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RESUMEN

OBJETIVO: Analizar los datos de pacientes con
fibromatosis agresiva de la mama posterior a mastoplastia
de aumento. METODO: Se evaluaron los datos de las
pacientes con fibromatosis agresiva de mama que fueron
tratadas entre enero de 2000 y diciembre de 2015. Las
variables analizadas fueron: niimero total de casos,edad, tipo
de implante, intervalo desde la mamoplastia, presentacion
clinica, caracteristicas del tratamiento, supervivencia libre
de enfermedad, porcentaje recurrencia y supervivencia
global. RESULTADOS: Un total de 74 pacientes con
diagnéstico de fibromatosis agresiva fueron registrados en
el periodo de estudio, de estos solo 3 (4,05 %) corresponden
a lesiones localizadas en la mama. De los 3 pacientes con
fibromatosis agresiva de mama, todas fueron del sexo
femenino y 2 tenia como antecedente una mastoplastia de
aumento. CONCLUSIONES: Se observé una correlacion
clara de fibromatosis agresiva de mama y mastoplastia de
aumento, porque de los 3 casos observados en 15 afios,
dos tenian este antecedente quirtrgico. El resto de los
resultados por presentar una muestra de 2 pacientes, tiene
valor descriptivoy como fuente para estudios multicéntricos
futuros.
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SUMMARY

OBJECTIVE: To analyze the data of the patients with the
aggressive fibromatosis posterior to the breast augmentation
mastoplasty.  METHOD: The data were evaluated in
patients with aggressive breast fibromatosis that were treated
between January 2000 and December 2015. The variables
analyzed were: The total number of cases, the age, and the
type of implant, the ranging from breast augmentation, the
clinical presentation, the features treatment, the disease
free survival, recurrence rate and the overall survival.
RESULTS: Atotal of 74 patients diagnosed with aggressive
fibromatosis were recorded in the study period, of these
only 3 (4.05 %) were located in the breast lesions. Of the
3 patients with aggressive fibromatosis of the breast, all
were female and 2 had a history of mastoplasty increase.
CONCLUSIONS: A clear correlation of aggressive
fibromatosis of the breast and the breast augmentation
was observed because of the 3 cases seen in 15 years, both
had this surgical history. The rest of the results provide a
sample of 2 patients, has descriptive value and as a source
for future multicenter studies.
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INTRODUCCION

afibromatosisagresivacomprende

tumores del tejido conectivo que

representan el 0,03 % de todas

las neoplasias del cuerpo. Se

originaen las estructuras musculo
aponeurdticas,ocurriendo mas frecuentemente en
la pared abdominal, mesenterio y extremidades.
La caracteristica principal de este grupo de
tumores es su gran agresividad desde el punto de
vista local con un alto porcentaje de recurrencias
locorregionales (24 %-65 %), sin embargo, en
muy raras ocasiones se producen metdstasis .
La fibromatosis agresiva era inicialmente
denominada tumor desmoide, palabra que se
origina del griego “desmos” (que significa
banda o parecido al tendén), de esta forma lo
describié Muller por primera vezen 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, lipofibromatosis,
fibromatosis hialina multiple, fibromatosis
cicatricial, etc.) que tienen las siguientes
caracteristicas en comun: proliferacién de
fibroblastos bien diferenciados,patrén de
crecimiento infiltrante, presencia de una
cantidad variable de coldgeno entre las células
proliferantes, ausencia de caracteristicas
citolégicas de malignidad,ausenciao muy escasa
actividad mitética y comportamiento clinico
agresivo caracterizado por alta tasa de recaidas
locales con baja capacidad de dar metastasis G,
Macroscépicamente estas lesiones
son frecuentemente voluminosas, firmes,
blanquecinas y con bordes mal definidos,
origindndose 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) mdés las caracteristicas ya
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mencionadas en los criterios de Stout. Las células
de la fibromatosis tienen una inmunoreactividad
focal y muchas veces errdtica a la actina de
musculolisoalfa, vimentina,desmina,calponina,
y receptores de estrégeno ©-

La etiopatogenia de la fibromatosis agresiva
actualmente sigue siendo poco conocida.
Predisposicién genética (paciente con poliposis
adenomatosa familiar de colon), traumas,
efectos hormonales (estrégeno), entre otros
muchos factores estdn fuertemente asociados a
su desarrollo.

El cancer de mama ocupa el primer lugar
en incidencia en el sexo femenino a nivel
mundial, solamente en EE.UU, para el 2013 se
diagnosticaron 234 580 nuevos casos ©. Aunque
este tipo de cdncer esta considerado como una
enfermedad del mundo desarrollado, el 69 % de
las defunciones ocurren en paises en desarrollo
segun cifras de la OMS. En Venezuela para el
2012 seregistré unacifrade 22 815 defunciones,
colociandose como la primera causa de muerte
por cancer en mujeres venezolanas 7.

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 esta enfermedad
representa el 0,2 % de todos los tumores de
mama ®. La apariciéon en relaciéon con la
colocacionde implantes de mamanoes frecuente,
y solamente se han reportado 25 casos en
literaturade hablainglesa,3 de esos casos carecen
de descripciones detalladas de la enfermedad
(Cuadro 1). De esos 22 casos con descripciones
completas, 16 fueron con implantes de silicona
y 6 salinos; tiempo medio entre la colocacién
del implante y la aparicién de la enfermedad
fueron 3 afios; el 75 % se trataron con resecciones
locales amplias sin tratamiento adyuvante y en
la mayoria de los casos se realizé 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 V.
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Cuadro 1. Caracteristicas de los casos reportados sobre fibromatosis agresiva asociado a implantes mamarios.

Autor Edad Biomaterial Tamafio Intervalo Tratamiento Resultados
tumoral (afnos) (meses)
Jewitt y col. ® 54 Salina 3cm 2 RLA + retiro de ILE: 8
protesis
Rosen y col. 19 35 Salina NR NR Bx escisional + lera recurrencia 7
retiro de protesis meses y 2da 12
meses, ILE:12
Schuh y col. 4D 41 Silicone 6,5 cm 2 RLA + retiro de ILE: 36
protesis
Schiller y col. ? 66 Silicone 13 cm NR RLA + retiro de NR
protesis
Dale y col. 4® 65 Silicone 13 cm 7 RLA + retiro de NR
protesis
Crestinu 49 NR Silicone NR 2 RLA + reemplazo de ILE: 90
protesis
Aaron y col. 19 43 Salina NR 6 RLA + retiro de Recurrencia a los
prétesis + Rt(45 96 meses
cGy)
Vandeweyer y col. 19 45 Silicone 3cm 3 Bx escisional + QT ILE: 24
+ RLA +Retiro de
prétesis + HT
Abraham y col."” 55 Silicone 6 cm NR RLA + reemplazo NR
de prétesis+ RT
Khanfir y col. ®® 52 Salina 8 cm 1.6 RLA + retiro de Recurrencia 8
protesis
Jandali y col. ™ 24 Silicone 6 cm 9 RLA + retiro de Recurrencia 36
protesis
Gandolfo y col. @ 22 Silicone 16 cm 2 RLA + retiro de NR
protesis
Jamshed y col. @ 30 Salina 5,6 cm 3 RLA + retiro de ILE: 24
protesis
Neuman y col.®V 64 Silicone 6,7 cm 1,8 RLA + retiro de ILE: 40
NR Silicone; 4.5 cm 2 protesis ILE: 48
37 Silicone 33cm 25 ILE: 42
28 Salina 11 cm 2 ILE: 36
38 Silicone 12 cm 2 Recurrencia 24
29 Silicone 74 cm 2 ILE: 92
Balzer y col. @? 22 Silicone 5cm 2 Bx escisional + ILE: 5
reemplazo de
protesis
Chummuny col. ® 34 Silicone 9cm 2 Bx escisional + ILE: 55
reemplazo de
proétesis + Qt
Matrai y col.® 34 Silicone 4 cm 2 Bx escisional + ILE: 28
retiro de protesis +
HT
Brown y col. ®® 39 Silicone 5cm 7 RLA + retiro de ILE 24
protesis

RLA:Reseccionlocal amplia; NR: No Reportado; Qt: Quimioterapia; HT: Hormonoterapia; ILE: Intervalo libre de enfermedad
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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, porque muchas de estas lesiones se
originan fuera del parénquima mamario en la
pared tordcica. En la mamografia se presenta
como lesiones espiculadas, bordes mal definidos
e irregulares sin calcificaciones. La resonancia
magnética (RMN) forma una herramienta
primordial en la evaluacion de pacientes en
donde existe sospecha de esta enfermedad por
la caracteristica clinica mencionada @.

Existen publicaciones sobre el desarrollo de
la fibromatosis agresiva en mama posterior a la
mastoplastia de aumento con prétesis tanto de
silicona como de solucién salina. Sin embargo,
debido a que estas publicaciones son escasas
y algunas con problemas metodolégicos, la
comprobaciénde estarelaciéon no se harealizado
aun @,

Elobjetivo de este estudio es analizar los datos
de pacientes con fibromatosis agresiva de mama
con antecedentes de mastoplastia de aumento,
tomando en consideracidén sus caracteristicas,
tipo de tratamiento y resultados oncolégicos.

METODO

Se evaluaron los datos de las pacientes con
fibromatosis agresiva de mama que fueron
tratadas entre enero del 2000 y diciembre de 2015,
teniendo como fuente los archivos del Instituto
de Oncologia “Dr. Luis Razetti”.

Las variables analizadas fueron el nimero
total de casos, edad, tipo de implante colocado,
intervalo entre la mastoplastia y la aparicion de
enfermedad, presentacion clinica,caracteristicas
del tratamiento oncoldgico, supervivencia libre
de enfermedad, porcentaje de recurrencia y
supervivencia global.
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RESULTADOS

Un total de 74 pacientes con diagndstico de
fibromatosis agresiva fueron registrados en el
periodo de estudio, de estas solo 3 (4,05 %)
corresponden a lesiones localizadas en la mama.
De los 3 pacientes con fibromatosis agresiva de
mama,todas fueron del sexo femeninoy 2 tenian
como antecedente una mastoplastia de aumento.

La primera paciente de 21 afios de edad,
presenté aumento de volumen progresivo
no doloroso en mama izquierda, se realizé
mastoplastia de aumento 2 afios antes, donde se
colocé implantes de silicon sin complicaciones.
Elexamen fisicoinicial de la paciente se observé
asimetriaenlauniénde los cuadrantes superior de
mamaizquierda,alapalpacion se describe tumor
de 6 cm x 6 cm duro, fijo a planos profundos
no doloroso. EIl ultrasonido de mama mostré
tumor sélido, hipoecoico, heterogéneo de 6 cm
x 2 cm X 4 cm sobre la superficie del pectoral
mayor, en la mamografia no se observa lesion.
Latomografiade térax con contraste endovenoso
reporté unaimagen de coleccién heterogénea con
similares dimensiones y en la RMN de mama
describe imagen sobre la superficie anterior del
pectoral mayor derecho irregular, isointenso en
T1 e hiperintenso en T2, a la administracién
de contraste describe curva de impregnacién
progresiva. La biopsia con aguja gruesa reporta
tumor fusocelular cénsono con fibromatosis
extra-abdominal y lainmunohistoquimica mostré
inmuno-reactividad positiva para vimentina, y
negativa para desmina, CD34 y proteina S100.
Con este diagnéstico se realizé reseccion local
ampliade tumor que incluyé el segmento anterior
de segunda y tercera costilla més retiro de
prétesis, la reconstruccion de la pared toracica
se realiz6 con malla de polipropileno (Figura 1).
La biopsia definitiva reporté tumor de 8 cm x
7 cm compatible con fibromatosis agresiva con
margenes superior y medial microscépicamente
positivo. Como tratamiento adyuvante recibi6
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Figura 1. Paciente con fibromatosis de mama al examen fisico inicial, TAC de térax y al momento de la

reseccion quirdrgica.

radioterapia externa (RT). Posterior a 30 meses
de seguimiento la paciente se encuentra libre de
enfermedad locorregional y adistancia (Figura2).

Figura2. Paciente con fibromatosis de mama control
TAC térax 30 meses posterior a la cirugia.

La segunda paciente de 31 afios, consultd
por tumor en mama izquierda de 7 meses de
evolucién, como antecedente la paciente se
realiz6 mastoplastia de aumento en los 2 afios
anteriores, colocandose implantes de silicén sin
complicaciones. Elexamen fisicoinicial se palpa
tumor en cuadrante sdpero-interno de 5 cm x 5

cm duro no mévil, adherido a planos profundos
no doloroso. En la mamografia no se observan
lesiones, la tomografia de térax con contraste
endovenoso reporté proétesis retro-pectorales
bilaterales de superficie onduladas, en el area
pre-pectoral izquierda existe lesion de 7 cm x
4.5cmx 4,1 cm para un volumen de 66 cm?, con
densidad mixta y predominantemente liquido.
En la RMN de mama se observé masa sélida
heterogénea de mama izquierda, tamafno de 32
mm x 35 mmx 52 mm, signos de encapsulamiento
enprotesisizquierda. Labiopsiaconaguja gruesa
eco-guiada concluye tumor desmoide. Con este
diagnéstico se realizé reseccion local amplia
de tumor mads retiro de prétesis. La biopsia
definitiva reporté tumorde 9 cm x 5,9 cm x 3,5
cm compatible con fibromatosis agresiva extra-
abdominal observando patrén de crecimiento
infiltrativo,con margenes negativos para lesion.
Posterior a 27 meses de seguimiento la paciente
se encuentra libre de enfermedad locorregional
y a distancia.

DISCUSION

Aunque la fibromatosis de mama constituye el
0,2 % delos tumores de esta area,la asociacion de
estaentidad con el antecedente de mamoplastiade
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aumento estd descrita, sin embargo, solo existen
reportes aislados en la literatura, que constituyen
solo 25 % para el momento de la revision actual
129 En los 15 afios de revision del presente
estudio, solo encontramos 3 casos de fibromatosis
agresiva en mama, constituyendo el 4,05 % de
todos los casos de fibromatosis, observando
en dos de estos pacientes con antecedentes de
mamoplastia de aumento, lo que sugiere una
relacion de causa efecto de importancia.

En las dos pacientes de nuestro estudio estaba
constituido por mujeres jovenes (21 y 31 afos
respectivamente), el tipo de prétesis utilizada
fue de silicones, y el antecedentes quirdrgico
de la mamoplastia de aumento habia ocurrido
2 afios antes de la aparicién del tumor; datos
que concuerdan con el ndmero total de casos
reportados para la fecha (Cuadro 1), donde mas
de 2/3 de las proétesis eran de ese mismo material
y el tiempo promedio del antecedente quirdrgico
era de 3 afios.

El tratamiento indicado para pacientes con
fibromatosis agresiva posterior a mamoplastia
de aumento es la reseccion local amplia (RLA)
mads retiro de la prétesis, en algunos casos se
describe el reemplazo inmediato o tardio de la
misma 2V, La conducta anterior aunque esta
basada en estudio con bajo nivel de evidencia,
debido alanaturalezabiolégica de lafibromatosis
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, paraesta decision se deberian
analizar aspectos estéticos, emocionales y de
costo-beneficio. Tomando datos de nuestra
institucion, el reemplazo diferido podria ser
la mejor opcién, porque hasta un 25 % de los
pacientes podrianrecibir RT adyuvante, alterando
laevolucién posoperatoria de aquellos pacientes
que se reconstruyen de primera instancia 4.

En las dos pacientes del estudio se realiz6
tratamiento radical con retiro de prétesis, en
la primera de ellas la reseccion local amplia
incluyé reseccion de los segmentos anteriores
de la segunda y tercera costilla con margenes
macroscdpicamente negativos,sinembargo,enla
biopsia definitiva dos de esos margenes estaban
microscépicamente comprometidos, por lo que
recibié RT adyuvante; en la segunda se realizo
RLA con margenes macro y microscépicamente
negativo sin la necesidad de tratamiento
adyuvante.

Eltratamiento adyuvante en estos pacientes no
estaclaro,deben individualizarse cadacasoy con
discusiones multidisciplinarias, especialmente
en posoperados con margenes positivos,
recurrencia de la enfermedad o en pacientes con
tumores irresecables. La RT, hormonoterapia,
inmunoterapia y quimioterapia son algunas de
las opciones que se tienen, sin embargo, no hay
estudios farmacolégicos ni de RT que abalen
alguna de ellas (Cuadro 2).

En nuestro estudio luego de un seguimiento

Cuadro 2. Tratamiento multimodal de la fibromatosis agresiva

Tipo Protocolo de tratamiento

Hormonoterapia Tamoxifeno, raloxifeno, testolactona y glucocorticoides

AINES Sulindac, indometacina o celecoxib

Quimioterapia Doxorubicina-dacarbazina, vinblastina, carboplatino, vincristina o
ciclofosfamida.

RT

Otros Interferéon, Imatinib, colchicina
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promediode 28,5 meses,noseobservdrecurrencia
de la enfermedad, con una supervivencia global
del 100 %. Los datos de la supervivencia global
concuerdan con los de la literatura internacional ,
observando mortalidades practicamente nulasen
las series descritas, sin embargo, el porcentaje
de recurrencia difiere marcadamente, llegando
a observar una tasa de recurrencia promedio del
25 %, con cifras que pueden llegar al 50 % en
algunos centros.

Se podria pensar que una limitacién clara del
estudio podria ser la poca cantidad de casos @,
tenemos que tomar en cuenta que para la fecha
solo se han publicado 25 casos con las mismas
caracteristicas, esto hace que la informacién
obtenidaen esta serie seade gran valor. Podemos
concluir que en el Instituto de Oncologia “Dr.
Luis Razetti” luego de la revision realizada se
observéunarelacién de fibromatosis agresivade
mamay mamoplastia de aumento, porque de los
3 casos observados en 15 afios, dos tenian este
antecedente quirurgico. Elresto delos resultados
por presentar una muestra de 2 pacientes, tiene
valor descriptivo y como fuente para estudios
multicéntricos futuros.
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