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RESUMEN

Introduccién y objetivos: La fibromatosis produce tumores benignos pero localmente agresivos, que afectan a
los tejidos blandos. A nivel mamario, representa tan sélo el 0.2% de las neoplasias de la mama. Nuestro objetivo
con el presente articulo es profundizar en el conocimiento de la fibromatosis mamaria, a través del estudio de
dos casos clinicos, mostrando sus caracteristicas clinico-radioldgicas e histologicas, e intentar establecer un
protocolo de actuacién adecuado.

Métodos: Estudio retrospectivo de dos casos clinicos de fibromatosis mamaria diagnosticados en el Hospital
Universitario La Paz entre los afios 2018 y 2019.

Resultados: Presentaremos dos pacientes con diagndstico de fibromatosis mamaria, ambas debutaron con la
autopalpacion de un nédulo mamario. Al realizarles una ecografia, se visualizé un nédulo sélido, mal definido y
axila ecogréaficamente negativa, que precisé de biopsia-aspiraciéon con aguja gruesa. En los dos casos, se
decidio reseccién quirargica de la lesion. Seguimiento mediante exploracién mamaria y pruebas de imagen
periddicas.

Conclusiones: Aunque se trata de una entidad benigna, la fibromatosis mamaria puede simular un proceso
maligno, tanto clinica como radiolégicamente, por lo que precisa de un estudio histolégico. A pesar de que la
diseminacion metastésica es muy poco frecuente, no se debe olvidar el caracter agresivo a nivel local de esta
patologia, y sus altas tasas de recurrencia. Como tratamiento, se debe realizar una reseccién quirlrgica, aunque
recientemente se ha contemplado la opcion de vigilancia estrecha sin tratamiento. No existe evidencia cientifica
que justifique la utilizacion de otros tratamientos como la radioterapia o el tratamiento hormonal.
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Introduction and objectives: Fibromatosis produces benign but locally aggressive tumours that affect soft tissues.
At breast level, it represents only 0.2% of breast neoplasms. Our goal with this article is to increase knowledge
on breast fibromatosis, through the study of two clinical cases; explaining their clinical-radiologic and histological
characteristics. Additionally, try to establish an adequate protocol, for the management of the disease and for its
subsequent monitoring.

Methods: A retrospective study about two clinical cases of breast fiboromatosis diagnosed in La Paz Hospital
between 2018-2019.

Results: both patients presented with clinical manifestations, autopalpation of a breast nodule. A breast
ultrasound was performed and a solid nodule was visualized, with poorly defined edges and ecographically
negative armpit. A core needle biopsy was performed to confirm the histological diagnosis. In both clinical cases,
the treatment was surgical resection of the lesion. Periodic revisions are being performed in order to exclude
recurrence.

Conclusions: Although it is a benign disease, breast fibromatosis can simulate a malignancy, both in a clinical
and radiological way, so histological study is mandatory in order to achieve an accurate diagnosis. Even
metastatic dissemination is extremely rare, the local aggressive nature and high rates of recurrence for
fibromatosis makes surgical excision, with wide free margins, the most important tool in treatment, although the
possibility of close surveillance without treatment is recently being contemplated. There is no scientific evidence
to justify the use of other treatments such as radiotherapy or hormonal treatment.

KEY WORDS: Fibromatosis, desmoid tumor, mammary nodule.

INTRODUCCION

Los tumores desmoides en localizaciones
extraabdominales, también  conocidos = como
fibromatosis profunda, son lesiones infrecuentes del
tejido conectivo que raramente afectan a la mama, !
representando tan soélo el 0.2% de todos los tumores
mamarios.2 Estan estrechamente relacionados con
cirugias o traumas previos, influencia hormonal o en
asociacion con adenomatosis poliposa familiar (APF).
3

El diagnéstico final de esta patologia se establece
mediante estudio histolégico e inmunohistoquimico.
La presentacion habitual suele ser una masa con gran
infiltracién a nivel local y sintomatologia compresiva.
El aspecto de mayor relevancia es la tendencia a la
recurrencia, 4 que llega a afectar al 50% de los
pacientes en los primeros 5 afios tras la extirpacion
quirtrgica. > De este modo, la exéresis quirlrgica
radical, con margenes amplios, constituye el
tratamiento de elecciéon. & En casos seleccionados,
parte del arsenal terapéutico es el tratamiento local
con radioterapia o sistémico, principalmente con
guimioterapia o con inhibidores de la tirosin kinasa
como el Sorafenib. 7 Dichos tratamientos se
emplearan principalmente en caso de tumores
recidivantes, muy sintomaticos o irresecables.

CASO CLINICO 1

Mujer de 41 afios, que acude a consulta tras
palparse un nédulo mamario. Como antecedentes
médicos y quirargicos destacan la colocacion de
prétesis mamarias bilaterales en el afio 2015 con fines
estéticos. En la exploracion se palpa nddulo duro e
irregular de 1 centimetro en cuadrante inferoexterno
de mama derecha, y un ganglio movil, blando y de
pequefio tamafio en axila izquierda. No otras
adenopatias.

Se solicitaron mamografia, ecografia y resonancia
magnética nuclear (RMN) (Figuras 1,2y 3), enlas tres
pruebas se describen ambas prétesis sin signos de
rotura y un nédulo sélido, mal definido de 25x23x29
mm en cuadrante inferoexterno de mama derecha,
con afectacion de musculo pectoral. No se aprecian
adenopatias. Se realiza una BAG cuyo resultado fue
de proliferacion miofibroblastica sugestiva de
fibromatosis (Figura 4), con expresion nuclear focal
positiva para beta-catenina, expresion positiva focal
para actina de masculo liso, indice de proliferacion (ki-
67) menor del 5%, Citoqueratina AE1/AE3 negativa,
p63 negativa y CD34 negativa.

Tras presentar el caso en Comité se decide
reseccion quirdrgica de la lesibn con margenes
amplios mediante la colaboracién de ginecélogos y
cirujanos plasticos, por ser la paciente portadora de
prétesis. En el examen microscopico de la pieza se
observd un patr6n de crecimiento infiltrativo,
inmunorreactividad focal frente a actina y positividad
citoplasmastica frente a beta-catenina (Figuras 5, 6 y
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7). A pesar de la amplia reseccidn, la lesiéon contacta
tanto con el margen cercano a la piel como el cercano
a la protesis. Debido a la extension de la cirugia
previa, a la existencia de protesis y la utilidad limitada
de la exéresis, se decide en Comité, seguimiento
estrecho cada 3 meses con ecografia y RMN. Hasta
la fecha, la paciente permanece asintomatica.

CASO CLINICO 2

Mujer de 36 afios, que acude a consulta tras
palparse un noédulo mamario. Como antecedentes
s6lo destaca la realizacion de una ecografia y BAG en
el cuadrante superior externo de la mama izquierda,
un afio antes, por el hallazgo de un nédulo
sospechoso, cuyo resultado anatomopatoldgico fue
de fibrosis cicatricial. A los 6 meses se realiz6 una
ecografia control, estable con respecto a hallazgos
previos. Siete meses después, la paciente consulta
por la autopalpacion de un nédulo en la misma mama,
visualizando retraccion cutanea de 1 centimetro en
union de cuadrantes superiores. Subyacente a la
misma, se palpa zona nodular de mayor densidad de
2.5 centimetros. No se palpan adenopatias. Se solicita
ecografia (Figura 8) y mamografia, visualizando en
ambas un area nodular sélida de 15 mm, de bordes
mal definidos, sin flujo, correspondiente a cicatriz de
biopsia previa. Al resultar algo més evidente que en
pruebas de imagen anteriores, se realiza nueva BAG,
con resultado compatible con fibromatosis mamaria,
con Citoqueratina AE1/AE3: negativa; p63 negativo;
Actina de musculo liso: positividad focal; CD34:
negativo; indice de proliferacion celular (Ki67) inferior
al 5%; expresion de betacatenina citoplasmatica.

Tras comentarlo en Comité se decide abordaje
quirdrgico primario, realizando una tumorectomia
guiada con arpén, con envio intraoperatorio de la
muestra y confirmacion por parte de Radiologia de la
exéresis completa del tejido afecto (Figura 9). El
estudio anatomopatolégico confirmé la presencia de
una tumoracion fasciculada de 22x12 mm, que infiltra
focalmente la piel, compatible con fiboromatosis. Los
margenes quirdrgicos estaban libres. Con dicho
resultado se decide seguimiento mediante
exploracion mamaria y ecografia, con nueva revision
en 6 meses. Hasta la fecha, la paciente se encuentra
asintomatica.

DISCUSION

La fibromatosis mamaria es una patologia benigna
poco frecuente que en muchas ocasiones puede

simular un proceso maligno tanto en la exploracion
como en las pruebas de imagen.2 En nuestra
experiencia, ambas pacientes debutaron con la
palpacién de un nédulo mamario, de consistencia dura
y bordes mal delimitados. Mediante técnicas de
imagen (ecografia, mamografia y/o resonancia
magnética), en ambos casos se obtuvieron imagenes
compatibles con cancer de mama, por lo que fue
necesario el estudio anatomopatoldgico para alcanzar
el diagnostico de fibromatosis, al visualizar una
proliferacion de células fusiformes entre un denso
estroma colagenizado, con moderada celularidad, sin
atipia nuclear ni figuras de mitosis. Destacar el
importante papel de la inmunohistoquimica
usualmente positivo para vimentina, actina del
musculo liso y beta catenina (esta Ultima en un 70-
80% de los casos), ? pero generalmente negativo para
la desmina, las citoqueratinas, el CD34 y la S-100 10,
caracteristicas que cumplen nuestras dos pacientes.

Por lo tanto, el primer paso del protocolo de
actuacion ser4d una adecuada anamnesis Yy
exploracion mamaria y de posibles adenopatias, asi
como ecografia mamaria y biopsia de la lesion,
pudiendo afadir la mamografia y la RMN segun las
necesidades del radiologo. En la anamnesis, se debe
incidir en los antecedentes quirdrgicos mamarios,
debido a la estrecha relacion entre la fibromatosis y la
cirugia y/o traumatismos en la mama, como ocurre en
ambos casos expuestos. 11 Esta relacién parece
producirse aproximadamente a los dos afios de la
fecha de la intervencién quirdrgica, 12 como ocurre en
nuestra primera paciente.

A pesar de tratarse de una patologia benigna, su
comportamiento es localmente agresivo y recidivante
(recurrencia del 50% en los primeros 5 afios tras la
cirugia), ® por lo que el tratamiento de eleccion es la
reseccion quirdrgica de la lesion con margenes
amplios. Habitualmente es dificil establecer los
margenes del tumor previa y durante la cirugia, por
ello, los margenes de la pieza estan frecuentemente
afectados, 13 como ocurrid en nuestro primer caso.
Ante dicho hallazgo es posible reintervenir a la
paciente, o establecer un seguimiento estrecho, ya
gue en las Ultimas series de casos se ha visto que la
afectacion de los margenes quirlrgicos no esta
estrictamente relacionada con la recurrencia y de
hecho, se trata de un marcador poco fiable. * En
nuestro caso se optd por el seguimiento para evitar
una nueva cirugia. Recientemente se ha presentado
un ensayo clinico con 63 pacientes en el que se
plantea la posibilidad de vigilancia estrecha sin
tratamiento primario. Con esta nueva estrategia, 6
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pacientes presentaron una regresion espontanea de
su enfermedad y 9 se mantuvieron estables, el resto
preciso tratamiento quirdrgico. Por lo que se abre una
nueva posibilidad de actuacién, que todavia requiere
de mas estudios para poder seleccionar a las
candidatas idoneas. 1> No es necesaria la diseccion
axilar, salvo que exista invasién directa del tumor a
esta area, ni se ha estandarizado todavia la necesidad
de terapia adyuvante. Tratamientos como la
quimioterapia y/o la radioterapia, pueden
considerarse en el caso de tumores irresecables o que
no se hayan podido extraer en su totalidad, 16 o en el
caso de recidivas multiples. La eleccion de la terapia
local con radioterapia o sistémica, basada en
quimioterapia, Inhibidores de la tirosin kinasa, terapia
hormonal y/o Antiinflamatorios no esteroideos, se hara
en funcion de la urgencia de la situacion clinica y de
las preferencias del paciente y del profesional
sanitario. 17 Algunos autores defienden el uso de la
radioterapia como tratamiento adyuvante en caso de
margenes quirdrgicos proximos o afectos o como
tratamiento primario en pacientes no candidatos a
cirugia o que declinan esta opcion. Por otro lado, la
quimioterapia se ha empleado en casos extremos,
como riesgo de muerte inminente, rapida progresion o
sintomatologia severa. Por ultimo, los inhibidores de
la tirosin kinasa pueden constituir la primera linea de
tratamiento en pacientes en los que la quimioterapia
no es una opcion factible o en pacientes que prefieren
este tratamiento. Entre estos, cabe destacar el
sorafenib, del que recientemente se ha demostrado
que prolonga significativamente la supervivencia libre
de enfermedad e induce una respuesta terapéutica
mas duradera, en pacientes con tumores desmoides
progresivos, refractarios y/o sintométicos. ’

El seguimiento debe realizarse de manera
continuada, cada 3-6 meses los primeros afios,
llevando a cabo siempre una exploraciéon mamaria
minuciosa y ecografia mamaria control. Por tanto,
aunque es dificil protocolizar una enfermedad tan
poco habitual, nuestra recomendacion es la
extirpacion quirdrgica acompafiada de seguimiento
clinico-radiolégico frecuente para descartar recidivas.

CONCLUSION

La fibromatosis mamaria es una enfermedad
neoplasica benigna que puede simular un cancer de
mama o un tumor phyllodes, tanto clinica como
radiologicamente. Por ello es preciso realizar un
estudio exhaustivo, ademas de con pruebas de
imagen, con un andlisis histolégico e

inmunohistoquimico, para alcanzar un diagndstico
preoperatorio y no realizar cirugias excesivas. Su
tratamiento de eleccién es la extirpaciéon quirdrgica
con margenes amplios, sin que exista evidencia
cientifica que justifigue la utilizacién de otros
tratamientos como la radioterapia o el tratamiento
hormonal. Es necesario un seguimiento posterior
estrecho mediante exploracion mamaria y axilar y con
pruebas de imagen, todo ello evaluado por un equipo
multidisciplinar especializado en patologia mamaria.
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Figura 1: Ecografia mamaria de Caso Clinico 1 nédulo sélido, mal definido de 25x23x29 mm.

Figura 2: Ecografia con Doppler de Caso Clinico 1, escasa capatacion Doppler en nédulo sélido.

Figura 3: Resonancia Magnética de Caso Clinico 1 en la que se visualiza nédulo sélido con
afectacién del musculo pectoral.
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Figura 4: BAG de ndédulo sdlido en la que se visualiza proliferacion miofibroblastica sugestiva de fibromatosis

Figura 5: Patron de crecimiento infiltrativo respecto al tejido mamario adyacente y un ligero infiltrado linfocitario
en la periferia de la lesién (Hematoxilina-eosina, 40x).
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Figura 6: Estudio inmonohistoquimico en el que las células fusiformes muestran inmunorreactividad focal
frente a actina de musculo liso (200x).

Figura 7: Estudio inmunohistoquimico en el que se observa positividad citopladsmatica frente a beta-catenina
(200x).
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Figura 8: Ecografia mamaria de paciente del Caso Clinico 2 en la que se visualiza area nodular sélida de 15
mm, de bordes mal definidos, sin flujo.

Figura 9: Estudio intraoperatorio de la pieza por parte del servicio de radiologia tras tumorectomia guiada con
arpon, y confirmacion por parte de Radiologia de la exéresis completa del tejido afecto.




