado (casos 2 v.3).

b) La iniciacion es espontanea (nuestros tres casos).

c¢) La alecciéorn es unilateral aunque se sefialan a menudo
algunas costras en el pezon del otro lado (observ. 3). son absolu-
g p .
tamente excepcionales los cesns pirobados de lesion bilateral.

d) El comienzo se hace generalmente en el vértice del pe-
z6n: puede hacerse en su base o en la areola. Se trata de costras
o vegetaciones papilares incrustradas de sustancia cérnea. secas.
adherentes., que <e reproducen incesantemente cuando se les
arranca por rascado. Un corrimiento seroso puede preceder o
acompanar la lesién costrosa (casos 2 ¥y 3) y coexisten a veces
descargas de liquido serosc por €l pezéon (observ. 2). El prurito
es signo frecuente pero de grado e intensidad variables de un
caso a otro; inicio la enfermedad precediendo a la lesion costrosa
en el caso 2, manteniéndose moderado hasta el momento del in-
greso al Hospital; apareci6 poco después de la lesion costrosa en
la enferma 3. adquiriendo gran intensidad, como en las descrip-
ciones clasicas. Esta situacion puede durar meses o anos (1 ano:
caso 2; 4 anos: casu 3) hasta que aparece debajo de la lesion cos-
{rosa una grieta o una zona superficialmente ulcerada.

Tres hechos deben cestacarse en la evolucion de la lesion
de comienzo, cuadro que segun ciertos dermatoélogos es constante,
identicc a si mismo y muy caracteristico: 1) el pezén tiende a
borrarse, achatandose v llegando mismo a desaparecer (caso 1: ha
desaparecido; caso 2: achatado; caso 3: umbilicado y casi desa-
parecido; umbilicacion v costras en el otro pezdn); 2) la lesion
tiende a extenderse invudiendo en el caso comun de inicio ma-
melonar. la areola y la piel del seno: 3) no retrocede nunca to-
talmente: es hecho saliente su tenacidad y rebeldia; puede mejo-
rar (caso 2) pero la cura no es nunca completa y estas remisiones
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incompletas cuando existen van seguidas de nuevo empuje en
que la enfermedad retorna su caracteristica evolucion extensiva.

Otras dos formas de comienzo fuecron sehaladas por el Prof.
Navarro: corriraiento sanguinolento o purulento por el pezdn
iniciando la cnfermedad y un tipo de cusos muy particular: tu-
mor de senn que se extirpa, sin estructtra de Paget y que reci-
diva en la piel con aspecto clinico e histolégico de Paget.

e) El periodo de estado corresponde al de las lesiones lla-
madas eczematiformes. Su descripcion pertenece a la dermatolo-
gia, comprendiendo un conjunto de matices cuya fina apreciacién
v valor comparativo con otras lesiones cutaneas escapa habitual-
mente al cirujano. Se presenta como una superficie erosiva o ul-
cerosa cubiertia de costras, de extension variable pero bien limi-
tada de color rojizo. Esa superficie se presenta himeda y rezu-
mante en el tipo eczema: habitual o menos frecuentemente, seca
y costrcsa en el tipo psoriasis. Debajo de las costras hay una su-
perficie rojo brillante como un eczema difuse muy agudo y en el
que en realiriad se obsetrva una mezcla de zonas de aspecto diverso
(zonas rojo vivo y rojo oscurs, islotes periféricos claros) tradu-
ciendo grados de alteracion epidérmica mas o menos profunda.

Les bordes rde la lesion cutanea tienen caracteristicas muy
especiales sobre las que se insiste: festoneado 0 a grandes arcos:
nitidos (levantado en rcdete) con vascularizaciones telangiecta-
sicas v finas costras; abrupto, duro (infiltrado) sefiala una brusca
transicion con la piel sana; irregular (unas paries de piel mas
afectadas gue otras). LLa lesioén sangra si se le injuria por roce, al
despegar una curacién adherida o al arrancar las costras por ras-
cado (caso 3).

El pezén se achata cada vcz mas con la progresion de la en-
fermedad y finalmente desaparece por retraccion (fibrosis con-
iuntiva subepidérmica en su superficie y pericanalicular alrede-
dor de los orificios) como en las enfermas 2 v 3 6 por destruccién,
debida generalmente a la presencia de un cancer ulcerado como
en el caso 1.

La palpacion muestra una induracion superficial muy neta
en la enferma 3, papiracea, como una tarjeta colocada en el espe-
sor del dermis. Los ganglios generalmente no se palpan; cuando
se palpan a menudo no estdn invadidos ya que la lesién cutanea
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es un proceso infiltrante local lento que no da, habitualmente,
metastasis ganglionares. Cheatle considera que cuando estan in-
vadidos es signo indudable de que el cancer existe en la glandula
subvacente. Hay ganglios palpables en las enfermas 1 y 2 (e
invadidos solo en la 1) en las que existe un cancer glandular evi-
dente: no los hay en el caso 3 donde la lesion es clinicamentz sélo
cutanea y limitada la neoplasia segin el estudio histoldgico, al
interior de los galactoforos. Pero los ganglios pueden ser invadi-
dos rapidamente.

f) Al cabo de des ancs decia Paget —se habla de meses en
algunas observacicnes y en otras de 5 y hasta 10, 20 y 30 ahos--
el cancer aparecs (esta expresion tiene sentido puramente clinico)
va sea en superficie, 2n el sitio del pezén, o en profuundidad, ¢n
plena glandula, es decir, hajo la lesion superficial o a cierta dis-
tancia de ella. sin modificacicnes aparente de la lesidn cutanea.
Esta altima variedad fué la descrita por Paget. quien afirma no
haberlo visto nunca originarse en la lesion cutanea sino en plena
c¢landula. cerca o lcjos de la piel enferma y separado siempre de
ella por un intervalo de tejide aparentemente sano.

Puede asentar superficialmente comc un cancer de la piel:
en el sitio del pezdn la ulceracidn se indura en su base y se exca-
va, presenta un fondo desigual. brotante, sangrante. a bordes
irregulares (caso 1). O aparecer en plena glandula (caso 2) anun-
ciado por la retraccion del pezén y el tumor palpable. con la re-
serva importante de tutnor que no sc palpa y que la anatomia
patologica evidencia (caso 3).

Cualquicra sea el origen del cancer se hace notar (Cheatle)
que es un proceso de infiliraciéon local lenta que no da origen
comunmente a depositos matastasicos y que el tumor marmario
presenta cuando es grande, los caracteres clinicos de un cancer
comun de seno; pero, puede existir 3in que ningun signo clinico
lo revele, descubriéndolo sclamente una serie de cuidadosas sec-
ciones microscopicas de todo el seno. Si bien lo habitual es que
la evolucion clinica sea lenta, lo que ha llevado a considerarlo
como un cancer de los mencs malignos. hay observaciones de
marcha rapida con metastasis y caquexia.

Nuestras observaciones resumen las tres situaciones en que
la enfermedad de Paget puede presentarse al cirujano: lesién cu-
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tanea solamente: lesion cutanea v tumor palpable con caracteris-
ticas clinicas de epitelioma; tumor ulcerado con persistencia o no
de la lesion cutanea (que el tumor al ulcerarse puede haber hecho

desaparecer).

I) Lesion cutdnea sin fumor clinicamente evidenciable.

Una lesion eczematiforme persistente del pezon y la areola
debe hacer pensar en la enfermedad. La menor lesion sospechosa
en una mujer de edad, ain cuando se trate de algunas concre-
ciones coérneas y unas pocas costras del pezdn, obliga a plantea:
el Paget. En estas lesiones minimas so6lo la biopsia de la zona en-
ferma dara la certidumbre diagnodstica. En el periodo de estadc
el diagndstico es, para los dermatdlogos. mas facil por el examen
clinico: marcha lenta de la afeccidn, su borde neto y policiclico, la
induracién superficial y papiracea y la retraccion precoz del ma-
melon constituyen nara Civatte presunciones cuya suma equivai-
dria a una certidumbre.

Desde luego cuando la enferma presenta solamente una lesién
cutanea eczematiforme -- es el caso de nuesira observacion 3— el
diagnostico e€s de! dominio de la dermatologia y la consulla conr
el especialista es absolutamente imprescindible. EI dermatoélogo
eliminara a menudo la presuncion de Paget reconociendo en la
lesion a un eczema comun. Es éste en efecto, la causa mas fre-
cuente de error.

a) Eczema: lesion tnas frecuente; enferma joven; habitual-
mente bilateral: el pezdn conserva su forma y saliencia normales;
curso intermitente con empujes v remisiones, mejorables con el
tratamiento (este hecho es capital va que la lesiéon pagetica es per-
sistente, rebeldes, cle progreso lento pero continuo; sin remisiones
aun cuando en la enferms 2 un tratamicento local trajo una acen-
tuada mejoria); la superficie del eczema es humeda, sin indura-
cién, con un semillero de pequchas pesiculas. con borde no duro
ni Jevantado.

b) Psoriasis.

¢) Sarnz. Estas dos lesiones son de diagnéstico facil para el
dermatélogo.

d) La enfermedad de Bowen. Su diagnostico perienece al der-
matologo. Necesitara a rmenudc una biopsia
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e) Sifilis. Puede dar origen a lesiones que se presten a con-
fusion con el Paget en las elapas iniciales y en las tardias de la
enfermedad. El chancro que es segin los dermatdlogos de facil
diferenciacion, puede no serlo (Cheatle) cuando asienta en el pe-
zOn mismo simulando un Paget tanto a la inspeccion como a la
palpacion.

f) Ciertos procesos de origen probablemente infeccioso, dan-
do una lesion difusa crdnica, con infiltracion celular y moderada
hiperplasia conjuntiva sub-epitelial del pezon y la areola, pueden
simular un Paget hasta llevar en dos casos de Cheatle a la ampu-
tacién de la mama, siendo el examen histolégico el que evidencin
el error de diagnostico.

II) Lesién cutanea v tumor (ulcerado ¢ no).
Es el caso de las nbservaciones 1 v 2.

a) Sifilis: Pueden prestarse a confusion las lesiones ulcero-
sas del periodo terciario. Como punto importante de orientacion
diagnostica se ha senalado la correlacion entre la duracion de la
enfermedad y el tamano de la lesion: la lesion comparativamente
grande frente a su corta duracidén en la sifilis en tanto la evolu-
cion es mucho mas lenta en el Pagett. donde una lesiéon pequena
puede asociarse a una historia larga. Ademas el pezon que se re-
trae o achata en el Paget no se modifica generalmente en las le-
siones sifiliticas .

Tanto aqui como pare el chancro lo que permite obtener la
certidumbre diagndstica son los antecedentes, el Wassermann. el
test terapéutico y tundementalmente la investigacién del trepo-
nema en la lesion primaria y la biopsie en la lesion terciaria.

b) Un cancer comiin qu2 invade la superficie epitelial del
pezdén puede simular el Paget, se origine en el pezdn, en la ma-
ma subyacente, mas o menos lejos de la superficie o en las glan-
dulas sebaceas vecinas al vértice del pezon. Un cancer comun ul-
ceradc puede complicavse con eczema alrededor de la ulceracion:
en caso de pensar en el Paget el error no tendria consecuencias
practicas si ce busca con el examen histologico identificar la le-
sion. Hay canceres que retraen el mameldén y forman algunas cos-
tras antes de dar el tumor palpable y otros que se presentan ini-
cialmente como una erosion chancriforme del pezén. El error en
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estos casos es sin repercusion practica si se tiene el concepto de
que a la menor duda de Paget debe certificarse el diagnéstico po:
la biopsia sin esperar la evolucion lenta de la enfermedad.

~ El céncer del pezdn cs considerado como muy raro; auments
el tamano del pezén. cosa que no sucede en el Paget, donde nuncsa
es mas grande y saliente; sin embargo, solo el examen histoldgicc
permite diferenciarlo.

En sintesis nuestras observaciones resumen las tres situacio-
nes en que la enfermedad de Paget puede presentarse al médico:
lesidon cutanea sola, lesion cutdnea y tumor palpable con caracte-
risticas clinicas de epitelioma, tumor ulcerado. Creemos que el
criterio aconsejable para el diagnodstico es el de sospechar la en-
fermedad frente a toda lesidn costrosa, scca o rezumante del pe-
zO6n .con mayor razon si es ligeramente indurada, unilateral y apa-
rece en una mujer cn las vecindades de la menopausia. La con-
sulta con el dermatologo. ebsolutamente necesaria. significara que
éste elimine a menudo el Paget reconociendo en la lesion cutanea
un eczema comun de la mama o por el contraric que confirme lx
sospecha de Paget, en cuyo caso la certidumbre diagnostica la da
¢olo el examen histologico.

El planteamiento diagnostico es mas sencillo cuando coexis-
ten lesien cutanea y tumor palpable como cn la observacion 2.
donde historia, aspecto clinico y evolucién corresponden casi exac-
tamente a la descripcion clasica de Paget. La consulta con el der-
matologo robustecid la presuncion diagnostica, pero fué en defini-
tiva la biopsia de la lesicn cuténea la que afirmd su naturaleza.

El examen histologico puede hacerse de dos maneras, siendo
la biopsia la que da mayvor seguridad. Pero Civatte destaca que
el Paget ofrece la facilidad que no poseen las otras dermatosis: et
examen extemporaneo de las escamas, costras y pequefios colga-
jos epidermicos que pucden obtenerse facilmente en la superficie
de la lesion da un elevado porcentaje de resultados positivos: si e!
resultado es negativo es la biopsia quien en definitiva resuelve e!
problema.

El tratamiento. — Debe inspirarse en el concepto de la enfer-
medad. cuva patogenia ha motivado trabajos numerosos; la con-
sideracion y analisis de log mismos sale de los limites de este tra-
bajo. Pero aun cuando se sigue discutiendo vivamente la histogé-
nesis de la célula de Paget, nocion eje dentro del problema, ella
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es para la mayoria, sino para la unanimida& de los autores. unz
célula tumoral invasora y la enfermedad. en consecuencia. una
afeccidon cancerosa de enirada. Este concepto es fundamental pa-
ra el tratamiento.

La conducta a seguir frente a una enfermedad de Paget dei
seno, debe surgir comon consecuencia de las siguientes conside-
raciones:

a) En un namero determinado de casos hay signos clinicos
evidentes de la existencia de un cancer en la glandula (observa-
ciones 1 y 2);

b) En muchos casos nada permite afirmar la existencia dzl
cancer ni en las zonas glandulares cercadas a la lesidn cutanea
ni en los sectores alejadus; sin embargo. €l estudio histologico se-
riado de la pieza extirpada lo revela;

c¢) En algin caso el epitelioma encuéntrase en los canales
(observ. N¢ 3) o en los canales terminales v acinos de un sector
del seno (Cheatle), dentro de los limites normales de esas forma-
ciones anatéomicas que aparecen distendidas por la lesion pero sin
que todavia su pared se haya roto.

El tratamiento del Pagetl puede considerarse en consecuencia
como incompleto e inadecuado si no iuncluye la extirpacion del
seno subyacente a la lesion cutanea. aun cuando una palpacién
cuidadosa no revele nada de anormal en él. Es para estos casos
(grupos a y b) que se na planteado la adopcion de medidas con-
servadoras. Puede afirmarse categoricamente que es una actitud
peligrosa y contraria a los resultados de las investigaciones anato-
mopatologicas y a la evolucion clinica de las enfermas asi tratadas.
Aun cuando la lesiéon cutdnea sea vista precozmente y su exten-
sidbn muy pequefia, la ausencia de cancer so6lo puede afirmarse por
el examen microscépico del seno extirpado. Existe siempre la po-
sibilidad de un crecimiento epitelial intracanalicular e intracinoso
v no puede afirmarse por su aspecto histoléogico a veces aparen-
temente benigno, la certeza de su benignidad; necesaria sin em-
bargo para jutsificar un tratamiento conservador.

Los ganglios axilares pueden estar invadidos, se palpen o no.
Cuando la lesion cutanea es vista precozmente v de extension li-
mitada y nada se palpa en el seno. el crecimiento epitelial puede
ser so6lo intracananicular, dentro de los limites normales del ca-
nal vy, es lo habitual, los ganglios no estan invadidos histolégica-
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mente. Pero como el estado del seno solo puede afirmarse en base
al examen anatomopatclégico del mismo, la indemnidad de los
ganglios s6lo queda comc una posibilidad. careciéndose de elemen-
tos clinicos que den la certeza.

Del punto de vista decl tratamiento quirargico, pueden seguir-
se en resumen tres criterios:

1) Exéresis de la lesién cutanea, actitud ilogica y peligrosa;
el epitelio de los canales y acinos subyacentes evidencia la exis-
tencia habitual de alteraciones histologicas de tipo frecuentemente
maligno. Si en algun casc este tratamiento ha sido seguido de cu-
ra estable, son numerosas las observaciones en que esta conducta
terapéutica ha tenido como consecuencia recidivas mas o menos
rapidas y extensas;

2) Mastectomia simple, sin extirpacion de los pectorales ni
vaciamiento ganglionar;

3) Masiectomia radical, con exéresis de pectorales v vacia-
miento ganglionar.

Creemos que se¢ puerde suscribir sin vacilaciones la afirmacion
de Bloodgood de que el Paget mamario tiene un solo tratamiento,
que es la operacion radical. Abonan en favor de esta tesis lo dicho
a proposito de los ganglios y el hecho de que el vaciamiento axi-
lar no agrega mayor riesgo a la operaciéon. En una lesion dudosa
del pezon. dice Bloodgood, una mastectomia simple es siempre
una operacion ilogica: excesiva si la lesion es benigna y demasia-
do limitada si se trata de un Paget. Desde luego, es obligatorio
tener la certidumbre diagndstica por medio de la biopsia o de la
extirpacion de la lesidén rutanea, seguida de cortes por congelacion.

La rcenigenterapia c la radiumterapia, mas eficaz esta ulti-
ma que la primera (en muchos casos la enfermedad se ha mostra-
do radioresistente). pueden destruir la lesion superficial, pero su
eficacia depende en ultima instancia de que se tenga en cuenta
el seno subyvacente.

El fracaso en el tratamiento de la lesion glandular trae como
consecuencia la curacién de la lesion superfivial v el desarrollo
ulterior de un cancer mamario. En la observacion 2 se hizo roent-
genterapia complementaria a la operacion radical.
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