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CASO CLÍNICO 

• Niña de 5 años. 

• Tumoración subcutánea región pectoral 
derecha por encima de la areola. 

• Orientado como quiste desmoide. 



MACRO 

• Nódulo encapsulado de superficie lisa blanco-nacarada. 

• Consistencia firme y elástica. 

• 2 x 2 x 1,2 cm. 

• Al corte, coloración blanquecina. 



MICRO 

• Neoplasia bien delimitada 
por una cápsula de tejido 
fibrocolágeno. 

 













IHQ 



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Mixofibrosarcoma de bajo grado. 

Liposarcoma mixoide. 

Condrosarcoma mixoide extraesquelético. 

Sarcoma sinovial monofásico. 

Sarcoma fibromixoide de bajo grado. 

Otros. 

Perineuroma. 

Neurofibroma. 

Fibromatosis desmoide. 

Fascitis nodular con estroma mixoide. 



TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS: 
PERINEUROMA. 

- Tumor de vaina nerviosa. 

- Células fusiformes. 

- Áreas fibrosas y áreas mixoides. 

- Es más celular que nuestro tumor. 

- Proliferación vascular pero no 
tiene hialinización perivascular. 

- EMA + en algunos casos. 

- S100 -. 

 



TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS: 
PERINEUROMA 



TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS 



TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS: 
NEUROFIBROMA 

• Células de núcleos ondulantes. 

• Fibras de colágeno interpuestas 
con células fusiformes. 

• Puede estar o no encapsulado. 

• Puede tener material mixoide. 

• S100 positivo. 

• EMA negativo. 

 



TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS: 
FIBROMATOSIS DESMOIDE 

• Tiene bordes infiltrantes. 

• Son más celulares, más fasciculares. 

• Vasos de pared fina. 

• Se da en pacientes jóvenes (edad media de 36 años). 

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

• MUC4 negativo. 

 



TUMORES BENIGNOS DE PARTES BLANDAS: 
FASCITIS NODULAR CON ESTROMA MIXOIDE 

• Adultos jóvenes. 

• Células fusiformes sin atipia. 

• Se localiza más superficialmente. 

• Extravasación de eritrocitos.   

• Puede haber c. gigantes osteoclasto-like. 

• Puede tener áreas mixoides. 

• Actina y calponina positivos. 

• MUC4 negativo. 

 

 



Mixofibrosarcoma de bajo grado. 

Liposarcoma mixoide. 

Condrosarcoma mixoide extraesquelético. 

Sarcoma sinovial monofásico. 

Sarcoma fibromixoide de bajo grado. 

Otros. 

TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS:  



MIXOFIBROSARCOMA DE BAJO GRADO 

• Matriz mixoide con vasos prominentes elongados y curvilíneos. 

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

• Carece de las áreas alternantes fibrosas y mixoides bien delimitadas. 

• Pacientes más mayores. 



             LIPOSARCOMA MIXOIDE 

• Células ovaladas o fusiformes sin atipia junto con lipoblastos. 

• Estroma más mixoide. 

• Vasculatura arboriforme (chiken wire). 

• S100 positividad variable. 

• Detección de los genes de fusión FUS-DDIT3, EWS-DDIT3. 

 

Liposarcoma 
mixoide. 

S100 negativa 
(nuestro caso). 



CONDROSARCOMA MIXOIDE EXTRAESQUELÉTICO 

• Puede presentar áreas fusocelulares con núcleos uniformes sin atipia ni mitosis. 

• Estroma mixoide o condromixoide abundante. 

• Arquitectura multilobular, septos fibrosos. 

• Gen de fusión EWSR1-NR4A3. 

• Arquitectura lobular. 

• Estroma hipovascular. 



     SARCOMA SINOVIAL (monofásico). 

• Es más celular. 

• Raramente tiene degeneración mixoide. 

• Bordes infiltrantes. 

• Expresión parcheada de citoqueratina y EMA. 

 



SARCOMA FIBROMIXOIDE DE BAJO GRADO. 

• Adultos jóvenes. 

• Extremidades proximales y tronco. 

- Proliferaciones de células fibroblásticas sin atipia. 

- Crecimiento arremolinado, baja a moderada celularidad. 

- Estroma mixoide y fibroso en diferente proporción. 

- Rosetas colágenas. 

- Escasas mitosis. 

• MUC4 positivo. 

• S100 negativo. 

 

 









PANEL IHQ 
(negativos). 

• EMA 

• S100 

• SOX10 
Actina 

• Desmina 

• CD31 

• CD34 

• MyoD1 

• Miogenina 
• CD68 

• Glut1 

• Caldesmon 
• CK7 

• CK5/6 

• CK 8/18 
TLE1. 

Sobreexpresión de MUC4: 
se considera altamente 
sensible y específica del 
SARCOMA 
FIBROMIXOIDE DE BAJO 
GRADO. 

NUESTRO CASO 



• Translocación del gen FUS 
(cromosoma 16p11) con 

CREB3L2 (7q32-34), o con 
menor frecuencia con 

CREB3L1 (11p11). 

 



MACRO DE NUESTRO CASO: 
- Nódulo encapsulado de superficie 

lisa. 
- Consistencia firme y elástica. 
- Al corte, coloración blanquecina. 
 
 



- Descrito por Evans en 1987. 

- Proliferación de células fibroblásticas sin atipia. 

- Crecimiento arremolinado, baja-moderada celularidad. 

- Estroma mixoide y fibroso. 

- Se localizan en tejidos blandos profundos. 

- Extremidades proximales y tronco. 

- Adultos jóvenes. 

- Puede presentar recurrencias locales y metástasis a distancia tardías. 

- El 20-40% de los casos de SFMBG se da en la población infantil (2-13 años). 

- Es más frecuente el SFMBG superficial que el profundo en niños. 

- Tiene mejor pronóstico en la población infantil. 

 

DISCUSIÓN 



CONCLUSIONES 

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

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