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Résumé La maladie de Paget du mamelon est une affection rare . L'imagerie est utile pour le diagnostique des cancers mammaires sous jacent. Le
diagnostic de maladie de Paget est confirmé par I'examen histologique. Sa prise en charge varie entre le traitement radical et ’ablation de la plaque
aérolomam-melonnaire. Nous rapportons le cas d"une patiente atteinte d'une maladie de Paget du mamelon associée a un carcinome in situ de haut

grade .
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Introduction

La maladie de Paget du mamelon est une affection rare qui
accompagne 1 a 4% des cancers du sein. L’association d'une
maladie de Paget a un cancer du sein homolatéral est retrouvée
dans 82 a 100% des cas. Sa prise en charge, non encore consen-
suelle, varie entre le traitement radical et I’ablation de la plaque
aérolomam-melonnaire .Celle-ci est conditionnée par le cancer
mammaire qui I’accompagne[1].

Patient(s) et observation(s)

Notre patiente 4gée de 54 ans, admise pour une lésion mamel-
onnaire gauche érosive évoluant depuis 4 mois. L interrogatoire
n’a pas relevé d’antécédents particuliers. L’examen clinique
trouvait une lésion ulcérée entrainant une destruction du
mamelon gauche, le reste de 'examen du sein gauche était sans
particularité, en particulier il n’y avait pas de nodule palpa-
ble, ni d’écoulement mamelonnaire, Les creux axillaires étaient
libres.( figure 1) L’écho-mammographie a montré des microcal-
cifications éparses au niveau du quadrant inféro-interne avec
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extension vers le quadrant supéro-interne classées ACR4. Une
Biopsie de la plaque aréolo-mamelonnaire a objectivait un aspect
histologique et immuno-histochimique d’une maladie de paget
mammelonnaire. La biopsie du foyer des microcalcifications a
montré un carcinome in situ de haut grade. ( figure 2,3,4). La
patiente a subi une mastectomie gauche avec curage ganglion-
naire axillaire homolatéral . L'analyse histologique définitive a
conclu a un carcinome in situ de haut grade avec nécrose, étendu
sur 8cm avec maladie de Paget du mamelon et sans envahisse-
ment ganglionnaire sur 13 prélevés . Les récepteurs hormonaux
étaient négatif et Her 2 positif. L'évolution était bonne avec
absence de récidives ou de métastases sur un suivi de 1 an.

Discussion

La maladie de Paget mammaire représente moins de 5% des car-
cinomes mammaires. Elle survient chez la femme ménopausée
dans deux tiers des cas. Aucun facteur ni clinique ni épidémi-
ologique n’est reconnu comme prédisposant au développement
de cette maladie [2]. La maladie de paget du mamelon est soit
isolée dans 1,4 a 13,3% des cas ou associée a un cancer de sein
homolatéral dans 82 a 100% des cas ; 13,3 a 52% de ces cancers
sont des carcinomes in situ et 30 a 60% sont des carcinomes
invasifs [3].

L'imagerie est utile pour le diagnostique des cancers ma-
maires sous jacent,la sensibilité de la mammographie pour dé-
tecter une tumeur est de 97% en présence d"une masse palpable
tandis qu’elle n’est que de 50% en l'absence de masse palpa-
ble.IRM est plus sensible que la mammographie pour le diagnos-
tique des carcinome in situ associé .une IRM doit étre réalisée
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Figure 1: Lésion érythémateuse et ulcérée, entrainant une de- Figure 3: Cellules a cytoplasmes clairs, de gros noyaux ir-
struction du mamelon gauche. réguliers hyperchromatiques avec des figures de mitoses.( HES
x40).
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Figure 2: Epithélium malpighien mamelonnaire infiltré par des Figure 4: La recherche de la surexpression de la protéine HER2
cellules pagétoides de grande taille. (HES x10). est positive (score 3) sur les cellules infiltrant le mamelon.
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lorsque la mammographie et I’échographie sont normale [4-5].

Le diagnostic de maladie de Paget est confirmé par I'examen
histologique. Il existe une prolifération tumorale intraépider-
mique de grandes cellules rondes au cytoplasme abondant et
pale et au noyau hyperchromatique et nucléolé. Néanmoins, cet
aspect histologique est non spécifique et peut évoquer d’autres
types de tumeurs cutanées comme la maladie de Bowen ou
un mélanome. Les cellules de la maladie de Paget expriment
habituellement les cytokératines de faible poids moléculaire,
dont la CK7, ce marquage permettant, avec une sensibilité
proche de 100% de confirmer le diagnostic. Néanmoins, dans
de tres rares cas, le marquage pour la CK7 peut étre négatif
[6]. Le principal diagnostic différentiel de la maladie de Paget
est I’eczéma du mamelon. Mais 1'unilatéralité, 1’évolutivité et
"absence de réponse a la corticothérapie permettent de redresser
le diagnostic. D’autres diagnostics différentiels, tels quel le pso-
riasis, le carcinome basocellulaire superficiel et le mélanome,
peuvent aussi étre évoqués et seule 1'histologie permettra de
confirmer le diagnostic. Un traitement conservateur (excision
de la PAM suivie d’une radiothérapie de I'ensemble du sein
+surdosage) est réalisé en cas de maladie de Paget mammaire
(MPM) isolée, sans masse palpable sous-jacente [7]. Le traite-
ment de la maladie de Paget associé a un carcinome dépend en
partie du cancer sous jacent.Une chirurgie conservatrice asso-
ciant exéreése en monobloc de la plaque aréolomamelonnaire et
du néoplasme sous-jacent, suivie d'une radiothérapie en cas de
maladie de Paget si la néoplasie sous-jacente peut étre extirpée
avec la PAM sans séquelle esthétique majeure [8].

La mastectomie totale reste néanmoins nécessaire en cas de
maladie de Paget associée a un cancer multifocal non accessible
a une exérése monobloc ou en cas de tumeur de grande taille
ou en cas de contre-indication a la radiothérapie. La réalisation
d’un ganglion sentinelle est recommandé en cas de carcinome
invasif sous-jacent, Il ne semble pas nécessaire de réaliser un
ganglion sentinelle chez les patients présentant une tumeur cen-
trale sans invasion, en particulier si 'IRM est normale sur le
reste du sein [9]. La maladie de Paget mammaire, seule ou asso-
ciée a un adénocarcinome in situ, a un taux de survie a 15 ans
proche de 90%, alors qu’il est de 60% lorsqu’elle est associée a
un adénocarcinome invasif [10].

Conclusion

La maladie de Paget mammaire est une affection rare. Le di-
agnostic est souvent évoqué cliniquement devant une lésion
eczématiforme du mamelon, et confirmé par la biopsie. Le cou-
ple mammographie -échographie mammaire, éventuellement
avec une IRM mammaire doit rechercher un cancer de sein sous-
jacent et guider la prise en charge chirurgicale. La surveillance
post traitement est corrélée a celle du carcinome mammaire
auquel elle s’associe (selon les recommandations de 1'Institut
national du cancer). Le pronostic de la maladie de Paget du
mamelon est conditionné par l’association avec un cancer sous-
jacent.
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