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RESUMEN

Se describe el caso clinico de una paciente de 63 afios de edad, quien acudié a la consulta
de Oncologia del Hospital Gubernamental de Mbabane, en Suazilandia, por presentar una
lesion ulcerada en el pezdn de la mama izquierda desde hacia 1 afio. Luego de realizarle
una biopsia por escision, que revelo la presencia de la enfermedad de Paget, clasificada
en el estadio 0 segun los resultados de los examenes complementarios, se decidid
remitirla al Servicio de Cirugia donde le practicaron una mastectomia simple. La paciente
mostrd buena evolucion clinica y se mantenia estable hasta la Ultima consulta en que
fuera asistida.

Palabras clave: enfermedad de Paget mamaria, mastectomia simple, biopsia por
escision, Suazilandia.

ABSTRACT

The case report of a 63 years patient who went to the Oncology Service of the
Government Hospital of Mbabane, in Swaziland is described, due to an ulcerated lesion in
the nipple of the left breast for 1 year. After carrying out an excision biopsy that revealed
the presence of the Paget ‘s disease, classified in the stage 0 according to the results of
the complementary tests, she was referred to the Surgery Service where a simple
mastectomy was carried out. The patient showed good clinical course and she remained
stable until the last appointment when she was assisted.

Key words: Paget’s disease of the breast, simple mastectomy, excision biopsy,
Swaziland.

INTRODUCCION

La enfermedad de Paget fue descrita por vez primera desde mediados del siglo XIX por el
médico francés Alfred Velpeau, aunque fue en 1874 cuando el facultativo britanico Sir
James Paget hablo de ella con mayor exactitud y constaté que la lesion en el pezén
estaba relacionada con el desarrollo de cancer mamario oculto o subyacente (debido a
esta aportacion, su apellido quedd vinculado a este problema de salud). Dicha neoplasia
representa menos de 1 % de los carcinomas mamarios y aparece a partir de los cuarenta
anos de edad, fundamentalmente en la posmenopausia; suele ser una lesién unilateral,
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que afecta al pezdén solamente, o concomitante -- en menor frecuencia -- con un
adenocarcinoma ductal subyacente.?

De acuerdo con la bibliografia médica,? las manifestaciones mas comunes de la
enfermedad de Paget son las siguientes: aparicion de un granito rojo, por lo regular en el
pezoén (aunque también pudiera surgir en la areola), enrojecimiento persistente, comezén
(prurito) y/o sensacion de ardor, aparicion de lesion escamosa seca o himeda que no
cicatriza ni responde a tratamiento con cremas o medicamentos (algunas pomadas
pueden dar mejoria temporal, pero la lesidon vuelve a generarse al poco tiempo),
formacioén de costra, induracién o retraccién del pezén (se “hunde”), derrame
sanguinolento por el pezén. Ademas de lo anterior, cabe destacar que los médicos
reconocen 2 formas clinicas de la enfermedad: una eccematosa, cuando la lesion
aparenta notable resequedad o infeccion, y otra ulcerativa, si la herida es himeda y
brillante. Asimismo, no se descarta que el problema surja en ambos senos, aunque lo
mas comun es que solo uno se encuentre afectado; también se ha notificado la presencia
de este tipo de cancer en hombres.

En otro orden de ideas, Suazilandia es uno de los paises de Africa subsahariana mas
afectado por la infeccién del virus de la inmunodeficiencia humana (VIH). En el 2007
habia un estimado de 191 000 personas viviendo con VIH en este pais, de los que
aproximadamente 62 000 necesitaban terapia antirretroviral (ART). En diciembre del
2008, 35 000 de las personas que vivian con este virus todavia eran tratados con ART.
Complicando la situacién aun mas, esta el hecho de que 80 % de los individuos
diagnosticados con tuberculosis estaban coinfectados con el VIH. Asi, el nUmero de
muertes por VIH/sida entre adultos y nifios estaba considerado en 12 458 solo en el 2008
(segun el National Strategic Framework 2009-2014), y se esperaba que la esperanza de
vida se reduzca de 59,7 anos en el 2001 a 38,3 afios en el 2015. En el 2004, en el Plan
Nacional de accidn para los huérfanos y otros nifios vulnerables, se estimd el nUmero de
nifios vulnerables en 130 000, de los cuales 70 000 eran huérfanos.?

Si se analiza la situacion actual de Suazilandia, donde la esperanza de vida al nacer es de
38,3 anos, el cancer de mama no se encuentra entre las primeras enfermedades en
incidencia, prevalencia y causa de muerte, de manera que la enfermedad de Paget es
poco comun.

CASO CLINICO

Se describe el caso clinico de una paciente 63 anos de edad que acudio a la consulta de
Oncologia del Hospital Gubernamental de Mbabane, en Suazilandia, por presentar una
lesion ulcerada en el pezdn de la mama izquierda de 1 afio de evolucién. Fue remitida a
la consulta de Cirugia con el diagndstico clinico de enfermedad de Paget, y se le realizd
una biopsia por escision, cuyo resultado confirmo el diagndstico.

Nuevamente se le remitio a la consulta de Oncologia donde se le indicaron los estudios
complementarios disponibles para establecer el estadio, definir el prondstico y valorar un
tratamiento oncoespecifico. Un mes después la paciente acudio a consulta con los
resultados de las pruebas, que indicaban un estadio 0 (Tis, NO, MO) del cancer, segun el
Cancer Staging Manual (séptima edicion del 2010) del American Joint Committee on
Cancer. Fue ingresada en el Servicio de Cirugia para practicarle una mastectomia simple
o total.
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Examen fisico

—Mama izquierda: lesidén ulcerada en el pezén
—Mama derecha: normal
—Axilas: no ganglios palpables

Examenes complementarios

¢ Hemograma completo

— Hemoglobina: 13,7 g/dL
- Leucocitos: 6,70 x 10°/L
- Plaquetas: 328 x 10°/L

e Pruebas hemoquimicas

— Glucemia: 5,0 mmol/L
— Creatinina: 71 umol/L

e Estudios de funcion hepatica

— Bilirrubina total: 16 umol/L
e Rayos X de térax posteroanterior: no alteraciones pleuropulmonares.

e Ecografia de mamas: No aparecian lesiones subyacentes en la mama izquierda y la
mama derecha estaba normal. No se observaban ganglios axilares.

e Ecografia abdominal: Se observaba higado de tamafio y ecogenicidad normales;
vesicula biliar, pancreas, bazo y ambos rifiones de aspectos normales. No presentaba
lesion focal ni dilatacion de los conductos, tampoco existia liquido ni adenopatias
intraabdominales.

Biopsia por escision

Las secciones de tejido mostraban endurecimiento variable de la epidermis, que contenia
grandes células epiteliales atipicas colocadas en pequefios racimos, con un citoplasma
palido y un poco vacuolado, asi como nucleos vesiculares grandes con variable
prominencia de nucleolos. Se observé hemorragia estromal e intraepidérmica, lo cual
estuvo asociado al mismo procedimiento. También presentaba un invariable infiltrado
inflamatorio crénico en una banda parecida a la distribucion en la dermis, con
incontinencia pigmentaria. No estaban representados conductos subyacentes.

La muestra coincidia con las caracteristicas histicas de la enfermedad de Paget de la
mama. No se evidenciaba invasion estromal y existia infiltrado inflamatorio cronico de la
dermis.

COMENTARIOS

Aln no se conoce con completa seguridad cdmo se desarrolla la enfermedad de Paget de
la mama. Una posibilidad es que las células cancerosas comienzan a multiplicarse en los
conductos lacteos dentro de la mama y luego salen hacia la superficie del pezén; esto
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podria explicar por qué tantas personas afectadas por la entidad clinica poseen una
segunda area de cancer en la mama. Otra teoria es que las células del mismo pezdn se
vuelven cancerosas, lo cual justificaria por qué hay tan pocas personas que, en primer
lugar, solamente presentan enfermedad de Paget en el pezén, o de otra manera,
presentan un segundo cancer de mama que parece estar completamente separado de la
enfermedad de Paget.*

Custodio Marroquin® asegura que hoy en dia la teoria mas aceptada es la primera, e
incluso se sabe que existe un factor que produce la movilizacién de las células de los
conductos glandulares hacia la epidermis. Este factor, llamado heregulin-a, se origina por
los queratinocitos epidérmicos normales, en donde las células de Paget manifiestan el
receptor al factor heregulin para unirse a los queratinocitos y de esta forma migrar e
infiltrarse a la epidermis.

El diagndstico de la enfermedad de Paget del pezdn resulta dificil, pues los sintomas son
similares a los del eczema. Por ello es importante conocer si existen antecedentes
familiares de cancer de mama y ademas examinar las mamas para identificar cualquier
masa asociada. Si existen lesiones persistentes en la piel, se debe realizar una ecografia
o una m6amograf|'a (radiografia de la mama), y en ocasiones es necesario efectuar una
biopsia.

Segun se ha planteado,’ la mamografia puede mostrar microcalcificaciones que indican la
existencia de un cancer de mama a distancia. El diagndstico definitivo lo suministra la
biopsia de la piel del pezdn, que debe incluir una parte sana; esta puede ser realizada
antes que la mamografia y revelara las células de Paget dentro de la epidermis del pezoén
(grandes, redondas, con citoplasma palido, que se tifie con acido peryddico de Schiff, y
nucleos hipercromaticos; también es frecuente encontrar mitosis). Estas células, que se
encuentran infiltrando la capa basal de la epidermis en la elongacion de las crestas
interpapilares y en el estrato espinoso, se observan aisladas o en pequefias agrupaciones
(en perdigonada) y pueden llegar a los conductos mamarios. En la dermis puede
apreciarse un infiltrado inflamatorio. La principal diferencia con el melanoma es que la
enfermedad de Paget se dispone dentro de la epidermis y nunca en la capa basal, como
hace el melanoma. Lo habitual es que con la evolucion del proceso estas células vayan
acumulandose en nidos, que estan situados sobre todo en la parte profunda de los
procesos intrapapilares de la epidermis. Resulta oportuno aclarar que no fue posible
realizarle la mamografia a la paciente, por razones de indole econémico.

Burstein et al ® concuerdan en que histéricamente los pacientes con enfermedad de Paget
de la mama ha sido tratados con mastectomia y el prondstico es determinado por el
estado de malignidad subyacente. Al respecto, varios estudios se han enfocado en el
potencial de la terapia conservadora de la mama (BCT, sus siglas en inglés de breast-
concerving therapy) y en la irradiacion. De acuerdo a los datos de seguimiento, los
aspectos epidemioldgicos y los resultados finales en pacientes con cancer de mama
durante un periodo de 15 afios, se especifica una sobrevida similar tanto en los que
recibieron mastectomia como en los tratados con BCT. La decision para llevar a cabo el
procedimiento quirdrgico de los nodos axilares debe estar justificada en la presencia de
un cancer invasivo de la mama; la biopsia del ganglio centinela se ha usado con éxito en
estos casos. Las recomendaciones para la terapia sistémica adyuvante estan basadas en
la entidad final.

Es necesario sefalar que en la paciente de este caso clinico se decidié no realizarle una
cirugia conservadora, por no existir en Suazilandia un servicio de radioterapia, tampoco
se le remitié a Sudafrica, porque no estaban creadas las condiciones para que recibiera el
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tratamiento radiante oportuno. Por otro lado, en las consultas de seguimiento hasta 2
anos después de la intervencién, la paciente mantenia buena evolucién clinica y no
presentaba metastasis.
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