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Fibromatosis de mama: una lesion simuladora de cancer
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Resumen

Introduccion: La fibromatosis de mama es una entidad rara
patolégicamente benigna. Su etiologia se desconoce, pero se
asocia a trauma quirdrgico y ciertas anomalias genéticas.
Casos clinicos: Caso 1. Adolescente de 17 afios con lesién
firme y fija de 20 x 15 cm en mama derecha. Se tomd biopsia
con aguja cortante; el reporte histolégico indicé tumor phyllodes.
La mastografia revel6 lesion bien delimitada sin evidencia de
invasion a musculo. La paciente fue sometida a reseccién am-
plia con toracotomia y reseccién de las costillas afectadas. El
estudio de patologia indicé fibromatosis de mama de 19 x 18 x9
cm con margen quirdrgico positivo. Se administro colchicina oral
y a tres meses de seguimiento la paciente se encontraba sin
enfermedad. Caso 2. Mujer de 49 afios con masa sélida de 7 x5
cm en la mama derecha, localizada en el cuadrante superior
interno y fija al pectoral mayor. La mastografia y la resonancia
magnética revelaron masa que infiltraba a musculos del térax.
Se realiz6 reseccion amplia con reconstruccion inmediata de
dorsal ancho. La paciente se encontraba sin enfermedad a tres
meses de seguimiento.

Conclusiones: La fibromatosis de mama es una entidad rara
con un comportamiento localmente agresivo. La naturaleza in-
filtrativa de la enfermedad se asocia con tendencia a recurren-
cia local. Sus caracteristicas clinicas y de imagen pueden si-
mular cancer de mama, por lo que debe efectuarse diagnéstico
diferencial antes de intentar tratamiento. La modalidad terapéu-
tica estandar es la reseccion amplia, y la radioterapia se reser-
va para casos con margenes positivos.
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Summary

Background: Breast fibromatosis (BF) is a rare benign
pathological entity. Its etiology is unknown, but it has been
associated with surgical trauma and certain genetic disorders.
Clinical cases: Case 1. The patient was a 17-year-old female
with a 20 x 15 cm firm and fixed mass in the right breast. A core-
needle biopsy was taken with a pathology report of a phyllodes
tumor. Mastography revealed a well-differentiated lesion with no
evidence of muscle invasion. The patient underwent wide surgical
resection with thoracotomy and chest wall resection of the affected
ribs. Pathology reported a 19 x 18 x 9 cm BF with a positive
surgical margin. Oral colchicine was administered and at 3 months
of follow-up the patient is disease free. Case 2. The patientwas a
49-year-old female with a 7 x 5 cm solid right breast mass that
was located at the medial-upper quadrant and fixed to the
pectoralis major muscle. Mastography and magnetic resonance
imaging revealed a mass infiltrating thoracic muscles. Wide
surgical resection was performed with immediate latissimus dorsi
reconstruction. Pathology report showed a BF with muscle
invasion. At 3 months postsurgery, the patient is disease free.
Conclusions: BF is a rare entity with a locally aggressive
behavior. The infiltrative nature of this disease is associated
with a tendency to recur locally. Its clinical and imaging features
can mimic breast cancer. Differential diagnosis should be made
before attempting treatment. The standard therapeutic modality
is wide surgical resection, and radiotherapy is reserved in some
cases with positive surgical margins.
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Introduccioén

La fibromatosis de mama o tumor desmoide es una rara lesion
displéasica del tejido conectivo, que dependiendo de su localiza-
cion anatémica puede subdividirse en intraabdominal y extraab-
dominal; representa aproximadamente 0.2 % de todos los tumo-
res de mama.t?

El primer reporte de esta entidad fue realizado por Simpson y
colaboradores en 1964;* hasta el momento existen poco mas de
100 casos en la literatura.® Se presenta como una lesion aislada
o multiple, esta Ultima puede estar asociada a sindrome de Gar-
dner, sindrome de fibromatosis multicéntrica familiar o altera-
ciones genéticas como la mutacién del gen APC, siendo méas
frecuente en mujeres entre la cuartay quinta década de la vida.®5¢
Se desconoce la etiologia, sin embargo, existen publicaciones en
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las que se le asocia a traumatismo, implantes de silicén o ciru-
gias previas en la glandula mamaria.>"#

El cuadro clinico de la fibromatosis mamaria puede simular
al de un carcinoma de mama, y se caracteriza por palpacion de
un nédulo de consistencia sélida que algunas veces esta asocia-
do a retraccion de la piel y que puede ocasionar infiltracién a
estructuras subyacentes, incluyendo musculos pectorales y pa-
red torécica.>®

El manejo estandar de esta patologia se basa en la reseccion
quirdrgica amplia de la lesion, con especial cuidado de asegurar un
margen libre de enfermedad, que en muchos casos requiere resec-
ciones extensas. La tasa de recurrencia se calcula en promedio entre
21y 27 % con margenes quirurgicos libres, estimandose una preci-
sién de predecir recurrencia basada en este hecho de 81 %, con
sensibilidad de 95 % y especificidad de 58 %.°

Casos clinicos
Caso 1

Mujer 17 afios de edad sin antecedentes de importancia. Inicié
su padecimiento seis meses antes, con nédulo dominante en
mama derecha, indoloro, de rapido crecimiento y de consisten-
cia sélida, por lo que fue derivada al Instituto Nacional de Can-
cerologia.

La exploracion fisica inicial reveld lesién en mama derecha
de 20 x 15 cm, de consistencia firme, lobulada, pero bordes regu-
lares, con piel brillante y red venosa colateral, fija al mUsculo
pectoral; a la exploracidn de axila y cuello sin datos clinicos para
adenopatias. Se tom6 biopsia con aguja de corte (tru-cut); el in-
forme histopatoldgico fue tumor phyllodes. La telerradiografia de
térax no mostr6 anormalidades. La mastografia reveld lesion de
alta densidad redondeada sin descartar invasion al masculo pec-
toral mayor. Se realiz6 cirugia con hallazgo quirtrgico de tumor
de 20 x 20 cm adherido a pectoral mayor, pectoral menor, serrato

mayor, sexto y séptimo arcos costales derechos, por lo que se deci-
dié mastectomia simple extendida derecha con reseccion de parri-
lla costal. La paciente fue reintervenida ocho horas después con
hemostasia cuidadosa por sangrado posoperatorio. Evoluciond sa-
tisfactoriamente por lo que se retird la sonda endopleural y drena-
je del sitio quirurgico al quinto dia posoperatorio. El informe histo-
patolégico definitivo indicé lesion de 19 x 18 x 9 cm; el diagnos-
tico fue fibromatosis con infiltracion al mdsculo pectoral y teji-
dos blandos paracostales (figura 1) con lesion en borde inferior y
lecho quirargico a 0.3 cm del borde superior, 2 cm del borde
medial y 2.5 cm del borde lateral, arcos costales 7y 8 sin altera-
ciones. La inmunohistoquimica fue positiva a vimentina +++;
actina, desminay proteina S-100 fueron negativas. Los recepto-
res hormonales fueron también negativos. A tres meses de se-
guimiento la paciente era tratada con 2 mg/dia de colchicina oral,
sin evidencia de actividad tumoral y en buen estado general (fi-
gura 2); se planea reconstruccién mamaria tardia una vez cum-
plidos seis meses libres de enfermedad.

Caso 2

Mujer de 49 afios con antecedente de madre viva tratada por
cancer de mama y al momento de este reporte libre de actividad
tumoral; resto de antecedentes negativos. Seis meses antes por
autodeteccion habia identificado nddulo en cuadrante superior
interno de mama derecha, de rapido crecimiento en los dltimos
tres. Clinicamente con tumor de consistencia solida en la locali-
zacion sefialada, de 7 x 5 cm, parcialmente fijo a masculo pecto-
ral mayor y sin involucro de piel, axila y region supraclavicular,
sin evidencia clinica de adenopatias. Se realizé6 mastografia y
ultrasonido que revelaron lesion so6lida de 7 x 5 cm, con bordes
espiculados, adyacente a pectoral mayor, clasificada como le-
sion BIRADS IV. La tomografia axial computarizada mamaria
demostro lesion hiperdensa en interseccion de cuadrantes supe-
riores de mama derecha de 10 x 7 cm, en intimo contacto con
musculo pectoral mayor, sin involucro de piel ni evidencia de

Figura 1. Aspecto microscépico (caso 1).

Figura 2. Vista posoperatoria del caso 1.

170

Cirugia y Cirujanos



Fibromatosis de mama: una lesién simuladora de cancer

Figura 3. Aspecto macroscopico de la pieza quirdrgica obte-
nida del caso 2.

adenomegalias axilares ipsolaterales ni cervicales. Se realiz6
reseccion amplia de cuadrantes superiores de mama derecha,
incluyendo reseccion de rodete de musculo pectoral mayor (fi-
gura 3), con reconstruccion inmediata con colgajo pediculado de
dorsal ancho con excelente resultado cosmético. El reporte histo-
patoldgico indico fibromatosis mamaria, tumor de 5.7 x 2.5 cm,
que infiltraba extensamente musculo pectoral mayor con foco de
carcinoma ductal in situ de 7.5 mm e hiperplasia ductal atipica
focal, ambos receptores hormonales positivos. A tres meses de
seguimiento, la paciente se encontraba sin evidencia de activi-
dad tumoral, con resultado cosmético adecuado y con ingesta de
20 mg diarios de tamoxifen.

Discusion

Aunque la fibromatosis primaria de la mama es una entidad rara,
la importancia de su diagndstico radica en dos situaciones: des-
de el punto de vista clinico y radiolégico puede presentar todas
las caracteristicas sugestivas de carcinoma mamario infiltrante,
pudiendo establecerse el diagnéstico diferencial Unicamente con
la pieza quirGrgica; a pesar de ser una entidad benigna por care-
cer de potencial metastésico, tiene un comportamiento biol6gico
localmente agresivo ya que infiltra tejidos blandos adyacentes y
la historia natural es la recurrencia local, a pesar del tratamiento
quirdrgico localmente extenso.

Ante involucro de tejidos blandos del torax, especificamente
de la fascia muscular, la evidencia sugiere abordaje quirdrgico
temprano y agresivo que permita resecar la enfermedad, sin em-
bargo, se sabe que los margenes negativos no excluyen la posibi-
lidad de recurrencia,®® ya que ésta puede suceder en 21 a 27 %,
generalmente en los primeros tres afos.®

El tratamiento hormonal no ha probado mejoria en la recu-
rrencia local o control de la enfermedad, aunque la radioterapia
adyuvante se sugiere como modalidad de control local en casos
con margenes positivos.z57¢

Una de las principales limitantes para el tratamiento adecua-
do de esta enfermedad es su similitud por imagen con lesiones
malignas de la mama,” lo que Ileva en ocasiones a tratamientos
inadecuados.

Se encuentran bajo evaluacién nuevas modalidades de ima-
gen en el diagndstico de esta entidad, que permitan identificar
su recurrencia temprana, sin embargo, su utilidad no ha sido
plenamente demostrada.®®

Conclusiones

La fibromatosis de mama es una entidad poco comun caracteriza-
da por ser localmente agresiva. Sus caracteristicas clinicas, radio-
I6gicas y citolégicas simulan con frecuencia tumores malignos de
mama. La biopsia debe hacerse a cielo abierto y la piedra angular
es la cirugia, sin embargo, la amplitud de la reseccion obedece al
margen quirlrgico y a la funcionalidad posoperatoria que permita
al paciente una buena calidad de vida, ya que la recurrencia puede
suscitarse incluso después de una reseccion completa con marge-
nes libres. Las modalidades de radioterapia adyuvante comple-
mentan el tratamiento en estos casos.
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