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CASOS CLINICOS

Fibromatosis mamaria.
Proliferacion fibroblastica
benigna con agresividad local

Fibromatosis of the breast. Locally
aggressive benign fibroblastic
proliferation

SUMMARY

Fibromatosis of the breast is a benign mesenchymal growth which is from the
clinical, radiological, and cytological point of view very similar to a carcinoma.
Only histology can achieve the differential diagnosis with breast carcinoma.
Fibromatosis of the breast is locally aggressive and relapses in 21-27 % of
cases. The treatment of choice is wide surgical excision with free margins.

A 30-year old patient with no previous relevant background had a 2 cm growth
in the lower internal quadrant of her left breast with no adherence to deeper
tissue. Radiological findings suggested malignity but cytology was negative
for malignant cells. The tumor was removed using wide safety margins.
Histological diagnosis was fibromatosis of the breast. Progression was good
after a year and the patient underwent regular check-ups.
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INTRODUCCION

El término tumor desmoide o fibromatosis se aplica a
un grupo de entidades con un comportamiento clinico y
unos criterios histolégicos intermedios entre los de las
lesiones fibrosas benignas y los de los fibrosarcomas.
Consiste en una proliferacion fibroblastica infiltrante, sin
ninguna caracteristica de respuesta inflamatoria y sin
criterios de neoplasia, que tiende a invadir localmente y
que suele recidivar tras su extirpacion quirurgica, pe-
ro que no produce metastasis a distancia'=.

CASO CLINICO

Mujer de 30 afos, sin antecedentes de interés, que
acudio por tumoracién de mama izquierda de 8 meses
de evolucién. La exploracion fisica de la paciente reveld
una tumoracién dura de unos 2 cm en cuadrante infe-
rointerno de mama izquierda no adherida a planos pro-
fundos. La mamografia muestra un nédulo de 15 mm
de densidad intermedia parcialmente mal definida sin
presencia de microcalcificaciones (fig. 1). La ecografia

evidencia un nédulo hipoecogénico con contornos irre-
gulares y atenuacion acustica posterior (fig. 2). La pun-
cidn-aspiracion con aguja fina (PAAF) resulté negativa
para células malignas, con presencia de histiocitos de
citoplasma espumoso y grupos de células sin atipias.

Se procedié a la tumorectomia amplia con estudio
histolégico.

La pieza de tumorectomia media 7,5 x3,5x3cmy
albergaba una lesion sélida nodular y eléstica de
2,5x 2 x 2 cm, de aspecto fibroso y de coloracion varia-
ble entre unas areas blanquecinas y otras nacaradas y
anaranjadas. La lesién estaba relativamente mal delimi-
tada debido a que presentaba en su periferia zonas de
aspecto radial o desflecado que se entremezclaban con
el tejido mamario adyacente, aunque mostraba otras
areas con contorno redondeado y de aspecto bien deli-
mitado. El tejido mamario restante mostraba un predomi-
nio de tejido adiposo y escasas zonas de aspecto fibroso.
Microscopicamente, la lesion estaba constituida por una
proliferacion fusocelular dispuesta en fasciculos media-
nos y largos variablemente entrelazados que atrapaban
grasa, conductos y lobulillos mamarios (fig. 3). El atrapa-
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Fig. 1. Proyecciones mediolateral oblicua y craneocaudal de mama, muestran un nédulo de 15 mm en Cll de MI de densidad in-
termedia parcialmente mal definida y sin presencia de micocalcificaciones.

Fig. 2. Ecografia complementaria de la masa palpable que
muestra una lesion hipoecogénica de 10 mm, de contornos
irregulares y atenuacion de ecos.

miento de estos elementos era caracteristicamente mas
evidente en la periferia de la lesion. La proliferacion era
moderadamente celular e intensamente colagenizada, si
bien el grado de celularidad y de colagenizacion era va-
riable de unos fasciculos a otros. Las células proliferati-
vas mostraban nucleos ovales o fusiformes y citoplasmas
palidos de contornos mal definidos. Esta poblacién celu-
lar no mostraba atipia ni pleomorfismo relevantes (fig. 4).
El indice mitosico era inferior a una mitosis por 10 cam-
pos de gran aumento y no se observaban figuras mitosi-
cas atipicas. Tampoco se observo necrosis tumoral. La
vascularizacion de la lesién no mostraba ningun patrén
peculiar. Las células proliferativas mostraron inmunohis-
toquimicamente una expresion extensa e intensa de vi-
mentina y débil y focal de actina, y negatividad para des-
mina, proteina S-100, panqueratina, CD31, CD34 y
receptores estrogénicos y de progesterona. En el resto
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de la pieza el tejido mamario mostraba escasas zonas de
fibrosis sin otras alteraciones de interés.

La evolucién postumorectomia es favorable, con
1 afno de evolucién libre de recidiva.

DISCUSION

Se trata de una entidad infrecuente, con una inciden-
cia estimada menor del 0,2 % entre todas las lesiones
primarias de mama®*, y anecdéticamente puede presen-
tarse en el varén®.

Su etiologia es desconocida, aunque se han descrito
casos después de traumatismo® o en asociacién a en-
fermedades de tipo genético, como el sindrome de
Gardner o la fibromatosis multicéntrica familiar”.

No parece estar en relacion con la gestacion como
ocurre con la fibromatosis de la pared abdominal®®.

Afecta a mujeres con edades comprendidas entre los
14 y 80 anos. Suele ser unilateral, aunque hay casos
descritos de presentacion bilateral?+#.

Se presenta clinicamente como una masa dura, de ta-
mano variable, no dolorosa, mal definida, que puede
provocar retraccion del pezén o de la piel adyacente de-
bido a la contraccion del tejido fibroso y no a reaccién
desmoplasica como ocurre en el carcinoma?®9'!. Es ti-
pica su relacién con la fascia del pectoral'?, lo que expli-
ca estos hallazgos exploratorios, y su situacién profunda
que se comprueba radiolégicamente.

Desde el punto de vista mamogréfico la fibromatosis
se incluye en la categoria de lesiones mal definidas vy,
por lo tanto, sospechosas de malignidad. Se presenta
como masas mal delimitadas, a veces con margenes
espiculados, situadas en planos profundos y asociados
a engrosamientos de la piel y, en ocasiones, retraccion
del pez6n 231214 | g ausencia de microcalcificaciones es
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Fig. 3. Periferia de la lesion mostrando su disposicién en ha-
ces fusocelulares y el caracteristico margen infiltrativo que
atrapa grasa y lobulillos mamarios (HE, x 40).

un dato caracteristico y no ha aparecido en ningin caso
de fibromatosis mamaria%12'3. Por lo tanto, la presen-
cia de microcalcificaciones en la mamografia es un dato
a favor del carcinoma (d.d. con la fibromatosis).
Ecograficamente suelen ser hipoecogénicas, mal defi-
nidas y con atenuacién sonica posterior>13.

El estudio citologico de la lesién mediante PAAF pue-
de orientarnos en el diagnostico al observar una “prolife-
racion benigna de células fusocelulares”®. Asi una proli-
feracion mesenquimal fusocelular es suficiente para
diferenciarlo de otras entidades anatomopatoldgicas
que conlleven diferente actitud quirdrgica; aunque esto
no suele ser lo habitual. Sin embargo, el diagnéstico mi-
croscopico definitivo de fibromatosis puede realizarse
con una tincién de hematoxilina y eosina, sin ser nece-
sarios estudios histoquimicos ni inmunohistoquimicos.
En la periferia los margenes de la lesion son irregulares
con areas estrelladas que se infiltran en los tejidos veci-
nos. El tejido lesional se compone de una poblacion uni-
forme de fibroblastos dispuestos en haces o fasciculos
que rodean mas que destruyen los lobulillos y conductos
lobulillares; la actividad mitética es muy baja o nula'y no
se aprecia necrosis ni ningun criterio de neoplasia®!'.
Solo en algun caso aislado se ha observado calcifi-
cacion en el tumor desmoide®. Un hallazgo histolégico
caracteristico de esta entidad son las inclusiones eosi-
nofilas intraplasmaticas®'®. Estas estructuras son meta-
bolitos 0 anomalias estructurales de filamento de actina,
dado que son las lesiones de musculo liso y las de mio-
fibroblastos las que lo presentan. Se han descrito las in-
clusiones intracitoplasmaticas en las siguientes entida-
des: fibroma digital de la infancia, miofibroblastoma
intranodal, tumor filodes y leiomiomas benignos.

El diagnéstico diferencial histolégico debe incluir aque-
llas que pueden presentar un patron fusocelular y corres-
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Fig. 4. La sesion esta formada por fasciculos de células fusi-
formes sin pleomorfismo ni atipia (HE, x 200).

ponden a la fascitis nodular, la cicatriz, el sarcoma fuso-
celular, el carcinoma metaplésico y el carcinoma mioepi-
telial'-'°. La fascitis nodular presenta atipia celular y ca-
rece de los fasciculos largos y el margen infiltrativo
caracteristicos de la fiboromatosis'”'®. La ausencia de gra-
nuloma a cuerpo extrafio, hemosiderina o necrosis grasa
junto con la presencia de atrapamiento periférico de tejido
mamario adyacente permiten excluir una cicatriz. No obs-
tante, en caso de fibromatosis recidivante la cirugia previa
puede complicar este diagnéstico diferencial'”'8. En ge-
neral, la mayoria de los sarcomas fusocelulares presen-
tan mayor celularidad, atipia y pleomorfismo celular que
la fibromatosis, asi como mayor indice mitosico. Ademas,
los fasciculos largos del fibrosarcoma adoptan un patrén
en espina de pescado y suelen acompanarse de focos de
necrosis tumoral'”'®. Se ha descrito una variante de car-
cinoma metaplasico tipo fibromatosis-/ike?. No obstante,
el carcinoma metaplasico suele presentar alguna zona
con un claro componente de carcinoma. Ademas, a dife-
rencia de la fibromatosis las células son positivas para
citoqueratinas y otros marcadores inmunohistoquimicos
epiteliales™. Algunos carcinomas metaplasicos son posi-
tivos para receptores hormonales. En cambio, se consi-
dera que la fibromatosis no expresa receptores hormona-
les'®2!. El carcinoma mioepitelial es una rara entidad
constituida por células fusiformes y células epitelioides.
Las areas fusocelulares pueden plantear dificultades
diagndsticas con la fibromatosis. En ambas entidades
las células expresan actina, pero en el carcinoma mioe-
pitelial coexiste con la expresién de proteina S-100y la
expresion focal de algunas citoqueratinas'®.

En cuanto al tratamiento, en la actualidad consiste en
una exéresis quirtrgica amplia con margenes libres
de tumor'®22, La recidiva es relativamente frecuente
(21-27 %) y habitualmente aparece durante los 3 afos
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poscirugia'®'222_ Aun en casos en los que no exista
afectacion del margen puede excepcionalmente produ-
cirse recidiva, por lo que siempre debe controlarse la
paciente. En los casos en que se produce recidiva con
margenes negativos la lesion inicial suele presentar una
elevada actividad mitética y pleomorfismo celular?. Hay
evidencias que indican que la radioterapia posquirdrgi-
ca puede mejorar la tasa de recidiva local?*. Sin embar-
go, la experiencia con la quimioterapia®® y la hormono-
terapia®® adyuvante es todavia limitada como para
poder ser recomendada en el tratamiento habitual de
la fibromatosis.

RESUMEN

La fibromatosis mamaria es una tumoracion mesen-
quimatosa benigna que simula clinica, radiologica y cito-
I6gicamente a un carcinoma. Soélo la histologia hace el
diagnoéstico diferencial de un carcinoma mamario.
Ademas presenta agresividad local, con invasién local y
recidiva de un 21-27 %. El tratamiento es la exéresis qui-
rurgica amplia con margenes libres.

Se expone el caso de una paciente 30 afios, sin an-
tecedentes de interés, que presenta una tumoracion de
2 cm en cuadrante inferointerno de mama izquierda no
adherida a planos profundos. El estudio radiolégico es
sugestivo de malignidad y la citologia result6 negativa
para células malignas. Se realiz6 una tumorectomia con
amplios margenes se seguridad. El diagndstico histolo-
gico es de fibromatosis mamaria. En la revisién anual la
evolucion fue favorable.
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