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Sarcoma Fibroblastico Mixoinflamatorio en
el pie: presentacion de un caso y revision de
la literatura.
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Resumen. El Sarcoma Fibroblastico Mixoinflamatorio (SFMI) es un sarcoma de escasa frecuencia, que apa-
rece habitualmente en adultos durante la cuarta y quinta década de la vida como una masa de partes blandas,
subcutanea, indolora, de preferencia localizada en partes acras, aunque también puede presentarse en otras lo-
calizaciones. Se presenta el caso de una mujer de 35 afios con una tumoracion a nivel del primer espacio dorsal
del pie derecho, indolora, de 4 meses de evolucion sin antecedente traumatico. Se realizo una exéresis quirtrgica
de la lesion. El estudio de la anatomia patologica establecio el diagnostico de Sarcoma Fibroblastico Mixoinfla-
matorio. Esta lesion es una tumoracion rara, por lo que habitualmente su diagnostico es a menudo tardio. Hemos
realizado una revision exhaustiva de la literatura con el fin de dar a conocer este tipo de tumoracion y su manejo.

Fibroblastic Myxoinflammatory Sarcoma of the foot: a case report
and literature review.

Summary. Fibroblastic Mixoinflamatory Sarcoma is a malignant tumor of low frequency, developed in adults
during the fourth and fifth decade of life as a soft tissue subcutaneous mass, usually painless, placed distally in
the distal extremities. We report the case of a 35 years-old female with a painless tumour at the first dorsal space
of the right foot, of 4 months evolution. She did not refer any trauma history. We removed the lump and sent
the sample to pathology department, which established the diagnosis of Fibroblastic Mixoinflamatory Sarcoma.
Fibroblastic Mixoinflamatory Sarcoma is a rare tumour, often misdiagnose. We carried out a thorough review of
the literature to divulge this type of tumour and its management.
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Introduccion

El Sarcoma Fibroblastico Mixoinflamatorio (SFMI)
fue descrito en 1998 por los patdlogos Kindblom,
Montgomery y Michal como una nueva entidad den-
tro de los sarcomas de partes blandas de bajo grado.
Se presenta habitualmente en la edad adulta, con una
incidencia maxima entre la cuarta y quinta décadas de
la vida, y una distribucion similar en ambos sexos. Su
presentacion clinica mas frecuente es la de una masa
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subcutanea de pequeflo tamaio, indolora, en la zona
distal de las extremidades.

Dado que se trata de una entidad de baja incidencia y
de crecimiento lento, habitualmente es tratada median-
te biopsia excisional, llegandose al diagnostico tras el
estudio anatomopatologico.

La escision quirtrgica con amplios margenes de re-
seccion se considera la opcion terapéutica de eleccion,
puesto que el tumor presenta una alta tasa de recidiva,
oscilando entre el 20 y el 67% a los 5 afios.

Presentamos un caso clinico de nuestro servicio y he-
mos realizado una revision exhaustiva de la literatura
para intentar llamar la atencion sobre esta posibilidad
diagnostica y orientarnos hacia el mejor manejo de esta
entidad.
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Caso clinico

Mujer de 35 afios, sin antecedentes de interés, que
acude a la consulta presentando una tumoracién en
la zona dorsal del primer espacio intermetatarsiano y
base de primera comisura del pie derecho, indolora, de
4 meses de evolucion sin antecedente traumatico. Pre-
viamente se habia realizado una puncion aspiracion de
la tumoracién en otro centro ante la sospecha de que se
tratase de un ganglion.

La exploracion fisica mostraba una masa de partes
blandas en el pie derecho de 3-4 cm. de diametro, so-
breelevada, no acompafiada de retraccion cutanea ni
adherida a planos superficiales ni profundos, de con-
sistencia elastica y sin signos focales de inflamacion
ni de compresion de estructuras vecinas (Fig. 1). No
existian tampoco alteraciones funcionales de la zona.

La radiografia simple no mostraba afectacion osea.
En el estudio de Resonancia Magnética (RM) se apre-
ciaba una lesion de partes blandas de 2,6 x 1,5x 1,3 cm.,
de localizacion superficial en el pliegue interdigital en-
tre el 1°y 2° dedo a nivel dorsal, que no condicionaba
invasion de estructuras adyacentes. La referida lesion
presentaba sefal intermedia en secuencias T1 con alta
seflal en secuencias T2. Se objetivaron algunas ima-
genes serpiginosas en su interior en ambas secuencias
que sugerian estructuras vasculares. Tras la adminis-
tracion de contraste paramagnético se apreciaron dis-
cretos focos de captacion en el interior de la lesion. Por ) .

. . . Figura 1. Imagen del pie derecho, donde se observa la tumoracion
estos hallazgos se apunto el hemangloma Capllar COMO  |ocalizada en la zona dorsal del primer espacio intermetatarsiano y base
primera posibilidad diagndéstica (Fig. 2). de primera comisura.

Figura 2. Imagenes de RM de la tumoracién. A. Corte coronal T1 FSE ASSET (2 ADQ). B. Corte coronal T2 FSE ASSET. C. Corte sagital T2 ASSET.
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Se decidio realizar una biopsia excisional bajo aneste-
sia raquidea, incluyéndose en la incision quirdrgica la
zona de la puncion aspiracion previa. Se obtuvo asi una
tumoracion de aspecto mucoso que se disecaba con fa-
cilidad. La Anatomia Patologica macroscopica mostrd
dos fragmentos de tumoracion de aspecto gelatinoso
y coloracion grisdcea con areas rojizas en su interior.
La descripcion microscopica establecié extensas areas
mixoides con frecuentes agregados inflamatorios y zo-
nas solidas hialinas. Estas areas mixoides presentaban
gran cantidad de células mesenquimales estrelladas,
que en ocasiones se acompaiflaban de importante atipia
citologica con aumento del volumen nuclear, aspecto
hiperploide y prominente nucléolo. Los infiltrados in-
flamatorios mostraban linfocitos de pequefio tamafio,
agrupados en acumulos con algunas células citoplas-
maticas similares a las células de Reed-Sternberg. En
las zonas solidas se observaba una variable cantidad de
tejido colageno hialinizado y células tumorales de as-
pecto epitelioide con escasa atipia. El estudio inmuno-
histoquimico presento intensa positividad para Vimen-
tina y CD34; mientras que el CD68 mostro positividad
intermedia.

Tras estos estudios se establece el diagnostico defini-
tivo de SFML

Tras ser evaluado el caso por el Comité de Tumores
de referencia, no se consider6 necesario la ampliacion
de los margenes quirurgicos dado que la reseccion fue
completa y presentaba un bajo indice mitdtico. A las
3 semanas de la cirugia se tratd mediante radioterapia
local: 50 gray (Gy) a nivel de lecho tumoral con margen
amplio (divididas en 25 sesiones de 2 Gy), seguido de
10 Gy a nivel de lecho mas cicatriz con margen limita-
do (divididas en 5 sesiones de 2 Gy).

Tras 4 afios de seguimiento la paciente no ha presen-
tados recidivas ni se han observado metastasis.

Discusion

El SFMI es una rara entidad de la que solamente exis-
ten descritos apenas 149 casos en la literatura actual'-*.
Afecta por igual a ambos sexos, sobre todo en la cuarta
y quinta décadas de la vida, aunque puede aparecer a
cualquier edad.

Este tumor se presenta habitualmente como una masa
de crecimiento lento localizada fundamentalmente en
la zona distal de las extremidades, principalmente las
manos y los pies, aunque las mufiecas, antebrazos, to-
billos y las piernas también pueden verse afectados.
Soélo 4,5% de los casos descritos en la literatura presen-
tan una localizacion a nivel de cabeza, cuello y tronco.
A diferencia de otras estirpes de sarcomas, donde el
dolor puede acompaiar a la tumoracion dentro de las
manifestaciones clinicas, esta tumoracion destaca por
ser indolora en la mayoria de los casos.
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Durante el examen fisico inicial es importante que
ademas de la exploracion local se realice la explora-
cion de la cadena ganglionar correspondiente, dado
que aunque es poco frecuente, existe la posibilidad de
presentar metastasis.

No existe en la actualidad bibliografia que indique
que la radiologia simple, la ecografia o la Tomogra-
fia Computarizada (TC) muestren unas caracteristicas
especiales que permitan diferenciar este tumor del res-
to de sarcomas de partes blandas. La utilidad de estas
técnicas reside en la posibilidad de orientar la realiza-
cion de una biopsia (en el caso de la ecografia) o en la
deteccion de metastasis toracoabdominales (en el caso
del TC y la radiografia simple de torax).

La RM es la técnica de eleccion en los sarcomas de
las extremidades. Aun asi, no nos permite siempre di-
ferenciar esta patologia de otros Sarcomas de Partes
Blandas, como ocurri6 en nuestro caso. La RM mues-
tra pequefias lesiones en forma de masas mal delimi-
tados con apariencia multinodular y, en ocasiones,
participacion de los tendones subyacentes. No existe,
sin embargo, un patréon comiin en todos los casos. Ha-
bitualmente, las intensidades de sefial de la lesion son
similares a las de un quiste (intensidad de sefal baja o
intermedia en las imagenes en T1 e intensidad de sefial
alta en T2). Los hallazgos de la RM estan intimamente
correlacionados con el potencial maligno de la tumo-
racion. Asi, los bordes bien definidos y la localizacion
subcutanea indica buen pronostico, mientras que la in-
vasion del musculo o del hueso indica mayor agresivi-
dad y mal pronostico’.

El estudio histopatologico establece el diagnostico
definitivo de esta tumoracién y la diferencia del resto
de entidades. Recientemente, diversos autores®’ con-
firman la utilidad de la puncion aspiracién como méto-
do diagnostico. Desde el punto de vista histologico se
trata de un tumor multinodular mal delimitado, que se
origina habitualmente del tejido celular subcutaneo. Su
caracteristica mas llamativa es una infiltracion infla-
matoria asociada con una prominente matriz mixoide
en proporciones variables, y la presencia de células gi-
gantes bizarras similares a las de Reed-Sternberg y cé-
lulas multivacuoladas simulando lipoblastos®’. La tin-
cion con Azul Alcian a pH 2,5 es positiva en el estroma
mixoide. Los estudios inmunohistoquimicos muestran
una fuerte pero difusa positividad para la vimentina.
También pueden ser positivos los anticuerpos CD68,
CD163, CD34 y Ki67, aunque de forma mas focal. Des-
de el punto de vista citogenético se pueden encontrar
diferentes alteraciones®® como son translocaciones re-
ciprocas t (1;10) (p22;q24) y pérdida de los cromoso-
mas 3y 13 o cromosomas en anillo de diverso tamafio
y complejidad y con material del cromosoma 3.
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Con respecto al diagnoéstico diferencial debemos te-
ner en cuenta:

1.- Entidades benignas: como pueden ser diversos
procesos inflamatorios (como la fascitis nodular pro-
liferativa, las tenosinovitis y el tumor miofibroblastico
inflamatorio) y lesiones benignas mixoides (como son
el mixoma y el ganglion). No se observan en estos ca-
sos las grandes inclusiones citoplasmaticas similares a
virocitos y las areas mixoides.

2.- Otros tipos de tumores malignos, como histiocito-
ma fibroso maligno mixoide, el liposarcoma mixoide,
el sarcoma epitelioide y el dermatofibrosarcoma protu-
berans. El histiocitoma fibroso maligno mixoide mues-
tra las areas focales del sarcoma pleomérfico de alto
grado con un patrén estoriforme y carece de células
similares a virocitos. El liposarcoma mixoide ocurre
generalmente en tejidos blandos profundos y sus lipo-
blastos contienen grasa en lugar de la mucina dentro de
la célula neoplasica del SFMI. El sarcoma epitelioide se
caracteriza por necrosis y inmunorreactividad para ci-
toqueratina, y carece de células inflamatorias extrafias
y células neoplasicas. El dermatofibrosarcoma protu-
berans presente una inmunohistoquimica muy similar
al SFMI, (siendo el CD34 mas positivo en este tumor),
pero su localizacion en zonas acras es casi excepcio-
nal'®.

Los pacientes diagnosticados de SFMI deben ser
tratados mediante reseccion amplia de la tumoracion,
puesto que la tasa de recidiva es elevada (existen series
que hablan de hasta en 67% a los 5 afos). Es por ello
que algun autor no lo considera realmente como una
entidad de bajo grado'. Si el diagnostico se establece
tras llevar a cabo una reseccion marginal de la tumora-
cion, que es lo mas habitual debido a su escasa sospe-
cha diagndstica, estaria indicado ampliar los margenes
de reseccion o afiadir el tratamiento radioterapico. La
amputacion de la extremidad afectada se reserva para

los casos de recidiva y tumores que presentan un alto
indice de mitosis. No se considera efectivo el trata-
miento con quimioterapia.

El protocolo de seguimiento postquirirgico no di-
fiere del realizado a otros tipos de sarcomas de partes
blandas. Se debe llevar a cabo un examen fisico para
detectar la presencia de recidivas o metastasis ganglio-
nares, asi como una radiografia de térax (o incluso TC)
para descartar la escasa aunque posible presencia de
metastasis pulmonares. Estas evaluaciones deben ser
trimestrales durante los primeros 2 afios, semestrales
hasta los 5 afnos y posteriormente anuales.

En la literatura se recogen muy pocos casos descritos
de diseminacion metastasica (3 ganglionares y 1 pul-
monar). Diversos autores indican que dicho potencial
podria venir determinado por las alteraciones cromo-
somicas anteriormente comentadas, lo que resalta la
importancia de la citogenética en el diagnostico y ma-
nejo de este tumor.

En conclusion, el SFMI es un tumor infrecuente de
partes blandas, que se presenta como una masa de cre-
cimiento lento y progresivo, no dolorosa, localizada en
las regiones acras de las extremidades. Es de destacar
que a pesar de tratarse de un tumor de bajo grado pre-
senta una alta tasa de recidiva, aunque un bajo poten-
cial metastasico. Su diagnostico se basa en el estudio
anatomopatologico, siempre apoyado en una buena
historia clinica y los pertinentes estudios de imagen.
El tratamiento recomendado es la reseccion ampliada,
acompafiada o no de radioterapia'? segun asi lo deter-
mine el Comité de Tumores de referencia al evaluar
cada caso de forma individualizada.

Por todo ello, creemos necesario tener en cuenta el
SFMI en el diagnoéstico diferencial de las masas indo-
loras, de crecimiento lento en la zona distal de las ex-
tremidades.
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