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Resumen El tejido ectopico de la glandula mamaria se presenta como una alteracion
embrioldgica, en la involucion de la linea mamaria, con una incidencia de 0,2-6% en la poblacion.
La polimastia axilar es la forma de presentacion mas frecuente (71%) y puede verse afectada por
enfermedades propias del tejido mamario: enfermedades benignas y malignas. Los tumores
phyllodes, son tumores fibroepiteliales infrecuentes en la glandula mamaria (1% de las
neoplasias), su presentacion en tejido ectopico es extremadamente raro, habiéndose reportado
solo 10 casos en la literatura. Presentamos el caso de una paciente con polimastia axilar
unilateral, en la cual se desarrollé un tumor phyllodes intermedio, mostrando el proceso de
diagnostico, tratamiento y seguimiento, asi como la revision de la literatura.

© 2024 SESPM. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Phyllodes tumor in ectopic mammary gland tissue: case report and literature review

Abstract Ectopic tissue of the mammary gland presents as an embryological alteration, in the
involution of the mammary line, with an incidence of 0.2-6% in the population. Axillary
polymastia is the most common form of presentation (71%) and can be affected by diseases of
the breast tissue: benign and malignant diseases. Phyllodes tumors are unusual fibroepithelial
tumors in the mammary gland (1% of neoplasms). Their presentation in ectopic tissue is
extremely rare, with only 10 cases having been reported in the literature. We present the case
of a patient with unilateral axillary polymastia, in which a borderline phyllodes tumor was
developed, showing the process of diagnosis, treatment and follow-up, as well as the review of
the literature.
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Introduccion

La glandula mamaria se deriva de las crestas ectodérmicas
(linea mamaria), las cuales se extienden desde la axila hasta
la region inguinal, terminando en el aspecto medial de las
caderas en cada lado del cuerpo’. La presencia de tejido
ectopico, producto de la regresion incompleta embrioldgica
de la linea mamaria, tiene una incidencia de 0,2 al 6%2, con
localizacion mas frecuente en la region axilar (71%); y puede
estar compuesto por: tejido mamario, aréola, pezon o la
combinacién de estos componentes®. El desarrollo de
lesiones benignas y malignas en el tejido ectdpico nos abre
un abanico de diagndsticos diferenciales ante la presencia
de una tumoracion axilar, siendo los tumores phyllodes
(tumores fibroepiteliales) una entidad extremadamente
infrecuente en esta localizacion, habiéndose descrito solo
10 casos en la literatura* Reportamos el caso de una
paciente tratada de un tumor phyllodes intermedio en
tejido ectépico axilar en un hospital oncolégico de
Latinoamérica.

Caso clinico

Una paciente de 43 afos, con antecedente de polimastia
axilar derecha, sin intervenciones quirlrgicas previas, ni
antecedentes familiares. Refiere desde hace un ano, un
aumento progresivo del volumen y consistencia de la axila
derecha. En la exploracion fisica se identifico una
tumoracion de 10 x 8 cm de bordes definidos, indurada,
parcialmente movil, con circulaciéon colateral (fig. 1A). Se

Figura 1

solicité: mamografia, donde se informd del conglomerado
ganglionar axilar derecho y microcalcifiaciones benignas
bilaterales, BIRADS 5 (fig. 1B); en la ecografia mamaria: en
la region axilar derecha se present6 una lesion isoecogénica,
heterogénea de bordes irregulares de 78 x 47 mm con
vascularidad doppler central, BIRADS 4C; en la tomografia de
torax, abdomen y pelvis contrastada: se visualizo en la
region axilar derecha, una masa de densidad de partes
blandas con bordes definidos de 71 x 64 mm a considerar
metastasis ganglionar o enfermedad linfoproliferativa
primaria (fig. 1C). Se realizd una biopsia percutanea con
aguja gruesa de tumoracion axilar, informandose neoplasia
fibroepitelial, con celularidad estromal leve a moderada sin
atipia. Con dichos resultados se indica la cirugia: escision
amplia de tumoracion axilar, con resultado de anatomia
patoldgica: tumor phyllodes, tamaio tumoral 8 cm, patron
de crecimiento infiltrativo, celularidad estromal moderada,
con sobrecrecimiento estromal presente, pleomorfismo
celular: moderado, indice mitético 2-3 en 10 campos de
alto poder con bordes quirtrgicos libres (fig. 2).
Actualmente la paciente se encuentra libre de recurrencia
local a los 12 meses posteriores a la cirugia.

Discusion

La polimastia axilar es la forma de presentacion mas
frecuente de tejido ectopico mamario, se han reportado
otras localizaciones mas infrecuentes en la linea mamaria:
paraesternal (18,5%), subclavicular (8,6%), inframamaria
(8,6%)° y otras por fuera de la misma: el rostro, la espalda,
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A) Exploracion fisica (frontal y lateral). B) Mamografia: MLO y CC, C. TEM: axial, coronal y sagital.
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Figura 2 Tumor phyllodes intermedio axilar, hallazgos histopatologicos. A) Proliferacion fibroepitelial con patrén foliaceo e
hipercelularidad estromal. B) La tumoracion infiltra el tejido adiposo circundante. C y D) A mayor aumento las células estromales
presentan pleomorfismo celular moderado y presencia de numerosas figuras mitoticas (flechas).

las nalgas, el cuello, la vulva, las caderas, el flanco
abdominal, los hombros y la extremidad superior®. El tejido
ectopico mamario es sujeto de cambios hormonales y
cambios fisiologicos, pudiendo albergar enfermedades
benignas y malignas’.

El tumor phyllodes forma parte de los tumores
fibroepiteliales, siendo una enfermedad infrecuente (1% de
las neoplasias mamarias) se han definido criterios por la
organizacion mundial de la salud (grado de celularidad
estromal, atipia, indice mitético, comportamiento
infiltrativo de los bordes y la presencia de componentes
heterdlogos), para distinguirse 3 subtipos histologicos:
benigno, intermedio y maligno®, este (ltimo con potencial
metastasico via hematogena en un 9%. El desarrollo de este

tumor en tejido ectdpico, es una condicion extremadamente
infrecuente, siendo su localizacion predominante la region
axilar (polimastia axilar), habiéndose reportado solo 10
casos en la literatura (incluido el presente) (tabla 1)°. Se
debe basar el diagnostico en el correlato clinico, radiolégico
y patoldgico: en la clinica, se caracteriza por presentarse
entre la tercera y quinta década de la vida, con
tumoraciones de gran volumen y crecimiento acelerado'®,
lo cual nos ayudo6 a diferenciarlo de cuadros inflamatorios
como la hidroadenitis, la cual presenta signos de flogosis; y
el fibroadenoma, con tasa de crecimiento mas lenta y de
menor diametro.

En la radiologia: en la mamografia y la ecografia se
describen lesiones circunscritas, bien delimitadas,

Tabla1 Resumen de casos con tumores phyllodes reportados en el tejido ectopico mamario axilar

Caso Edad (afos) Localizacion axilar Clasificacion histologica Referencia
1 45 Bilateral Benigno Sale et al."
2 31 Izquierda Benigno Oshida et al.'?
3 43 lzquierda Benigno Limén et al."®
4 22 Izquierda Maligno Znagui et al.™
5 21 Derecha Benigno Zubair et al."™
6 46 Derecha Benigno Fujimoto et al."®
7 27 Izquierda Benigno Mohd et al."”
8 76 Derecha Intermedio Sarunthorn et al."®
9 21 Derecha Benigno Rabbia et al.*
10 43 Derecha Intermedio Chavez et al.
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redondeadas, lobuladas, de densidad de las partes blandas;
con areas anecogénicas de aspecto liquido que corresponden
a areas hemorragicas, necrosis o degeneracion quistica con
doppler central’®. En nuestro caso la lesion fue vista tanto
en la mamografia y la ecografia, sin una masa mamaria
asociada, lo cual sugiri6 como diagnostico diferencial por
parte de radiologia, un sindrome linfoproliferativo y la
metastasis ganglionar de un carcinoma oculto de la mama;
alejando los diagnosticos de lipoma axilar (lesion bien
definida, hiperecogénica o isoecogénica con margenes
definidos, ovalados con su eje mayor paralelo a la piel en
el plano subcutaneo y sin vascularizacion) y un quiste
epidérmico (lesion ovalada, de bordes definidos,
hipoecogénico o anecogénico, localizado en la dermis o el
tejido celular subcutaneo, con refuerzo posterior, sombras
acusticas laterales y flujo doppler negativo). Como estudio
adicional la resonancia magnética, puede describir en
secuencia ponderada en T1, mayor intensidad, con cambios
quisticos, con paredes irregulares; e intensidad de la sefal
menor o igual en secuencias T2 y/o ADC, lo cual se ha
asociado a criterios de sospecha de tumor phyllodes
maligno?®. El estudio tomografico y la tomografia por
emision de positrones, permiten evaluar la posibilidad de
un cancer primario oculto?' Si bien, la presencia de
carcinoma mamario en la glandula ectopica es
extremadamente infrecuente (incidencia 0,3-0,6%)?%,
caracterizado por presentar clinicamente una masa palpa-
ble, edema y dolor; la diferenciacion resulta dificil al poder
presentarse como tumores originados en la prolongacion
axilar que se extienden al tejido ectopico o como metastasis
ganglionar de un cancer de mama oculto??. En nuestro caso
el estudio tomografico nos permitio visualizar la tumoracion
axilar como Unica, lo que nos alejo del diagndstico
diferencial de linfoma, permitié valorar neoplasias ocultas
y, en el escenario de un tumor phyllodes, evaluar el
parénquima pulmonar y valorar la posibilidad de metastasis.

El estudio histologico es de suma importancia,
recomendandose el estudio puncion con aguja gruesa, el
cual permite, en el caso de tumor phyllodes, reconocer la
presencia de células estromales cohesivas, células
mesenquimales aisladas, grupo de conductos hiperplasicos,
células gigantes de cuerpo extrafo, vasos sanguineos
que cruzan el estroma, nicleos bipolares desnudos vy
ausencia de metaplasia apocrina; sin embargo, debido a
la heterogeneidad (coexistencia de areas benignas,
intermedias y malignas en el mismo tumor) solo el estudio
histologico del espécimen completo permite un diagndstico
definitivo y su clasificacion?*. En el caso diferencial de un
carcinoma originado en el tejido ectdpico, la presencia de
tejido mamario normal adyacente es altamente sugestivo,
asi como la ausencia de tejido linfoide, lo cual aleja la
posibilidad de una metastasis de primario oculto?®. En el
presente caso, la biopsia permitid confirmar la sospecha
diagnoéstica y poder realizar la indicacion quirdrgica, puesto
que en los diagnosticos diferenciales de linfoma y metastasis
de carcinoma de primario de mama oculto, requerian de
tratamiento sistémico de inicio.

El tratamiento quirlrgico es la piedra angular del manejo
de los tumores phyllodes. Se requieren margenes amplios en
la escision, debido al potencial de recurrencia, el cual varia

segun el subtipo: benigno (8%), intermedio (13%), maligno
(18%)?¢; se recomiendan margenes mayores o iguales a 1 cm,
sin embargo, se ha descrito 1 mm como borde aceptable en
los casos de tumor phyllodes benigno, sin tener impacto en
la recurrencia local?”-2®_En el caso reportado se obtuvo un
tumor phyllodes intermedio con bordes libres y con un cierre
primario de la herida operatoria, motivo por el cual no se le
indico tratamiento complementario. Teniendo un
seguimiento de 12 meses sin recurrencia local.

El uso de terapia adyuvante, como la radioterapia, esta
indicado en el escenario de tumores recurrentes, donde
posterior a la cirugia, una recurrencia futura pudiera crear
una morbilidad significativa, sin embargo, no se cuenta con
estudios randomizados al respecto. La quimioterapia esta
indicada en casos de tumores phyllodes metastasicos,
siguiendo los principios en dosis y esquemas extrapolados
de los sarcomas de partes blandas?®.

Conclusiones

La polimastia axilar es la forma de presentacion de tejido
mamario ectopico mas frecuente, se debe tener en
consideracion en la evaluacion por el mastologo, en el
examen fisico y control radioldgico de las pacientes,
recordando que es susceptible a cambios hormonales, asi
como de enfermedades propias del tejido mamario
(enfermedades benignas y malignas), conocer los
diagnosticos diferenciales ante una tumoracion en el tejido
ectopico, recurriendo a la unidad de criterios clinico,
radioldgicos y patolégicos, facilitan un correcto diagndstico
y tratamiento. Debiéndose tener en cuenta todos los
diagnosticos  diferenciales posibles, incluso aquellos
extremadamente infrecuentes como en el caso presentado.
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