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CASOS CLÍNICOS

ABSTRACT

Fibromatosis (desmoid tumors) is a rare benign
mesenchymatous proliferative process. The breast is
an exceptional site. Etiology is still unknown. Fibro-
matosis of the breast mimics carcinoma clinically as
well as radiographically. Diagnosis is made by histo-
logical studies. The treatment of choice is wide exci-
sion. We report the case of a 23-year-old woman with
a previous ipsilateral breast tumorectomy.

INTRODUCCIÓN

Los tumores desmoides (fibromatosis) son tumo-
res benignos de origen mesenquimatoso. En la zona
mamaria, tanto clínica como radiológicamente, pue-
den parecer un carcinoma; su diagnóstico definitivo
es el anatomopatológico. Se caracterizan por presen-
tar un comportamiento agresivo con alta tendencia a
la recidiva local, pero sin tendencia a metastatizar 
a distancia. Presentamos un caso de fibromatosis ma-
maria en una paciente de 23 años con antecedente de
tumorectomía mamaria ipsolateral, que tanto clínica
como radiológicamente simulaba un carcinoma ma-
mario.

CASO CLÍNICO

Paciente de 23 años, nuligesta, remitida a nuestra
unidad de patología mamaria en enero de 2005, por
tumoración mamaria izquierda.

No presenta historia familiar de carcinoma mama-
rio ni antecedentes médicos de interés. Hacía 2 años
había sido sometida a tumorectomía en cola de la
mama izquierda por un nódulo mamario (el análisis
anatomopatológico lo informó como fibroadenoma).

A la exploración mamaria se puso de manifiesto
un aumento de densidad irregular en la unión de cua-
drantes superiores (UCS) de la mama izquierda, in-
dolora y sin retracción cutánea asociada. No se pal-
pan adenopatías axilares ni supraclaviculares, ni se
objetiva telorrea. En la ecografía mamaria se descri-
ben varios nódulos en ambas mamas, con caracterís-
ticas ecográficas de fibroadenomas, salvo un nódulo
sólido en la región periareolar (UCS) de la mama iz-
quierda, de bordes irregulares y ecogenicidad hetero-
génea, con zonas de atenuación posterior de 15 × 14
mm, en relación con un posible carcinoma mamario
(fig. 1).

La mamografía informó de imagen nodular en la
región retroareolar de mama izquierda, estrellada, de
bordes irregulares y espiculados, que retrae la piel su-
praadyacente, de 13 × 10 mm, compatible con carci-
noma mamario (fig. 2).

En la citología mediante punción-aspiración con
aguja fina (PAAF) se observaron numerosos fibro-
blastos (en número superior a una reacción regenera-
tiva) disociados o formando pequeños grupos, con nú-
cleos ovalados, grandes, centrales, de cromatina
blanda y pequeños nucléolos. El informe definitivo es
de posible tumor de estroma, con sospecha de malig-
nidad.

Se programó a la paciente para tumorectomía con
estudio anatomopatológico intraoperatorio. Se realizó
la resección del nódulo con márgenes de seguridad,
alcanzando la aponeurosis del músculo pectoral. El
estudio intraoperatorio fue informado de fibromatosis
mamaria con bordes libres.

La anatomía patológica macroscópica informó de
pieza de 6 × 5 cm, en cuya sección se identifica una
zona mal definida, de consistencia muy firme. El es-
tudio microscópico muestra una lesión infiltrativa, de
límites imprecisos, de estructura nodular y fascicula-
da, formada por células fusiformes de núcleos alarga-
dos sin signos de atipia, inmersas en una matriz cola-
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génica densa (fig. 3). Aunque el índice proliferativo
del tejido tumoral es bajo, el tumor engloba y compri-
me el parénquima mamario adyacente. Las células tu-
morales presentan una fuerte reactividad para la vi-
mentina (fig. 4).

La paciente no recibió tratamiento complementario
y a los 9 meses del diagnóstico permanece asintomá-
tica y libre de recidiva.

DISCUSIÓN

Los tumores desmoides (fibromatosis) son tumores
benignos de origen mesenquimatoso que habitual-
mente tienen su origen en estructuras musculoapo-
neuróticas profundas. El primer caso, descrito en
1832 por McFarlane, se originaba en la pared abdo-
minal anterior1,2. El primer caso extraabdominal no
fue descrito hasta 1923 por Nichols3.

Son poco frecuentes, de hecho, constituyen menos
del 0,2% de los tumores primarios de mama, indepen-
dientemente del sexo4.

El 49% se desarrolla en la pared abdominal, el 43%
de los casos son extraabdominales y el 8% se localiza
en el mesenterio. La localización más frecuente es la
cintura escapular y en el músculo recto del abdomen1.
La localización extraabdominal más frecuente es la
pared abdominal, la cintura escapular, la región ingui-
nal y el cuello5. En una reciente revisión de 203 ca-
sos, únicamente 9 (4%) se presentaron en la mama6.

Aunque también se han descrito casos en el varón,
son más frecuentes en mujeres y sobre todo en muje-
res en edad reproductiva7,8.

La etiología de la fibromatosis mamaria es desco-
nocida, aunque se cree que es similar a las de la fibro-
matosis abdominal y extraabdominal. Se ha asociado
con traumatismos locales y cirugía previa, como ciru-
gía reconstructora o mamoplastia de aumento9,10 e im-
plantes de silicona11,12. En el caso que nos ocupa, la

Fig. 1. Ecografía mamaria: nódulo de bordes irregulares y ecogenicidad
heterogénea, con zonas de atenuación posterior.

Fig. 2. Mamografía: nódulo estrellado, de bordes irregulares de 13 × 10
mm de diámetro, compatible con carcinoma mamario.
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paciente fue sometida a una tumorectomía mamaria
ipsolateral 2 años antes.

Existen enfermedades genéticas con predisposición
a la fibromatosis, como son el síndrome de Gardner,
definido por la asociación de poliposis rectocólica fa-
miliar, tumores desmoides, osteomas múltiples en
huesos faciales y quistes epidermoides13,14, fibromato-
sis multicéntrica familiar15 y poliposis familiar adeno-
matosa16,17.

Ocasionalmente, se ha asociado a embarazo y a ad-
ministración de estrógenos. Tanto estos hechos como
que puedan presentar receptores estrogénicos y la
ocasional respuesta a antiestrógenos han hecho que se
los relacione con un efecto promotor por parte de los
esteroides sexuales18.

Clínicamente, en la mama se presenta como una tu-
moración dura, no dolorosa, mal delimitada, unilate-
ral, de crecimiento rápido y tamaño variable, general-
mente localizada y adherida a planos profundos.
Puede producir retracción cutánea y de pezón, lo que
hace que clínicamente parezca un carcinoma.

Radiológicamente, se incluye en el grupo de lesio-
nes mal definidas y sospechosas de malignidad. La
mamografía muestra una lesión mal definida,

espiculada, sospechosa de malignidad y con ausen-
cia de microcalcificaciones, lo que es un hallazgo
característico. La ecografía muestra una masa sóli-
da de márgenes irregulares, hipoecogénica, con ate-
nuación sónica posterior con sospecha de maligni-
dad19.

La PAAF muestra células epiteliales de aspecto atí-
pico. La presencia de células fusiformes asociadas a
pequeños grupos de células canaliculares benignas y
linfocitos hace sospechar el diagnóstico20.

Su diagnóstico es histológico y se fundamenta en
lesiones constituidas por fibroblastos dispuestos en
haces o fascículos entrecruzados de celularidad varia-
ble, sin respuesta inflamatoria ni criterios de infiltra-
ción en el tejido circundante. El estudio microscópico
muestra una proliferación de células fibroblásticas sin
atipias ni mitosis, o pocas, que se organizan en fascí-
culos largos o haces que rodean los lobulillos y los
conductos lobulillares, sin respuesta inflamatoria y
sin criterios de malignidad. La realización de estudios
inmunohistoquímicos no es necesaria, aunque éstos
muestran una positividad citoplasmática de las célu-
las fibroblásticas para la vimentina, focal para la acti-
na y una negatividad para marcadores epiteliales,

Fig. 3. Fibromatosis mamaria. A: imagen a bajo aumento en la que se aprecia la distribución en fascículos arremolinados de la tumoración. En el mar-
gen inferior se observa cómo rodean y engloban lobulillos mamarios. B: los haces entrecruzados de células fusiformes están recorridos por un delicado
plexo vascular capilar.
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como citoqueratinas. Las estructuras glandulares se
encuentran preservadas20,21.

Se debe realizar el diagnóstico diferencial con
otras lesiones malignas de células fusiformes, como
el carcinoma metaplásico y el fibrosarcoma, con el
mioepitelioma maligno y con los tumores filoides. El
diagnóstico es difícil, e incluso después de una biop-
sia se puede confundirla con un fibrosarcoma de bajo
grado22.

Se caracterizan por un crecimiento infiltrativo local
en las estructuras adyacentes, con una gran propen-
sión a las recidivas locales, pero sin tendencia a me-
tastatizar en los ganglios regionales o a distancia, por
lo que la evaluación de enfermedad a distancia no es
necesaria17.

El tratamiento adecuado es la exéresis quirúrgica
del tumor con márgenes amplios para obtener un ade-
cuado control local. En la mama el tratamiento se rea-
liza mediante una tumorectomía amplia o una mastec-
tomía con la finalidad de obtener bordes libres. No es
necesario realizar vaciamiento axilar. La mastectomía
está indicada en tumores grandes, en caso de recidiva
o en casos de dificultad diagnóstica histológica21.

En el tratamiento han mostrado utilidad varios
agentes farmacológicos, incluida la manipulación
hormonal con tamoxifeno5 o inhibidores de la aroma-
tasa23 y antiinflamatorios no esteroideos, interferones
y agentes quimioterápicos citotóxicos24,25. El agente a

emplear, la dosis y la duración del tratamiento perma-
necen desconocidos26. De todas formas, el tratamiento
farmacológico suele reservarse para pacientes con en-
fermedad en progresión o tras terapia locorregional
sin éxito.

El papel de la radioterapia es discutido. Parece que
pacientes con enfermedad residual microscópica y/o
enfermedad recurrente deberían considerarse candi-
datos para el tratamiento radioterápico adyuvante en
función de la localización y la extensión del tu-
mor1,27,28. Para que sea eficaz, se necesita una dosis
del orden de 50 Gy. Hay autores que consideran que
la radioterapia puede provocar la transformación ma-
ligna de fibromatosis a fibrosarcoma, por lo que se
suele reservar para recidivas o tumores irreseca-
bles17,28.

Hay autores que aconsejan la realización de un es-
tudio colonoscópico ante el diagnóstico de fibromato-
sis, con la finalidad de descartar pólipos múltiples, en
el contexto de un síndrome de Gardner14.

Es un tumor con alta tendencia a la recidiva local.
Se estima en torno al 21%, pero inferior a la tasa de
los desmoides extramamarios, que alcanza un 57%.
El riesgo de recidiva depende de las características
biológicas de cada tumor y generalmente aparece en
los primeros 3 años tras la cirugía4,29.

En casos de tumores desmoides extraabdominales,
la supervivencia global alcanza el 90% a los 10 años6.

Fig. 4. Fibromatosis mamaria. A: a gran aumento se observa que citológicamente el tumor está formado por células fusiformes regulares, de núcleo
alargado, cromatina densa con bajo índice mitótico. B: tinción IHQ para vimentina que muestra las células tumorales fuertemente reactivas.
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RESUMEN

La fibromatosis (tumor desmoide) es un tumor be-
nigno de origen mesenquimal. La localización mama-
ria es excepcional y su etiología es desconocida. La fi-
bromatosis mamaria parece, tanto clínica como
radiológicamente, un carcinoma. El diagnóstico es his-
tológico y el tratamiento de elección es la exéresis qui-
rúrgica. Se presenta un caso en que el estudio histoló-
gico mostró un tumor desmoide extraabdominal, de
localización mamaria, en una paciente de 23 años con
antecedente de tumorectomía mamaria ipsolateral.

BIBLIOGRAFÍA

1. Tanaka H, Harasawa A, Furui S. Useulness of MR imaging
in assessment of tumor extent of aggressive fibromatosis.
Radiation Medicine. 2005;23:111-5.

2. Dalén BPM, Bergh PM, Gunterberg BU. Desmoid tumors:
a clinical review of 30 patients with more than 20 years’fo-
llow-up. Acta Orthop Scand. 2003;74:445-59.

3. Nichols RW. Desmoid tumors: a report of 31 cases. Arch
Surg. 1923;7:227-36.

4. Sainz JA, Sánchez M, Castellano V, Robles A, Estévez A,
Caballero M, et al. Fibromatosis mamaria. Proliferación fi-
broblástica benigna con agresividad local. Rev Senol Patol
Mam. 2002;15:77-80.

5. Privette A, Fenton SJ, Mone MC, Kennedy AM, Nelson
EW. Desmoid tumor: a case of mistaken identity. Breast J.
2005;11:60-4

6. Gronchi A, Casali PG, Mariani L, Lo Vullo S, Colecchia M,
Lozza L, et al. Quality of surgery and outcome in extra-ab-
dominal aggresive fibromatosis: a series of patients surgi-
cally treated at a single institution. J Clin Oncol. 2003;
21:1390-7.

7. Burrell HC, Sibbering DM, Wilson AR. Case report: fibro-
matosis of the breast in a male patient. Br J Radiol.
1995;68:1128-9.

8. Ormandi K, Lazar G, Toszegi A, Palko A. Extraabdominal
desmoid mimicking malignant male breast tumor. Eur Ra-
diol. 1999;9:1120-2.

9. Schuh ME, Radford DM. Desmoid tumor of the breast fo-
llowing augmentation mammoplasty. Plast Recons Surg.
1994;93:603-5.

10. Dale PS, Wardlaw JC, Wootton DG, Resnick JI, Giuliano
AE. Desmoid tumour occurring after reconstruction mam-
moplasty for breast carcinoma. Ann Plast Surg. 1995;35:
515-8.

11. Schiller VI, Arndt RD, Brenner RJ. Aggressive fibromatosis
of the chest associated with a silicone breast implant. Chest.
1995;108:1466-8. 

12. Aaron AD, O’Mara JW, Legendre KE, Evans SR, Attinger
CE, Montgomery EA. Chest Wall fibromatosis associated
with silicone breast implant. Surg Oncol. 1996;5:93-9.

13. Wehrli BM, Weis SW, Yandow S, Coffin CM. Gardner-as-
sociated fibromas (GAF) in young patients: a distinct fi-
brous lesion that identifies unsuspected Gardner syndrome
and risk for fibromatosis. Am J Surg Pathol. 2001;25:645-
51.

14. Smarrito S, Salmon R. Tumeur desmoïde du sein chez 
l’homme dans le cadre d’un syndrome de Gardner. À pro-
pos d’un cas. Annales de Chirurgie. 2005;130:40-3.

15. Rosen Y, Papasozomenos SC, Gardner B. Fibromatosis of
the breast [revisión]. Cancer. 1978;41:1409-13.

16. McAdam WA, Goligher JC. The occurrence of desmoids in
patients with familiar polyposis coli. Br J Surg. 1970;57:
618-31.

17. Mendenhall WM, Zlotecki Ra, Morris ChG, Hochwald SN,
Scarborough MT. Aggressive fibromatosis. Am J Clin On-
col. 2005;28:211-5.

18. Procter H, Singh L, Baum M, Brinkley D. Response of mul-
ticentric desmoid tumours to tamoxifen. Br J Surg. 1987;
74:401.

19. Kouriefs C, Leris ACA, Mokbel K, Wells C, Carpenter R.
Infiltrating fibromatosis of the breast: a potential pitfall. Int
J Clin Pract. 2002;56:401-2.

20. Pettinato G, Manivel JC, Petrella G, Jassim Ad. Fine needle
aspiration cytology, immunocytochemistry and electron mi-
croscopy of fibromatosis of the breast. Report of two cases.
Acta Cytol. 1991;35:403-8.

21. Corbisier C, Garbin O, Jacob D, Weber P, Muller C, Cartier
J, et al. Tumeur rare du sein: la fibromatose mammaire. A
propos de deux cas et revue de la littérature. J Gynecol Obs-
tet Biol Reprod. 1997;26:315-20.

22. McKinnon JG, Neifeld JP, Kay S, Perker GA, Foster WC,
Lawrence W. Management of desmoid tumors. Surg Gyne-
col Obstet. 1989;169:104-6.

23. Klemi P, Alanen K, Hietanen S, Grenman S, Varpula M,
Salmi T. Response of estrogen receptor-positive intraabdo-
minal fibromatosis to aromatase inhibitor therapy. Obstet
Gynecol. 2003;102:1155-8.

24. Okuno SH, Edmonson JH. Combination chemotherapy for
desmoid tumors. Cancer. 2003;97:1134-5.

25. Azzarelli A, Gronchi A, Bertulli R, Tesoro JD, Baratti D,
Pennacchioli E, et al. Low-dose chemotherapy with metho-
trexate and vinblastine for patients with advanced aggressi-
ve fibromatosis. Cancer. 2001;92:1259-64.

26. Greenberg D, McIntyre H, Ramsaroop R, Arthur J, Harman
J. Aggressive fibromatosis of the breast: a case report and
literature review. The Breast J. 2002;8:55-7.

27. Park HC, Pyo HR, Shin KH, Suh CO. Radiation treatment
for aggressive fibromatosis: findings from observed patterns
of local failure. Oncology. 2003;64:346-52.

28. Kamath SS, Parsons JT, Marcus RB, Zlotecki RA, Scar-
boraugh MT. Radiotherapy for local control of aggres-
sive fibromatosis. Int J Radiot Oncol Biol Phys. 1996;
36:325-8.

29. Wargotz ES, Norris HJ, Austin RM, Enziger FM. Fibroma-
tosis of the breast: a clinical and pathological study of 28
cases. Am J Surg Pathol. 1987;11:38-45.


