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Atypical Fibroxanthoma and Pleomorphic
Dermal Sarcoma: a Two-Center Retrospective
Study of 74 Cases
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El fibroxantoma atipico (FXA) y el sarcoma pleomorfico
dérmico son neoplasias mesenquimales poco frecuentes'.
Historicamente, la clasificacion de estos tumores se ha
basado en una terminologia cambiante y poco precisa,
lo cual ha dificultado su estudio, y hasta recientemente
eran escasos los datos disponibles respecto a su poten-
cial de agresividad?°. En el afio 2012 se acuiid el término
sarcoma pleomorfico dérmico (SPD) para describir las neo-
plasias dérmicas sin una clara diferenciacion celular y con
unas caracteristicas histologicas superponibles a las del
FXA, pero con unas caracteristicas clinicas y/o histologi-
cas de agresividad"?*. La presencia de necrosis, invasion
linfovascular o perineural, y/o invasion evidente del tejido
celular subcutaneo son los criterios histopatoldgicos defini-
torios del SPD"2*, Actualmente, el FXA y el SPD tienden
a ser considerados parte de un espectro comun, con
unas caracteristicas epidemioldgicas e histoldgicas genera-
les superponibles, pero con un comportamiento clinico y un
grado de agresividad diferente®®. En el presente estudio
revisamos 43 FXA y 31 SPD diagnosticados y tratados entre
los anos 2005 y 2020 en el Instituto Valenciano de Oncolo-
gia y en el Hospital Clinico Universitario de Valencia, con el
objetivo de identificar las diferencias en las caracteristicas
clinico-patologicas y el comportamiento de ambos tumores.
Las caracteristicas clinicas e histoldgicas evaluadas estan
recogidas en el material suplementario (tablas suplemen-
tarias 1-4), asi como los analisis estadisticos realizados. En
todos los casos se confirmd la ausencia de una linea de dife-
renciacion celular definida, requiriéndose de una ausencia
de tincion con 5100, desmina, pancitoqueratina (CKAE1-AE3)
y CD34. En algunos casos se realizaron, ademas, tinciones
adicionales incluyendo CD10, CD31 y actina de musculo liso
(SMA), entre otros. El 94,6% de los casos fueron varones
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Caracteristicas clinicopatoldgicas que mostraron
diferencias entre fibroxantoma atipico y sarcoma pleomor-
fico dérmico

Caracteristica FXA SPD
Tamano tumoral (mm) Media 14,5 Media 25,2
Mediana 13,5 Mediana 23
Espesor tumoral (mm) Media 4,04 Media 7,7
Mediana 4,1 Mediana 7,2
Zona de invasion Dermis Uno dermis
maxima 17 TCS
9 galea
aponeurotic
3 cartilago
Uno musculo
Necrosis Ninguno 10/31
Invasion vascular Ninguno 12/31
Infiltracion perineural Ninguno 10/31
Infiltracion del TCS Ninguno 30/31
Recidiva Ninguna 39 Ninguna 17
Una recidiva 3 Una recidiva 5
Mas de una Mas de una
recidiva uno recidiva 9
SLE a 2 afnos 88,2% 46,7%

FXA: fibroxantoma atipico; SLE: supervivencia libre de enfer-
medad; SPD: sarcoma pleomdrfico dérmico; TCS: tejido celular
subcutaneo.

(70), con una mediana de edad de 79,5 anos. Un 97,3% de
los pacientes presentaron antecedentes de fotoexposicion
cronica y la localizacion mas frecuente fue el cuero cabe-
lludo (58,1%). El tamano mediano de las lesiones fue de
15 mm de didmetro (rango: 5-60 mm). El tiempo de evolucion
mediano desde la aparicion de la lesion hasta el diagndstico
fue de 3 meses (rango 1-48 meses). Respecto a las caracte-
risticas clinicas y epidemiologicas generales, no existieron
diferencias significativas entre ambos tumores en cuanto
a la distribucion por sexo, edad, localizacion del tumor ni
por el tiempo de evolucion hasta el diagnostico. El tamaiio
mediano de los FXA fue de 13,5mm, mientras que el de
los SPD fue de 23mm (p<0,001) (tabla 1). No se observa-
ron diferencias significativas entre FXA y SPD respecto al
patron de crecimiento tumoral, el grado de pleomorfismo
celular, el tipo celular predominante, el nUmero de mito-
sis, la ulceracion, el grado de inflamacion, la localizacion
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FIBROXANTOMA ATIPICO (43)

SARCOMA PLEOMORFICO DERMICO (31)

TRATAMIENTO INICIAL

3 CIRUGIA
DE MOHS
(6.98%)

40 CIRUGIA
CONVENCIONAL
(93.02%)

|\

2 Nusg 2 Cirugia de

Mohs

cirugia
convencional

No mas recidivas en el seguimiento

Figura 1

predominante del componente inflamatorio y el tipo de célu-
las inflamatorias predominante. El espesor tumoral mediano
de los SPD (7,2mm) fue significativamente superior al de
los FXA (4,1 mm). Ademas, hallamos diferencias significa-
tivas en la zona de invasion maxima y en la presencia de
necrosis, invasion linfovascular, invasion perineural e inva-
sion del tejido celular subcutaneo (tabla 1). En conjunto, 18
casos (24,3%) recidivaron tras el primer tratamiento, de los
cuales 4 (22,2%) fueron FXA y 14 (77,8%) SPD. Ocho casos
(10,8%) fueron localmente avanzados en algiin momento de
la evolucion, siendo todos ellos SPD (fig. 1). La mediana de
seguimiento fue de 16 meses (rango 1-228). Cuatro casos
(5,4%) presentaron metastasis (uno ganglionar, 2 pulmona-
res y uno pulmonar y cerebral) y 3 casos (4,1%) fallecieron
a consecuencia de la enfermedad, tratandose en todos los
casos de SPD. Por Ultimo, se realizd un analisis de supervi-
vencia mediante el estimador de Kaplan-Meier, encontrando
diferencias significativas entre ambos tumores: la supervi-
vencia libre de enfermedad a 2 afos fue de 88,2% para el
FXA, frente a 46,7% para el SPD (hazard ratio 6,1; IC 95%
HR: 2,017-18,753; log-rank p <0,001; fig. 2).

Debido a la confusion histérica que ha rodeado la clasifi-
cacion de estos tumores, el comportamiento y el verdadero
potencial de agresividad del FXA y el SPD eran relativa-
mente desconocidos hasta recientemente? 7. Hace afos,
el término de FXA se utilizd para designar tumores cuta-
neos, incluyendo aquellos con extension subdérmica, y se
describieron varios casos de FXA con afectacion metastasica
locorregional y sistémica'"37. Sin embargo, en revisiones
mas recientes se ha esclarecido que estos tumores hoy en
dia serian diagnosticados como SPD, o incluso como tumores
mesenquimales con origenes diferentes al dérmico®. Desde
la introduccion del término de SPD, la publicacion de series
bien definidas de FXA y SPD ha permitido caracterizar mejor

4 RECIDIVAS (10%) 0 RECIDIVAS (0%) 14 RECIDIVAS (45.16%)
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Diagrama de flujo que ilustra el manejo de los casos de fibroxantoma atipico y sarcoma pleomorfico dérmico del estudio.
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Figura 2 Supervivencia estimada libre de enfermedad segin
el tipo de tumor (fibroxantoma atipico [FXA] o sarcoma pleo-
morfico dérmico [SPD]): la supervivencia libre de enfermedad
a 2 anos fue del 88,2% para el FXA, frente al 46,7% para el SPD
(hazard ratio 6,1; log rank p <0,001).

el comportamiento de estos tumores. Utilizando criterios
diagnosticos estrictos, el FXA tiene un comportamiento
clinico eminentemente benigno, mientras que el SPD
puede presentar una agresividad local en un porcentaje
no desdefnable, e incluso metastasis a distancia'3°87,
Sin embargo, aln no se ha identificado qué factores de
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riesgo permiten predecir un peor prondstico, y tampoco
existe un consenso amplio respecto al tratamiento y al
seguimiento de estos tumores®’. En el tratamiento del FXA
la cirugia de Mohs es superior a la cirugia convencional'?,
pero aln no hay datos suficientes en SPD (aunque estudios
recientes sugieren que la cirugia de Mohs seria mas (til)®.
En nuestra serie, en concordancia con la literatura dispo-
nible, no encontramos diferencias entre las caracteristicas
clinico-patoldgicas generales de ambos tumores, pero si
para aquellas relacionadas con la agresividad (tamano
tumoral, espesor tumoral, porcentaje de recidivas). Un
porcentaje importante de SPD recidivo tras el tratamiento
con cirugia convencional (fig. 1), y la supervivencia libre
de enfermedad a los 2 anos fue significativamente superior
para FXA. En conclusion, presentamos una serie amplia y
bien caracterizada de FXAy SPD, en la que se evidencian las
similitudes clinico-patoldgicas generales de ambos tumores
y su diferente comportamiento y potencial agresivo.

Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este
articulo en su versién electronica disponible en
doi:10.1016/j.ad.2021.09.008.
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