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RESUMEN 
El sarcoma fibroblástico mixoinflamatorio es una neoplasia rara, típicamente localizada en la porción 
distal de las extremidades (manos y pies), que clínicamente se presenta como una masa indolora de 
crecimiento lento. Microscópicamente, la proporción variable de sus distintos componentes (fusocelular, 
inflamatorio, células gigantes bizarras multinucleadas y componente mixoide) hace que puedan plantearse 
diagnósticos diferenciales muy dispares, desde un proceso inflamatorio-infeccioso a uno linfoproliferativo 
o una neoplasia sarcomatosa. Presentamos el caso de una mujer de 53 años con un nódulo subcutáneo
escapular y sus distintos diagnósticos diferenciales histológicos.

ABSTRACT 
Myxoinflammatory fibroblastic sarcoma is a rare neoplasm, typically located in the distal portion of the 
extremities (hands and feet), which clinically presents as a painless, slow-growing mass. Microscopically, 
the variable proportion of its different components (spindle cell, inflammatory, bizarre multinucleated 
giant cells and myxoid component) means that very different differential diagnoses can be considered, 
from an inflammatory-infectious process to a lymphoproliferative one or a sarcomatous neoplasm. We 
present the case of a 53-year-old woman with a scapular subcutaneous nodule and her different 
histological differential diagnoses.  
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INTRODUCCIÓN 
 
El sarcoma fibroblástico mixoinflamatorio 
(SFMI) fue descrito por primera vez en 1998 de 
manera simultánea por tres grupos de patólogos: 
Montgomery et al. 1, con una serie de 51 casos 
de lesiones subcutáneas en extremidades 
(principalmente de localización acral), que 
compartían características morfológicas y a los 
que denominó “Tumor mixohialino inflamatorio 

de extremidades distales con células virocito-

like o Reed-Sternberg-like”; Meis-Kindblom et 
al. 2, con una serie de 44 casos de localización y 
morfología semejante, denominándolos 
“Sarcoma fibroblástico mixoinflamatorio acral” 
y, por último, Michal 3 , con otra serie menor de 
lesiones similares (5 casos), a los que denominó 
“Tumor mixoide inflamatorio de partes blandas 

con células gigantes bizarras”. Las lesiones 
descritas por todos ellos compartían tanto su 
localización (en extremidades, preferentemente 
acrales), como sus características macro y 
microscópicas, consistentes en lesiones 
subcutáneas nodulares o multinodulares, de 
tamaños comprendidos entre 1 y 8 cm, con 
patrón infiltrativo, que mostraban como 
característica histológica común un componente 
fusocelular atípico, zonas estromales hialinas y 
otras mixoides, densa celularidad inflamatoria, 
baja actividad mitótica y la presencia de células 
gigantes atípicas bi- o multinucleadas, similares 
a virocitos o remedando morfología Reed-

Sternberg like, con un bajo índice mitótico.  

Los distintos autores se plantearon en primer 
lugar un origen infeccioso; pero, no encontraron 

ningún agente viral ni presencia de otros 
microorganismos por lo que dicha etiología fue 
descartada. Debido a la abundancia de linfocitos, 
eosinófilos y presencia de celularidad 
sternbergoide se descartó que se tratara de un 
proceso linfoproliferativo tipo linfoma Hodgkin 
(negatividad de las células tumorales para CD45, 
CD15 y CD30). La neoplasia expresaba 
positividad inmunohistoquímica para vimentina, 
CD68 variable según los casos, y negatividad 
para otros marcadores de estirpe mesenquimal 
(muscular, neural o adiposa).  

Debido a su morfología, su inmunofenotipo y a 
su comportamiento tras la cirugía (escisión o 
amputación según los casos), con 6 recurrencias 
locales en el seguimiento de 27 de los pacientes 
y ninguna metástasis a distancia en la serie de 
Montgomery, 67% de recurrencias locales y 6% 
de metástasis a distancia, sin muertes asociadas 
en la serie de Meiss, y ausencia de recurrencias 
ni metástasis en el seguimiento a 7 años de la 
serie de Michal, fue considerada una neoplasia 
mesenquimal acral de bajo grado.  

Posteriormente, se han descrito lesiones 
similares por distintos autores excepcionalmente 
en localizaciones distintas a la acral tales como 
cabeza (nasal 4, globo ocular 5,6, parótida 7) y 
cuello 8, por lo que se ha eliminado de su 
denominación el termino “acral”, pasando a 
reconocerse actualmente por la OMS como 
Sarcoma Fibroblástico Mixoinflamatorio. 9 
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CASO CLÍNICO  
 
Presentamos el caso de una mujer de 53 años 
que acude a consulta de cirugía por la presencia 
de una masa subcutánea indolora de 2,5 cm 
aproximados y varios meses de evolución, 
localizada a nivel escapular izquierdo, próxima a 
hombro. Se realiza exéresis de la lesión y se 
remite para estudio anatomopatológico.  

Macroscópicamente correspondía a una lesión 
nodular sólida, de 2,8 cm de dimensión máxima, 
localizada a nivel subcutáneo, de coloración 
pardo-amarillenta pálida, con áreas más 
blanquecinas y bordes mal definidos, que en 
algunas zonas alcanzaba el margen quirúrgico de 
resección [Imagen 1]. 

 

 
Imagen 1: Aspecto macroscópico de la lesión sólida nodular, mal delimitada, de coloración pardo-

amarillenta pálida. 
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Imagen 2: Panorámica microscópica de 2 secciones de la lesión. Formación subcutánea sólida nodular, 
mal delimitada, con zonas de estroma laxo (derecha) y otras de estroma más denso con abundantes 

agregados linfoides centrofoliculares en su espesor (izquierda). (Tinción H&E). 

 

La neoplasia estaba constituida por una 
celularidad fusiforme atípica, de citoplasma mal 
definido, con núcleos irregulares de tamaño 
variable y contorno irregular, algunos 
vesiculosos, con presencia de células grandes 
pleomórficas intercaladas, bi- y multinucleadas, 
con núcleos grandes bizarros y nucleolo 
prominente, algunas de ellas de aspecto 
Sternbergoide, con 7 mitosis por 10 CGA, 
algunas de ellas atípicas. Dichas células se 
encontraban en el seno de un estroma laxo, con 
degeneración vacuolar, zonas mixoides y 

algunas bandas hialinas organizadas 
concéntricamente alrededor de vasos, 
destacando la presencia de una abundante 
celularidad inflamatoria mixta, con numerosos 
agregados linfoides centrofoliculares, así como 
de linfocitos dispersos, células plasmáticas, 
histiocitos, mastocitos y aislados eosinófilos 
[Imágenes 3, 4, 5 y 6]. No se observaron áreas 
de necrosis ni hemorragia, y sí algunos depósitos 
focales de hemosiderina y alguna fibra nerviosa 
atrapada en su espesor. No se observó invasión 
linfovascular. 
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Imagen 3: Detalle de celularidad fusiforme atípica, con células grandes pleomórficas bi- y 
multinucleadas, infiltrado inflamatorio mixto, estroma laxo con degeneración vacuolar y áreas mixoides 

(demostradas con tinción azul alcián. Recuadro izquierdo). (Tinción H&E). 
 

 
Imagen 4: Abundante población inflamatoria mixta, con formación de agregados linfoides 

centrofoliculares y hialinización estromal concéntrica alrededor de algunas estructuras vasculares. 
(Tinción H&E). 
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Imagen 5: Detalle de células grandes bizarras multinucleadas, con núcleos grandes irregulares y 
nucleolos prominentes, de aspecto sternbergoide (central) o virocítico (derecha). (H&E). 

 
 
 
 
 
 
 



 

 

 

 

7 

 
 

Imagen 6: Estroma laxo, células fusocelulares atípicas, algunas de morfología estrellada y aspecto neural, 
infiltrado inflamatorio mixto y presencia de mitosis atípica tripolar (centro). 

 
 

Desde el punto de vista inmunohistoquímico, la 
neoplasia expresaba positividad fuerte y difusa 
para Vimentina, CD10 y CD99, positividad 
focal para CD68 y CD31 (sin expresión en las 
células gigantes multinucleadas Sternberg-like). 
No se observó expresión de marcadores de 
diferenciación epitelial (CKAE1/AE3), tampoco 
de diferenciación melánica (Melan A, HMB45, 
S100), muscular (Actina 1A4, Actina HHF35, 
Desmina), neural (S100, Proteína Acídica Glial 
Fibrilar), vascular (CD34), liposarcomatosa 
(MDM2) o linfoide (CD45, CD30, CD56). 
Ante dichos hallazgos microscópicos, aunque la 
localización anatómica en dorso-escapular sea 
inusual, se diagnostica la lesión como sarcoma 
fibroblástico mixoinflamatorio, con márgenes 
focalmente afectos.  

La paciente fue reintervenida a los dos meses 
para ampliación de márgenes, en los cuales no se 
observó neoplasia residual.  
Debido a su escasa frecuencia y a la localización 
anatómica excepcional de este caso, se remite 
bloque en parafina del tumor a centro de 
referencia externo, que confirma el diagnóstico 
inicial. Además, debido a que se han descrito 
algunos casos con alteraciones citogenéticas, se 
realiza estudio molecular NGS (panel 
"Oncomine Childhood Cancer Research 
Assay"), en el que no se encontraron 
variaciones. Actualmente, tras 17 meses desde 
su diagnóstico, la paciente no muestra 
evidencias de recidiva local ni enfermedad 
metastásica a distancia en las pruebas de 
imagen. 
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DISCUSIÓN 
 
El SFMI es una neoplasia de bajo grado de 
malignidad, extremadamente rara, que puede 
presentarse a cualquier edad, sin distinción de 
sexos 1, mostrando mayor incidencia entre la 
cuarta y quinta décadas de vida. 10 
Aunque la mayoría de los casos no plantea 
problemas diagnósticos debido a su frecuente 
localización acral y su histología característica, 
una localización atípica como la de este caso, o 
la variable proporción de sus distintos 
componentes, puede crear problemas en su 
diagnóstico diferencial.  
Es aquí cuando la inmunohistoquímica puede ser 
de gran utilidad. Por un lado, la presencia de 
células con alteraciones nucleares que simulen 
una infección viral y la celularidad inflamatoria 
mixta, hacen necesario descartar que se trate de 
un proceso inflamatorio o infeccioso. Las 
tinciones de VHS, VEB, CMV y excluir la 
presencia de otros microorganismos, pueden ser 
de ayuda.  
En los casos que planteen diagnóstico 
diferencial con linfoma de Hodgkin (por la 
presencia de células grandes atípicas de aspecto 
“Reed-Sternberg like”, linfocitos y eosinófilos), 
la negatividad de las células tumorales para 
CD15, CD30 y CD45 facilitarán abandonar este 
diagnóstico.  Existen casos en los que el 
componente mixoide puede hacer pensar en un 
liposarcoma mixoide (que expresaría MDM2), 
sarcoma fibromixoide de bajo grado o 
mixofibrosarcoma; otros, pueden simular un 
sarcoma epitelioide que por la ubicación acral y 
el componente epitelioide (la negatividad para 
citoqueratinas y la ausencia de necrosis) 
permiten descartarlo.  
Lo mismo ocurriría con tumores de estirpe 
fibrohistiocitaria, muscular o neural (empleando 
los respectivos marcadores tales como CD68, 

CD34, actina, desmina, S100, entre otros, según 
sea el caso, para su correcta filiación).  
Aunque se considera una neoplasia de bajo 
grado de malignidad, existe una alta tasa de 
recurrencia, sobre todo en casos de escisión 
quirúrgica incompleta. Dichos márgenes 
quirúrgicos afectos son el único parámetro 
clínicopatológico de los analizados en el estudio 
de Laskin et al. 10, que ha demostrado 
correlación estadística con la probabilidad de 
recurrencia local (67% vs. 47%). Otros 
parámetros examinados, como el tamaño 
tumoral, tipo de estroma predominante, necrosis, 
hipercelularidad, vascularización sarcoma-like, 
elevada actividad mitótica o presencia de mitosis 
atípicas, no han demostrado ser predictores de la 
evolución de la enfermedad.  
En cuanto a las metástasis a distancia, son poco 
frecuentes (<1%), suelen aparecer tras 
recurrencia local 9, principalmente a ganglios 
linfáticos 11, y excepcionalmente a hígado o 
pulmón 12,13, describiéndose algún caso muy 
extraordinario de muerte atribuida a la 
enfermedad. 13 
 
Por último, destacar que, aunque no son 
relevantes para establecer el diagnóstico, 
distintos estudios citogenéticos han detectado 
casos de SFMI con diferentes anomalías 
moleculares, como la traslocación recíproca t(1; 
10) (p22; q24) y pérdida de cromosomas 3 y 13, 
la  formación de cromosomas en anillo 
procedentes de la amplificación del material del 
cromosoma 3, reordenamientos TGFBR3 y 
MGEA5, amplificación de VGLL3 en el 
cromosoma 3p12 y alteraciones de BRAF. 
14,15,16,17,18  
Algunas de dichas alteraciones se han observado 
también en el Tumor Hemosiderótico 
Fibrolipomatoso (HFLT) sugiriendo, algunos 
autores, una relación patogénica común o que se 



9 

trate de una misma lesión en distintos grados de 
evolución, y describiéndose, también, entidades 
híbridas entre ambos. 19,20,21,22,23 Sin 
embargo, esta teoría es controvertida 
actualmente pues los reordenamientos 
recurrentes detectados en el gen BRAF en el 
SFMI no se han detectado en el HTFLT, 
decantándose más por la teoría de que ambos 
son dos entidades distintas y que los casos 
descritos como híbridos serian en realidad una 
transformación sarcomatosa de HFLT. 2 
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