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Fibromatosis agresiva
de localizacion mamaria:
una rara entidad

Aggressive fibromatosis
of the breast: a rare entity

RESUMEN

Presentamos 2 pacientes con un tumor mamario
cuyo diagnostico, tras su extirpacion quirdrgica, ha
sido el de fibromatosis agresiva de localizacion
mamaria. Es caracteristica la falta de
microcalcificaciones en la mamografia, y el
diagnostico suele realizarse tras la extirpacion de la
tumoracion. El tratamiento de eleccion es la
exéresis quirtrgica amplia del tumor. El estudio
patologico pone de manifiesto una proliferacion de
células fibroblasticas sin atipia ni mitosis, que se
organizan en fasciculos largos o haces que rodean
los lobulillos y conductos lobulillares. En cuanto a
la evolucién clinica, la caracteristica mas importante
es la alta tendencia a la recidiva.

PALABRAS CLAVE
Fibromatosis agresiva. Mamografia. Tratamiento

quiruargico.
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ABSTRACT

We present 2 patients with breast tumors,
postoperatively diagnosed as aggressive
fibromatosis located in the breast. The lack of
microcalcifications on mammography is typical and
the diagnosis is generally made after tumor
extirpation. Treatment consists of wide surgical
excision. Pathological study shows proliferation of
fibroblastic cells without atypia or mitosis, which
are organized in long fascicles surrounding the
ducts and lobules. The most important
characteristic of clinical outcome is a marked
tendency to recur.
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INTRODUCCION

Los tumores desmoides (fibromatosis agresiva o
fibromatosis bien diferenciada) son tumores benig-
nos, mesenquimatosos y heterogéneos, que habi-
tualmente se originan en alguna estructura musculo-
aponeurdtica profunda. En Estados Unidos, Se
estima una frecuencia de 500-1.000 casos al afio, y
constituyen el 0,03-0,1% de los tumores solidos y el
3,6% de los tumores del tejido fibroso!. Su compor-
tamiento bioldgico se caracteriza por un crecimiento
infiltrativo local, con una gran propension a las re-
cidivas locales pero sin metdstasis a distancia®, aun-
que existe un 8% de mortalidad a los 5 anos por
afectacion de estructuras vitales por un tumor local-
mente incontrolado®. Un 49% se desarrollan en la
pared abdominal, un 43% fuera del abdomen (hom-
bro, pared toricica, pierna, espalda, etc., mucho mas
frecuentemente que en la mama) y un 8% en el me-
senterio®. Las localizaciones extramamarias pueden
aparecer en los 2 sexos, aunque algunos autores han
sefialado una mayor incidencia en mujeres en edad
fertil*. La localizacion mamaria es muy rara y puede
simular un cancer.

CASOS CLINICOS
Caso 1

Mujer de 56 afnos, menopdusica, que fue remitida
a nuestra Unidad de Patologia Mamaria por un tu-
mor en la mama izquierda de 3 meses de evolucion.
No existian antecedentes familiares ni patologicos
dignos de mencion. Dentro de los antecedentes gi-
necoobstétricos destacaba un aborto y 5 embarazos
a término, lactancia materna y la toma de anticon-
ceptivos orales durante 7 afos.

La mamografia informaba de mamas grasas, y en
la exploraciéon clinica destacaba un nédulo moévil y
bien delimitado en cuadrante infero interno de la
mama izquierda, en surco submamario y encima de
costilla, de 1,5 cm de diametro maximo. Se realizo
una puncion biopsia con aguja gruesa, y el resulta-
do anatomopatologico que se obtuvo, informaba de
tejido adiposo y coligeno denso con ausencia de
parénquima mamario.

La paciente siguid controles en la Unidad duran-
te un ano y medio, sin modificacion de la explora-
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Figura 1. Caso 1. Proliferacion fibrocoldgena de densidad
celular moderada, con infiltracion de tejido adiposo.

ciobn mamaria ni de la mamografia. Tras dicho tiem-
po, refirid6 molestias en dicha zona. La exploracion
clinica en ese momento era la misma. Se decidio
realizar exéresis del nddulo con anestesia local. En
dicha intervencion, la tumoracion se hallé intima-
mente pegada al periostio costal que se reseco. El
analisis anatomopatologico mostré un noédulo de te-
jido adiposo de 2 x 2,5 cm con superficie externa lo-
bulada, que presentaba centralmente una zona blan-
quecina mal delimitada, de superficie lisa y brillante.
MicroscoOpicamente (figs. 1 y 2), se observaba una
proliferacion fibrosa mal delimitada, con escaso
componente celular fibroblastico, sin atipias y fondo
colageno poco denso, con algunos haces coligenos
gruesos. La lesion infiltraba el tejido adiposo de for-
ma irregular. El diagnostico fue de proliferacion fi-
brosa desmoplasica, con un patron de tipo local-
mente agresivo, a descartar fibroma desmoplisico
6seo. Se realizo tomografia computarizada (TC) to-
racica para descartar patologia 6sea en parrilla cos-
tal y una gammagrafia 6sea que fueron normales. El
altimo control de la paciente tras 20 meses desde la
intervenciéon no mostr6 alteraciones valorables.

Caso 2

Mujer de 87 anos, sin antecedentes familiares de
interés y con antecedentes personales de histerecto-
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Caso 1. Imagen a mayor aumento. Haces de coldgeno
denso con niicleos de tamano desigual, sin atipia, que infiltran
tejido adiposo.

mia con anexectomia bilateral por patologia benigna
y una esterilidad primaria no estudiada. Acudi6 a la
consulta de nuestra Unidad por un tumor en la ma-
ma izquierda de 3 semanas de evolucion.

A la exploraciéon clinica destacaba un mayor ta-
mano de la mama izquierda, que ademas presentaba
retraccion de la piel en el cuadrante superoexterno y
una tumoraciéon en el cuadrante superoexterno-
prolongacion axilar, de 6 cm, fija al plano muscular
subyacente. En la mamografia (fig. 3), se observaba
una masa de baja densidad de 10 X 4 cm adosada a
musculo pectoral y que provocaba retraccion de la
piel. Se realizd una puncion biopsia con aguja grue-
sa y punch de piel. El andlisis histopatologico mos-
tr6: proliferacion tumoral de caracter mesenquimal
con ausencia de componente epitelial, densidad ce-
lular baja y ausencia de mitosis, compatible con tu-
mor filodes. El estudio de extension (gammagrafia
Osea, ecografia abdominal y radiografia de térax), los
marcadores tumorales CEA y CA 15.3 y las pruebas
preoperatorias realizados, estuvieron dentro de los li-
mites de la normalidad.

En el Comité de Patologia Mamaria se decidio
practicar una extirpacion amplia de la lesion bajo
anestesia general. En la intervencion se reseco la
piel retraida junto a la pieza quirargica, disecandose
de forma amplia la zona tumoral. Se observd que el
tumor estaba pegado e infiltraba el musculo pecto-
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Figura 3. Mamografia. Masa de baja densidad que retrae piel y
esta adosada a miisculo pectoral mayor.

ral mayor, por lo que se procedi6 a la exéresis del
tercio externo de éste. Se evidencié que el tumor in-
filtraba la zona precostal, y se resecaron las fibras
musculares que macroscopicamente parecian afecta-
das y se procedi6 a la exéresis de la mayor parte de
tejido tumoral posible, que parecia infiltrar el arco
costal anterior.

El estudio patologico evidencid que la pieza me-
dia 8,5 X 8 X 3,5 cm, con piel de 3 X 1,5 cm, y frag-
mento muscular. MacroscOpicamente, se observaba
una tumoracion de 4 X 3,5 x 3 cm a 1 cm de la piel,
con zonas de borde mas irregular de color blanco y
consistencia dura con dreas centrales mas blandas
de aspecto algo mixoide, y que se extendia focal-
mente hasta una distancia milimétrica del musculo
que estaba libre de tumor y que contenia otro no-
dulo de 1 cm. El tejido precostal que se extrajo me-
dia 4 X 4 X 1 cm, de color blanco y consistencia du-
ra. El analisis microscopico evidenci6 una lesion
extensa que afectaba ampliamente la pieza de tu-
morectomia y tejido precostal, con presencia focal
en el fragmento muscular. La lesidon estaba constitui-
da por una proliferacion celular con nucleos alarga-
dos, sin atipia, escasa actividad mitotica, junto con
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otras zonas menos celulares, colagenizadas, sin ob-
servarse tejido mamario y con afectacion de los mar-
genes quirlrgicos.

Se discuti6 el caso en el Comité, y se decidi6 rea-
lizar controles seriados. A los 7 meses de la inter-
vencion quirdrgica, la paciente presenta una nueva
tumoracion axilar de 6 x 5 cm, movil, bien delimita-
da y no dolorosa. La paciente no desea una nueva
intervencion y al afio de la sospecha de recidiva, la
exploracion clinica no ha variado.

DISCUSION

La fibromatosis mamaria constituye menos del
0,2% de los tumores primarios de la mama>® y afec-
ta principalmente a mujeres —aunque existen algu-
nos casos publicados de fibromatosis en el varon’8—
entre 14 y 80 afios>>?. Uno de nuestros casos se en-
cuentra fuera de este rango de edad.

La etiologia de los tumores desmoides en general
no estd clara, y se han descrito casos asociados a:

— Traumatismos, como las intervenciones quirar-
gicas (destacan los casos de fibromatosis mamaria
asociada a cirugia plastica con implantes de silicona
o tras mamoplastias de aumento, aunque el bajo nu-
mero de casos no permite establecer una relacion
causa-efecto!®11).

— Enfermedades genéticas (sindrome de Gardner,
fibromatosis multicéntrica familiar, poliposis familiar
adenomatosa)b*12,

— Quiza a un efecto promotor de los esteroides
sexuales (parecen mas frecuentes en hiperestroge-
nemias, en multiparas o durante la contracepcion
hormonal®* y se discute la asociaciéon con el emba-
razo*®); en ocasiones se han hallado receptores es-
trogénicos en estos tumores pero en otras no’, y las
respuestas a los antiestrogenos a veces han sido es-
pectaculares'314,

También existe una mayor incidencia de malfor-
maciones menores del esqueleto, que Reitamo et al*
llamaron “sindrome desmoide” cuando se asociaban
a fibromatosis.

Clinicamente simula un carcinoma mamario
y se presenta como un tumor generalmente unilate-
ral, duro, mal delimitado, no doloroso, de tamano va-
riable pero de crecimiento ripido y que puede pro-

2,5,6,9,15-17
2
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ducir retraccion de piel o pezdn por la contraccion
del tejido fibroso®>!>1%, En algunos casos, el muscu-
lo pectoral y la fascia fibroaponeurdtica estin afecta-
dos y son, presumiblemente, el sitio de origen!”.

La mamografia suele mostrar una lesion mal defi-
nida, a veces espiculada y sospechosa de malignidad
y en ocasiones se observa retraccion cutidnea; lo que
es mas caracteristico es la ausencia de microcalcifi-
caciones>>091516.18 En Ja ecografia mamaria pode-
mos observar una estructura hipoecogénica e irregu-
lar, con atenuaciéon sonica posterior, de aspecto
maligno®>?. Se han descrito los hallazgos de la re-
sonancia magnética en un caso que mostraba realce
precoz, intenso y homogéneo, por lo que se catalo-
g6 la lesion como malignal®.

La citologia obtenida mediante puncion-aspiracion
con aguja fina no suele sugerir el diagnostico correc-
to, y se pueden hallar células epiteliales de aspecto
atipico, aunque la presencia de células fusiformes
asociadas a pequenos grupos de células canaliculares
benignas y linfocitos debe hacer sospechar el diag-
nostico’. Este es histologico y puede realizarse con
una tincién de hematoxilina y eosina. El estudio ma-
croscOpico muestra un tumor en parte mal definido,
estrellado, sin capsula, duro, que al seccionarlo es
grisiceo, de aspecto brillante y fasciculado. El estu-
dio microscopico evidencia una proliferacion de cé-
lulas fibroblasticas sin atipia ni mitosis (0 muy poca),
que se organizan en fasciculos largos o haces que ro-
dean los lobulillos y conductos lobulillares®>>10, La
produccion de colageno es mas o menos abundante
y no hay necrosis. No es necesario realizar estudios
inmunohistoquimicos®, aunque éstos muestran una
positividad citoplasmica de las células fibroblasticas
para la vimentina, focal para la actina y una negati-
vidad para los marcadores epiteliales®?°. Las estruc-
turas glandulares estan preservadas.

El diagnostico diferencial histologico debe reali-
zarse con:

— Lesiones fibrosas proliferativas de partes blan-
das, como la cicatriz hipertrofica (queloidea), que
muestra un patrén mas colagenizado y menos fasci-
culado, asi como menor infiltracion de estructuras
proximas.

— Lesiones malignas de células fusiformes como
el carcinoma metaplasico y el fibrosarcoma, en los
que hay una mayor atipia celular, figuras mitosicas y
areas de necrosis.
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— El mioepitelioma maligno (carcinoma mioepite-
liaD) tiene un componente celular mas epitelioide,
mayor atipia y mayor positividad para actina.

— El tumor filodes presenta un componente bifa-
sico con estructuras epiteliales de patron folidceo.

Debido a la agresividad locorregional y al gran
poder de recidiva de este tipo de tumores, el trata-
miento es quirlrgico y consiste en una exéresis qui-
rargica amplia con margenes libres del tumor. La
exéresis completa es a veces dificil por la localiza-
cion tumoral. La tasa de recidiva global es del 21-
40%, parece influida por las caracteristicas biologicas
propias de cada tumor, y aparece durante los 3 pri-
meros afios poscirugia®®. En la mama, el tratamien-
to supone una tumorectomia amplia 0 una mastec-
tomia. No es necesario realizar el vaciamiento axilar.
También existen casos publicados de regresion o es-
tabilizacion tumoral espontinea.

de localizacion mamaria: una rara entidad

Otro tratamiento que se ha aplicado de forma ad-
yuvante a la cirugia, es la radioterapia®'. Necesita
una dosis importante (50 hasta mas de 60 Gy), pero
algunos autores han encontrado beneficios, con una
disminucion del indice de recidivas. Otros autores
apoyan la hipoétesis de una transformacion maligna
después de la radioterapia asociada a la cirugia.

Algunos estudios apoyan el uso de tratamiento
hormonal antiestrogénico, con regresiones especta-
culares en ciertos tumores. Su modo de accidén po-
dria ser independiente de los receptores hormonales
y ejercerse por un aumento de secrecion del trans-
Sforming growtbh factor beta, utilizandose el tamoxife-
no. También se han utilizado antiprostaglandinas
con diversos resultados, en muchas ocasiones aso-
ciadas a antiestrogenos.

No se ha demostrado que la quimioterapia clasi-
ca tenga algin efecto beneficioso en el tratamiento
de este tipo de tumores.
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