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Comunicación breve
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Introducción
El	Sarcoma	fibroblástico	mixoinflamatorio	acral	es	un	tu-

mor	infrecuente	de	tejidos	blandos	que	se	caracteriza	por	
presentarse	en	las	extremidades.	Fue	descrito	inicialmente	
en	el	año	de	1998	por	Meis-Kindblom	y	Kindblom1	y	poste-
riormente,	Montgomery	y	colaboradores	lo	denominaron	
“Tumor	Mixohialino	de	las	Extremidades	Distales”2.

Clínicamente	 se	 presenta	 como	 un	 nódulo	 o	 tumor	
único,	 doloroso,	 de	 crecimiento	 progresivo,	 localizado	
en	las	extremidades	distales	(manos	y	pies)	y	con	menor	
frecuencia,	en	el	tronco3.	Estas	lesiones	se	han	observado	
en	pacientes	de	todas	las	edades;	sin	embargo,	el	grupo	
etario	más	afectado	se	encuentra	entre	la	cuarta	y	quinta	
década	de	la	vida2.	Afecta	por	igual	a	mujeres	y	hombres2.	
La	histopatología	de	estas	 lesiones	 revela	un	patrón	de	
crecimiento	 multinodular,	 infiltrativo,	 con	 áreas	 hialini-
zadas,	 mixoides	 y	 fibrosas,	 entremezcladas	 con	 células	
fusiformes	con	poco	pleomorfismo	y	abundante	infiltrado	
inflamatorio	linfo-plasmo-histiocitario4.

Hasta	diciembre	del	año	2004,	se	habían	reportado	121	
casos	en	la	literatura5.	

Caso clínico
Paciente	masculino	de	39	años	de	edad,	natural	del	es-

tado	Sucre	y	procedente	de	Caracas,	de	ocupación	militar,	
quien	refiere	inicio	de	enfermedad	actual	a	mediados	del	
año	2003,	cuando	presentó	tumor	de	crecimiento	lento	
y	 progresivo,	 doloroso,	 localizado	 en	 lecho	 ungueal	 de	
hallux	derecho.	Por	estos	motivos	consulta	al	servicio	de	
Traumatología,	donde	realizan	diagnóstico	de	Granuloma	
Piógeno	y	es	referido	a	nuestro	servicio.

Examen	 físico:	 fototipo	 cutáneo	 según	 Fitzpatrick	
IV/VI;	se	evidenció	tumor	color	piel,	forma	redondeada,	
de	3.5	x	2.5	cm	de	diámetro,	consistencia	firme,	doloroso	
a	 la	palpación,	con	vestigios	de	 lámina	ungueal	en	su	
superficie,	adherido	al	lecho	ungueal	de	hallux	derecho	
(Fotos	 1	 y	 2).	 El	 resto	 del	 examen	 físico	 se	 encontró	
dentro	de	lo	normal.

En	virtud	de	las	manifestaciones	clínicas	referidas	por	
el	 paciente	 y	 los	 hallazgos	 semiológicos	 encontrados	
en	 el	 examen	 físico,	 nos	 planteamos	 los	 siguientes	

diagnósticos	iniciales:
1.		Dermatofibrosarcoma	Protuberans
2.		Melanoma	Amelanótico
3.		Schawnoma
4.		Tumor	de	células	de	Merkel
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El	plan	de	trabajo	a	seguir	en	este	caso	fue:	realiza-
ción	de	historia	clínica,	foto	clínica,	radiografía	antero-
posterior	y	oblicua	de	pie	derecho	(Rx	A-P),	tomografía	
axial	computarizada	de	ambos	pies	(TAC)	y	biopsia	de	
la	lesión.

La	Rx	A-P	reveló	aumento	de	volumen	a	expensas	
de	tejidos	blandos	a	nivel	de	falange	distal	de	primer	
dedo	de	pie	derecho,	con	compromiso	de	la	cortical	y	
la	trabécula	ósea	(Foto	3).

La	TAC	demostró	un	tumor	de	forma	ovalada	de	3	x	
2	cm	de	diámetro,	localizado	en	falange	distal	de	primer	
dedo	de	pie	derecho	que	compromete	la	cortical	ósea	
así	como	la	región	trabecular	(Foto	4).

Se	 realizó	entonces	una	biopsia	 incisional	amplia,	
en	donde	pudimos	apreciar	la	rica	vascularización	del	
tumor	(Foto	5)	así	como	el	aspecto	en	carne	de	pescado	
del	mismo	(Foto	6).	

La	 histopatología	 con	 coloración	 hematoxilina-
eosina	puso	en	evidencia	acantosis	e	hiperqueratosis	
de	la	epidermis.	En	dermis	papilar	y	reticular	lesión	de	
aspecto	tumoral,	nodular,	predominantemente	mixoi-
de,	separada	de	la	epidermis	por	una	banda	de	tejido	
conectivo	denso	(Foto	7).	

Además	pudimos	percibir	presencia	de	vasos	sanguí-
neos	elongados	y	tortuosos	de	aspecto	capilar	y	otros	
de	paredes	gruesas,	hialinizadas	en	menor	cantidad	
acompañados	de	células	fusiformes,	arremolinadas,	de	
núcleos	grandes	y	citoplasma	eosinofílico	(Foto	8).

A	mayor	aumento,	 se	pudo	apreciar	un	 infiltrado	
inflamatorio	abundante,	dado	predominantemente	
por	plasmocitos	(Foto	9).	La	coloración	PAS	Azul	Alcian	
permitió	observar	el	componente	mixoide	teñido	de	
morado	(Foto	10).

El	 diagnóstico	 histopatológico	 fue	 “Sarcoma	 de	
Bajo	 Grado	 predominantemente	 mixoide”,	 por	 lo	
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que	se	 realizó	 inmunohistoquímica,	 en	 la	cual	 se	observó	
inmunomarcaje	 positivo	 sólo	 para	 Vimentina	 (Foto	 11).	 El	
inmunomarcaje	para	Desmina,	CD34,	proteína	S-100	y	Actina	
Músculo	Liso	resultó	negativo.

La	conclusión	inmonohistoquímica	fue	reportada	como	
“Mixofibrosarcoma”.	

Con	base	en	la	clínica,	hallazgos	semiológicos,	histopato-
lógicos	e	inmunohistoquímicos	el	diagnóstico	definitivo	fue	
Sarcoma Fibroblástico Mixoinflamatorio Acral.	

El	 paciente	 fue	 referido	 a	 Oncología	 médica	 y	 Cirugía	
Oncológica.	El	tratamiento	instaurado	en	este	caso	fue	am-
putación	del	dedo	sin	necesidad	de	terapia	coadyuvante.	

Discusión
El	 Sarcoma	 fibroblástico	 mixoinflamatorio	 acral	 es	 una	

sarcoma	de	bajo	grado	que	en	 la	mayoría	de	 los	casos	se	
presenta	en	la	extremidades	distales,	aunque	existen	pocos	
casos	 descritos	 de	 aparición	 en	 el	 tronco1,3,7.	 Fue	 descrito	
por	primera	vez	en	el	año	1998	por	Meis-Kindblom	y	Kind-
blom1	y	posteriormente,	en	ese	mismo	año,	Montgomery	y	
colaboradores	 lo	denominaron	 “Tumor	Mixohialino	 de	 las	
Extremidades	Distales”2.

Clínicamente	se	presenta	como	un	tumor	o	nódulo	único,	
doloroso,	cuyo	diámetro	varía	de	1.5	a	18	cm,	que	se	localiza	
en	las	extremidades;	con	un	tiempo	promedio	de	evolución	
de	un	año3.	Ocurre	en	igual	proporción	en	hombres	y	mujeres	
sin	predilección	racial1;	con	una	mayor	 frecuencia	entre	 la	
cuarta	y	quinta	década	de	la	vida7.	Usualmente,	los	tumores	
son	poco	circunscritos,	con	infiltración	hacia	la	dermis,	tejido	
celular	subcutáneo	y	se	han	descrito	pocos	casos	con	infil-
tración	a	músculo	estriado7.	

La	 histopatología	 demuestra	 lesiones	 multinodulares	
mal	definidas,	con	matriz	predominantemente	mixoide,	 la	
cual	contiene	células	inflamatorias	abundantes	incluyendo	
polimorfonucleares,	 eosinófilos,	 linfocitos	 y	 plasmocitos,	
acompañados	 de	 áreas	 de	 fibrosis1.	 En	 todos	 los	 casos	
publicados	se	han	observado	células	gigantes	bizarras	que	
poseen	núcleo	lobulado	o	múltiple,	con	abundante	citoplas-
ma	eosinofílico,	que	morfológicamente	semejan	a	las	células	
de	 Reed-Sternberg,	 lipoblastos	 o	 células	 ganglionares3.	
Ultraestructuralmente	 estas	 células	 bizarras	 se	 presentan	
como	fibroblastos	modificados,	con	filamentos	y	un	retículo	
endoplasmático	rugoso	dilatado1.	

El	estudio	inmunohistoquímico	del	tumor	reveló	marcada	
positividad	para	la	vimentina	(100%	de	los	casos	reportados	
en	 la	 literatura),	 positividad	 focal	 para	 el	 antígeno	 CD68,	
el	 CD34,	 citoqueratina	 y	 actina	 músculo	 liso1,8.	 Las	 células	
tumorales	 no	 expresan	 marcadores	 linfoides,	 epiteliales	 o	
neuroectodérmicos1.

Al	realizar	el	análisis	citogenético	de	este	tipo	de	lesiones,	
se	revela	un	cariotipo	complejo	con	una	translocación	recí-
proca	a	nivel	t(1;10)	(p22;q24)	en	adición	con	pérdida	de	los	
cromosomas	3	y	136.	
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recurrencia	local.	La	amputación	está	indicada	en	caso	de	
recidivas	locales	frecuentes,	así	como	también	la	quimio-
terapia	y	 radioterapia	cuando	exista	compromiso	óseo	o	
metástasis.	 Esta	 última	 sólo	 se	 ha	 reportado	 en	 un	 caso,	
siendo	 inicialmente	 a	 nivel	 ganglionar	 y	 posteriormente	
a	pulmón1.

En	 conclusión,	 el	 Sarcoma	 Fibroblástico	 Mixoinflama-
torio	Acral	es	un	tumor	infrecuente	de	los	tejidos	blandos,	
que	 ocasionalmente	 presenta	 invasión	 a	 tejido	 celular	
subcutáneo	y	músculo;	que	se	presenta	como	un	nódulo	
o	 tumor	 de	 crecimiento	 progresivo,	 doloroso,	 localizado	
en	 las	extremidades	en	el	siguiente	orden	de	frecuencia:	
manos,	pies,	tobillos	y	muñecas.	Tiene	una	alta	recurren-
cia	 local	y	una	baja	tasa	de	metástasis.	Su	diagnóstico	se	
realiza	con	base	en	la	clínica,	la	histopatología	y	el	estudio	
inmunohistoquímico.

Se	trata	de	una	patología	recientemente	descrita,	que	
debemos	tomar	en	cuenta	a	la	hora	de	realizar	diagnósticos	
diferenciales	de	tumores	en	áreas	acrales.

Hasta	diciembre	del	año	2004	se	habían	publicado	121	
casos	a	nivel	mundial.
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Dentro	de	las	entidades	que	debemos	tomar	en	cuenta	
como	diagnósticos	diferenciales	de	esta	patología,	 tene-
mos:	Fascitis	proliferativa,	tumor	de	células	gigantes	de	la	
vaina	de	los	tendones,	fibromixoma	acral	y	el	liposarcoma	
mixoide9,10.	

El	tratamiento	de	esta	patología	es	la	escisión	de	la	lesión	
con	un	margen	quirúrgico	adecuado,	en	virtud	de	la	alta	


