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Resumen: El sarcoma fibrobldstico mixoinflamatorio es un tumor maligno de bajo grado de partes blandas, generalmen-
te localizado en extremidades y que afecta a sujetos de mediana edad. Clinicamente, la lesion es infiltrativa, indolora y de
curso evolutivo lento. Se presenta un caso que afecta la mano, haciendo una extensa revision de la bibliografia, con espe-

cial atencién a su diagnéstico y tratamiento.
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Acral Myxoinflammatory Fibroblastic Sarcoma: Case Report and

Review of the Literature

Abstract: Acral myxoinflammatory fibroblastic sarcoma is a rare low-grade malignant soft tissue tumor, usually observed
in the extremities of middle-aged patients. Clinically, the lesion is infiltrating, pain-free and a slow progression.A case involv-
ing the hand is presented, doing an extensive review of the literatura, with particular attention to diagnosis and treatment.
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El sarcoma fibrobldstico mixoinflamatorio (SFMI) es un
sarcoma de partes blandas muy poco comun, de tipo
multinodular y que se localiza con preferencia distal-
mente, motivo por el cual se afiade el apelativo “acral”
cuando asienta en manos y/o pies'. El tratamiento de
eleccidon es el quirdrgico, mediante la exéresis de la
tumoracion. Aunque dicho tumor suele ser de bajo
grado, en ocasiones puede producir metdstasis. Sin
embargo, su principal problema es su alta incidencia
de recidiva local.

El motivo del presente trabajo es describir un nuevo
caso de SFMI, localizado en mano, y cuyo diagndstico
solo pudo determinarse después de su estudio ana-
tomopatoldgico tras la reseccidon quirdrgica. A partir
de este caso, se realiza una extensa revisién sobre
esta particular patologfa, con especial atencidn a su
diagndstico y tratamiento.

CASO CLIiNICO

Se trata de un vardn de 31 afios de edad, que acudié
derivado de otro centro para estudio y tratamiento
de una tumoracién en la mano derecha de dos afios
de evolucidn. Segun refiere, notd la aparicion de una
pequefia masa en la cara palmar de la mano, entre los
dedos anular y mefiique, de localizacion digitopalmar,

157

indolora, y que fue aumentando de tamafio progresi-
vamente en los Ultimos seis meses. Niega antecedente
traumatico.

El examen fisico reveld la presencia de una gran tumo-
racion en la palma de la mano derecha, de consis-
tencia blanda y que se extendfa hacia la cara dor
sal entre los espacios intermetacarpianos tercero y
cuarto . Esta tumoracién no era dolorosa
a la palpacién y no presentaba signos inflamatorios.
Sin embargo, existia un déficit de flexion activa de
los dedos mefiique y anular;, al existir un conflicto de
espacio por el volumen de la misma.

El estudio radiogréfico simple fue normal y en la
Resonancia Magnética (RM) se objetivd un proceso
expansivo de partes blandes, situado en la profundi-
dad de la aponeurosis palmar, que infiltraba la mus-
culatura hipotenar y los musculos lumbricales de la
mano, extendiéndose dorsalmente entre el 4° y 5°
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Imagen clinica prequirdrgica de la mano del paciente.

radios . Sin un diagndstico claro, se proce-
did a la biopsia (por puncién-aspiracién) con tru-cut
de la lesion.

El estudio anatomopatoldgico mostrd la presencia de
abundantes vasos de calibre pequefio-mediano v algu-
nas células con vacuolizacidn citoplasmdtica (“‘pseudo-
lipoblastos™). El estudio inmunohistoquimico reveld la
positividad para CD34 y negatividad para la proteina
S-100. Los hallazgos morfoldgicos, principalmente el
estroma mixoide prominente, plantearon el diagndstico
diferencial entre lesiones benignas (mixoma, ganglion o
angiomixoma superficial) y, debido al tamafio, con lesio-
nes malignas (sarcoma fibromixoide de bajo grado o
liposarcoma mixoide). La negatividad para la proteina
S-100 précticamente descarté un tumor de estirpe
neural. Asimismo, el estudio FISH para deteccién de

reordenamiento del gen DDIT3 resultd negativo, lo
que no apoyd el diagndstico diferencial de liposarcoma
mixoide. Asl pues, sin un diagndstico histopatoldgico
cierto, se decidié por el tratamiento quirdrgico debido
a la rdpida progresion y expansion de la lesidn.

Bajo anestesia axilar, sin vaciamiento venoso ni uso de
isquemia, se realizd un abordaje doble de la tumora-
cion. Asf, mediante incision media longitudinal dorsal
de la mano, se continud por el espacio interdigital
entre anular-mefiique hasta el pliegue palmar distal.
A dicho nivel, se practicé una incisidn transversal
siguiendo dicho pliegue vy, a partir de la misma, se
extendid la incisién en sentido proximal, en zig-zag,
hasta el limite inferior del retindculo flexor. Una vez
levantados los colgajos cutdneos correspondientes, se
visualizé una gran tumoracién palmar sin clara delimi-
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tacidn, de aspecto notoriamente mixoide, de tonali-
dad amarillo-parduzca y distinguiéndose una zona de
transicién en la regidn interdigital 4-5, por la cual se
continuaba hacia la cara dorsal, por debajo de liga-
mento intermetacarpiano . La tumoracidn,
se encontraba adherida a las vainas tendinosas de los
tendones flexores, englobando en nervio digital del
4° espacio intermetacarpiano. Después de resecar la
misma, incluyendo el nervio digital citado, se procedié
al cierre de la piel con puntos simples de monofila-
mento 5/0, y se colocd un yeso antebraquiocarpiano,
incluyendo el pulgar. El estudio microscépico de la
pieza reveld la presencia de abundantes nidos de célu-
las epitelioides y fusiformes atipicas en un estroma
mixoide con densos infiltrados inflamatorios, compa-
tibles con SFMI.

Durante los controles posteriores, el paciente mostré
una evolucién térpida de los bordes de la herida qui-

Imagen intraoperatoria de la tumoracién.

RM' prequirdrgica de la mano del
paciente.

rurgica, requiriendo la reseccién de los bordes necré-
ticos en consultas externas de forma ambulatoria. El
control por RM a los 3 meses de la cirugfa, evidencié
pequefios restos tumorales, destacando uno de 7 mm,
entre las cabezas del 4° y 5° metacarpiano vy, otro
de |3 mm, en la eminencia hipotenar

Se inicid tratamiento radioterdpico, con un total de
5 sesiones, completando una dosis de 50Gy. Tras las
mismas, el paciente desarrolld una radiodermitis del
dorso de la mano. A los 4 meses, tras la finalizacion
de la radioterapia, y 8 meses tras la cirugfa, se realizd
una nueva RM, en la que se observd la desaparicion
completa de todos los restos tumorales previos, pero
con la aparicién de una nueva lesién nodular de mor-
fologfa irregular; localizada subcutdneamente a la aftura
de la cabeza del segundo metacarpiano, con sefial
aumentada en T2 y captacidn del contraste, indicando
recidiva tumoral , motivo por el cual se
realizd su exéresis. Un afio después de esta Ultima

RM tres meses tras la cirugfa.
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RM cinco meses tras la radioterapia, y 8 meses
tras la cirugfa.

cirugfa, el paciente no ha presentado ninguna recidiva
mas, ni clinica ni por RM.

DISCUSION

El SFMI fue descrito simultdneamente por primera vez
en 1998 por tres grupos de patdlogos: Kindblom?,
Montgomery?® y Michal®. Dicho tumor suele desa-
rrollarse en pacientes de todas las edades, aunque
especialmente entre la 4* y 5% décadas de la vida.
Ambos géneros se encuentran afectados por igual.
Su forma de presentacion es la de una masa en las
extremidades, especialmente dedos, y habitualmente
estd incluida en el tejido celular subcutdneo, con un
crecimiento lento y generalmente indolora®®.

El caso que presentamos se ajusta bastante bien a
las caracterfsticas descritas, pues es un paciente en la
cuarta década de la vida, tiene una tumoracién de dos
afios de evolucidn, indolora y en la regidn distal (acral)
de la extremidad superior derecha. Si bien las extre-
midades son la localizacién de preferencia, han sido
descritos en otros sitios, motivo por el cual la OMS
retird el termino “acral”, aunque se les continda afia-
diendo este apelativo cuando afecta a manos y/o pies.

Desde el punto de vista clinico, el diagndstico dife-
rencial debe plantearse con procesos inflamatorios,
infecciosos crdnicos, y con tumores benignos.

En cuanto a los estudios por la imagen, la RMN no
permite un diagndstico claro, pues las imédgenes obte-
nidas pueden superponerse a otras entidades, como
son el tumor de células gigantes de vainas tendino-
sas, fascitis proliferativa, fibromixoma acral, liposarcoma
mixoide y fibrosarcoma mixoide. Sin embargo, es

comun observar un realce heterogéneo con contraste
en dreas donde existe abundante estroma mixoide”'°.

Macroscdpicamente, el tumor presenta un tamafio
variable, entre 1,5 a 18 cm, polilobulado y de color
amarillento. En ocasiones, pueden observarse dreas de
necrosis y/o hemorragia. A nivel microscépico, pre-
senta tres caracteristicas: |) arquitectura multinodulan,
alternando dreas densamente celulares y dreas mixoi-
des hipocelulares; 2) infiltrado mixoide inflamatorio y
3) células gigantes a cuerpo extrafio y lipobldsticas'=!".
No existe un fenotipo inmunohistoquimico caracteris-
tico, aunque en todos los casos las células tumorales
son vimentina positivas. En cuanto a otros marcadores
inmunohistoquimicos, destacan la positividad a CD68
en el 66% de los casos,a CD34 en el 28%, a actina de
musculo liso en el 6%y aKLI enel | 1% de los casos'".

La fisiopatologfa del SFMI es desconocida. No se han
identificado agentes infecciosos que puedan estar
implicados y solo en un estudio citogenético de un
caso, se encontrd un cariotipo complejo con trans-
locacién reciproca t(1:10)(p22,g24) y pérdida de los
cromosomas 3y 3"

El tratamiento consiste en la reseccion tumoral amplia,
que puede ser coadyuvada con radioterapia incluso en
aquellos pacientes con mdrgenes positivos'>. En este
sentido, si bien la radioterapia no es bien recibida en
la mano, nuestra experiencia y la de otros autores',
es que puede conseguirse una alta tasa de curacio-
nes. De hecho, incluso se recomienda su uso en el
preoperatorio para otros muchos sarcomas de partes
blandas'*. Sin embargo, la recidiva local es alta, entre
el 22% vy el 67% de los casos, y se produce de media
a los 4-10 meses, tal como ocurrié en nuestro caso'
31516 En algunas ocasiones, se ha tenido que proceder
a la amputacion por recidivas mdltiples locales'>!®. Sélo
se han descrito tres casos de metdstasis en la literatura
y ninguno de ellos con resultado de muerte asociada
al SFMI", aunque es probable que ello pueda suceder
al no existir estudios a largo plazo''.
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