ee Localizador web
Articulo 140,137

CASOS CLINICOS
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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.

INTRODUCCION

Los tumores desmoides (fibromatosis) son tumo-
res benignos de origen mesenquimatoso. En la zona
mamaria, tanto clinica como radiolégicamente, pue-
den parecer un carcinoma; su diagndstico definitivo
es el anatomopatolégico. 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 afios con antecedente de
tumorectomia mamaria ipsolateral, que tanto clinica
como radiolégicamente simulaba un carcinoma ma-
mario.

CASO CLINICO

Paciente de 23 afos, nuligesta, remitida a nuestra
unidad de patologia mamaria en enero de 2005, por
tumoracién mamaria izquierda.

No presenta historia familiar de carcinoma mama-
rio ni antecedentes médicos de interés. Hacia 2 afios
habia sido sometida a tumorectomia en cola de la
mama izquierda por un nédulo mamario (el andlisis
anatomopatoldgico lo informé como fibroadenoma).

Aceptado para su publicacion el 28 de octubre de 2005.

A la exploraciéon mamaria se puso de manifiesto
un aumento de densidad irregular en la unién de cua-
drantes superiores (UCS) de la mama izquierda, in-
dolora y sin retraccién cutdnea asociada. No se pal-
pan adenopatias axilares ni supraclaviculares, ni se
objetiva telorrea. En la ecografia mamaria se descri-
ben varios nddulos en ambas mamas, con caracteris-
ticas ecogréficas de fibroadenomas, salvo un nédulo
solido en la regién periareolar (UCS) de la mama iz-
quierda, de bordes irregulares y ecogenicidad hetero-
génea, con zonas de atenuacién posterior de 15 X 14
mm, en relacién con un posible carcinoma mamario
(fig. 1).

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

En la citologia mediante puncién-aspiracién con
aguja fina (PAAF) se observaron numerosos fibro-
blastos (en nimero superior a una reaccidn regenera-
tiva) disociados o formando pequefios grupos, con nu-
cleos ovalados, grandes, centrales, de cromatina
blanda y pequefios nucléolos. El informe definitivo es
de posible tumor de estroma, con sospecha de malig-
nidad.

Se program¢ a la paciente para tumorectomia con
estudio anatomopatolégico intraoperatorio. Se realiz
la reseccién del ndédulo con margenes de seguridad,
alcanzando la aponeurosis del musculo pectoral. El
estudio intraoperatorio fue informado de fibromatosis
mamaria con bordes libres.

La anatomia patolégica macroscépica informé de
pieza de 6 X 5 cm, en cuya seccién se identifica una
zona mal definida, de consistencia muy firme. El es-
tudio microscépico muestra una lesion infiltrativa, de
limites imprecisos, de estructura nodular y fascicula-
da, formada por células fusiformes de nicleos alarga-
dos sin signos de atipia, inmersas en una matriz cola-
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Fig. 1. Ecografia mamaria: nédulo de bordes irregulares y ecogenicidad
heterogénea, con zonas de atenuacion posterior.

génica densa (fig. 3). Aunque el indice 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 recibi6 tratamiento complementario
y a los 9 meses del diagndstico permanece asintoma-
tica y libre de recidiva.

DISCUSION

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

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

Fig. 2. Mamografia: nédulo estrellado, de bordes irregulares de 13 x 10
mm de didmetro, compatible con carcinoma mamario.

El 49% se desarrolla en la pared abdominal, el 43%
de los casos son extraabdominales y el 8% se localiza
en el mesenterio. La localizacién mds frecuente es la
cintura escapular y en el misculo recto del abdomen'.
La localizacién extraabdominal mds frecuente es la
pared abdominal, la cintura escapular, la regién ingui-
nal y el cuello®. En una reciente revision de 203 ca-
sos, Unicamente 9 (4%) se presentaron en la mama®.

Aunque también se han descrito casos en el varén,
son mds frecuentes en mujeres y sobre todo en muje-
res en edad reproductiva’s.

La etiologia 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 cirugia previa, como ciru-
gfa reconstructora o mamoplastia de aumento®'° e im-
plantes de silicona'"'2. En el caso que nos ocupa, la
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to en la que se aprecia la distribucion en fasciculos arremolinados de la tumoracién. En el mar-

gen inferior se observa como rodean y engloban lobulillos mamarios. B: los haces entrecruzados de células fusiformes estan recorridos por un delicado

plexo vascular capilar.

paciente fue sometida a una tumorectomia mamaria
ipsolateral 2 afios antes.

Existen enfermedades genéticas con predisposicién
a la fibromatosis, como son el sindrome de Gardner,
definido por la asociacién de poliposis rectocélica fa-
miliar, tumores desmoides, osteomas multiples en
huesos faciales y quistes epidermoides'>'*, fibromato-
sis multicéntrica familiar' y poliposis familiar adeno-
matosa!®!7,

Ocasionalmente, se ha asociado a embarazo y a ad-
ministraciéon de estrégenos. Tanto estos hechos como
que puedan presentar receptores estrogénicos y la
ocasional respuesta a antiestrogenos han hecho que se
los relacione con un efecto promotor por parte de los
esteroides sexuales!'®.

Clinicamente, en la mama se presenta como una tu-
moracion dura, no dolorosa, mal delimitada, unilate-
ral, de crecimiento rdpido y tamafio variable, general-
mente localizada y adherida a planos profundos.
Puede producir retraccion cutanea y de pezén, lo que
hace que clinicamente parezca un carcinoma.

Radiolégicamente, se incluye en el grupo de lesio-
nes mal definidas y sospechosas de malignidad. La
mamografia muestra una lesién mal definida,

espiculada, sospechosa de malignidad y con ausen-
cia de microcalcificaciones, lo que es un hallazgo
caracteristico. La ecografia muestra una masa soli-
da de margenes irregulares, hipoecogénica, con ate-
nuacién sénica posterior con sospecha de maligni-
dad®.

La PAAF muestra células epiteliales de aspecto ati-
pico. La presencia de células fusiformes asociadas a
pequefios grupos de células canaliculares benignas y
linfocitos hace sospechar el diagndstico®.

Su diagnéstico es histoldgico y se fundamenta en
lesiones constituidas por fibroblastos dispuestos en
haces o fasciculos entrecruzados de celularidad varia-
ble, sin respuesta inflamatoria ni criterios de infiltra-
cion en el tejido circundante. El estudio microscépico
muestra una proliferacidn de células fibroblésticas sin
atipias ni mitosis, o pocas, que se organizan en fasci-
culos largos o haces que rodean los lobulillos y los
conductos lobulillares, sin respuesta inflamatoria y
sin criterios de malignidad. La realizacion de estudios
inmunohistoquimicos no es necesaria, aunque éstos
muestran una positividad citoplasmatica de las célu-
las fibrobldsticas para la vimentina, focal para la acti-
na y una negatividad para marcadores epiteliales,
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como citoqueratinas. Las estructuras glandulares se
encuentran preservadas?®?!,

Se debe realizar el diagndstico diferencial con
otras lesiones malignas de células fusiformes, como
el carcinoma metaplasico y el fibrosarcoma, con el
mioepitelioma maligno y con los tumores filoides. El
diagnéstico es dificil, e incluso después de una biop-
sia se puede confundirla con un fibrosarcoma de bajo
grado?,

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

El tratamiento adecuado es la exéresis quirdrgica
del tumor con mérgenes amplios para obtener un ade-
cuado control local. En la mama el tratamiento se rea-
liza mediante una tumorectomia amplia o una mastec-
tomia con la finalidad de obtener bordes libres. No es
necesario realizar vaciamiento axilar. La mastectomia
estd indicada en tumores grandes, en caso de recidiva
o0 en casos de dificultad diagndstica histologica?'.

En el tratamiento han mostrado utilidad varios
agentes farmacoldgicos, incluida la manipulacién
hormonal con tamoxifeno’ o inhibidores de la aroma-
tasa?® y antiinflamatorios no esteroideos, interferones
y agentes quimioterdpicos citotéxicos**?. El agente a
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Fig. 4. Fibromatosis mamaria. A: a gran aumento se observa que citologicamente el tumor esta formado por células fusiformes regulares, de niicleo
alargado, cromatina densa con bajo indice mitético. B: tincién IHQ para vimentina que muestra las células tumorales fuertemente reactivas.

emplear, la dosis y la duracién del tratamiento perma-
necen desconocidos?®. De todas formas, el tratamiento
farmacoldgico suele reservarse para pacientes con en-
fermedad en progresién o tras terapia locorregional
sin éxito.

El papel de la radioterapia es discutido. Parece que
pacientes con enfermedad residual microscépica y/o
enfermedad recurrente deberian considerarse candi-
datos para el tratamiento radioterdpico adyuvante en
funcién de la localizacién y la extensiéon del tu-
mor'?’?8, Para que sea eficaz, se necesita una dosis
del orden de 50 Gy. Hay autores que consideran que
la radioterapia puede provocar la transformacién ma-
ligna de fibromatosis a fibrosarcoma, por lo que se
suele reservar para recidivas o tumores irreseca-
bles!’28,

Hay autores que aconsejan la realizacién de un es-
tudio colonoscépico ante el diagndstico de fibromato-
sis, con la finalidad de descartar p6lipos miiltiples, en
el contexto de un sindrome de Gardner'*.

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 caracteristicas
bioldgicas de cada tumor y generalmente aparece en
los primeros 3 afios tras la cirugia*?.

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

La fibromatosis (tumor desmoide) es un tumor be-
nigno de origen mesenquimal. La localizacién mama-
ria es excepcional y su etiologia es desconocida. La fi-
bromatosis mamaria parece, tanto clinica como
radiol6gicamente, un carcinoma. El diagndstico es his-
tolégico y el tratamiento de eleccién es la exéresis qui-
rirgica. Se presenta un caso en que el estudio histold-
gico mostré un tumor desmoide extraabdominal, de
localizacién mamaria, en una paciente de 23 afios con
antecedente de tumorectomia mamaria ipsolateral.
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