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Цель работы. Провести анализ данных, имеющихся в современной литературе, по поводу различных подходов 
к хирургическому лечению редкой морфологической формы рака молочной железы — раку Педжета. Определить 
наиболее оптимальные обьемы оперативных вмешательств на молочной железе и зонах регионарного лимфоот-
тока при этом редком заболевании.
Материалы и методы. В обзор включены исследования отечественных и зарубежных авторов, найденные в Pab-
Med по данной тематике за последние 20 лет.
Результаты. Определены наиболее оптимальные хирургические подходы в комбинированном лечении рака Пед-
жета молочной железы разных стадий. Продемонстрированы возможности использования органосохранной хи-
рургии при ранних формах заболевания, а также выявлены ключевые факторы прогноза, достоверно влияющие 
на течение процесса при различном лечении.
Заключение. Необходимо продолжение исследований по более широкому внедрению биопсии сигнальных лимфа-
тических узлов при ранних формах рака Педжета молочной железы и совершенствованию методик адъювантной 
лучевой терапии для данной категории больных.
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Objective of the study: is to conduct an analysis of the data, available in current literature concerning different approaches to 
surgical treatment of a rare morphological form of breast cancer — Paget’s disease of the breast, as well as to defi ne the most 
optimal extent of surgical interventions to the breast and to the zones of regional lymphatic drainage in this disease. 
Materials and Methods. The review presents the research carried out in this fi eld by Russian and foreign authors, found in 
PubMed published over the past 20 years.
Results. The most optimal surgical approaches to combined treatment of Paget’s disease of the breast of different stages are 
outlined. The possibilities of the use of organ — preserving surgery for early stages of this disease are indicated, and key 
prognostic factors, signifi cantly affecting the course of the disease in different treatment strategies are revealed. 
Conclusion. It is necessary to continue further research on wider implementation of a biopsy procedure of signal lymph 
nodes for early stages of Paget’s breast cancer and on advancement and development of techniques of adjuvant radiation 
therapy for these categories of patients. 
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Среди различных проявлений рака молоч-
ной железы встречается своеобразная форма, 
протекающая обычно в виде поражения соска 
и ареолы — рак Педжета, который регистриру-
ется редко и составляет от 0,5 до 5% клиниче-
ских случаев [1, 2].

Первое описание этого заболевания отно-
сятся к 1856 г. (A. Velpau). Рак Педжета — это 
внутрипротоковый эпидермотропный рак 
молочной железы, возникающий в устье выво-
дных млечных протоков соска. В 1874 г. J. Paget 
впервые отметил связь между хроническим 
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поражением кожи соска и ареолы с карцино-
мой молочной железы и подробно описал кли-
нику заболевания.

Более значимым исследованием рака Пед-
же та молочной железы стала работа H.G. Ja co beus 
(1904 г.) [3], в которой автор оп ре де лил данное 
заболевание как внутрипротоковый рак. В этот 
период доминировало мнение, что указанное 
состояние является предраковым либо относит-
ся к раку апокриновых желез, дегенеративным 
изменениям хронических кожных процессов 
и т.д. Только после идентификации G. Thin зло-
качественной природы клеток Педжета сложи-
лась так называемая эпидермотропная теория 
рака Педжета молочной железы [1–3].

В соответствии с данными ВОЗ, микроско-
пически характерными чертами процесса при 
раке Педжета являются злокачественные клет-
ки железистого эпителия, расположенные вну-
три чешуйчатого эпителия соска, которые соп-
ро вождаются или не сопровождаются инфиль-
тративным компонентом. Болезнь также может 
быть связана с протоковой карциномой молоч-
ных желез. В патоморфологической практике 
большие круглые или эллиптические клетки, 
появляющиеся на поверхности сосков при раке 
Педжета молочной железы, получили название 
«клетки Педжета». Они отличаются от обыч-
ных расположением в нижних слоях эпидерми-
са, большим по объему крупным ядром, тусклой 
окраской, мембрана не шипообразная. В них 
находятся гранулы меланина, которые ошибоч-
но могут быть приняты за меланому [3, 4]. 
Цитоплазма клеток Педжета обычно позитивно 
реагирует на Periodic Acid-Schiff (PAS) и устой-
чива к диастазу, что свидетельствует о присут-
ствии нейтральных полисахаридов и помогает 
дифференцировать рак Педжета молочной 
железы с некоторыми формами злокачествен-
ных меланом и первичными интраэпидермаль-
ными карциномами. 

В настоящее время приняты две теории раз-
вития заболевания. Согласно одной из них, 
впервые предложенной H.G. Jacobeus [3], клет-
ки Педжета образуются в протоках молочных 
желез, через которые они распространяются 
на эпидермис соска. В соответствии с трактов-
кой V.R. Schrlflout [4], благодаря так называе-
мому фактору миграции, Heregulin-α, за счет 
хемотаксиса через рецепторы HER-2, HER-3 и 

HER-4, клетки Педжета спускаются к эпидер-
мису соска. 

Согласно второй теории, клетки Педжета 
возникают в точке соединения млечных прото-
ков и эпидермиса, преобразовываясь из эпите-
лиальные клеток, а отсутствие у части пациен-
тов инфильтративного рака связано с наличием 
десмосом, расположенных между ороговеваю-
щим шиповатым эпидермоцитом и клеткой 
Педжета. 

Своеобразие клинических проявлений рака 
Педжета молочной железы определили необхо-
димость поиска биологических предикторов, 
которые отличались бы достоверным влиянием 
на прогноз.

Так, в работе И.А. Сосновских (2005 г.) [1] 
было показано, что основными прогностиче-
ски значимыми при раке Педжета молочной 
железы являются следующие параметры: муль-
тицентричность, степень поражения зон регио-
нарного лимфооттока и параметры ДНК-
проточной цитофлуорометрии. Сочетание рака 
Педжета с дольковой формой инфильтративно-
го рака характеризуется неблагоприятным про-
гнозом: 10-летняя общая выживаемость состав-
ляет 74+17%, безрецидивная — 42,9+18,7%, 
уступающая таковым при отсутствии первич-
ной множественности (97,3+2,67% и 89,2+5,1% 
соответственно). Прогностически благоприят-
ным следует считать рак Педжета молочной 
железы, при котором ДНК-плоидность опухо-
ли составляет 1 и 97,2+11,9% соответственно. 
При этом рецепторный статус опухоли при 
раке Педжета не оказывает достоверного влия-
ния на выживаемость больных.  

Лечение рака Педжета развивалось в пря-
мой зависимости от понимания биологической 
природы рака молочной железы.

Однако в связи с редкостью данной патоло-
гии и небольшими группами в большинстве 
исследований единого мнения по поводу алго-
ритма лечения рака Педжета молочной железы 
(РПМЖ) до сих пор нет.

Это прежде всего касается вариантов 
хирургических вмешательств при различных 
стадиях опухолевого процесса. Эффективность 
консервативной хирургии, с учетом теорети-
ческих посылов возникновения и развития 
рака Педжета молочной железы, долгое время 
подвергалась сомнению. Подобный подход 
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логически вытекал из известных биологиче-
ских характеристик процесса: 

1) высокая частота мультицентричности, 
особенно сочетание с инфильтративным раком;

2) часто высокой G инфильтративного ком-
понента;

3) большая склонность к локо-регионарному 
прогрессированию;

По данным исследования Dixon и соавт. 
[5], в 10 случаях заболевания Педжета, кото-
рые не сопровождались опухолью молочной 
железы, маммография не фиксировала узло-
вых образований. Всем больным была выпол-
нена резекция центрального отдела молочной 
железы. У 9 пациенток диагностирован неин-
вазивный рак, в одном случае отмечался 
инфильтративный рак, при отрицательном 
крае резекции во всех случаях. На протяже-
нии 40 месяцев наблюдения у 4-х пациенток 
появился местный рецидив. В 3 случаях — 
инфильтративный рак, в 1 — рак Педжета. 
Авторы считают, что даже при отсутствии 
маммографических данных о наличии опухо-
ли в молочной железе и отрицательном крае 
резекции при РПМЖ предпочтительной опе-
рацией следует считать мастэктомию.

K. Delberg и соавт. [6] оценили результатив-
ность хирургического и консервативного лече-
ния 223 пациенток раком Педжета молочной 
железы. 10-летняя выживаемость в группе 
с мастэктомией составила 82%, в группе орга-
носохранной хирургии — 87%. 

K. Kawase и соавт. [7] считают, что органосох-
ранная операция при РПМЖ может быть выпол-
нена в следующих клинических ситуациях:

1) наличие пальпируемой опухоли;
2) визуальные проявления начальных форм 

рака Педжета;
3) отрицательный морфологический край 

резекции;

4) сохранение эстетической привлекатель-
ности молочной железы после операции;

В исследование авторов были включены 
104 пациентки. У 7 больных была выполнена 
резекция сосково-ареолярного комплекса. 
12 пациенткам с пальпируемой опухолью 
выполнялась резекция молочной железы. 
В остальных 15 случаях вариантом хирурги-
ческого лечения были различные типы мастэк-
томий. За период наблюдения в течение 7 лет 
из 12 пациенток, которым выполнена органо-
сохранная операция, только в одном случае 
возник местный рецидив. При этом показате-
ли 7-летней общей и безрецидивной выживае-
мости в группах с мастэктомией и органосох-
ранной операцией статистически достоверно 
не отличались. Необходимо отметить, что 
в исследовании не указано количество боль-
ных, которым в адъювантном режиме прово-
дилась лучевая терапия. Однако авторами 
получено увеличение числа локальных реци-
дивов в группе без лучевой терапии, незави-
симо от сопутствующих DCIS.

Появление подобного рода данных поставило 
вопрос о возможности выполнения сохранных 
операций при раке Педжета молочной железы.

Основные варианты органосохранных опе-
раций при этой форме процесса следующие:

– иссечение сосково-ареолярного комплекса 
(САК) частично или полностью ± аксиллярная 
лимфодиссекция;

– иссечение САК вместе с центральным 
отделом молочной железы ± аксиллярная лим-
фодиссекция;

По данным РОНЦ (И.А. Сосновских) [1], 
при хирургическом лечении больных РПМЖ 
органосохраняющая операция в комбинации 
с послеоперационным облучением может счи-
таться альтернативой любому типу мастэктомии 
(табл. 1). Следует отметить, что во всех случаях 

Таблица 1

Продолжительность жизни больных РПМЖ при различном лечении

Тип операции 10-летняя 
выживаемость

0 стадия T1 N1 M0

Общая Без рецидива  Общая Без рецидива

РМЭ* 100% 100% 91,7 ± 7,98 84,4 ± 4,78

P.р.* * + Л.Т. 96,6 ± 3,39 96,6 ± 3,39 100% 100%

* Радикальная мастэктомия
** Радикальная резекция

Опухоли молочных желез
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резекции в послеоперационном периоде прово-
дилась лучевая терапия в стандартной дозе 
на молочную железу СОД 50 Гр. Авторы, тем 
не менее, не делают однозначных выводов, 
поскольку группы с органосохраняющей опера-
цией были небольшими — 4 при 0 и 7 при I 
стадии процесса.

K. Trebska-Mc-Govan и соавт. [8] в своем 
анализе подходов к хирургическому лечению 
РПМЖ приводит данные исследования 2001 г. 
В нем изучена эффективность органосохран-
ных операций в обьеме резекции САК с лапэк-
томией и последующим облучением оставшей-
ся части молочной железы СОД 50 Гр. В группу 
наблюдения вошли больные не только с изоли-
рованным поражением соска, но и с наличием 
инфильтративного компонента по данным пато-
морфологического исследования. При медиане 
наблюдения 6,4 года в 4 случаях отмечался 
местный рецидив: у 1 больной с 0 стадией рака 
Педжета и в 3 случаях при наличии инфильтра-
тивного компонента.

C. Polgar и соавт. [9] изучали эффектив-
ность органосохранных операций у 62 женщин 
с 0 стадией рака Педжета. В 33 клинических 
случаях хирургическое лечение заключалось 
в центральной сегментэктомии без последую-
щего облучения оставшейся части молочной 
железы. Больных наблюдали 6 лет, в течение 
которых в 33,3% случаев возник местный реци-
див. Вывод авторов: адъювантная лучевая тера-
пия — неотъемлемый компонент лечебной 
программы при выборе органосохранной опе-
рации при раке Педжета молочной железы.

J.K. Marshall и соавт. [10] проанализировали 
36 случаев заболевания раком Педжета 
из 9 научно-исследовательских учреждений. 
Пациенты не имели пальпируемой опухоли, 
маммография опухоль также не визуализирова-
ла. У всех больных после органосберегающей 
операции (частичная резекция САК) использо-
валась лучевая терапия в средней дозе 50 Гр. 
(45–50), в двух случаях применялся опухоль-
ассоциированный макрофаг (TAM). При наблю-
дении в течение 113 месяцев у 4-х больных воз-
ник местный рецидив. В последующем им была 
выполнена центральная резекция молочной 
железы. Авторы считают, что органосберегаю-
щая операция должна включать полную резек-
цию околососкового кружка, за которой следует 

лучевая терапия. Этот метод лечения может 
иметь достаточный уровень местного контроля 
и гарантировать высокую выживаемость без 
признаков заболевания. 

Минимизация объема удаляемых тканей 
при раке молочной железы продолжилась 
в методологии биопсии сторожевого лимфати-
ческого узла. Синтициальная биопсия исполь-
зуется для оценке состояния аксиллярных лим-
фатических узлов и сейчас является стандарт-
ной при «типичных» морфологических вариан-
тах рака молочной железы. Безусловно, попыт-
ки ее применения осуществлялись и в когорте 
больных раком Педжета.

P. Sukumvanich и соавт. [11] выполнили 
исследование эффективности данной методики 
у 39 больных раком Педжета молочной железы. 
Общий коэффициент результативности биоп-
сии сигнального лимфоузла составил 98%. 
Среди всех лимфатических узлов 11/39 (28%)
сигнальных узлов продемонстрировали поло-
жительную реакцию. 

C. Laronga и соавт. [12] приводят пример 
54 пациентов с болезнью Педжета. Среди тех, 
у которых применялась и не применялась синти-
циальная биопсия, общий коэффициент выжива-
емости и коэффициент выживаемости без при-
знаков заболевания составили 100 и 88% (P = 
0,97); 84 и 76% (P = 0,88) соответственно. Авторы 
считают, что хотя биопсия сигнального лимфоуз-
ла еще не признана одним из способов лечения 
болезни Педжета, она может стать основанием 
для выбора метода иссечения лимфатических 
узлов и у этой категории пациенток.

В заключение хотелось бы отметить сле-
дующее: 

при полноценной оценке степени мест-1) 
ной распространенности рака Педжета молоч-
ной железы (маммография+УЗИ молочных 
желез и регионарных зон или МРТ) опреде-
ленная категория этих больных может быть 
реальными кандидатами на консервативную 
хирургию; 

адъювантная лучевая терапия как гарант 2) 
контроля местного рецидива должна быть 
не отъем лемым компонентом лечения;

биопсия сигнальных лимфатических 3) 
узлов — перспективное направление изучения 
статуса зон регионарного лимфооттока при 
раке Педжета молочной железы.
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