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Summary

Paget’s disease is an in situ adenocarcinoma of the
nipple-areola complex (mammary Paget’s disease) or in
other areas of the body with apocrine glands
(extramammary Paget’s disease). Mammary Paget’s disease
is associated in 98% of cases with an in situ or invasive
intraductal adenocarcinoma. Clinically it appears as a
typical erythematous, eczematoid, unilateral plaque,
covered with scales or crusts, sometimes ulcerated,
accompanied by serous and/or bloody papillary discharge; it
may be associated with itching, pain or burning sensation.
The nipple may be ulcerated or retracted.
Histopathologically it is characterized by Paget cells, round
or ovoid, large-sized cells without tonofilaments, PAS-
positive, with pale cytoplasm, located in the basal layer.
Surgical excision is the best treatment option although
recurrences are frequent.

We present the case of a 62-year-old female patient,
who requested a dermatological consultation for the
appearance of an erythemato-squamous, itchy plaque,
located on the right nipple, with scaly surface and regular,
polycyclic borders, evolving for several months. The usual
laboratory investigations were within normal limits. The
highlighting of Paget’s cells at histopathological exam
confirm the clinical suspicion of Paget’s mammary disease.
The patient was referred to the oncology department for
further investigations and the appropriate therapeutic
management.

Key words: mammary Paget’s disease, intraductal
adenocarcinoma.

rezumat

Boala Paget este un adenocarcinom in situ localizat la
nivelul complexului mamelon-areolã (boala Paget mamarã)
sau în alte zone ale corpului cu glande apocrine (boala
Paget extramamarã). Boala Paget mamarã se asociazã în
98% din cazuri cu un adenocarcinom indraductal in situ
sau invaziv. Clinic se prezintã tipic ca o placã eritematoasã,
eczematoidã, unilateralã, acoperitã de scuame sau cruste,
uneori ulceratã, însoþitã de scurgeri seroase, rareori
sanguinolente de la nivelul mamelonului; se pot asocia
prurit, durere sau usturime. Mamelonul poate fi ulcerat,
infiltrat sau retractat. Histopatologic se observã celulele
Paget, celule rotunde sau ovoide, de dimensiuni mari, fãrã
tonofilamente, PAS pozitive, cu citoplasma palidã, situate
la nivelul stratului bazal al epidermului. Tratamentul de
elecþie este cel chirurgical, deºi recidivele pot fi frecvente.
Prezentãm cazul unei paciente în vârstã de 62 ani, care a
solicitat un consult dermatologic pentru apariþia unei plãci
eritemato-scuamoase, pruriginoase, situatã la nivelul
mamelonului drept, cu suprafaþa acoperitã de scuame, cu
margini regulate, policiclice ºi care evolua de câteva luni.
Investigaþiile de laborator uzuale au fost în limite normale.
Evidenþierea celulelor Paget la examenul histopatologic a
confirmat suspiciunea clinicã de boalã Paget mamarã.
Pacienta a fost îndrumatã în serviciul de oncologie pentru
investigaþii ºi tratament.

Cuvinte cheie: boala Paget mamarã, adenocarcinom
intraductal.
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Prezentare caz

O pacientã în vârstã de 62 de ani s-a prezentat
în clinicã pentru apariþia unei plãci eritemato-
scuamoase, pruriginoase, situatã la nivelul
mamelonului drept ºi care evolua de câteva luni.
Pacienta a urmat tratament topic cu cortico-
steroizi, dar fãrã rezultate semnificative. La
examenul clinic s-a evidenþiat o placã eritema-
toasã, cu diametrul de aproximativ 2 cm, situatã
la nivelul areolei mamare drepte, cu suprafaþa
acoperitã de scuame, cu margini regulate,
policiclice (figura 1); mameloanele erau retractate
bilateral din adolescenþã. La palparea sânului nu
s-a evidenþiat nici o formaþiune tumoralã subia-
centã; de asemenea, nu s-au decelat adenopatii
loco-regionale. 

Investigaþiile de laborator uzuale s-au situat
în limite normale. S-a efectuat biopsia incizionalã
a formaþiunii. Examenul histopatologic a
evidenþiat la nivelul epidermului numeroase
celule mari, cu citoplasmã palidã, abundentã ºi
nuclei intens bazofili, organizate în grupuri cu
tipar de cuiburi sau de structuri glandulare
(figurile 2 ºi 3), iar în dermul superficial un
infiltrat inflamator dens, dispus în bandã,
constituit din limfocite. Aceste date confirmã
suspiciunea clinicã de boalã Paget mamarã. 

Ulterior, pacienta a fost îndrumatã în
serviciul de oncologie pentru investigaþii
suplimentare ºi stabilirea conduitei terapeutice
adecvate.

Discuþii

În 1856 Velpeau evidenþiazã pentru prima
datã leziunile eczematiforme caracteristice bolii
Paget[1], iar în 1874, Sir James Paget, chirurg ºi
anatomopatolog britanic, descrie boala Paget
mamarã drept o eczemã cronicã mamelonarã
asociatã unui carcinom intraductal subiacent al
glandei mamare.[2] Boala Paget extramamarã
este descrisã 15 ani mai târziu de cãtre Henry
Radcliffe Crocker[3], care observã leziuni similare
atât din punct de vedere clinic cât ºi
histopatologic la nivelul scrotului ºi al penisului.
În 1901 William Dubreuilh comunicã primul caz
de boalã Paget extramamarã la nivelul vulvei.[4]

Boala Paget mamarã este un adenocarcinom
intraepidermic localizat la nivelul complexului
mamelon-areolã[5,6]. Boala Paget extramamarã,

Case presentation

A 62 year-old female patient attended our
clinic for the appearance of a pruritic erythemato-
squamous plaque, situated on the right nipple,
which has been evolving for several months. The
patient underwent topical treatment with
corticosteroids, but without significant results.

At the clinical examination it was noticed an
erythematous plaque with a diameter of ap-
proximately 2 cm, located on the right mammary
areola, with the surface covered with scales and
with regular, polycyclic margins (figure 1); the
nipples were bilaterally retracted from adoles-
cence. No palpable underlying tumor was
noticed, nor any loco-regional adenopathy was
detected.

The usual laboratory investigations were
within normal limits. An incisional biopsy was
performed. Histopathological examination
revealed numerous large cells in the epidermis,
with pale, abundant cytoplasm and intensely
basophilic nuclei, organized in groups with nests
or pseudo-glandular structures (figures 2 and 3),
and a dense inflammatory infiltrate in the
superficial dermis, arranged in the band,
consisting of lymphocytes. These data confirm
the clinical suspicion of Paget’s mammary
disease.

Subsequently, the patient was referred to the
oncology department for further investigations
and to establish the appropriate therapeutic
management.

Discussions

In 1856 Velpeau highlights for the first time
the eczematiform lesions characteristic of Paget’s
disease[1], and in 1874, Sir James Paget, a British
surgeon and pathologist, describes Paget’s
mammary disease as a chronic breast eczema
associated with an underlying intraductal car-
cinoma of the mammary gland.[2] Extra-
mammary Paget’s disease was described 15 years
later by Henry Radcliffe Crocker[3], who
observed both clinically and histopathologically
similar lesions in the scrotum and penis area. In
1901 William Dubreuilh reported the first case of
vulval extramammary Paget’s disease.[4]

Mammary Paget’s disease is an intra-
epidermal adenocarcinoma located in the nipple-
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deºi similarã din punct de vedere clinic ºi
histopatologic cu boala Paget, se diferenþiazã de
aceasta prin localizarea leziunilor (vulvã la femei;
scrot ºi gland la bãrbaþi; perianal, axilar, scalp,
auricular, palpebral etc. la ambele sexe – zone
bogate în glande apocrine sau glande apocrine

areola complex.[5,6] Extramammary Paget’s
disease, although clinically and histopatho-
logically similar to Paget’s disease, it is
differentiated by involved areas (vulva in
women; scrotum and glans in men; perianal,
axillary, scalp, auricular, eyelid, etc. in both sexes

DermatoVenerol. (Buc.), 65(3): 189-197

Figura 1. Boalã Paget mamarã - aspect clinic.
Figure 1. Paget' mammary disease - clinical aspect.

Figura 2. Boalã Paget mamarã - aspect histopatologic.
Figure 2. Paget' mammary disease - histopathological

findings.

Figura 3. Boalã Paget mamarã - aspect histopatologic;
detaliu.

Figure 3. Paget' mammary disease - histopathological
findings; detailed depiction.
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modificate); în 10-30% din cazuri se asociazã cu
un carcinom cutanat de tip apocrin sau cu un
neoplasm visceral (de vezicã urinarã, rect, col
uterin, prostatã etc.).

Boala Paget mamarã este o formã rarã de
neoplasm de sân, reprezentând aproximativ 
1-4,3% dintre toate formele de cancer de sân.[7]
Este întâlnitã mai ales la femei, dar poate apãrea
ºi la bãrbaþi, mult mai rar ºi având un prognostic
mai rezervat.[8,9,10] Incidenþa maximã este
atinsã între 50 ºi 60 de ani, însã au fost raportate
cazuri având vârsta cuprinsã între 26 ºi 88 de
ani.[9,11]

Clinic se prezintã în mod tipic ca o placã
eritematoasã infiltrativã, bine delimitatã, acope-
ritã de scuame fine sau cruste, uneori zemuindã,
erodatã sau ulceratã, care începe de obicei de la
nivelul mamelonului ºi se extinde spre zona
areolarã, cu evoluþie centrifugalã lentã, de luni
sau chiar ani. În cazurile avansate poate afecta ºi
zonele adiacente. Boala Paget este de obicei
unilateralã, însã au fost descrise ºi cazuri când au
fost afectaþi ambii sâni.[12,13] Uneori este însoþitã
de scurgeri sero-sanguinolente, rareori sanguino-
lente de la nivelul mamelonului. Se pot asocia
frecvent prurit, durere sau usturime, care pot
preceda apariþia manifestãrilor clinice. Retracþia,
ulceraþia sau indurarea mamelonului sunt rare,
putând apãrea îndeosebi în stadiile avansate.[14]
Se descrie ºi o variantã pigmentatã de boalã Paget
mamarã ce poate pune probleme de diagnostic
diferenþial cu melanomul extensiv în suprafaþã
sau cu carcinomul bazocelular pigmentar
superficial.[15] Leziunile se pot dezvolta ºi la
nivelul þesutului mamar ectopic, a mameloanelor
supranumerare ºi chiar la pacienþii cu mamelon
absent congenital.[16] De asemenea, a fost
comunicat ºi un caz de boalã Paget mamarã
apãrut dupã mastectomie.[17]

În 98% (93-100%) din cazuri, boala Paget se
asociazã cu un adenocarcinom intraductal sau
invaziv, central ºi/sau multifocal, de obicei
localizat în apropierea areolei; existã similitudini
între aspectele imunohistochimice de la nivelul
adenocarcinomului intraductal ºi celulele Paget.
De aici tumora se extinde la mamelon sau areolã
de-a lungul canalului lactifer prin intermediul
membranei bazale. Se pare cã migrarea celulelor
neoplazice se produce sub influenþa  heregulin-a,
un factor de motilitate eliberat de keratinocitele

– regions rich in apocrine or modified apocrine
glands); in 10-30% of cases it is associated with
apocrine skin carcinoma or visceral neoplasm
(bladder, rectum, cervix, prostate, etc.).

Mammary Paget’s disease is a rare form of
breast cancer, accounting for about 1-4.3% of all
breast cancers.[7] It is found especially in women,
but it can also rarely occur in men, with a more
reserved prognosis.[8,9,10] The maximum
incidence is reached between 50 and 60 years,
however cases ranging from 26 to 88 years have
been reported.[11]

Clinically, mammary Paget’s disease pres-
ents as a well-demarcated, round, ovoid or
polycyclic erythematous or eczema-like plaque,
infiltrating, covered with fine scales or crusts,
sometimes weeping, bleeding, eroded or ulcer-
ated, which usually starts from the nipple and
extends to the areola, with slow centrifugal
evolution, for months or even years. In advanced
cases it may affect surrounding skin. Paget’s
disease is usually unilateral, but there have also
been cases when both breasts have been
affected.[12,13] Sometimes it is accompanied by
sero-sanguineous, rarely bloody nipple dis-
charge. Frequent itching, pain or burning
sensation may occur, which may precede the
occurrence of clinical manifestations. The
retraction, ulceration or invagination of the
nipple are rare, and may occur especially in
advanced stages.[14] There is also described a
pigmented variant of mammary Paget’s disease
that may cause differential diagnosis problems
with superficial spreading melanoma or
superficial pigmented basal cell carcinoma.[15]
The lesions may develop in the ectopic breast
tissue, in the accessory nipples and even in
patients with congenitally absent nipples.[16]
Also, a case of mammary Paget’s disease was
reported after mastectomy.[17]

In 98% (93-100%) of cases, mammary Paget’s
disease is associated with an underlying intra-
ductal or invasive adenocarcinoma, usually
central or multifocal, located near the areola;
there are similarities between the immunohisto-
chemical aspects of intraductal adenocarcinoma
and Paget’s cells. From here the tumor extends to
the nipple or areola along the lactiferous ducts
through the basal membrane. It seems that the
migration of neoplastic cells occurs under the



193

DermatoVenerol. (Buc.), 65(3): 189-197

de la nivelul mamelonului[18]; nivelul proteinei
HER-2 este crescut la nivelul celulelor Paget, fapt
ce vine în sprijinul acestei teorii[18]. În jumãtate
din cazuri formaþiunea tumoralã este palpabilã,
indicând prezenþa unui carcinom invaziv.[19] În
cazurile în care adenocarcinomul intraductal nu
se poate evidenþia se presupune cã boala Paget
apare prin transformarea neoplazicã a celulelor
multipotente situate în stratul bazal al epider-
mului [20] sau a celulelor Toker, celule benigne
(HER-2 negative), cu citoplasma palidã situate
predominant la nivelul stratului bazal al epider-
mului normal al mamelonului, în jurul orificiului
ductelor lactifere.

Diagnosticul diferenþial clinic se efectueazã cu
alte afecþiuni benigne (eczemã cronicã, dermatitã
de contact, dermatitã atopicã, lichenificare, pso-
riazis, radiodermitã, adenomatoza mamelonarã
erozivã, papilom intraductal, ectazia ductelor
lactifere, tinea, morfee, acanthosis nigricans etc.)
[21,22] sau maligne (boalã Bowen, carcinom
bazocelular superficial pagetoid sau eritematoid,
melanom in situ sau extensiv în suprafaþã, limfom
etc.).[21,22]

De obicei diagnosticul se bazeazã pe aspectul
clinic ºi este confirmat de examenul histo-
patologic.

La examenul histopatologic se observã în
mod caracteristic celulele Paget care sunt celule
glandulare maligne, rotunde sau ovoide, de
dimensiuni mari, fãrã tonofilamente, cu cito-
plasmã abundentã, palidã, ce poate conþine
mucinã (în aceastã situaþie celulele Paget sunt
PAS pozitive), localizate preferenþial în stratul
bazal, dar putându-se rãspândi pânã în stratul
cornos; au nucleul ovoid, hipercromatic, pleo-
morf, cu 1-2 nucleoli.[7,16,23]  Aceste celule par
organizate în grupuri cu tipar de cuiburi sau de
structuri pseudo-glandulare; numãrul lor poate
varia, putând ajunge sã înlocuiascã celulele
epidermului. În derm se observã modificãri
reactive, cu telangiectazii ºi inflamaþie cronicã.
Din punct de vedere histologic, boala Paget poate
simula melanomul din cauza celulelor care au
încorporatã melaninã de la nivelul epidermului
adiacent.[7,16,23]

Imunohistochimia are un rol important în
cazurile dificile. Boala Paget se diferenþiazã de
melanom prin antigenul carcinoembrionar (CEA)
pozitiv ºi proteina S100 negativã; însã, în unele

influence of heregulin-a, a motility factor
released by the keratinocytes in the nipple
area[18]; the level of HER-2 protein is increased in
Paget cells, which is in support of this theory.[18]

In half of the cases, a tumor mass in the breast
is palpable, characterized as an invasive carci-
noma.[19] In cases where intraductal adeno-
carcinoma cannot be detected (mammary Paget’s
disease stage 0) it is assumed that Paget’s disease
occurs by neoplastic transformation of pluri-
potent cells located in the basal layer of the
epidermis [20] or of Toker cells, benign cells
(HER-2 negative) with clear cytoplasm sited
predominantly in the basal epidermis of normal
nipples around the orifices of lactiferous ducts.

Differential clinical diagnosis is performed
with other benign conditions (chronic eczema,
contact dermatitis, atopic dermatitis, lichen
simplex chronicum, psoriasis, radiodermatitis,
erosive adenomatosis of the nipple, intraductal
papilloma, , tinea, morphea, acanthosis nigricans
etc.)[21,22] or malignant (Bowen’s disease,
superficial basal cell carcinoma, lentigo maligna,
lentigo maligna melanoma, , lymphoma, etc.)[21,22]

Usually the diagnosis is based on the clinical
aspect and is confirmed by the histopathological
examination.

On histopathological examination, Paget’s
cells, malignant glandular epithelial cells, are
characteristic. Paget’s cells are large cells with
abundant basophilic or amphophilic, finely
granular cytoplasm and have eccentric, ovoid,
hyperchromatic, pleomorphic nucleus, with 1-2
nucleoli. They tend to stand out in contrast to the
surrounding epithelial cells and may contain
mucin (in this case Paget’s cells are PAS positive).
Preferentially, Paget’s cells are located in the
epidermal basal layer, but are able to spread to
the stratum corneum.[7,16,23] These cells appear
to be organized in groups, with nest-like patterns
or gland-like structures, their number may vary,
and may eventually replace epidermal cells.
Reactive changes are observed in the dermis,
with telangiectasia and chronic inflammation.
Histopathologically, Paget’s disease may mimic
malignant melanoma due to cells that have
melanin embedded in the adjacent epidermis.
[7,16,23]

Immunohistochemistry plays an important role
in difficult cases. Paget’s disease differs from
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cazuri proteina S100 poate fi pozitivã, iar 
CEA neconcludentã. MART-1 (Melanoma 
Antigen Recognized by T cells-1) sau HMB-45
(Human Melanoma Black-45) sunt mult mai
specifici pentru confirmarea melanomului
malign decât S100. Celulele Paget sunt pozitive
pentru citokeratine cu greutate molecularã micã,
o trãsãturã care poate face diferenþa dintre boala
Paget ºi boala Bowen în care sunt prezente
citokeratinele cu greutate molecularã mare.[23] În
peste 80% din cazuri de boalã Paget mamarã se
gãseºte în exces markerul HER-2 (Human
Epidermal growth factor Receptor-2, receptor al
factorului de creºtere epidermal uman-2) care se
asociazã cu un prognostic negativ.[22,24]

Prezenþa CK7 (cytokeratin 7), a CEA ºi a
oncoproteinei HER-2, precum ºi evidenþierea
mucinei prin metode de histochimie (Albastru
Alcian, fier coloidal, mucicarmin, periodic acid
Schiff etc.) sunt argumente pentru diagnosticul
histopatologic de boalã Paget.[24]

Mamografia ºi ecografia sunt foarte impor-
tante în toate cazurile în care se suspecteazã
diagnosticul de boalã Paget; totuºi, în 15-65% din
cazuri pot fi negative.[25,26]  Mamografia poate
detecta mase tumorale (în special atunci când
aceste formaþiuni sunt palpabile) sau calcificãri
(care pot sugera prezenþa de carcinoame ductale
in situ sau invazive). Ecografia este utilã în
cazurile în care mamografia este negativã;
modificãrile sunt nespecifice, putându-se observa
zone hipoecogene, mase discrete, tegumente
îngroºate sau dilataþii ductale. RMN (rezonanþa
magneticã nuclearã) este o investigaþie cu sensi-
bilitate înaltã, dar nu ºi specificã; poate evidenþia
mai multe modificãri (îngroºarea complexului
papilar-areolar, creºterea în dimensiuni a mame-
lonului, leziuni ductale in situ sau tumori
invazive etc.), dar nespecifice, care pot determina
însã o creºtere a numãrului de mastectomii
nenecesare în loc de alegerea unei terapii de
conservare a sânului. RMN este utilã în special
pentru aprecierea extinderii tumorii subiacente.
Chiar dacã aceste investigaþii sunt negative, ele
nu pot exclude prezenþa unei tumori la nivelul
sânului.[19] 

Ca metode suplimentare se pot utiliza
dermatoscopia sau microscopia confocalã.[27]
Dermatoscopic se observã zone de culoare roz,
astructurale, cu scuame fine, albe ºi vase punctate

malignant melanoma by carcinoembryonic
antigen (CEA) positive and S100 protein
negative; however, in some cases the S100 protein
may be positive and the CEA inconclusive.
MART-1 (Melanoma Antigen Recognized by T cells-
1) or HMB-45 (Human Melanoma Black-4þ) are
more specific for confirming malignant mela-
noma than S100. Paget’s cells are positive for low
molecular weight cytokeratins, a feature that can
make the difference between Paget’s disease and
Bowen’s disease in which compatibility is
expressed for cytokeratins with high molecular
weight.[23] In over 80% of cases of Paget’s
disease, the HER-2 (Human Epidermal growth
factor Receptor-2) marker is overexpressed, which
is associated with a negative prognosis. [22,24]

Presence of CK7 (cytokeratin 7), CEA and
HER-2 oncoprotein, as well as highlighting
mucin by histochemical methods (Alcian blue,
colloidal iron, mucicarmin, periodic Schiff acid)
are arguments for the histopathological diagnosis
of Paget’s disease. [24]

Mammography and mammary ultrasonography
are very important in all cases where Paget’s
disease diagnosis is suspected; however, in 15-
65% of cases they can be negative or not specific.
[25,26] Mammography can detect tumoral
masses (especially when these lesions are
palpable) or calcifications (which may suggest
the presence of in situ or invasive ductal
carcinomas). Ultrasonography examination is
particularly useful in cases with negative
mammography; however the changes are non-
specific, showing hypoechoic areas, discrete
masses, skin thickening or ductal dilations. MRI
(magnetic resonance imaging) is a high sensitivity
but not specific investigation; can highlight
several changes (thickening of the papillary-
areolar complex, enlargement of the nipple,
ductal lesions in situ or invasive tumors, etc.).
However, these non-specific changes can lead to
an increase in the number of unnecessary
mastectomies instead of choosing a breast
conservation therapy. MRI is very useful to assess
the extent of underlying tumors. Even if these
investigations are negative, they cannot rule out
the presence of a tumor in the breast.[19]

As additional methods, dermatoscopy or
confocal microscopy may be used. [27]
Dermatoscopically there can be observed pink
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sau liniare mici; în formele pigmentate sunt
prezente zone de culoare brunã, astructurale, ca
ºi puncte sau granule pigmentate.[27]

Tratamentul bolii Paget este ghidat de
stadiul adenocarcinomului subiacent (mãrime,
aspect radiologic, grad de invazie, tip histologic
etc.), precum ºi de gradul de afectare a
ganglionilor limfatici loco-regionali.

Mastectomia cu sau fãrã evidare ganglionarã
reprezintã tratamentul de elecþie al bolii Paget
mamare. Riscul metastazelor mamare este mai
mare la femeile cu cancer invaziv ºi mase
tumorale palpabile. Evoluþia ºi prognosticul
depind de tipul de cancer de sân. La pacienþii cu
tip invaziv se practicã biopsia ganglionului
santinelã împreunã cu mastectomia cu margine
largã de excizie, iar la cei cu carcinom ductal in
situ, biopsia ganglionului santinelã se efectueazã
doar ca mãsurã de prevenþie în cazul în care se
identificã o componentã invazivã.[28]

În prezent existã tendinþa pentru un tratament
conservator (lumpectomie, mastectomie parþialã
sau segmentarã) prin care se încearcã
îndepãrtarea þesutului neoplazic împreunã cu o
zonã micã de þesut normal din jur ºi excizia
complexului mamelon/areolã, fãrã a îndepãrta
sânul în totalitate. Frecvent, dupã intervenþia
chirurgicalã conservatoare a sânului se
recomandã radioterapia în scopul distrugerii
celulelor canceroase restante. Nu sunt candidaþi
pentru tratamentul conservator pacienþii cu
tumori mamare multiple care ocupã mai multe
cadrane; cei cu istoric de lumpectomie cu
iradiere; cei cu istoric de radioterapie pentru alte
tipuri de tumori; cei care refuzã radioterapia
dupã lumpectomie.[29]

Terapia adjuvantã se efectueazã specific în
funcþie de tipul formaþiunii de bazã. Radioterapia
este utilã la pacienþii care sunt neoperabili sau au
riscuri postoperatorii mari; de asemenea, este
beneficã pentru recidivele locale, la pacienþii cu
risc mare de recidivã sau ca tratament
conservator. Chimioterapia sistemicã este indicatã
la pacienþii cu adenocarcinom invaziv ºi
metastaze multiple, atunci când chirurgia ºi
radioterapia sunt contraindicate.[28]

Deoarece, din cauza numãrului mic de
cazuri, nu existã o schemã terapeuticã unanim
acceptatã se recomandã urmãrirea cu atenþie
post-terapeuticã a pacienþilor.

structureless areas, with white fine scales and
small dotted or linear vessels; in pigmented
forms brown structureless areas are present, like
as pigmented dots or granules. [27]

The treatment of Paget’s disease is guided by
the stage of the underlying adenocarcinoma (size,
radiological appearance, degree of invasion,
histological type, etc.), as well as the condition of
the loco-regional lymph nodes.

Mastectomy with or without axillary lymph
node dissection is the treatment of choice for
breast Paget’s disease. The risk of breast
metastases is higher in women with invasive
cancer and palpable mass. The evolution and
prognosis depend on the type of breast cancer. In
patients with invasive type, the sentinel node
biopsy is performed together with the large
margin excision mastectomy, and in those with
ductal carcinoma in situ, sentinel lymph node
biopsy is performed only as a preventive
measure if an invasive component is identified.
[28]

Currently there is a tendency for conservative
treatment (lumpectomy, partial or segmental
mastectomy) which attempts to remove
cancerous tissue along with a small area of
normal surrounding tissue and excision of the
nipple/areola complex, without completely
removing the breast. Frequently, after conser-
vative breast surgery, radiation therapy is
recommended to destroy the remaining cancer
cells. Patients who are not candidates for
conservative treatment are those with multiple
mammary tumors occupying multiple quad-
rants; those with a history of lumpectomy with
irradiation; those with a history of radiotherapy
for other types of tumors; or those who refuse
radiotherapy after lumpectomy.[29]

Adjuvant therapy is recommended specifically
according to the type of the main tumor.
Radiotherapy is used in patients who are
inoperable or have high postoperative risks; it is
also beneficial for local relapses, in patients at
high risk of relapse or as a conservative
treatment. Systemic chemotherapy is indicated in
patients with invasive adenocarcinoma and
multiple metastases, when surgery and
radiotherapy are contraindicated. [28]
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Factorii de prognostic nefavorabil includ
prezenþa ºi tipul carcinomului ductal invaziv,
adenopatia axilarã ºi vârsta sub 50 de ani.
Clasificarea tumoralã este un indicator de
prognostic mai bun decât prezenþa bolii Paget.
Pacienþii cu o masã tumoralã palpabilã se
încadreazã într-un stadiu avasat al bolii, având o
ratã de supravieþuire la 5 ani mai micã (»75%)
decât cei fãrã o formaþiune palpabilã (»100%).
[6,9].  De asemenea, rata de supravieþuire la 10
ani este estimatã la 47% la cei cu afectare
ganglionarã faþã de 93% la cei fãrã afectare. [7]

Concluzii

Boala Paget mamarã este clinic caracterizatã
printr-o placã eritematoasã eczematiformã
persistentã acoperitã de cruste sau ulceratã care
afecteazã complexul mamelon-areolã ºi care este
rezistentã la tratament. 

Se asociazã cu un cancer de sân (in situ sau
invaziv) în proporþie de 98% din cazuri; în
jumãtate din cazuri se poate palpa ºi formaþiunea
tumoralã. Biopsia cutanatã are un rol important
în precizarea diagnosticului; markerul histo-
patologic definitor este reprezentat de celulele
Paget, celule glandulare maligne. Investigaþiile
paraclinice (mamografia, ultrasonografia, RMN
etc.) trebuie sa includã atât o examinare atentã a
ambilor sâni, cât ºi a ganglionilor santinelã.
Tratamentul de elecþie este cel chirurgical; în
funcþie de tipul formaþiunii de bazã se asociazã
terapia adjuvantã.

Since there are not yet established therapies,
patients should be followed closely, even with
regular mammograms.

Poor prognostic factors include the presence
and type of invasive ductal carcinoma, axillary
metastases, and age below 50 years. Tumor
classification is a better prognostic indicator than
the presence of Paget’s disease. Patients with a
palpable tumor mass are at an advanced stage of
the disease, having a 5-year survival rate lower
(75%) than those without a palpable formation
(»100%).[6,9] Also, the survival rate at 10 years is
estimated at 47% in those with adenopathy
compared to 93% in those without adenopathy.
[7]

Conclusions

Mammary Paget’s disease is clinically charac-
terized by a persistent erythematous, eczematoid
plaque covered by crusts or ulcers that affects the
nipple-areola complex and is resistant to
treatment.

It is associated with breast cancer (in situ or
invasive) in 98% of cases; in half of cases the
tumor formation may be palpated. Skin biopsy
plays an important role in specifying the
diagnosis; the defining histopathological marker
is the malignant glandular Paget’s cell. Para-
clinical investigations (mammography, ultra-
sonography, MRI, etc.) should include careful
examination of both breasts and sentinel lymph
nodes. The treatment of choice is the surgical one;
depending on the type of the basic formation,
adjuvant therapy is associated.
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