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Sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio:
presentacion de un caso y revision de la literatura

Mpyxoinflammatory fibroblastic sarcoma: a case report and literature review

Manuel Vaquero

RESUMEN

Introduccién: El sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio
es una lesion mesenquimal rara pero caracteristica que se loca-
liza en el tejido celular subcutaneo y que puede confundirse
con procesos inflamatorios o infecciosos, linfoma de Hodgkin
y diversos sarcomas. Caso clinico: Se describe un caso en un
hombre de 62 afios, localizado en la rodilla y tratado con esci-
sion amplia, que precozmente recurrid y dio metastasis en pul-
mon y ganglios linfaticos regionales sin obtenerse respuesta ni
con radioterapia local ni quimioterapia. Macroscopicamente
el tumor tenia aspecto multinodular y bordes infiltrantes. His-
tologicamente se reconocia un patrén vagamente nodular con
zonas inflamatorias y transicion a otras mixoides o fibroescle-
rosantes. Se reconocieron células tumorales tipicas de habito
hodgkiniano o virocitico. Las técnicas de inmunohistoquimi-
ca no fueron utiles para el diagnodstico. El paciente esta vivo
con enfermedad dos afios después.

Palabras clave: Sarcoma fibroblastico mixoinflamato-
rio, tumores mixoides, sarcomas de partes blandas.

SUMMARY

Introduction: The myxoinflammatory fibroblastic sar-
coma is a rare but distinctive mesenchymal lesion. This
tumor develops in subcutaneous tissue and can be mistaken
for an inflammatory or infectious process, Hodgkin’s lym-
phoma, or various sarcomas. Case report: A case in a 62
year-old man is described with early tumor recurrence and
lung and regional lymph-node metastases after wide local
excision without response to local radiotherapy and sys-
temic chemotherapy. Grossly, the tumor was nodular with
infiltrative margins. Histologically, the architecture was
vaguely nodular with dense inflammatory infiltrate merging
with mixoid or fibrosclerotic areas. Typical tumoral
Hodgkin-like or «virocyte» cells were found. Inmunohisto-
chemical stains were not useful in diagnosis. The patient is
alive with disease two years later.

Keywords: Myxoinflammatory fibroblastic sarcoma,
myxoid tumors, soft tissue sarcomas.
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INTRODUCCION

El sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio (SFMI)
fue descrito con diferentes denominaciones en 1998 por
tres grupos diferentes de patdlogos (1-3). En todas ellas
se resaltaban su localizacion preferente en la parte distal
de las extremidades y su tendencia a las recidivas. Histo-
logicamente destacaban su multinodularidad y la mezcla
de componentes tumorales mixoide, hialino-fibroso y
epitelioide-fusocelular, junto a zonas inflamatorias y la
presencia de células con nucleolos prominentes de
aspecto hodgkiniano o virocitico.

Desde entonces han habido muy pocas comunicacio-
nes en la literatura. En una se resalta la localizacion del
tumor en el cuello (4) y en otras las alteraciones citoge-
néticas (5,6) o los hallazgos observados en la puncion
aspiracion con aguja fina (PAAF) (7). El objetivo del tra-
bajo es comentar un paciente con un SFMI localizado en
una extremidad y que, a diferencia de lo habitual, curso
precozmente con metastasis ganglionares demostradas
histoléogicamente y probablemente pulmonares.
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DESCRIPCION DEL CASO

Un varén de 62 aios consulta por una tumoracion
palpable en la zona interna de la rodilla izquierda que
habia notado desde hacia varios meses. El resto de la
exploracion clinica fue normal. La TAC de la zona
demostré una tumoracion de 15 cm, con nodulos de
varias densidades, que se extendia desde la dermis hasta
los tejidos profundos, contactando con el plano vasculo-
nervioso de la pierna (fig. 1). No habia dafo dseo ni
ulceracion. La TAC sistémica no demostro otras lesiones.
Una primera biopsia incisional superficial no fue sufi-
ciente para asegurar un diagnostico. Una muestra mas
profunda mostrd los rasgos caracteristicos del SFMI. Se
extirpd el tumor con los margenes mas amplios posibles
dada su localizacion en la rodilla y la proximidad del
paquete vasculonervioso. En el extremo superior de la
pieza habian 4 cm de musculo sin afectacion pero en el
plano profundo el tumor alcanzaba el plano fascial, aun-
que no se observo infiltracion microscopica de los bor-
des quirtrgicos.
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Fig. 1: TAC de la rodilla en el que se observa una masa heterogénea
que alcanza los planos profundos.
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El tumor recurri6 localmente a los cuatro meses y
caus6 un marcado agrandamiento ganglionar regional
dos meses mas tarde, que la biopsia demostré se corres-
pondian con metastasis.

Fig. 2: Nodularidad de la tumoracion y aspecto mixoide.

Fig. 3: Aspecto peculiar de las células gigantes tumorales de las areas
mixoides. Recuadro: CD34 en esas células.
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Morfologicamente la tumoracidn alcanzaba la dermis
reticular y el patron de crecimiento era vagamente nodu-
lar (fig. 2). Se visualizarén tres componentes: mixoide,
fibrohialino e inflamatorio. El mixoide ocupaba la zona
de los nédulos y contaba con células gigantes tumorales
multinucleadas peculiares (fig. 3); el fibrohialino tenia
moderada celularidad epitelioide-fusiforme (fig. 4), con
2 mitosis/10 CGA y minima atipia, excepto en dos
pequeiias zonas con atipias muy evidentes y mayor
numero de mitosis. El componente inflamatorio era el
menos llamativo y tenia una distribucion irregular. Pre-
dominaban los linfocitos maduros con algunos eosin6fi-
los y escasas células grandes con nticleos uni o poli lobu-
lados y nucleolos llamativos (fig. 5). No habia necrosis.
La inmunohistoquimica tinicamente resultd positiva para
vimentina y, focalmente, para CD34 (figs. 3 y 4, recua-
dros). Los marcadores habituales de musculo liso
(SMA), célula de Schwann (S-100), células de Hodgkin
(CD30, CD15) y ALK y pancitoqueratinas AE1-AE3
fueron negativos.

Fig. 4: Area inflamatoria con ocasionales células estembergoides
(recuadro).

Fig. 5: Celularidad epitelioide pleomorfica (flecha) y positividad para
CD 34 (recuadro).
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A los cuatro meses de la escision quirurgica con mar-
genes libres, el paciente estaba sin enfermedad pero dos
meses mas tarde mostré una recidiva local y un agranda-
miento marcado de los ganglios inguinales ipsilaterales.
La biopsia de la zona inguinal demostr6 un tumor con las
mismas caracteristicas que el de la rodilla. En el TAC rea-
lizado posteriormente se constaron nodulos pulmonares
sospechosos de metastasis, por lo que se afiadié quimite-
rapia sistémica sin obtenerse ninguna respuesta. Dos afios
después, a pesar de un nuevo intento de escision que
resultd con margenes afectados y de radioterapia local,
las masas inguinales se han extendido por el eje iliofemo-
ral ipsilateral y han empeorado las imagenes pulmonares.

DISCUSION

El SFMI (8-13) afecta por igual a ambos sexos y pue-
de aparecer desde la primera década de la vida, aunque
predomina en torno a la cuarta década. Es un tumor raro,
con 128 casos descritos en la actualidad, de los que casi
la centena se describieron en las tres comunicaciones ini-
ciales. El tumor presenta variaciones morfoldgicas
importantes segun la proporcion de los distintos compo-
nentes. A nivel ultraestructural las células tumorales
recuerdan a fibroblastos (13). Hay casos con predominio
de linfocitos y eosinéfilos que obligan al diagndstico
diferencial con una enfermedad de Hodgkin, con infec-
ciones virales o con la enfermedad de Rosai-Dorfman,
aunque pueden ser predominantes las areas mixoides y
confundirse con liposarcomas mixoides, sarcomas fibro-
mixoide de bajo grado o con mixofibrosarcomas. La
localizacion acral y las areas epitelioides recordarian a
un sarcoma epitelioide pero no hay necrosis y las quera-
tinas son negativas. En el presente caso la primera biop-
sia incluia la zona de hipodermis infiltrada por el tumor
por lo que la cantidad de adipocitos y el aspecto mixoide
recordaban a un liposarcoma, aunque no cumplia todos
los criterios diagnoésticos, por lo que se recomendd una
biopsia de zonas mas profundas que permitié realizar el
diagnostico definitivo. Hay publicado un estudio con
PAAF (7) de tres casos en los que sélo uno no tenia los
diversos componentes del tumor. Sin embargo, la gran
variabilidad de unas zonas a otras y la escasez de alguno
de sus componentes en bastantes casos publicados hacen
pensar que esta técnica no es la idonea para orientar el
diagnostico. La inmunohistoquimica tampoco es de gran
ayuda dada la negatividad o minima positividad focal de
los anticuerpos que frecuentemente se utilizan en las
lesiones de partes blandas. También esta descrita la posi-
tividad con CD68 vy, débilmente, de citoqueratinas (13).
La B-catenina también resultd negativa en un unico caso
analizado (14). En el presente tumor la positividad con
CD34 fue focal pero intensa y en todo tipo de células
neoplasicas. En cierto sentido semejante a la observable

excepcionalmente en sarcomas fibromixoides de bajo
grado (13) y en algunas proliferaciones fibroblasticas-
miofibroblasticas que nunca alcanzan la intensa positivi-
dad del dermatofibrosarcoma, el tumor fibroso solitario
o el miofibrosarcoma (15). En cuanto a las células tumo-
rales llamadas virociticas recuerdan a los fibroblastos
presentes infrecuentemente en el corion de vejigas urina-
rias con irritacion cronica o en el conectivo en torno a
lesiones inflamatorias cronicas, como el que rodea las
protesis Oseas.

Hay dos SFMI con estudios citogenéticos. Lambert et
al (5) encuentran un cariotipo complejo con una translo-
cacion t(1;10) (p22;q24) y pérdida de los cromosomas 3
y 13. Por su parte Mansoor et al (6) describen, por técni-
ca de FISH, cromosomas en anillo de diverso tamafio y
complejidad y con material del cromosoma 3, conside-
randolo como una forma peculiar de amplificacion del
material genético. Los cromosomas en anillo de estruc-
tura compleja, con marcada variacion en su tamafio y
numero, se han descrito asociados a tumores mesenqui-
males de bajo grado de malignidad como el dermatofi-
brosarcoma protuberans, el osteosarcoma paraostal y el
tumor lipomatoso atipico (16).

Las recidivas locales ocurren en mas de la mitad de los
pacientes y en la actualidad no hay criterios morfologicos
o inmunohistoquimicos, incluidos la p53 y el MIB-1 (10),
que permitan discernir entre los casos que sufriran recai-
das y los que no. Tan sélo hay publicados cuatro casos con
metastasis, tan s6lo uno con localizacion extranodal (2).
Se recomienda una excision completa con los margenes
mas amplios posibles. En el presente caso, el gran tamafio
tumoral y su localizacion en la rodilla que dificult6 la ciru-
gia conservadora con margenes amplios podrian explicar
la mala evolucién posterior de la neoplasia.
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