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NOTAS CLINICAS

Diagnostico diferencial
y signhificado
clinicopatologico de los
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SUMMARY

mixomas de glandula
mamaria

We report on a tumoral breast lesion in a 14 year-old girl, which was cli-
nically considered as a fibroadenoma. Histologically the lesion appea-
red as a myxoma but without any clinical findings of Carney’s syntdrome.
We discuss the clinicopathological characteristics of the myxomatous le-
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sions of the breast (superficial angiomyxomas, neurothekeomas, dermal
nerve myxoma, mucocele-like tumor, mammary myxomas and myxo-
matosis) analyzing the vaying significance of same, as well as the im-
portance of their relation to the so-called Carney’s lesional complex.
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INTRODUCCION

Carney et al. en 1991 describieron un espectro de
lesiones mamarias bajo la denominaciéon de mixoma-
tosis en la que senalaron la posible existencia de una
enfermedad hereditaria caracterizada por la asociacion
de mixomas cardiacos y cutaneos junto a lesiones ma-
marias tipificadas por cambios mixoides, afectando al
estroma de un Unico lobulillo (cambio lobulillar mixoi-
de), de un grupo de lobulillos (cambio nodular mixoi-
de) o al estroma de un fibroadenoma (fibroadenoma
mixoide). La existencia de esta asociacion lesional
hace que la aparicién de una lesién mixoide de ma-
ma adquiera un notable interés desde una perspecti-
va diagndstica.
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Todas estas lesiones mamarias, de caracter infrecuen-
te, incluidas dentro del llamado complejo de Carney, con
el denominador comun de los cambios mixoides estro-

. males, plantean, de otra parte, el diagnéstico diferen-

cial con otros procesos, asimismo excepcionales, de
naturaleza y significado diverso, tales como el angio-
mixoma mamario (Caton et al., 1991),? el neuroteco-
ma (Gallager y Helwig, 1980)° o el «tumor mucocele»
de mama (Rosen, 1986). *

En el presente trabajo revisamos los criterios de
diagnéstico diferencial de estos procesos tras la pre-
sentacion de una observacion clinica referida a un tu-
mor mixoide de glandula mamaria en una paciente de
14 anos de edad sin estigmas clinicos de complejo
de Carney.
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OBSERVACION CLINICA

Paciente CRS de 14 afios de edad gue presentaba
desde hacia algunos meses un nédulo en glandula
mamaria izquierda que por sus rasgos clinicos y ra-
diolégicos es finalmente etiquetado de fibroadenoma
mamario. Se practicoé una exéresis quirlrgica de este
nédulo de 1,5 cm de diametro mayor, que macrosco-
picamente (B13375/91) aparecia como una lesion de
coloracién amarillenta y superficie lisa, bien delimita-
da del tejido graso circundante, pero sin los signos ti-
picos, de encapsulacién y de herniacion a la seccion
propios del fibroadenoma mamario.

El estudio histolégico de este tumor mamario mos-
tré ur ndédulo encapsulado por un ribete periférico fi-
broso y una estructura interna septada por tabiques
conectivos de diferente espesor (fig. 1). Este nédulo
internamente aparecia conformado por una matriz mi-
xoide, intensamente positiva a la técnica del azul al-
cian para mucopolisacaridos acidos, que albergaba
elementos celulares, atrapados en esta matriz, de as-
pecto fusiforme o estrellado, con formas ocasionales
de aspecto multinucleado sincitial (figs. 2, 3 Ay B). El
estudio detallado de la estructura de este nédulo no
permitid descubrir hendiduras epiteliales propias de
un fibroadenoma ni remanentes celulares epiteliales
incluidos dentro de la lesion.

El estudio inmunohistoquimico mostré positividad
para vimentina y laminina a nivel de los elementos
celulares atrapados en la matriz mixoide, con negati-
vidad para la citoqueratina CAM 5.2 y la proteina S-100.

Fig. 1. Visién panoramica de la lesion. Obsérvese el ca-
racter nodular multiple, cerclado por tabiques fibrosos de di-
ferente espesor y que encierran en su interior amplias ma-
sas de material mixoide. (HE 40x.)

Fig. 2. Imagen de la celularidad presente en los nodulos
mixomatosos. Se trata predominantemente de elementos fu-
siformes o estrellados, con ocasionales formas sincitiales,
inmersas en una matriz mixomatosa de caracter mucopoli-
sacarido acido. (HE 200x.)

Fig. 3. Detalle de la celularidad, apreciandose elementos
de mayor tailla multinucleados junto a formas fusiformes y
estrelladas (A: recuadro superior izquierdo). Imagen de un
elemento multinucleado de tipo sincitial asimismo inmerso
en una matriz mixomatosa. (HE 200 y 400x.)

Con posterioridad al estudio histologico la paciente
fue estudiada clinicamente para descartar la presen-
cia de un posible complejo de Carney, practicandose-
le un estudio mamografico y un examen dermatologi-
co gue no revelaron ancormalidades. La exploracion
cardiolégica, asi como el ecocardiograma, no mostra-
ron anomalias. Asimismo el estudio citogenético y el
analisis de la funcién adrenal en esta paciente fueron
normales.
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DISCUSION

La aparicién de la lesién tumoral que presentamos,
con una apariencia clinica fibroadenomatosa en una
paciente de 14 anos de edad, plantea el diagnéstico
clinicopatolégico de diferentes entidades.

La primera de ellas es el llamado angiomixoma su-
perficial de glandula mamaria, entidad descrita por
Allen et al. (1988),° quienes establecen un concepto
unificador de diferentes tumores mesenquimales be-
nignos localizados a niver de dermis y tejido celular
subcutaneo y que en ocasiones se han descrito a ni-
vel de la glandula mamaria. Asi, en nuestro pais,
Santonja Garriga et al. (1989)° lo han descrito a nivel
yuxtaareolar en un varén de 38 afos, y por su parte
Caton et al. (1991)2 lo han comunicado en un nodulo
retroareolar en una paciente de 23 anos, y revisando
la literatura estos autores encuentran 7 casos locali-
zados en la glandula mamaria, siempre préximos a la
aréola o al pezon.

Desde un punto de vista histolégico esta lesion se
tipifica por un abundante estroma mixoide, con abun-
dantes vasos capilares, positivo al azul alcian, sensi-
ble a la hialuronidasa y negativo al PAS, con células
estromales fusiformes o estrelladas, negativas para la
queratina CAM 5.2 y para la proteina S-100 y positi-
vas para la vimentina, con una caracterizacién inmu-
nohistoquimica muy similar a la encontrada en nues-
tra paciente. Esta entidad, el angiomixoma superfi-
cial, en realidad se establece como un concepto que
engloba diversos procesos descritos en la literatura
bajo gran niumero de denominaciones (mucinosis cu-
tanea focal, tricodiscoma, mixoma tricogénico, fibrofo-
liculoma), siendo los rasgos estructurales comunes a
todos ellos, de una parte, el estroma mixoide, y de
otra, la abundancia de vascularizacién, asi como el
caracter superficial que permite diferenciarlo de los
angiomixomas profundos de caracter agresivo (Stee-
pery Rosai, 1983).7

En los angiomixomas superficiales, Allen et al.
(1988) ° describen asimismo la posibilidad de coexis-
tencia de estos tumores con un componente epitelial
de tipo quiste epidérmico. En la observacién presen-
tada por nosotros este componente epitelial no fue
posible de demostrar, si bien en ninguno de los an-
giomixomas de glandula mamaria descritos en la lite-
ratura se ha podido detectar el componente epitelial
(Caton et al., 1991).% En el caso estudiado por noso-
tros faltaba, asimismo, un rasgo muy caracteristico
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de los angiomixomas consistente en la abundante
vascularizacion capilar, en ocasiones con ectasias
vasculares, tal como sefalan Santonja Garriga et al.
(1989).°

Otra entidad a deslindar es el llamado neuroteco-
ma, una lesién tumoral benigna de localizacién dérmi-
ca, originada en las células de Schwann, afectando
fundamentalmente a mujeres jovenes (Gallager, Ma-
jor y Helwig, 1980)° y conformada histolégicamente
por nidos y cordones celulares, con posibles atipias,
inmersos en una matriz mixoide azul alcian positiva.
Esta entidad, asimismo, aparece emparentada con el
llamado mixoma dérmico de vaina neural (Angervall,
Kindblom y Haglid, 1984),® una lesién de apariencia
histolégica muy similar a la referida en nuestra obser-
vacién, pero en la que se constata una inmunorreacti-
vidad constante frente a la proteina S-100, dato que
no pudimos constatar en la lesiéon analizada por no-
sotros.

Por ultimo, el diagnéstico diferencial debe estable-
cerse también con el llamado «mucocele-like tumor»
descrito por Rosen (1986),* una lesién caracterizada
por un acumulo extracelular de material mucinoso
procedente de la ruptura de un quiste o quistes muci-
nosos, pero donde este material es positivo al muci-
carmin y al PAS.

Tras esos comentarios cabria sefalar que el caso
estudiado por nosotros carecia de un proominente
componente vascular, lo que descartaba el diagnosti-
co de angiomixoma mamario superficial; el material
mixoide constituyente de la lesién era PAS negativo,
excluyendo el llamado «mucocele tumor» y, por otra
parte, la reactividad inmunohistoquimica era sélo po-
sitiva a la vitamina y a la laminina, siendo la proteina
S-100 negativa, lo que imposibilita considerarlo como
un mixoma de vaina neural o0 un neurotecoma, lesio-
nes emparentadas entre si y con una morfologia épti-
ca, en principio concordante con la observacién anali-
zada por nosotros.

El diagnéstico por todo ello, en nuestra observa-
cién, fue de mixoma de glandula mamaria. La exis-
tencia de esta entidad plantea, sin embargo, el acla-
rar si se trata de una lesion de caracter aislado o si
forma parte del denominado complejo ¢ sindrome de
Carney por las diferentes implicaciones pronésticas
que este sindrome aporta.

Asi, Shenoy et al. (1984)° describieron 4 casos
procedentes de la Clinica Mayo de un sindrome de
Cushing caracterizado por una hiperplasia nodular
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pigmentada corticosuprarrenal. Un afio mas tarde
(Carney et al., 1985) '° recopilaron 40 pacientes en
los que existia una asociacién de 2 o mas de los si-
guientes datos: sindrome de Cushing, mixoma cardia-
co, mixoma cutaneo, fibroadenoma mamario de ca-
racter mixoide, pigmentacién cutanea e hiperactividad
endocrina por un tumor testicular de células de Sertoli
y acromegalia o gigantismo, comprobando 10 casos
con presentacion familiar. Asimismo, en 10 pacientes
existian lesiones mamarias (ginecosmastia) o tumo-
res tipo fibroadenoma con transformacién estromal
mixoide. 4

Esta asociacion se definié mas tarde (Carney et al.,
1991) " como un trastorno hereditario en el que pue-
den aparecer pigmentacion cutanea de tipo lentigino-
S0 0 nevus azules, mixomas cutaneos, mamarios o
cardiacos e hiperactividad endocrina de diversa natu-
raleza (sindrome de Cushing por hiperplasia adre-
nocortical pigmentada, precocidad sexual por tumor tes-
ticular, gigantismo o acromegalia por adenoma hipofisa-
rio secretor de hormona somatotropa y schwanomas
pigmentados). El tipo de herencia presente en este
trastorno es de tipo mendeliano autosémico dominan-
te (Carney et al., 1986).'°

El reconocimiento de este sindrome o complejo
asociativo es importante dado el caracter letal que a
menudo presenta el mixoma cardiaco. El mixoma
cardiaco suele en estos casos descubrirse en edades
tempranas, frecuentemente multicéntricos y con una
presentacion a menudo familiar, a diferencia de los
mixomas cardiacos esporadicos, que suelen diagnos-
ticarse en pacientes de mayor edad y generalmente
como un tumor Unico no asociado a otras lesiones
(Carney, 1985)." Por otra parte, en estos mixomas
cardiacos de presentacion familiar se ha sugerido la
presencia de anomalias citogenéticas con aneuploi-
dia y posiblemente con una mayor actividad prolifera-
tiva celular (Seidman et al., 1991)." Otra lesién ma-
maria en ocasiones descrita en estos pacientes (Car-
ney y Torkey, 1991) ' es el llamado adenoma ductal
descrito por Azzopardi y Salm (1984).'® En el caso
que aqui presentamos, un estudio clinico detallado
no permitié descubrir pigmentacién cutanea alguna ni
signos de hiperactividad endocrina, siendo asimismo
la exploracion cardiolégica y el ecocardiograma total-
mente normal.

De cualquier modo, y tal como sefialan Carney et
al. (1991)," ante una lesién mamaria tipo mixoma o
con cambios estromales mixoides es importante re-

cordar esta posible asociacion y descartar de forma
cierta la presencia de este trastorno hereditario de
caracter a menudo letal por la evolutividad de los mi-
xomas cardiacos, mediante la busqueda de cada uno
de los componentes de este complejo asociativo, re-
comendandose que ante un paciente con este tipo de
lesién debe realizarse un examen clinico completo
que incluya exploracion cardiovascular con ecocardio-
grama, exploracién dermatoldgica completa, palpa-
cion testicular en el caso de los varones y andlisis de
la funcién adrenal con determinacion de cortisol libre
en orina, habiéndose sugerido que estos exdmenes
sean repetidos anualmente (Carney et al., 1986). '?
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RESUMEN

Se presenta una lesién tumoral mamaria en una
paciente de 14 afos de edad, etiquetada de fibroade-
noma, sin estigmas clinicos de sindrome de Carney,
y que histolégicamente correspondia a un mixoma.
Se comentan las caracteristicas clinicopatolégicas de
las lesiones mixomatosas de glandula mamaria (an-
giomixomas superficiales, neurotecomas, mixomas
de vaina neural, mucocele-tumor, mixomas y mixo-
matosis mamaria), analizando el diferente significado
de las mismas y la importancia de su exacta filiacién
en relacion al llamado sindrome o complejo lesional
de Carney.
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