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CASO CLINICO

* Ninha de 5 anos.

* Tumoracion subcutanea region pectoral
derecha por encima de la areola.

* Orientado como quiste desmoide.




MACRO

Nodulo encapsulado de superficie lisa blanco-nacarada.
* Consistencia firme y elastica.
e 2x2x1,2cm.

* Al corte, coloraciéon blanquecina.




MICRO

 Neoplasia bien delimitada
por una capsula de tejido
fibrocolageno.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Mixofibrosarcoma de bajo grado.
2\ \_
Perineuroma. -
< Liposarcoma mixoide.
N .
Neurofibroma. ( o -
J Condrosarcoma mixoide extraesquelético
g
-
. . . (
Fibromatosis desmoide. ) Sarcoma sinovial monofasico.
g
) s
Fascitis nodular con estroma mixoide Sarcoma fibromixoide de bajo grado.
Y, .
B
Otros.
g




TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS

PERINEUROMA
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TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS

PERINEUROMA




TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS




TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS:

NEUROFIBROMA

e Células de nucleos ondulantes.

* Fibras de colageno interpuestas
con células fusiformes.

* Puede estar o no encapsulado.
* Puede tener material mixoide.
* $100 positivo.
* EMA negativo.
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TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS:
FIBROMATOSIS DESMOIDE

* Tiene bordes infiltrantes.

* Son mas celulares, mas fasciculares.

* Vasos de pared fina.

* Se da en pacientes jovenes (edad media de 36 aios).

® Se asocia en un 10-30% con la poliposis adenomatoide fam (PAF).
MUC4 negativo.




TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS:
FASCITIS NODULAR CON ESTROMA MIXOIDE

e Adultos jovenes.
e Células fusiformes sin atipia.

e Se localiza mas superficialmente.

* Extravasacion de eritrocitos.

* Puede haber c. gigantes osteoclasto-like.
* Puede tener areas mixoides.

Actina y calponina positivos.

MUC4 negativo.




TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS:

Mixofibrosarcoma de bajo grado.
\_ J
4 )
Liposarcoma mixoide.
\_ J

—[ Condrosarcoma mixoide extraesquelético. }

4 )
Sarcoma sinovial monofasico.

\_ J

(" N
Sarcoma fibromixoide de bajo grado.

\_ J

4 )
Otros.




MIXOFIBROSARCOMA DE BAJO GRADO

* Matriz mixoide con vasos prominentes elongados y curvilineos.

Células fusiformes redondeadas con mayor atipia e hipercromasia nuclear que
nuestro caso.

* Carece de las areas alternantes fibrosas y mixoides bien delimitadas.
* Pacientes mas mayores.




LIPOSARCOMA MIXOIDE

S100 Protein Expression
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CONDROSARCOMA MIXOIDE EXTRAESQUELETICO

® Puede presentar areas fusocelulares con nucleos uniformes sin atipia ni mitosis.
® Estroma mixoide o condromixoide abundante.

® Arquitectura multilobular, septos fibrosos.

® Gen de fusion EWSR1-NR4A3.

® Arquitectura lobular.

® Estroma hipovascular.




SARCOMA SINOVIAL (monofasico).

Es mas celular.
Raramente tiene degeneracion mixoide.
Bordes infiltrantes.

Expresion parcheada de citoqueratina y EMA.




SARCOMA FIBROMIXOIDE DE BAJO GRADO.

e Adultos jovenes.

* Extremidades proximales y tronco.

- Proliferaciones de células fibroblasticas sin atipia.

- Crecimiento arremolinado, baja a moderada celularidad.
- Estroma mixoide y fibroso en diferente proporcion.

- Rosetas colagenas.

- Escasas mitosis.

* MUC4 positivo.

* 5100 negativo.



ELEMENTOS AREAS MIXOIDES AREAS FIBROSAS ZONA DE INTERFASE
HIPOCELULARES ABRUPTA
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ESCLEROSIS PERIVASCULAR

VASOS DE PARED FINA
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SARCOMA FIBROMIXOIDE

ELEMENTOS
DE BAJO GRADO
NUESTRO CASO




AREAS MIXOIDES
HIPOCELULARES

SARCOMA FIBROMIXOIDE
DE BAJO GRADO

ROSETAS DE COLAGENO

NUESTRO CASO

NO PRESENTA




NUESTRO CASO

Sobreexpresion de MUC4:
se considera altamente
sensible y especifica del
SARCOMA
FIBROMIXOIDE DE BAJO
GRADO.

PANEL IHQ

(negativos).

EMA
S100

SOX10
Actina

Desmina
CD31
CD34
MyoD1
Miogenina
CD68
Glutl
Caldesmon
CK7

CK5/6

CK 8/18
TLE1.



* Translocacion del gen FUS
(cromosoma 16p11) con
CREB3L2 (7932-34), o con

menor frecuencia con
CREB3L1 (11p11).

Estudio: reordenamiento del gen FUS en la regiéon cromosdémica 16p11.

RESULTADO

SE OBSERVA REORDENAMIENTO DEL GEN FUS

DESCRIPCION TECNICA DETALLADA

Biopsia | B21-13905 bloque 1 (caso consulta ref. B21-7143-A2)
Técnica | Hibridacion in Situ con Fluorescencia (FISH) en células en interfase
Sonda Sonda Vysis LSI FUS (region cromosémica 16pl11) Dual Color, Break Apart
Rearrangement Probe de Abbot® (numero de lote: 503506)




Rev Esp Patol. 2018;51(3):178-182

S Patologia
SEAPIAR Patologia
www.elsevier.es/patologia
ARTICULO BREVE
Sarcoma fibromixoide de bajo grado, un diagnéstico ()]

diferencial esencial en los tumores mixoides de
apariencia benigna

Clara Alfaro-Cervell6®*, Olga Benavent Casanova®, Gema Nieto®,
Francisco José Mares Diago® y Samuel Navarro®

2 Servicio de Anatomia Patolégica, Hospital Clinico Universitario de Valencia, Valencia, Espana
b Servicio de Pediatria, Hospital Clinico Universitario de Valencia, Valencia, Espaia
© Departamento de Anatomia Patolégica, Universidad de Valencia, Valencia, Espafia

AREA DE SALUD1

MURCIA-OESTE

Arrixaca

MACRO DE NUESTRO CASO:
Nédulo encapsulado de superficie
lisa.
Consistencia firme y elastica.
Al corte, coloracién blanquecina.




DISCUSION

Descrito por Evans en 1987.

Proliferacion de células fibroblasticas sin atipia.
Crecimiento arremolinado, baja-moderada celularidad.
Estroma mixoide y fibroso.

Se localizan en tejidos blandos profundos.
Extremidades proximales y tronco.

Adultos jovenes.

Low-Grade Fibromyxoid Sarcoma: A Report of Two Metastasizing
Neoplasms Having a Deceptively Benign Appearance
Harry L. Evans, M.D

American Journal of Clinical Pathology, Volume 88, Issue 5, 1 November 1987, Pages 615-619,
https://doi.org/10.1093/ajcp/88.5.615
Published: 01 November 1987  Article history v

Superficial Low-grade Fibromyxoid Sarcoma
(Evans Tumor)

A Clinicopathologic Analysis of 19 Cases With a Unique Observation
in the Pediatric Population

Steven D. Billings, MD,* Georgeta Giblen, MD,} and Julie C. Fanburg-Smith, MD}

Puede presentar recurrencias locales y metastasis a distancia tardias.
El 20-40% de los casos de SFMBG se da en la poblacidn infantil (2-13 afios).

Es mas frecuente el SFMBG superficial que el profundo en ninos.

Tiene mejor prondstico en la poblacion infantil.




CONCLUSIONES

* Los tumores mixoides de partes blandas son un grupo heterogéneo
gue incluye desde lesiones benignas hasta sarcomas de potencial
maligno variable.

* Ante lesiones mixoides aparentemente benignas hay que descartar el
SFMBG mediante IHQ y Molecular.






