Rev Clin Esp. 2014;214(4):e41-e43

Revista Clinica
Espafola

Revista Clinica
Espanola

ELSEVIER
DOYMA

www.elsevier.es/rce

COMUNICACION CLINICA

.

\!} CrossMark

Idiopathic granulomatous mastitis. A condition with difficult diagnosis
and treatment

Mastitis granulomatosa idiopatica. Una entidad
de dificil diagndstico y tratamiento

E. Canalejo-Castrillero®*, R. Del Moral-Garcia® y A. Moreno-Torres°©

a Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario de Fuenlabrada, Fuenlabrada, Madrid, Espaha
b Servicio de Ginecologia y Obstetricia, Hospital Universitario de Fuenlabrada, Fuenlabrada, Madrid, Espafia
¢ Servicio de Anatomia Patologica, Hospital Universitario de Fuenlabrada, Fuenlabrada, Madrid, Espafia

Recibido el 20 de septiembre de 2013; aceptado el 26 de diciembre de 2013

Disponible en Internet el 11 de febrero de 2014

Introduccion

La mastitis granulomatosa idiopatica (MGI) o lobulillar es
una enfermedad inflamatoria de la mama poco frecuente, de
caracter benigno y etiologia desconocida. Clinicay radiologi-
camente, puede simular un cancer de mamay otros procesos
granulomatosos, como la tuberculosis (TB). Suele afectar a
mujeres jovenes en edad fértil y tipicamente se presenta
como una masa dolorosa unilateral, a menudo, con signos
inflamatorios cutaneos. El diagnostico es de exclusion y se
basa en unos hallazgos histopatologicos caracteristicos, que
incluyen la presencia de granulomas no caseificantes centra-
dos en los lobulillos mamarios. Los corticoides y la reseccion
quirdrgica son los tratamientos mas empleados, pero las
recidivas son frecuentes y es obligado el seguimiento a largo
plazo. Presentamos un caso poco comin de MGI con afecta-
cion bilateral y buena respuesta al tratamiento esteroideo
en una paciente joven dominicana.

* Autor para correspondencia.
Correo electroénico: ecanalejo@gmail.com
(E. Canalejo-Castrillero).

Caso clinico

Mujer de 23 anos de origen dominicano, sin antecedentes
personales de interés y con historia de un parto normal
un ano antes. Consulto por una tumoracion dolorosa en la
mama izquierda de 3 meses de evolucion, asociada a una
Ulcera cutanea y varios orificios supurativos. Tenia fiebre
esporadica de bajo grado como Unico sintoma acompanante
y habia recibido multiples ciclos de antibi6ticos, pero sin
mejoria. En el Ultimo mes habia notado la aparicion de otra
tumoracion dolorosa de menor tamaio en la mama contra-
lateral. No tenia historia familiar de enfermedad mamaria'y
no utilizaba anticonceptivos orales.

En la exploracion fisica se apreciaba una masa de unos
8cm de diametro en los cuadrantes externos de la mama
izquierda, de bordes mal definidos y dolorosa al tacto, con
una Ulcera exudativa de 3 cm y 2 orificios fistulosos (fig. 1A).
La mama derecha mostraba un area de induracion y eritema
supraareolar de 4-5 cm de didmetro (fig. 1B). No se palpaban
linfadenopatias axilares.

La radiografia de torax y la analitica fueron normales,
a excepcion de una proteina C reactiva de 30mg/l. La
prueba de Mantoux resulté positiva (12 mm). No se reali-
zaron mamografias por tratarse de lesiones dolorosas. La
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Figura 1  Mastitis granulomatosa idiopatica bilateral en una
mujer de 23 afos. La mama izquierda muestra una masa infe-
rolateral de bordes mal definidos con una Ulcera exudativa de
3cm y 2 orificios fistulosos (A). En la mama derecha se observa
un area de induracion y eritema supraareolar de 4-5cm de dia-
metro (B).

ecografia mamaria revelo extensas lesiones hipoecoicas en
ambas mamas, heterogéneas y poco delimitadas. La lesion
mamaria izquierda presentaba tractos digitiformes compa-
tibles con trayectos fistulosos. Se practicé una biopsia con
aguja gruesa (BAG) de la masa en la mama izquierda. El
estudio histopatoldgico mostrd granulomas no caseificantes
centrados en los lobulillos mamarios, con presencia de his-
tiocitos epiteliodes y células gigantes multinucleadas. Las
tinciones y cultivos para bacterias, hongos y micobacterias
resultaron negativos, al igual que una reaccion en cadena de
la polimerasa (PCR) para el ADN de Mycobacterium tubercu-
losis.

En ausencia de malignidad y de infeccion, se establecid
el diagnodstico presuntivo de MGI. La paciente fue tratada
con una pauta descendente de prednisona (dosis inicial de
60mg/dia) durante un periodo de 6 meses, mostrando una
excelente respuesta clinica, con curacion de las lesiones
(fig. 2). En el seguimiento al afo no habia presentado reci-
divas.

Discusion

La MGI, también conocida como mastitis granulomatosa
lobulillar, es una rara enfermedad inflamatoria crénica de la
mama de caracter benigno y etiologia desconocida, que fue
descrita por primera vez en 1972 por Kessler y Wolloch'.
Clinica y radioloégicamente puede simular un carcinoma
de mama y otros procesos inflamatorios como la mastitis
periductal’ o la TB mamaria®. Suele afectar a mujeres jove-
nes en edad reproductiva, la mayoria con historia reciente
de embarazo o lactancia?, y se ha descrito una mayor fre-
cuencia en mujeres de raza hispana y asiatica*. La forma
de presentacion mas comun es la de una tumoracién mama-
ria dolorosa unilateral de tamafno variable, generalmente
asociada a signos inflamatorios cutaneos (eritema, «piel de
naranja», retraccion del pezon). Es frecuente el desarrollo
de Ulceras, abscesos estériles y orificios fistulosos. Las lesio-
nes pueden localizarse en cualquier cuadrante, pero suele
estar respetada la region subareolar. La afectacion bilateral
es inusual® y las linfadenopatias axilares estan presentes tan
solo en el 15% de los casos.

Figura 2
cion de las lesiones después del tratamiento con corticoides.

Mama izquierda donde se aprecia la completa cura-

La etiopatogenia es desconocida, aunque es probable que
intervenga un mecanismo autoinmune. Se ha descrito una
posible asociacién con traumatismos, hiperprolactinemia,
uso de anticonceptivos orales, lactancia materna e infeccion
por Corynebacterium spp®, pero ninguno de estos factores
ha demostrado una auténtica relacion causal. La frecuente
respuesta al tratamiento esteroideo favorece la hipotesis
autoinmune. El dafo al epitelio ductal permitiria la extrava-
sacion de secreciones lacteas al tejido conjuntivo lobulillar,
provocando una respuesta inflamatoria local de tipo granu-
lomatoso.

Los hallazgos clinicos y radioldgicos de la MGI son inespe-
cificos y pueden confundirse con los del carcinoma mamario
y otros procesos inflamatorios de la mama. En algunas series
publicadas, mas de la mitad de los casos fueron errénea-
mente diagnosticados inicialmente de cancer. La utilidad
diagnostica de las pruebas de imagen es limitada. La ima-
gen mamografica mas com(n es un aumento de densidad
focal asimétrico en la mama afecta o una masa irregular mal
definida. La ecografia suele mostrar lesiones hipoecoicas
irregulares de tamano variable con extensiones digitifor-
mes o tubulares. En ocasiones, existe una distorsion del
parénquima con sombra acUstica posterior, pero sin masa
definida’. La resonancia magnética (RM) tiene pocas venta-
jas sobre la ecografia, pero puede ser (til para delimitar la
extension del proceso inflamatorio y controlar la enferme-
dad residual tras el tratamiento®.

El diagnostico definitivo de la MGI es histopatologico, y
requiere la exclusion de malignidad y de otros procesos gra-
nulomatosos de la mama, como la TB, micosis, sarcoidosis o
granulomatosis de Wegener. El diagndstico diferencial con la
mastitis tuberculosa tiene una especial importancia en las
regiones endémicas, como la nuestra. La clinica de ambos
procesos puede ser indistinguible, aunque las linfadenopa-
tias axilares y los sintomas sistémicos son mas frecuentes en
la TB, que puede acompaiiarse también de afectacion pul-
monar. Las tinciones, cultivos y PCR para micobacterias del
tejido mamario son fundamentales para confirmar el diag-
ndstico de TB*. En el caso que presentamos, la positividad de
la prueba de la tuberculina hacia sospechar la posibilidad
de una TB mamaria. Sin embargo, la ausencia de necrosis
caseosa en el examen histoldgico y la negatividad de las tin-
ciones para bacilos acido-alcohol resistentes (BAAR) y de la
PCR para Mycobacterium tuberculosis en la muestra de biop-
sia, permitieron descartarla de manera razonable e iniciar el
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tratamiento con corticoides antes, incluso, de disponer del
resultado de los cultivos, que finalmente fueron negativos.

Desde el punto de vista histologico, la MGl se caracteriza
por la presencia de granulomas no caseificantes centra-
dos en los lobulillos mamarios (lobulitis granulomatosa),
constituidos por histiocitos epitelioides, células gigantes
multinucleadas tipo Langhans y un nimero variable de lin-
focitos, células plasmaticas y neutrofilos. En ocasiones, se
observan microabscesos. La ausencia de necrosis y el pre-
dominio de neutrofilos son datos que apoyan el diagnéstico
de MGI. El procedimiento diagnostico de eleccion es la BAG
guiada por ecografia, que es diagnostica hasta en el 96% de
los casos’. Raras veces hay que recurrir a la biopsia qui-
rdrgica para confirmar el diagndstico. La puncion aspirativa
con aguja fina (PAAF) puede ayudar a diferenciar maligni-
dad de inflamacion, pero no suele ser concluyente (material
insuficiente, hallazgos inespecificos).

El tratamiento de la MGl es controvertido y no existe con-
senso en cuanto a la estrategia inicial mas apropiada. Las
opciones terapéuticas incluyen la actitud expectante, con
remision espontanea en la mitad de los casos®, el manejo
conservador con corticoides y/o metotrexate, y la extir-
pacion quirlrgica o mastectomia. Los corticoides orales y
la cirugia han demostrado su eficacia y son los tratamien-
tos mas utilizados, aunque la tasa de recurrencias en ambos
casos es elevada y puede alcanzar hasta el 50%>°. El meto-
trexate también ha mostrado buenos resultados y puede
mejorar la respuesta a los corticoides'®. El tratamiento qui-
rdrgico se asocia a la aparicion de fistulas, retraso en la
curacion de la herida y problemas estéticos, por lo que se
desaconseja cada vez mas como terapia de inicio. En los
casos recurrentes o refractarios, sin embargo, puede ser
necesaria la extirpacion quirtrgica amplia o la mastectomia
total para lograr la curacion definitiva. Los corticoides se han
empleado con éxito para tratar las recurrencias después de
la cirugia, y también como tratamiento previo a la cirugia,
para disminuir el tamafio de la lesion y permitir una técnica
mas conservadora. En general, el pronodstico de la enfer-
medad es favorable, aunque se requiere un seguimiento
prolongado por el elevado riesgo de recidivas, y algunas
pacientes pueden acabar con una mastectomia total.

En conclusion, la MGl es una enfermedad inflamato-
ria poco conocida, que plantea dificultades diagnosticas y
terapéuticas, y que debe incluirse siempre en el diagnds-
tico diferencial de las lesiones nodulares de la mama. Por
su caracter benigno, se deberia intentar siempre el tra-
tamiento conservador, evitando intervenciones quirurgicas
innecesarias.
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