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Mixofibrosarcoma en planta del pie
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RESUMEN

El mixofibrosarcoma, antes conocido como la variante mixoide del histiocitoma fibroso malig-
no, es uno de los tumores mas comunes en las extremidades de la poblacion adulta. Sin embar-
go, y principalmente los de bajo grado, son de dificil diagndstico. Presentamos un caso de mixo-
fibrosarcoma de grado intermedio, localizado en la planta del pie de una mujer de 72 afos. En
el estudio microscépico se observa patron nodular y fondo mixoide, en el que proliferan células
de aspecto fibroblastico, fusiformes o estrelladas con islotes formados por células gigantes mul-
tinucleadas con morfologia de «pseudolipoblastos». Inmunohistoquimicamente, las células
tumorales presentan reactividad para Vimentina y CD34. El estudio ultraestructural corrobora la
naturaleza fibroblastica de las células tumorales, tanto las células mononucleares como las célu-
las gigantes multinucleadas.
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MYXOFIBROSARCOMA IN THE FOOT SOLE
SUMMARY

Myxofibrosarcoma, also known as a myxoid variant of malignant fibrous histiocytoma, is one
of the most common sarcomas in the extremities of elderly people. The low-grade variant of this
tumor is very difficult to diagnose. We report a case of myxofibrosarcoma, intermediate grade,
involving the foot-sole of a 72-year-old woman. On microscopic examination, the tumor lacks are-
as of necrosis but is cellular, has pronounced cellular pleomorphism, and contains small fasci-
cular areas with mitosis. There are also numerous pseudolipoblasts reminiscent of lipoblasts with
bubbly mucin-laden cytoplasm. Immunohistochemically, tumor cells show intense reactivity to
vimentin and CD34. The spindle, stellate cells and the multinucleated giant cells present the
ultrastructural features of fibroblasts.
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INTRODUCCION

El mixofibrosarcoma es uno de los sarcomas
mas frecuentes en las extremidades de la pobla-
cién adulta. Corresponde a la variante mixoide
del histiocitoma fibroso maligno (1) llamado hoy
mixofibrosarcoma debido a los trabajos realiza-
dos por autores escandinavos (2,3). Con este
nombre se resaltan principalmente dos aspectos:
por un lado la matriz mixoide que presenta el
tumor, y por otro, su origen fibroblastico y no his-
tiocitico como en un principio se pensé (1).

El objetivo de este articulo es mostrar un caso
mas, tanto a nivel histoldgico, inmunohistoquimi-
co como ultraestructural de este tipo de tumores,

Fig. 1: RNM: tumoracion plantar bien delimitada, en pla-
no subcutdneo, sin afectacion dsea, hipointensa en T1 e
hiperintensa en T2.

de tan dificil diagndstico. Recalcamos asimismo
sus principales diagndsticos diferenciales.

CASO CLINICO

Mujer de 72 afos que acude a la consulta de
Traumatologia por presentar durante dos afios
molestias de tipo mecanico en la zona plantar del
pie izquierdo, con sensacion de masa a nivel del
arco. A la exploracion se observa aplanamiento
de la boveda plantar por una tumoracion sélida
de consistencia firme. Se practica una RMN
(fig. 1), que revela una masa alargada subcuta-
nea, bien delimitada, cuya impresion diagndstica
es de tumor benigno compatible con quiste o
ganglién.

La paciente es intervenida quirurgicamente,
realizandose exéresis total de la lesion.

Macroscopia: Masa de consistencia blanda-
elastica de 9x4x3 cm, bien delimitada. Al corte la
lesion es homogénea y de color amarillento con
areas mixoides (fig. 2) y ocasionales noédulos
pequefnos blanquecinos.

Microscopia: La tumoracion esta bien delimi-
tada periféricamente por una pseudocapsula
fibrosa. En el interior, sobre un fondo mixoide, se
observa proliferacion mesenquimal con patrén
arquitectural lobulado. En las zonas de mayor
densidad celular, y correspondiendo con los
pequefios nodulos vistos macroscopicamente,
se pone de manifiesto una proliferacion de célu-
las fusiformes (fig. 3), bipolares o estrelladas de
talla media con citoplasma eosindfilo. En estas
zonas los nucleos son vesiculares de cromatina
granular con ocasionales mitosis y atipia citolégi-
ca moderada. En las zonas de menor densidad

Fig. 2: Tumoracion bien delimitada de 9 x 4 x 3 cm de
aspecto mixoide.
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Fig. 3: A la izquierda de la foto, proliferacion de células
fusiformes, sobre un fondo mixoide. A la derecha, drea
hipocelular con células con marcada atipia y frecuentes

mitosis.

celular se observan islotes formados por células
gigantes multinucleadas, de aspecto ganglionar
con nucleos hipercromaticos e hiperlobulados
con presencia de nucleolos con halos alrededor.
El citoplasma de estas células muestra densifi-
cacion cerca del nucleo y vacuolas en la perife-
ria. Estas células, que recuerdan a las «células
en flor», corresponden a «pseudolipoblastos»
(fig. 4) ya que el material que se observa en el
citoplasma corresponde a mucina (azul alcian
positivo) y no a lipidos (sudan negativo). La sus-
tancia fundamental presente en todas las areas
es abundante, eosindfila y mixoide. No existe
necrosis y los vasos son finos de tipo capilar.
Cabe destacar la presencia de un ligero infiltrado
inflamatorio de forma dispersa y con predominio
de polimorfonucleares, y menos linfocitos, mas-
tocitos y eosindfilos. Los margenes quirdrgicos
no presentan tumor.

Inmunohistoquimica: Las células tumorales,
tanto las de gran tamafio como las fusiformes
presentan positividad para Vimentina y CD34
(fig. 5). No presentan ninguna evidencia de dife-
renciacion especifica ya que son negativas para
SMA, desmina, S100, queratina y CD68. Con
inmunotincion para Ki 67 se observa un indice de
proliferacion bajo (menor del 1%).

Ultraestructura: En el estudio ultraestructu-
ral se observan células sin membrana basal con
prolongaciones irregularmente interdigitadas sin
contactos definidos. Destaca el reticulo endo-
plasmico rugoso con perfiles paralelos (fig. 6)
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Fig. 4: Se observan frecuentes pseudolipoblastos, con
nucleos multilobulados, con citoplasma condensado en
el centro, y vacuolas de mucina en la periferia.
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Fig. 5: Las células presentan intensa tincion citoplasma-
tica con CD34.

ndcleos polilobulados, reticulo endopldsmico rugoso,
ribosomas libres y mitocondrias.
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que en ocasiones estan dilatados y con material
de escasa densidad y patron proteinaceo. Se
observan abundantes acumulos de filamentos
intermedios de localizacion paranuclear asi
como Golgi prominente, numerosos lisosomas
primarios y ocasionales vacuolas lipidicas sin
membrana, agrupadas en alguna célula. Cabe
sefalar la presencia de material de fondo mixoi-
de con colageno maduro sin fibronexos y fre-
cuentes polimorfonucleares en contacto directo
con los elementos tumorales.

Evolucion: Tras el diagndstico de mixofibro-
sarcoma se realiza estudio de la paciente en el
Servicio de Oncologia de referencia, demostran-
dose en el TAC toracico la existencia de un nédu-
lo pulmonar. Con la sospecha de proceso metas-
tasico se realiza reseccion del mismo. Tras el
estudio histolégico se observa que se trata de un
adenocarcinoma de pulmon, sin relaciéon alguna
con el mixofibrosarcoma descrito. El resto del
estudio de extension resulta anodino.

DISCUSION

El histiocitoma fibroso maligno ha sido consi-
derado el sarcoma de partes blandas mas fre-
cuente en adultos. No obstante, estudios recien-
tes han demostrado que se pueden subclasificar
en distintas nuevas entidades en funcion de su
diferenciacién, aportando por tanto nuevos crite-
rios clinicos y prondsticos (4). Una de estas enti-
dades corresponde al mixofibrosarcoma que es
un tipo de tumor que presenta un amplio espec-
tro histolégico pero que tiene claras caracteristi-
cas propias (4). Entre ellas destacamos el patrén
nodular, la matriz mixoide con presencia de capi-
lares elongados y las células fibroblasticas malig-
nas estrelladas, fusiformes o multinucleadas. Se
considera de bajo grado cuando el patrén es
hipocelular, principalmente mixoide, sin mitosis ni
necrosis. En los casos de grado intermedio, como
el caso presentado, se observa mayor celularidad
y actividad mitética, con areas solidas y fascicu-
lares asi como con células gigantes multinuclea-
das. Cuando aparecen areas de gran pleomorfis-
mo, con necrosis y alto indice proliferativo, se
considera de alto grado, y es cuando mas se
parece al clasico histiocitoma fibroso maligno.

El mixofibrosarcoma, en todos sus grados,
tiene un indice de recidivas del 54%, y es inde-
pendiente del grado histoldgico (5). No obstante,
s6lo los de grado intermedio y los de alto grado
metastatizan. Es muy importante recalcar que, el
mixofibrosarcoma tiene potencial biolégico de
progresion tumoral, especialmente en el grupo
de bajo grado. Por tanto tiende a progresar en
grado en sus sucesivas recidivas, lo que hace
mas imprescindible un diagndstico inicial correc-
to (5,6). Se han hecho estudios sobre la relacion
entre la progresion histolégica del tumor y la
angiogénesis observandose una asociacién
entre la progresion del mixofibrosarcoma y la
densidad intratumoral de microvasos (7).

Cuando la histologia es de bajo grado el pro-
blema principial es diferenciarlo con una lesién
benigna, tipo mixoma intramuscular (donde no
se observa atipia celular ni mitosis), o tipo el
angiomixoma superficial o el neurofibroma mixoi-
de (8,9). Asimismo cabe diferenciarlo de tumores
malignos como el liposarcoma bien diferenciado
y con otra entidad, mas agresiva que es el sar-
coma fibromixoide de bajo grado (10). Esta ulti-
ma entidad ocurre en pacientes mas jévenes,
metastatiza frecuentemente y presenta células
fusiformes uniformes, sin mucha atipia nuclear,
adoptando un patron arremolinado, sobre un fon-
do que alterna entre mixoide y fibroso. Sin
embargo los mixofibrosarcomas de bajo grado
presentan un fondo mixoide mas uniforme con
ausencia de estroma fibroso. Ademas no mues-
tran patron arremolinado, tienen mayor pleomor-
fismo y suelen presentar células gigantes multi-
nucleadas de tipo «pseudolipoblasto».

En el caso presentado los diagnésticos dife-
renciales planteados fueron también el lipoma
pleomérfico (11) y el sarcoma fibroblastico
mixoinflamatorio acral (12), que corresponde a
un sarcoma de bajo grado de localizacion distal
en las extremidades y caracterizado por presen-
tar un intenso infiltrado inflamatorio asociado con
proliferacion de células gigantes que simulan
células ganglionares y pseudolipoblastos.

Cabe recalcar la importancia clinica, prondsti-
ca y patoldgica del estudio ultraestructural en los
HFM clasicos (13), ya que en la actualidad, estu-
dios retrospectivos confirman que si se observa
una diferenciacion muscular la agresividad es
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mayor (4). En el mixofibrosarcoma el estudio
ultraestructural pone de manifiesto la naturaleza
fibroblastica de las células tumorales y la ausen-
cia de diferenciacion lipoblastica (3).

A nivel molecular los hallazgos en este tipo de
tumor aun no estan muy definidos, ya que los
resultados han sido muy dispares (14,15).

El mixofibrosarcoma es por tanto, una entidad
que se presenta con unas caracteristicas histolo-
gicas muy dispares, lo que nos dificulta su reco-
nocimiento. No obstante, con un estudio histol6-
gico minucioso, asi como con la UE y la IHQ, se
puede diferenciar y separar del clasico grupo de
HFM. Hecho importante para determinar con
mas precision el prondstico y tratamiento de este
tipo de tumor.
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