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Articulo Presentacion de Caso Clinico
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Resumen.

Introduccion: El fibromixoma acral superficial o fibromixoma digital, es un tumor benigno de tejidos blandos,
se localiza mayormente en la region ungueal y subungueal de manos y pies, su inmunohistoquimica difiere
entre paciente, siendo el examen histopatologico el que define su diagndstico.

Objetivo: Describir un caso clinico de fibromixoma acral superficial.

Material y métodos: Se realizé un estudio descriptivo, retrospectivo, presentacion de caso clinico.

Resultados: Se describe el caso clinico de un paciente masculino de 53 afios sin antecedentes previos con
fibromixoma acral superficial.

Conclusiones: El fibroadenoma acral superficial es un tumor del lecho ungueal poco frecuente y a pesar de
tener Ki67 positivo y CD34 positivo, se trata de una neoplasia benigna.

Palabras clave: Fibroma, Tumor

Abstract.

Introduction: Superficial acral fibromyxoma or digital fibromyxoma is a benign soft tissue tumor, it is locat-
ed mainly in the nail and subungual region of the hands and feet, its immunohistochemistry differs between
patients, being the histopathological examination the one that defines its diagnosis.

Objective: Describe a clinical case of superficial acral fiboromyxoma.

Material and methods: A descriptive, retrospective, clinical case presentation study was carried out.

Results: The clinical case of a 53-year-old male patient with no previous history of superficial acral fi-
bromyxoma is described.
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Conclusions: Superficial acral fibroadenoma is a rare nail bed tumor and despite having positive Ki67 and

CD34 positive, it is a benign neoplasm.
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Introduccion.

El fibromixoma acral superficial o fibromixoma
digital, es un tumor benigno de tejidos blandos,
poco frecuente y de crecimiento lento; el cual se
localiza mayormente en la region ungueal y
subungueal de manos y pies. (1) Su clinica no es
conocida ampliamente por el poco nimero de
casos, se realizan inmunohistoquimico, pero se
diferencia entre casos de personas, ya que los
marcadores tumorales difieren entre algunos ca-
sos, siendo el histopatolégico el examen que defi-
ne su diagnostico; Al examen histopatolégico, el
tumor presenta células estrelladas y fusiformes
mezcladas en un estroma fibromixoide que
usualmente es positivo a la inmunohistoquimica
CD34 y se asocia a microvasculatura prominente.
(2), entre su diagnostico diferencial se encuentra
el Dermatofibrosarcoma protuberans y el sarcoma
fibromixoide (3). Se describe un caso clinico
inusual de fibromixoma acral superficial, revision
de bibliografia con énfasis en exdmenes inmu-
nohistoquimicos.

Objetivo

Describir el caso clinico de un paciente con un
tumor raro del lecho ungueal que presenta marca-
dores tumorales Ki 67 y CD34 positivos, a pesar

de ser una neoplasia benigna.

Material y métodos

Estudio descriptivo retrospectivo, presentacion de
caso clinico.

Resultados

Descripcion del caso clinico: Se trata de un pa-
ciente masculino de 53 afios de edad sin antece-
dentes personales importantes, antecedentes fami-
liares de cancer de préstata e hipertension arterial.
Acude por presentar masa en falange distal del
segundo dedo la mano izquierda de aproximada-
mente tres afios de evolucién, no refiere antece-
dentes de trauma en los dedos de la mano izquier-
da. Inicialmente se observaba una ufia abombada,
indolora y piel eritematosa. Es referido al servicio
de medicina interna donde es tratado con alopuri-
nol a dosis de 100mg dia con sospecha de hiper-
uricemia. A pesar del tratamiento, la masa conti-
nGa aumentando de tamafio. Puesto que no presen-
taban mas sintomas el paciente no acude para
atencion sino hasta 3 afios después donde es valo-
rado por el servicio de traumatologia. Al examen
fisico se observa un aumento del tamafio de la
tercera falange del segundo dedo de mano iz-
quierda, presenta una ufia abombada, piel eritema-
tosa, no presenta calor, ni dolor al tacto; sensibili-
dad al tacto, presion y termoalgésica conservada,
llenado capilar normal. (Figura 1)
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Figura 1. Dedo afectado del paciente

Fuente: Imagenes de archivo

Se solicita una radiografia anteroposterior y obli-
cua de mano izquierda donde se observa una ima-
gen redondeada, bordes definidos, radiopaca con
una densidad similar a la grasa (Figura 2).

Figura 2. Radiografia anteroposterior y oblicua de
la mano izquierda

Fuente: Historia clinica del paciente

El estudio no es concluyente por lo que se solicita
un ultrasonido de partes blandas el cual reporta la
presencia de una imagen nodular regular, bien
definida, ocupativa, expansiva que nace en el
lecho ungueal hacia el dorso y la cara ventral del
segundo dedo de mano izquierda, vascularizado
que podria estar en relacion a un fibroma ungueal,
onicomatricoma o quiste mixoide (Figura 3). El
servicio imagenologia sugiere realizar una reso-
nancia magnética.

Figura 3. Ultrasonido de partes blandas del dedo
afectado

LECHO UNGEAL |

Fuente: Historia clinica del paciente

La resonancia magnética reporta la presencia de
una lesién ocupativa en los tejidos blandos latera-
les y dorsales del extremo distal del segundo dedo,
es hipointensa en secuencias T1, de bordes bien
delimitados, mide 15x15x9 mm. En secuencias
largas la lesion es hiperintensa con bordes lobula-
dos en su porcién anterior. Presenta erosion del
borde lateral y dorsal de la falange distal corres-
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pondiente, donde se origina probablemente la
lesion, se sospecha de tumor glomico (Figura 4).

Figura 4. Imagen hipointensa en secuencia T1

Fuente: Historia clinica del paciente

El paciente acude a consulta externa del servicio
de traumatologia, subespecialidad de cirugia de
mano donde se le programa la exéresis del tumor
con biopsia escisional. La cirugia se completa sin
complicaciones, se extrae todo el tumor de lecho
ungueal y la ufia, se realiza un curetaje de la terce-
ra falange. Se solicita una radiografia anteroposte-
rior y oblicua de mano izquierda para el control
postquirdrgico (Figura 5).

Figura 5. Radiografia de control postquirargico

Fuente: Historia clinica del paciente

Se envian los estudios a patologia donde se obser-
va una neoplasia delimitada de crecimiento lobu-
lar, delimitada que contiene un estroma altamente
mixoide con colageno de celularidad moderada
fusiforme con citoplasma eosinéfilo, ndcleos
alargados que se disponen en un patrén estorifor-
me/fascicular, con cantidad moderada de vasos,
no se observan figuras mitéticas. La inmunohisto-
quimica reporta CD34: positivo, CD10: positivo,
S100: negativo, SMA: negativo, CK PAN: negati-
vo, Ki 67: positivo en menos del 1% de las células
tumorales. El diagndstico del estudio histopatold-
gico es de fibromixoma acral superficial.

El paciente acude a su control postquirGrgico en el
servicio de traumatologia, al observar los resulta-
dos del estudio histopatolégico, solicitan intercon-
sulta a oncologia por el CD34, CD10 y Ki 67
positivos. El paciente es valorado por el servicio
de oncologia donde se le solicita una tomografia
de mano izquierda (Figura 6). En el estudio tomo-
grafico no se observa recidiva por lo que es dado
de alta solicitando controles por traumatologia.
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Figura 6. Tomografia de control a los 3 meses

Fuente: Historia clinica del paciente

Discusion

El fibromixoma acral superficial (SAF) es un
tumor mesenquimatoso cutaneo benigno de pato-
genia desconocida, al ser una entidad relativamen-
te nueva, su primera descripcion fue en el afio
2001 por Fetsch y colaboradores; de baja inciden-
cia y probable infradiagnéstico segin algunos
autores, a la actualidad se han reportado menos de
400 casos a nivel mundial (4-5).Tumoracién de

crecimiento lento, con una media de 3 afios (1), de
clinica inespecifica e incluso asintomaticos, con
un diagndstico de hasta 10 afios posterior al inicio
de su aparicién (4), lo que retarda la basqueda de
atencion médica (3). Con mayor incidencia en el
género masculino, con una relacion de 2:1, afec-
tando a cualquier grupo etario, se han reportado
casos desde los 4 hasta los 86 afios (6), con una
media entre los 43 y 52 afios (3), datos que con-
cuerdan con el caso actual (3 afios de evolucién,
sexo masculino, indoloro de 53 afios de edad).

Su localizacién de predominio por zonas acrales
principalmente en la zona subungueal o periun-
gueal (4), del cual deriva su nombre (1). El hallux
, es el dedo més afectado (3,7), seguido del se-
gundo dedo de la mano (3), en el cual se encasi-
lla el caso actual, en raras ocasiones pueden
afectar la superficie volar de los dedos(1), aunque
también se han reportado localizaciones en las
palmas, zonas interdigitales, el tobillo, el tal6n
(3,5,6), un porcentaje de pacientes refieren un
antecedente traumatico en el sitio de lesion (1,6),
misma que puede ser de tamafio variado que
oscila entre 0,5y 5 cm (3), de forma polipoidea o
clpula (4).

La bibliografia actual no evidencia factores de
riesgo asociados a la incidencia de esta tumora-
cion (4,6).

En cuanto a los estudios radioldgicos los hallazgos
son similares en los casos reportados. En un repor-
te de caso del afio 2016 la radiografia convencio-
nal mostré cambios inflamatorios, al igual que en
un estudio realizado en el afio 2018 (2,7). En el
ultrasonido se vio una lesion de sombra hipoecoi-
ca avascular (2). En ambos estudios se solicito
resonancia magnética simple y contrastada, a
diferencia de nuestro paciente (2,7). En ambos
estudios se observé una lesion subungueal hiper-
intensa en T1, hiperintensa en T2, igual que en el
presente caso. En el estudio contrastado se detectd
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una masa con intensidad similar a la grasa en la
secuencia T1, al no presentarse infiltracion por
parte del tumor, se considerd una lesién benigna
(2,7). Los hallazgos en los exdmenes de imagen
no son concluyentes para el diagnostico, por lo
que es imperativo realizar el estudio histopatol6-
gico.

Morfologicamente, el FAS es una lesién no en-
capsulada, blanda o dura, localizada en dermis que
puede profundizar hasta el tejido celular subcuta-
neo (1), fascia subyacente o al periostio en casos
mas avanzados, con aumento de su vasculariza-
cion (7). El histopatoldgico nos dara el diagnosti-
co definitivo, el cual se caracteriza por presentar
células estrelladas, fusiformes u ovoides que
muestran patrones de crecimiento caracteristico
estoriforme o inclusive en menor incidencia fasci-
cular, circundadas por un estroma mixoide, mixo-
colagenoso, colagenoso, en la mayoria de los
casos que se han notificado, el tipo mixocolageno-
so destaca ampliamente (7), con mitosis muy
inusual o escasa (5,9), en el caso expuesto se re-
portd un crecimiento fascicular , el de menor pre-
sentacion, en base de estroma mixoide, los masto-
citos presentes regularmente con infiltrado linfoci-
tico en escasa presentacion, los histiocitos y neu-
trofilos asociado a lesiones ulceradas (6).

En la histoquimica, muestran inmunorreactividad
para CD34, antigeno de membrana epitelial
(EMA) y CD99 en la mayoria de los casos presen-
tados, siendo mas prevalente la positividad para
CD34, siendo variable para el resto de anticuer-
pos. La bibliografia actual ha reportado baja reac-
tividad frente a la actina y la desmina del mudsculo
liso, citoqueratina, apolipoproteina D y HMB45,
S100, MUC4, GFAP siendo esto muy infrecuente
(6,10). Se destaca el CD10, con reactividad en
casos aislados y raros. En los resultados del pa-
ciente se aprecia: CD34: positivo, CD10: positivo,
proteina S100: negativo, SMA: negativo, CK
PAN: negativo. Notese que se encasilla en la bi-
bliografia actual, siendo la mayor prevalencia el
CD34 positivo, sin embargo el CD10 positivo es
de presentacion inusual en este tipo de tumor, lo
que lo convierte en un caso de baja incidencia.
Cabe recalcar que el CD34 positivo, nos hace
pensar en una gama de diagndsticos diferenciales
en los tumores fusocelulares, en particular con el
dermatofibrosarcoma protuberans mixoide
(DFSPM), sarcoma de fibromixoide de bajo grado
y, como otras variantes de DFSPM, detallado a
continuacion en la Tabla 1 (10,11).

Tabla 1 Diagnostico diferencial histopatoldgico del fibromixoma acral superficial

Neoplasia Histologia Marc_a_dores Marcadores negativos
positivos

Dermatofibroma Mas superficial; Menos FXlIlla EMA, CD34, CD99
mixoide mixoide
Angiomixoma super- Multilobulado; vascular CD34 EMA, CD99, S100, SMA, MSA
ficial prominente componente
Mixoma celular de Apariencia desordenada; CD34; Muta- -
tejidos blandos intramuscularmente o cion GNAS1

profundo a la fascia super-

ficial
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Fibroma digital Células del huso en un

celular patron tormentoso, inmer-
S0 en un estroma con
abundante colédgeno

Perineurioma escle-  Células fusiformes, ovales
rosante o redondas. incrustado en
un estroma desmoplasico

Dermatofibrosarcoma En forma de sandwich o

protuberans mixoide panal de abejas con un
patron de infiltracion
subcutanea

Sarcoma de fibromi-  Crecimiento en modelo
xoide de bajo grado  giratorio homogéneo

Neurofibroma mi- Monotona poblacion de

xoide husos con celdas estable-
cidas dentro de una varia-
ble matriz colagenosa

CD34, grados EMA, CD99
variables de

positividad

para el factor

Xllla

CD34, EMA, -
claudin-1,

CD10,

GLUT-1

CD34, es- EMA
tromelisina,

apo D, nesti-

na

CD 34 (fo- -
calmente);

MUC4; FUS-

CREB3L2;

FUS-

CREB3L1

S100, CD57, -
CD34, NF

Nota: Tomado de Carranza C, Molina A, Pérez T, Kutzner H, Requena L, Santonja C. Subungual Acral
Fibromyxoma Involving the Bone: A Mimicker of Malignancy. Am J Dermatopathol 2015;37:555-559

El tratamiento para este tumor es quirdrgico, me-
diante la reseccién del mismo hasta dejar marge-
nes negativos (7), no se han reportado casos de
malignidad, a pesar de que en algunas ocasiones
se ha evidenciado gran cantidad de atipia. Des-
pués de la cirugia se debe realizar un adecuado
seguimiento, cabe recalcar que la evidencia es
escasa; la recurrencia del tumor por una reseccion
incompleta es de 24%(4). En el caso descrito se
realiz6 el tratamiento de manera adecuada, al
manejarse por escision quirlrgica y seguimiento
por el riesgo de recurrencia con una tomografia a
pesar de que no exista evidencia que lo justifique.

Conclusiones

El fibromixoma acral superficial es un tumor de
lecho ungueal muy poco frecuente que a pesar de
presentar Ki 67 positivo y CD34 positivo (marca-
dores tumorales que indican neoplasias malignas),
el tumor es de caracteristicas benignas. El diag-
nostico se lo realiza por histopatologia, puesto que
los estudios de imagen no permiten dar un diag-
nostico definitivo. Adn no se determina la impor-
tancia de los marcadores inmunohistoquimicos en
estos casos debido a la escasa evidencia de repor-
tes y estudios realizados. El tratamiento es quirur-
gico y siempre se debe realizar un seguimiento
por el riesgo de recidivas.

Se recomienda realizar un seguimiento mas estre-
cho de los que casos que han sido diagnosticados
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puesto que no existe evidencia que sustente un
manejo adecuado de este tipo de tumores tras la
reseccion.

Consideraciones éticas

En el presente reporte de caso se contd con el
consentimiento informado de la paciente, facili-
tando asi la realizacién del mismo
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