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RESUMEN

La fibromatosis agresiva comprende tumores del tejido conectivo que
representan el 0.03 % de todas las neoplasias del cuerpo,ocurriendo mas
frecuentemente en la pared abdominal, mesenterio y extremidades, su localizacién en
mama constituye un tipo de lesiébn muy poco frecuente. Su patogenia es diversa y su
relacion con la mastoplastia de aumento aun no es clara.

Se reportaron 4 casos de fibromatosis agresiva de mama posterior a
mastoplastia de aumento.

PALABRAS CLAVES:Fibromatosis agresiva, mastoplastia de aumento.
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INTRODUCCION

La fibromatosis agresiva comprende tumores del tejido conectivo que
representan el 0.03 % de todas las neoplasias del cuerpo,ocurriendo mas
frecuentemente en la pared abdominal, mesenterio y extremidades®.La fibromatosis
agresiva de mama constituye un tipo de lesion muy poco frecuente, representando
solo el 0.2% de todos los tumores de mama®El riesgo de que esta enfermedad
aparezca posterior a la colocacion de implantes de mama no esta claro, debido a que
las publicaciones son escasaspor lo infrecuente de su aparicién®.

REPORTE DE CASOS

Se revisO la base de datos de historias médicas del Instituto de Oncologia
“Dr.Luis Razetti"desde el afio 2000 al 2017,se encontraron 81 pacientes con
diagnéstico de fibromatosis agresiva, solo 5 (6,17%) corresponden a lesiones
localizadas en la mama, encontrando que todos los pacientes fueron del sexo femenino
y 4 tenian como antecedente una mastoplastia de aumento. Los casos con los
antecedentes de mamoplastia se describiran de forma detallada a continuacion (Tabla
1).

Tabla 1. Caracteristicas de los casos registrados en el estudio.

# Edad : : Tamafio Intervalo . Resultados
~ Biomaterial Tratamiento
caso (afios) tumoral (meses) (meses)
1 21 Silicone 6x6 cm 19 RLA + retiro de | Recurrencia a los
(Foto 1, 2) Stesis +Rt 34 meses. Tto
protesis RLA con ILE 22
meses
2 31 Silicone 5x5 cm 16 RLA + retiro de | ILE 36 meses
protesis
3 33 Silicone 6x6Ccm 15 RLA + retiro de | ILE 24 meses
(Foto 3) protesis
4 |42 Silicone 5x4cm 20 RLA + retiro de | ILE 18 meses
(Fotod) prétesis

RLA: Reseccion Local Amplia; NR: No Reportado; Rt: Radioterapia. ILE: Intervalo Libre de Enfermedad

Reporte de caso #1:

La primera paciente de 21 afios de edad, presentdé aumento de volumen

progresivo no doloroso en mama izquierda, tiene historia de mastoplastia de aumento




hace 19 meses,donde se le colocaron implantes de silicobn. En el examen fisico se
observé asimetria en la union de los cuadrantes superior, y se palpotumor de 6x6 cm
duro no mavil. El ultrasonido de mama mostré tumor sélido, hipoecoico, heterogéneo de
6x2x4cm sobre la superficie del pectoral mayor, en la mamografia no se observa lesion.
La tomografia de térax con contraste endovenoso reportd una imagen de coleccion
heterogénea y en la resonancia magnética de mama se describe imagen sobre la
superficie anterior del pectoral mayor izquierdo irregular, isointenso en T1 e
hiperintenso en T2, a la administracion de contraste describe curva de impregnacion

progresiva.

La biopsia con aguja gruesa reporta tumor fusocelular consono con fibromatosis
extraabdominal y la inmunohistoquimica mostr6 inmunoreactividad positiva para
vimentina, y negativa para desmina, CD34 y proteina S100. Con este diagndstico se
realizd reseccion local amplia (RLA) de tumor que incluyé el segmento anterior de
segunda y tercera costilla mas retiro de protesis, la reconstruccion de la pared toracica
se realiz6 con malla de polipropileno (Foto 1). La biopsia definitiva reporté tumor
compatible con fibromatosis agresiva con margenes superior y medial

microscopicamente positivo, por lo que recibi6 radioterapia adyuvante.

(a) (b) ()
Foto 1. primer caso: a.- Paciente con Fibromatosis de mama al examen fisico inicial: asimetria en la unién de los cuadrantes

superior b.-TAC de térax: se sefiala area de tumor adyacente a la protesis. c.- Al momento de la reseccion quirdrgica: area de RLA
reconstruida con malla de polipropileno.

La paciente presento una recaida local a los 34 meses de la cirugia por lo que se
realiz6 RLA con bordes de reseccion negativo para enfermedad y actualmente tiene un
intervalo libre de enfermedad de 22 meses (Foto 2).



(@) (b) ()

Foto 2.paciente con recaida local: a.-Examen fisico donde se observa y palpa nédulo 3x3 cm en tercio externo de cicatriz b.-
espécimen quirdrgico c.- lecho tumoral.

Reporte de caso #2:

La segunda paciente de 31 afios, consulté por tumor en mama izquierda de 7
meses de evolucidn, como antecedente la paciente se realizé6 mastoplastia de aumento
hace 16 meses,colandose implantes de silicon. En el examen fisico inicial se palpa
tumor en cuadrante superointerno de 5x5 cm duro no moévil.En la mamografia no se
observan lesiones, la tomografia de térax con contraste endovenoso reportoprotesis
retropectorales bilaterales de superficie onduladas, en el area prepectoral izquierda
existe lesion de 7x4.5 cm, con densidad mixta. En la resonancia magnética de mama se

observé masa solida heterogénea de mama izquierda.

La biopsia con aguja gruesaecoguiada concluye tumor desmoide. Con este
diagnéstico se realizo RLA de tumormas retiro de protesis. La biopsia definitiva reportd
tumor compatible con fibromatosis agresiva extrabadominal observando patron de
crecimiento infiltrativo, con margenes negativos para lesiéon, no recibié tratamiento
adyuvante. Posterior a 36meses de seguimiento la paciente se encuentra libre de

enfermedad locoregional y a distancia.



Reporte de caso #3:

La tercera paciente de 33 afios, acude con tumor en mama izquierda de 5
meses de evolucién, como antecedente la paciente se realizd6 mastoplastia de
aumento hace 15 meses, colandose implantes de silicon.En el examen fisico se palpa
tumor en cuadrante superexternode mama de 5x5 cm duro no mévil. En la mamografia
no se observan lesiones, la tomografia de térax con contraste endovenoso
reportoprotesis retropectorales bilaterales, en el area prepectoral izquierda existe lesion
de 6x4.5cm solida, la resonancia magnética de mama se observd masa soélida

heterogénea.

La biopsia con aguja gruesa ecoguiada concluye tumor desmoide y fue
confirmado a través de la inmunohistoquimica. Con este diagnoéstico se realiz6 RLAde
tumor que incluyo el segmento de tercera y cuarta costilla mas retiro de protesis, la
reconstruccion de la pared toracica se realiz6 con malla de polipropileno(Foto 3). La
biopsia definitiva reportd tumor compatible con fibromatosis agresiva con margenes
negativos para lesién, no recibié adyuvancia. Posterior a 24meses de seguimiento la
paciente se encuentra libre de enfermedad locoregional y a distancia.

(@) (b) (©)

Foto 3. Tercer Caso: a.- Paciente con Fibromatosis de mama Izquierda en la TAC de térax: lesién solida adyacente a
prétesis mamaria b.- Al momento de la reseccién quirtrgica: area de la RLA, observando el pulmén c.- Espécimen quirargico (RLA).



Reporte de caso #4:

La cuarta paciente de 42 afios, inici6la enfermedad 10 meses antes de su
primera consulta en donde presentétumor en mama izquierda, como antecedente se
realizd mastoplastia de aumento hace 20 meses. La lesion se palpa en unién de los
cuadrantes superiores a 6 cm del complejo areola pezon de 5x5 cm duro no movil, que
se extienden al area subclavicular.La tomografia de térax reporto lesion heterogénea
ubicada retropectoralmente adyacente al plano posterior de la protesis y se extiende en
la linea medio clavicular desde la primera costilla a la tercera costilla, en estudio de
mamografia no se observan lesiones (Foto 4). La biopsia con aguja

gruesareportafibromatosis agresiva y fue confirmado a través de la inmunohistoquimica.

Se realiz6 RLAde tumor que incluyé segmento de la segunda y terceracostilla
mas retiro de proétesis, la reconstruccion de la pared toracica se realiz6 con malla de
polipropileno. La biopsia definitiva reportd tumor compatible con fibromatosis agresiva
con margenes negativos para lesion, no recibié tratamiento adyuvante. Posterior a
18meses de seguimiento la paciente se encuentra libre de enfermedad locoregional y a
distancia.

(@) (b) (c)

Foto 4.cuarto Caso: a.- Paciente con Fibromatosis de mama Izquierda al examen fisico inicial: tumor de mama lzq b.-TAC de
térax corte coronal y c.- TAC de térax corte axial: lesién heterogenia de ubicado retropectoralmente.



DISCUSION

La fibromatosis agresiva comprende tumores del tejido conectivo que
representan el 0.03 % de todas las neoplasias del cuerpo. Se origina en las estructuras
musculoaponeurdticas, ocurriendo mas frecuentemente en la pared abdominal,
mesenterio y extremidades; la localizacion en mama es muy poco frecuente. La
caracteristica principal de este grupo de tumores es su gran agresividad desde el punto
de vista local con un alto porcentaje de recurrencias locoregionales (24-65%), sin
embargo en muy raras ocasiones se producen metastasis (<1%)2.

La fibromatosis agresiva era inicialmente denominada Tumor Desmoide, palabra
que se origina del griego "Desmos” (que significa banda o parecido al tenddn), de esta
forma lo describi6 Muller por primera vez en 1838, donde describié tumores con
consistencia similar a la de los tendones. El término fibromatosis fue originalmente
introducido por Stout, para definir un grupo de condiciones clinicas (fibromatosis
plantar, juvenil, profunda,lipofioromatosis, fibromatosis hialina multiple, fibromatosis
cicatricial, etc) que tienen las siguientes caracteristicas en comun: proliferacion de
fibroblastos bien diferenciados,patron de crecimiento infiltrante, presencia de una
cantidad variable de colageno entre las células proliferantes,ausencia de caracteristicas
citolégicas de malignidad, ausencia o muy escasa actividad mitética y comportamiento
clinico agresivo caracterizado por alta tasa de recaidas locales con baja capacidad de
dar metastasis®*.

MacroscOpicamente estas lesiones son frecuentemente voluminosas, firmes,
blanquecinas y con bordes mal definidos, originandose casi en su totalidad de la fascia
muscular. Microscépicamente la mayoria de las células tienen caracteristicas
intermedias entre fibroblastos y células de musculo liso (miofibroblasto) mas las
caracteristicas ya mencionadas en los criterios de Stout. Las células de la fiboromatosis
tienen una inmunoreactividad focal y muchas veces erratica a la actina de musculo liso
alfa, vimentina, desmina, calponina, y receptores de estrégeno®.La etiopatogenia de la
fibromatosis agresiva actualmente sigue siendo poco conocida con predisposicion
genética (paciente con Poliposis adenomatosa familiar de colon), traumas, efectos
hormonales(estrégeno), entre otros muchos factores estan fuertemente asociados a su
desarrollo®.

No existen registros precisos sobre la incidencia y prevalencia de la fibromatosis
agresiva de mama en Venezuela, segun registros de otros paises se calcula que ésta
enfermedad representa el 0.2% de todos los tumores de mama’®.La aparicién en
relacion a la colocacion de implantes de mama no es frecuente, y solamente se han
reportado 25 casos en literatura de habla inglesa, 3 de esos casos carecen de
descripciones detalladas de la enfermedad. De esos 22 casos con descripciones
completas, 16 fueron con implantes de silicona y 6 salinos; tiempo medio entre la

colocaciéon del implante y la aparicion de la enfermedad fueron 3 afios; el 75% se
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trataron con resecciones locales amplias sin tratamiento adyuvante y en la mayoria de
los casos se realiz6 el retiro del implante. La tasa de recurrencia en este grupo de
pacientes fue de 25% con un tiempo medio de aparicién de 34,3 meses (Tabla2).

Tabla 2. Caracteristicas de los casos reportados sobre fibromatosis agresiva
asociado a implantes mamarios.

Autor Edad Biomaterial Tamano Inteeran Tratamiento Resultados
tumoral (afios) (meses)
Jewitt and Mead . RLA + retiro de .
(1979)8 54 Salina 3cm 2 prétesis ILE: 8
lera recurrencia
Rosen and . Bx escisional + 7 meses y 2da
Ernsbeerger (1989)9 35 Salina NR NR retiro de prétesis 12 meses,
ILE:12
Schuh and Radford o RLA + retiro de .
(1994)10 41 Silicone 6.5cm 2 prétesis ILE: 36
. 11 . RLA + retiro de
Schiller et al (1995) 66 Silicone 13 cm NR prétesis NR
12 . RLA + retiro de
Dale et al (1995) 65 Silicone 13cm 7 prétesis NR
. 13 - RLA + reemplazo .
Crestinu (1995) NR Silicone NR 2 de protesis ILE: 90
RLA + retiro de :
14 . Y Recurrencia a
Aaron et al (1996) 43 Salina NR 6 protesis + Rt(45 l0S 96 meses
cGy)
Bx escisional +
Vandé‘ggé;efset al. 45 Silicone 3cm 3 QT + RLA +Retiro ILE: 24
de prétesis + HT
16 - RLA + reemplazo
Abraham et al,(2002) 55 Silicone 6 cm NR de prétesis+ RT NR
) 17 . RLA + retiro de .
Khanfir et al (2003) 52 Salina 8 .cm 1.6 protesis Recurrencia 8
. 18 . RLA + retiro de .
Jandali et al (2008) 24 Silicone 6 cm 9 prétesis Recurrencia 36
19 - RLA + retiro de
Gandolfo et al (2006) 22 Silicone 16 cm 2 protesis NR
20 . RLA + retiro de .
Jamshed et al (2008) 30 Salina 5.6 cm 3 protesis ILE: 24
64 Silicone 6.7cm 1.8 ILE: 40
NR Silicone 45cm 2 ILE: 48
37 Silicone 3.3cm 25 . ILE: 42
Neuman et al. (2007)2* | 28 Salina 11cm 2 RLA e de ILE: 36
38 Silicone 12 cm 2 P Recurrencia 24
29 Silicone 7.4 cm 2 ILE: 92
; Bx escisional +
Balzg(?gg)glz\lelss 22 Silicone 5cm 2 reemplazo de ILE: 5
protesis
Chummun et al N Bx escisional +
2010 23 34 Silicone 9cm 2 reemplazo de ILE: 55
( ) protesis + Qt
Bx escisional +
Matrai et al (2010)l 34 Silicone 4 cm 2 retiro de protesis ILE: 28
+ HT
24 - RLA + retiro de
Long and Quiao 39 Silicone 5cm 7 protesis ILE 24

RLA: Reseccion Local Amplia; NR: No Reportado;Qt: Quimioterapia;

HT: Hormonoterapia; ILE: Tntervalo Libre de Enfermedad




La presentacion clinica de la fibromatosis de mama se caracteriza por un tumor
de mama no doloroso, sin cambios tréficos de la piel, firme y no mévil, ya que muchas
de estas lesiones se original fuera del parénquima mamario en la pared toracica, debido
a esto es comun que no se visualice lesidon en el estudio mamografico, sin embargo,
cuando se observa, se presenta como lesiones espiculadas, bordes mal definidos e
irregulares sin calcificaciones. La RMN forma una herramienta primordial en la
evaluacion de pacientes en donde existe sospecha de esta enfermedad por la
caracteristica clinica mencionada®*,

Nuestro estudio esta constituido por mujeres jévenes (edad promedio de 31,5
anos), el tipo de prétesis utilizada fue de silicone, y el antecedentes quirtrgico de la
mamoplastia de aumento habia ocurrido 2 afios antes de la aparicion del tumor; datos
que concuerdan con el nimero total de casos reportados para la fecha en la literatura.

El tratamiento indicado para pacientes con fibromatosis agresiva posterior a
mamoplastia de aumento es la reseccién local amplia (RLA) mas retiro de la prétesis,
en algunos casos se describe el reemplazo inmediato o tardio de la misma®#?.La
conducta anterior aunque estéa basada en estudio con bajo nivel de evidencia, debido a
la naturaleza bioldgica de la fibromatosis la RLA mas retiro de la prétesis adyacente a la
misma es el tratamiento oncolégicamente aceptado; controversias se plantean en
realizar el reemplazo inmediato o diferido luego del tratamiento 6ptimo, para esta
decision se deberian analizar aspectos estéticos, emocionales y de costo-beneficio.
Tomando datos de nuestra institucion, el reemplazo diferido podria ser la mejor opcion,
ya que hasta un 25 % de los pacientes podrian recibir Rt adyuvante, alterando la
evolucion postoperatoria de aquellos pacientes que se reconstruyen de primera
instancia®.

En todas las pacientes del estudio se realiz6 tratamiento radical con retiro de
prétesis, ameritando resecciones costales mdultiples en 3 de los casos. El tratamiento
adyuvante con radioterapia se indicé en solo una paciente, debido al reporte de la
biopsia definitiva de una reseccion con enfermedad microscopica en los bordes de
reseccion, esta misma paciente present6 recurrencia local de la enfermedad, tratada
exitosamente con RLA, y para la fecha de la publicacién todas las pacientes estan vivas
sin signos de recurrencia de la enfermedad.

El tratamiento adyuvante en pacientes con fibromatosis agresiva de mama no
esta claro, debe individualizarse cada caso y con discusiones multidisciplinarias. La
radioterapia, hormonoterapia, inmunoterapia y quimioterapia son algunas de las
opciones que se tienen, sin embargo, no hay estudios farmacolégicos ni
radioterapéuticos que avalen alguna de ellas.



CONCLUSIONES

La fibromatosis agresiva de mama es una rara enfermedad que representa el
0.2% de todos los tumores de mama, la etiopatogenia de la fibromatosis agresiva
actualmente sigue siendo poco conocida y su relacion con la mamoplastia de aumento
no es clara con pocos casos reportados. El diagnostico se realiza a través de la biopsia
preoperatoria y los estudios de imagenes (mamografia, RMN y TAC) juegan un papel
esencial para planificar el tratamiento definitivo. La reseccion local amplia con bordes
de reseccion negativos para enfermedad es la principal estrategia terapéutica.
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