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INTRODUCCION

Descrita por sir James Paget en 1874 como “una dermatitis
eccematiforme o psoriasiforme del pezén que acompana a
un carcinoma mamario”!, la enfermedad de Paget de la ma-
ma (EPM) constituye una forma poco comun de cancer, su-
poniendo segtin la bibliografia entre el 1,5 y el 5%'** de todos
los carcinomas mamarios. Dado que, del total de carcinomas
mamarios, solo un 1% ocurre en varones es facil compren-
der lo poco comtn de este diagnostico en varones, y es, por
tanto, facil su olvido al realizar el diagnostico diferencial de
masas o lesiones eccematosas del pezon en el varon.

CASO CLiNICO

Varon de 96 anos de edad, agricultor, casado, con antece-
dentes familiares oncologicos de 3 hermanas fallecidas de
cancer de mama. No ha sido fumador ni bebedor abusivo.
Presenta como antecedentes personales de interés: episodio
de déficit neurologico isquémico reversible (RIND) en 1992
y herpes zoster toracico en 1997. Esta diagnosticado de hi-
pertension arterial sistolica, hipertrofia prostatica benigna,
hipertrigliceridemia, diabetes mellitus tipo 2, bloqueo auri-
culoventricular de primer grado con extrasistoles ventricu-
lares grado I de Lown, hipoacusia leve y artritis en carpos.

La lesion objeto de consulta es detectada por su mujer
una semana antes, aunque el paciente no refiriere dolor ni
escozor y si una minima secrecion serohematica. A la ex-
ploracion se aprecia el pezén de la mama izquierda ecce-
matoso, agrietado y con placas costrosas de aproximada-
mente 1,5 cm en su diametro mayor, de bordes bien defi-
nidos, que alcanzan la areola, asi como sangrado leve
espontaneo y una ulceracion central poco excavada de 1
cm de diametro (fig. 1).

Bajo la lesion se palpa una masa dura y dolorosa a la
presion, de contornos regulares y con un diametro mayor
de 2 cm. No se encuentra a la palpacion nodulos linfaticos
patologicos en axila ni cadenas cervicales. Tampoco se
aprecian lesiones eccematosas en otras zonas del organis-
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Figura 1.

mo, como region inguinal, perianal ni genitales, aunque st
presenta diversos hemangiomas en el tronco asi como le-
siones de queratosis seborreica y una lesién en dorso re-
dondeada, prominente y nacarada de menos de 5 mm de
diametro. En el abdomen no se palpa hepato ni espleno-
megalia.

Con el diagnostico de sospecha de EPM se envia al Ser-
vicio de Dermatologia del Complejo Hospitalario de Ciu-
dad Real donde, con el diagnostico inicial de carcinoma de
mama, se realiza biopsia. Dicha biopsia es informada por
el servicio de anatomia patologica como “fragmento de
piel con infiltracion de dermis y epidermis por adenocar-
cinoma ductal infiltrante bien diferenciado de mama (en-
fermedad de Paget). Comentarios: los receptores de estro-
genos muestran una tincion nuclear del 90% y los de pro-
gesterona del 10%. El resultado del estudio del c-erbB-2 es
negativo”. La lesion descrita en dorso resulta ser un carci-
noma basocelular nodular.

Posteriormente el paciente es remitido al servicio de ci-
rugia, donde se le practica mastectomia simple subcutanea
(informe de la pieza quirtrgica: “carcinoma ductal infil-
trante de mama, moderadamente diferenciado [G,] que
ulcera ampliamente la epidermis”), sin indicarse ninguna
otra accion terapéutica (quimio o radioterapia).

DISCUSION

El cancer de mama en el varén supone una incidencia ra-
ra, propia de la edad avanzada y que, como se ha expues-
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to, rara vez corresponde a una EPM. Realizada una bts-
queda bibliografica a través del Indice Médico Espafol
(IME) (Servicio de Busqueda Bibliografica de la Escuela
Regional de Salud Publica de Talavera de la Reina, Toledo)
y en MEDLINE con los descriptores “Mammary Paget’s di-
sease and male breast”, hemos encontrando 165 referencias
en los ultimos 25 anos, de las cuales 21 son comunicacio-
nes de un caso, cinco de ellas son series de casos docu-
mentados en la bibliografia (19 casos en 1976, 22 en
19776, 27 en 19887 y 32 en 19968; la quinta serie hace re-
ferencia a 55 casos descritos en el Reino Unido hasta
19899). De las tres series espaﬁolasl’3, s6lo una hace refe-
rencia a 3 varones entre 106 casos de EPM desde 1961 a
19901,

En la bibliografia revisada se encuentra que la EPM pre-
senta en la mujer una edad de comienzo mas tardia que el
resto de carcinomas de mama (quinta o sexta décadas de la
vida; en los varones la edad media es de 61 afios’), con una
evolucion mas lenta y un prondstico mejor en los estadios
iniciales de la enfermedad (T, y N,; carcinoma in situ y no
presencia de adenopatias axilares), comportandose poste-
riormente con una agresividad similar al resto de los carci-
nomas!!°. El inicio en los varones suele ser con alteracio-
nes del pezon (enrojecimiento, tumefaccion, grietas, secre-
cion, sangrado) en el 89,29% de los casos, encontrandose
masa sub o periareolar en el 78,57% (tabla 1). El aspecto
de la lesion debe hacernos plantear el diagnéstico diferen-
cial con el eccema de la areola (normalmente bilateral y
propio de embarazadas), la sarna (también bilateral y pru-
riginosa) y la adenomatosis erosiva del pezén!, mientras
que la palpacion de masa debe hacernos sospechar, ademas
de la adenomatosis del pezon, la presencia de un absceso
del mismo y de cancer mamario de distinta filiacion.

Tabla 1. Semiologia e histopatologia de la enfermedad de Paget
de la mama en mujeres y varones
Parametro Mujeres? VaronesP Caso
Edad media 60,27 afios 61,57 aflos 96 afios
AF de cancer de mama 11,76% (? Si
Semiologia:
Enrojecimieno 80,77% - Si
Ulceracion 69,23% 46,42% Si
Descamacion 57,69% 25% Si
Secrecion/sangrado 23,08% 39,27% Si
Escozor/picor/dolor ? 21,42% No
Masa sub/periareolar 42,30% 78,57% Si
Anatomia patoldgica
Adenocarcimona - 17,85%
Carcinoma - 10,71%
Cancer ductal infiltrante 38,45% 46,42% Ductal infiltrado
Cancer intraductal infiltrante  42,31% 21,42%
Cancer ductal + intraductal ~ 3,85% 21,42%
Cancer ductal escirroso - 3,57%
Cancer lobulillar 3,85% -
Sélo se biopsid pezon
0 no se objetiva tumor 11,54% -
Tamario medio del tumor 2,77 cm (? 2cm
Adenopatias axilares 19,23% 57,14% No
aModificado de Sierra et al%; 26 casos, mujeres.
bModificado de Serour et al”; 28 casos, varones.

En los estudios histoinmunologicos publicados se re-
fieren diversas proporciones de positividad para el anti-
geno carcinoembrionario (ACE) (70,58%3), la citoquera-
tina 7 (95,45%)!, el oncogén c-erbB-2 (41-95%1213 en
nuestro caso es negativo) y receptores hormonales (en
nuestro caso un 90% para estrégenos y un 10% para pro-
gesterona).

El tratamiento aconsejado es quirurgico, dependiendo
su agresividad de la existencia o no de adenopatias axila-
res, utilizando quimioterapia, radioterapia y hormonote-
rapia, segin la existencia de lesiones linfaticas y el estu-
dio de receptores hormonales. En nuestro caso la no
existencia de adenopatias axilares, hizo aconsejable la no
utilizacion de quimio y radioterapia, aunque el porcenta-
je de células con receptores nucleares para estrogenos
haria 1til en caso de recidiva el uso de farmacos como el
tamoxifeno.

Para concluir puede decirse que en los varones la ex-
ploracion fisica es el método diagnostico mas eficaz al
igual que pasa con las mujeres, en las que alcanza un por-
centaje de aciertos del 94,1 1%3. Por tanto, la asociacion de
masa sub/periareolar y cambios morfologicos del pezon
(enrojecimiento, tumefaccion, ulceracion y/o descama-
cion) deben sugerirnos fuertemente el diagnostico de
EPM, una entidad poco frecuente, que posteriormente se
confirmara mediante biopsia.
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