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PALABRAS CLAVE Resumen Presentamos el caso de una mujer primigesta, con el antecedente de una mamo-
Gigantomastia; plastia de reduccién, que desarroll6é una gigantomastia asociada a tumoraciones vulvares, que
Tejido ectopico resultaron ser tejido ectopico mamario.

mamario vulvar; A pesar de la baja frecuencia de esta patologia, debemos conocerla por la gran repercusion
Embarazo que conlleva para la paciente y el equipo sanitario, con toma de decisiones importantes para la

salud y, en ocasiones la vida, de la mujer y el feto.
© 2011 SEGO. Publicado por Elsevier Espafna, S.L. Todos los derechos reservados.
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Abstract We report the case of a primigravida who had previously undergone breast reduction
and who developed gigantomastia associated with a vulvar adenoma, diagnosed as an ectopic
mammary adenoma. Despite its low frequency, physicians should be familiar with this entity due

Pregnancy . . . o o o
to its major effects on the patient and health team, requiring decisions with important
repercussions on the health — and sometimes life — of the woman and fetus.
© 2011 SEGO. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.
Primigesta de 30 afios de edad, que cuenta como antece-  mamaria, retirandose 1.782 g de la mama derecha y 1.100 g
dentes de interés una cirugia refractaria por miopia y una  de la izquierda, sin complicaciones; la anatomia patologica
mamoplastia de reduccion 3 meses antes de iniciar su emba- de la pieza con fue de mastopatia fibroquistica.
razo, por mastalgia, varios fibroadenomas (Birads 2) y ptosis Acudi6 a la consultas extrahospitalarias de obstetricia,

desde el inicio de su gestacion hasta la semana 26 de ameno-

rrea, donde fue controlada, con valores analiticos y ecogra-

* Autor para correspondencia. ficos adecuados para su edad gestacional, pero derivada para
Correo electrénico: estremas@terra.es control hospitalario, por presentar un aumento de tamano
(M.E. Hernandez Hernandez). exagerado de ambas mamas desde el primer trimestre, con
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Figura 1 Gestacion 27 semanas.

trastornos troficos dérmicos asociados a la distension de la
piel de las mismas y las cicatrices de la cirugia previa
hipertrofiadas, grandes venas congestivas cruzando la glan-
dula con aspecto inflamatorio y edematizado, con cierta
discapacidad asociada, por el dolor y la prolongacion axilar,
que le impedia tener los brazos préximos al térax (fig. 1).
Aportaba estudio realizado en consultas privadas, con mar-
cadores tumorales negativos, mamografia con dificultad para
su interpretacion, 4 PAAF con resultado de hiperplasia adi-
posa y mastopatia fibroquistica. Previamente, en otro centro
hospitalario, se realizé un drenaje quirurgico en cada mama,
obteniendo escaso material en todos ellos. Se encontraba en
tratamiento con bromocriptina y amoxicilina-clavulanico
desde hacia semanas.

Concomitante con el problema mamario, le aparecen 3
tumoraciones homogéneas a nivel vulvar, pediculadas, en las
que se realiz6 una biopsia por PAAF con el resultado de tumor
anexial compatible con hidradenoma papilifero. Se plantea
observacion ante el aspecto benigno de las mismas y el riesgo
de hemorragia, solo valorando extirpacion si presentaba
problemas de espacio para el parto.

Ya en nuestro hospital, se repite una ecografia mamaria a
las 27 semanas de gestacion, solicitada por la unidad de
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Figura 2

patologia mamaria, clasificandola como Birads 4 (fig. 2):
indicativa de hipertrofia del tejido glandular con imagen
de lesiones solidas dispersas, sobre todo en la mama
izquierda, e importante edema generalizado.

Con 31 + 4 semanas de gestacion, la paciente ingresa por
insuficiencia respiratoria aguda, descartandose tromboem-
bolismo pulmonar, con ecografia fetal, dentro de la norma-
lidad en todos sus parametros; se realiza maduracién
pulmonar fetal y hay rechazo por parte de la paciente (por
«no perjudicar al feto») a iniciar tratamiento con HBPM como
prevencion, ni aerosolterapia para mejorar la sensacion de
disnea. Mejoria a la semana del ingreso y alta domiciliaria.

En la semana 34 + 2 de gestacion se observa de nuevo un
aumento del tamafo mamario (fig. 3), con intensas zonas
dérmicas cianoticas de aspecto necrético, empeoramiento
del estado general materno, por lo que se propone finalizar la
gestacion. Las 3 tumoraciones vulvares también han aumen-
tado su tamanfo, siendo de unos 7-9 cm las pediculadas que
salen de ambos labios mayores y de 3-4 cm la central, y hacen
muy dificil intentar el parto vaginal, indicAndose entonces
cesarea electiva. Se realiza esta, obteniendo un recién
nacido mujer de 1.900 g de peso, con un Apgar 8-9, sin
complicaciones. El postoperatorio transcurrié dentro de la
normalidad, tan solo precisando 2concentrados de hematies
por anemia, previa a la intervencién, que empeord discre-
tamente tras esta, y leve leucopenia, también vista en
controles previos. Siguié tratamiento con bromocriptina para
inhibir la lactancia.

Durante el puerperio, es remitida a consultas de Reuma-
tologia, por encontrarse anticuerpo lUpico positivo y esco-
liosis severa, sin encontrarle enfermedad reumatica ni
autoinmunitaria en ese momento. En consulta de Endocrino-
logia, se descartan hiperprolactinemia y otros trastornos
endocrinos.

Alos 8 mesesdel parto, esintervenida en régimen de cirugia
mayor ambulatoria para la extirpacion de las lesiones vulvares
que, aunque disminuidas de tamafo, persisten, de forma
péndula una en cada labio mayor, realizandose la extirpacion
de estas con rebanado, sutura hemostatica y aproximacion de
los bordes de la base, sin complicaciones. Se decide no extirpar
otra pequefia tumoracion adherida a la zona de clitoris, valo-
rando su aspecto de benignidad y la localizacion dificultosa
para su exéresis, ademas de su reducido tamafo, por el que no

(A y B)Ecografia mamaria semana 27.
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Figura 3  Gestacion 34 semanas.

Figura 4 Durante puerperio.

planteaba problemas a la paciente. La anatomia patologica de
las lesiones extirpadas recibida en su visita de control a los 7
dias de la intervencion fue compatible con tejido mamario
ectopico, con hiperplasia fibroadenoide. Presentaba un exce-
lente resultado estético y funcional de las cicatrices vulvares.

El tejido mamario (fig. 4) habia reducido de manera
importante su volumen, observandose un importante exceso
de piel, con zonas cicatriciales, aréola muy grande, por lo
que se le propone la realizacion de una mastectomia bilateral
simple mas reconstruccion con injerto del complejo aréola-
pezon, por parte de la unidad de Cirugia Plastica de nuestro
complejo hospitalario. La paciente ha retrasado la realiza-
cion hasta la fecha de redaccion de este texto, valorando la
posibilidad de consultar una segunda opinion.

Discusion

La gigantomastia o hipertrofia mamaria masiva es una
rara entidad de etiologia desconocida, caracterizada por el

agrandamiento difuso, masivo e incapacitante de las mamas,
que lleva asociados fendmenos de necrosis focal, Ulceras,
infecciones o sangrados1, con elevada morbimorbilidad, com-
prometiendo en ocasiones la vida de la madre y del hijo, con
gran repercusion en la paciente, la familia y el equipo
sanitario por la inexperiencia que tenemos ante el cuadro
clinico, su seguimiento y la terapia adecuada. La forma mas
frecuente de presentacion es la virginal, que acontece
durante la adolescencia, y de manera mas rara la gravidica,
como el caso que nos ocupa. En una revision realizada en 2008
de 115 casos publicados?, 41 se produjeron durante el emba-
razo, 57 virginales, 13 idiopaticos y 4 secundarios a ingesta de
drogas (D-penicilamina, bucilamina).

Desde 1648, cuando se publico el primer caso en una
mujer gestante', hasta hoy, menos de 100 han sido descritos
en la literatura, por lo que nos faltan muchos datos por
conocer, como la verdadera incidencia (1 de cada 28.000-
100.000 gestaciones®) o los factores de riesgo implicados. La
mayoria eran mujeres multiparas, con gestaciones previas
normales, pero en algunos, entre ellos el nuestro, era su
primera gestacion®. La recurrencia en gestaciones posterio-
res, cuando se realiza tratamiento conservador, esta asegu-
rada. El antecedente de una mamoplastia reductora que
tenia nuestra paciente también se describe en otros casos
publicados®. No se ha encontrado relacion con el sexo fetal ni
con la edad materna, y si una discreta mayor afectacion en la
raza caucasica frente a la afroamericana (9:4).

En cuanto a la patogénesis, existen numerosas teorias y
ninguna totalmente aceptada. Una de ellas es la hipersen-
sibilidad en exceso a estimulos hormonales’, sobre todo a la
prolactina en los 6rganos diana, con niveles normales en
repetidas analiticas en todos los casos, pero con respuesta al
tratamiento con bromocriptina, presentando detencion del
crecimiento con leve regresion en algunas ocasiones. Se han
usado otras medidas farmacologicas sin resultados (testos-
terona, tamoxifeno, estrogenos, hidrocortisona...). Otra
teoria se inclina por la existencia de un problema de auto-
inmunidad, a la vista de la asociacion de algunos de los casos
con enfermedades como la miastenia gravis®, el lupus
eritematoso sistémico, el seudohiperparatiroidismo y los
linfomas.

El tratamiento médico utilizado habitualmente, con bro-
mocriptina, antibiotico profilactico por el riesgo de sobrein-
feccion’ y corticoides, para mejorar algo la congestion y la
ventilacion de muchas de estas pacientes, consigue evitar la
cirugia hasta en el 40% de los casos® durante la gestacion.
Pero algunos autores recomiendan la cirugia como primera
opcion para evitar complicaciones, a pesar de dar lugar a un
parto prematuro hasta en el 30% de los casos.

La intervenciéon quirtrgica, en algunas circunstancias,
debe realizarse de manera urgente, cuando la progresion
es rapida, no responde al tratamiento médico o las compli-
caciones comprometen la salud de la paciente o del feto,
pero pocos autores la defienden como primera opcion. En la
actualidad, se piensa que es mejor posponer la cirugia unos
meses tras el parto®, porque la morbilidad disminuye y es
frecuente la involucion espontanea, aunque parcial. La téc-
nica de eleccion es la mastectomia simple con reconstruccion
protésica con injerto libre del complejo aréola pezdén. No es
aconsejable® la mamoplastia reductora, por el riesgo de
recidiva en préximos embarazos y la dificultad con la que
se controla el sangrado del tejido hipertroéfico.
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La asociacion con hipertrofia del tejido ectdpico que se ha
encontrado en nuestra paciente, ya se ha descrito en otras
ocasiones en localizacion axilar’ y tan solo en un caso vulvar®.
El tejido ectopico mamario se presenta en el 0,4-6% de las
mujeres a lo largo de «la linea de la leche» embrionaria®,
desde la axila, mas frecuente, hasta la region inguinal,
aunque también se describen algunos casos fuera de esta
localizacion. Estan presentes desde el nacimiento, pero no se
hacen evidentes hasta la pubertad, el embarazo o la lactan-
cia. Existen diferentes presentaciones de esta entidad, con
clasificaciones segin tengan o no pezdn, aréola y tejido
mamario, siendo nuestro caso tejido mamario ectopico sin
aréola ni pezon'®. Este tejido estd sometido a las mismas
influencias que la mama normal, por lo que puede también
sufrir las mismas alteraciones y transformaciones malignas,
que hay que tener en cuenta en el diagndstico diferencial'’.
Sin embargo, la extirpacién quirlrgica profilactica no esta
recomendada actualmente'2, por lo que, en nuestro caso, se
decide someter a observacion la lesion residual, ademas por
su dificil localizacion para una extirpacién sin secuelas.
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