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vii

 En la primavera de 1977, Franz Enzinger y yo empezamos a trabajar 
en la primera edición de este libro. Se trataba de un proyecto muy 
ambicioso para aquella época. De todos modos, ninguno de los dos 
imaginábamos que nos llevaría casi 5 años llevarlo a término. Yo 
pasaba la mayor parte de mi tiempo revisando casos procedentes de 
los extensos archivos del Armed Forces Institute of Pathology, con 
objeto de familiarizarme con los distintos matices de las lesiones 
antes de escribir sobre ellas. A menudo pensaba que, gracias a ese 
ejercicio, podía llegar a aprender más sobre la anatomía patológica 
de las partes blandas de lo que muchos aprenderían de la lectura 
del libro. 

 El proceso de elaboración de un libro era radicalmente distinto al 
actual en aquellos días. No se disponía de bases de datos  online,  ni tan 
siquiera de Internet. Los ordenadores personales llegarían solo des-
pués de la primera edición de nuestra obra. La mayoría de los fi nes 
de semana los dedicaba a hacer búsquedas manuales en la biblio-
grafía, indagando en los volúmenes del  Index Medicus  ordenados 
en las estanterías de la Welch Medical Library, en la Johns Hopkins 
University, y anotando minuciosamente las referencias de interés en 
pilas y pilas de tarjetas manuscritas. El principal avance tecnológico 
de mi vida fue la adquisición de una máquina de escribir eléctrica 
supersilenciosa, que me permitía leer los artículos y mecanografi ar 
los borradores simultáneamente en las mesas de estudio de la biblio-
teca, rodeado por carteles de «Silencio, por favor». El sistema me 
permitía también omitir las fases intermedias de fotocopiado. Las 
900 imágenes del libro estaban impresas en blanco y negro. Según 
los criterios actuales, esas imágenes podrían parecer de calidad 
mediocre, y, sin embargo, cuando el libro fue publicado a fi nales del 
otoño de 1982, a mí me parecieron excelentes. 

 Cada una de las ediciones posteriores incluyó cambios notables. 
La segunda edición (1988) incorporaba aportaciones adicionales de 
un cirujano y un radiólogo, lo que venía a reconocer la complejidad 
de estas lesiones, y la tercera edición (1995) incluía por primera 
vez un capítulo dedicado a la biología molecular. La cuarta edición 
(2001) refl ejaba los cruciales avances registrados tanto en el campo 
de la edición médica como en el de la anatomía patológica de las 
partes blandas. La obra se amplió sustancialmente, con especial 

énfasis en las áreas de inmunohistoquímica y biología molecular, 
se publicó ya enteramente en color y contó con la participación 
de un nuevo coautor, el doctor John Goldblum, que trabajaría 
incansablemente conmigo a lo largo de las dos décadas siguientes. 
El cambiante panorama de la edición médica hizo que la quinta 
edición (2008) corriera a cargo de una nueva editorial, mientras 
que el vertiginoso crecimiento de las translocaciones identifi cadas 
en estos tumores comenzó a plantear cuestiones fundamentales 
acerca de cómo los patólogos debían diagnosticar y clasifi car los 
tumores. Otro salto cualitativo fundamental se produjo en la última 
edición (2014), en la que se incorporó el acceso  online  y se pudo 
contar con el conocimiento y la experiencia de un nuevo autor, el 
doctor Andrew Folpe. 

 Es difícil imaginar las múltiples maneras, todas ellas apasionantes, 
en las que el libro podrá continuar su evolución, pero de lo que sí 
estoy segura es de que seguirá dependiendo del apoyo de todos 
ustedes, los lectores, que han compartido los más complejos casos 
con nosotros durante años, y de los estudiantes y profesionales en 
formación, que serán los autores del mañana. Lo único que lamento 
es que Franz Enzinger no pueda ser testigo de cómo ha persistido 
su legado. 

  Sharon W. Weiss
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viii

 Desde la publicación del  AFIP Fascicle on Soft  Tissue Tumors  por 
A. P. Stout en 1957, y su edición revisada por A. P. Stout y R. Lattes en 
1967, se han producido numerosos avances y cambios en el diagnós-
tico y el tratamiento de los tumores de partes blandas. En esta obra 
se combinan la perspectiva tradicional, que ha superado la prueba 
del tiempo, y conceptos y observaciones nuevos, que han aparecido 
en los últimos 20 años. Dado que, para planifi car el tratamiento 
y poder determinar el pronóstico, es fundamental un diagnóstico 
exacto, en toda la obra se ha prestado especial atención a describir 
de forma clara y concisa los tumores que se analizan y sus diagnós-
ticos diferenciales. Todos los capítulos están profusamente ilus-
trados y cuentan con una bibliografía exhaustiva, centrada en las 
publicaciones más recientes. 

 La clasifi cación de los tumores de partes blandas de la OMS se 
ha utilizado como base para estructurar esta obra. Sin embargo, 
desde que se publicó en 1969, ha sido preciso introducir varias 
modifi caciones. Los tumores histiocíticos fi brosos y los tumores 
óseos y cartilaginosos extraesqueléticos se han incluido como grupos 
separados, y se han incorporado una serie de cambios adicionales, 
sobre todo en la clasifi cación de los tumores fi brosos, vasculares y 
neurales. En caso relevante, se aborda también la utilidad de la histo-
química, la microscopia electrónica y la inmunohistoquímica. Sin 
embargo, se ha prestado una atención proporcionalmente menor a 
los aspectos específi cos del tratamiento, dado que se trata de una 
disciplina que cambia con gran rapidez. Esperamos que esta combi-
nación de elementos antiguos y nuevos consiga que esta obra sea útil 

no solo para aquellos profesionales específi camente interesados por 
los tumores de partes blandas, sino también como ayuda diagnós-
tica para quienes se dedican a la práctica de la anatomía patológica 
general. 

 En muchas áreas, el contenido de este libro refleja nuestra 
propia experiencia, derivada de la revisión de unos 5.000 casos 
anuales en el Department of Soft  Tissue Pathology del Armed 
Forces Institute of Pathology. Este gran número de casos nos ha 
brindado una oportunidad única, por la que estamos profunda-
mente agradecidos. 

 Deseamos expresar también nuestro aprecio y gratitud a la mul-
titud de patólogos que han compartido sus interesantes, y muchas 
veces problemáticos, casos con nosotros, y que han aportado 
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microfotografías electrónicas. También deseamos expresar nuestra 
gratitud a nuestros compañeros por su asesoramiento y ayuda en 
esta tarea, al personal de fotografía del instituto, sobre todo a 
C. Edwards y a B. Allen, por su destreza y ayuda en la preparación de 
las fotografías, y a P. Diaz y J. Kozlay por mecanografi ar el manus-
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miento a los editores, por su colaboración y ayuda en todo el proceso 
de producción de esta obra. Nos sentimos especialmente en deuda 
con nuestras familias, a las que debemos agradecer su paciencia y 
su comprensión. 

  Franz M. Enzinger  
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  Este capítulo aborda un grupo heterogéneo de tumores benignos 
o seudotumores, muchos de ellos caracterizados por un estroma
mixoide abundante (mixoma intramuscular, mixoma yuxtaarticu-
lar, mixoma cutáneo, ganglión). Los datos científi cos indican que las 
células de estas lesiones son fi broblásticas o tienen algunas caracterís-
ticas de los miofi broblastos.

  CALCINOSIS TUMORAL 
 La calcinosis tumoral es una entidad clínica e histológica defi nida 
caracterizada por depósitos periarticulares seudotumorales de hidro-
xiapatita cálcica, que se localizan principalmente en las regiones de 
caderas, hombros y codos. El trastorno afecta predominantemente 
a niños, adolescentes y adultos jóvenes sin otros problemas de salud; 
suele ser múltiple más que solitario, y puede afectar a dos o más 
hermanos de la misma familia. A diferencia de lo que sucede en 
las calcificaciones similares asociadas a la insuficiencia renal, la 
hipervitaminosis D y el síndrome de leche y alcalinos, no se encuen-
tran anomalías en el metabolismo del calcio. 

 El término  calcinosis tumoral  lo acuñó Inclan  1   en 1943, pero este 
trastorno había sido reconocido como entidad mucho antes. En 
1899, Duret  2   observó este proceso en hermanos, una muchacha de 17 
años y su hermano menor, que tenían múltiples calcifi caciones en las 
proximidades de la cadera y la articulación del codo. Posteriormente, 
en 1935, Teutschlaender  3   describió de forma detallada otro caso 
típico, una niña de 11 años con múltiples lesiones en la región del 
hombro y codo que habían empezado a los 2 años de edad. Pensó que 
este proceso era secundario a una necrosis grasa y empleó el término 
 calcinosis lipídica.  Desde estas publicaciones, se han comunicado 
numerosos ejemplos aceptables más de esta proliferación con dis-
tintos nombres, como  bursitis calcifi cante,   4    tendinitis calcárea   5   y 
«bolsa de Kikuyu».  6   En Nueva Guinea los nativos la denominan 
acertadamente «piedras de la cadera».  7   

  Hallazgos clínicos 
 Hay básicamente tres formas de calcinosis tumoral ( fi g. 31.1   ): espo-
rádica, familiar y secundaria. La forma más frecuente es la esporá-
dica  (no familiar)  e  idiopática,  con inicio en la primera y segunda 
décadas de la vida e infrecuente en pacientes mayores de 50 años. 
Afecta aproximadamente por igual a blancos y negros, y hay un dis-

creto predominio femenino. La mayoría de los pacientes se presentan 
con una masa calcifi cada subcutánea grande, fi rme y solitaria, que 
crece despacio y por lo general es asintomática, localizada típica-
mente en las proximidades de una gran articulación,  1   especialmente 
en la región troncantérea y glútea de la cadera y la porción lateral 
del hombro y posterior del codo ( tabla 31.1   ). La lesión está unida 
fi rmemente a la fascia, músculo o tendón subyacente y puede incluso 
infi ltrar estructuras, pero no se encuentra relacionada con el hueso y 
las articulaciones subyacentes están indemnes. La mayoría de estos 
pacientes están sanos. 

 La forma  familiar  de la calcinosis tumoral tiene a su vez dos 
variantes, hiperfosfatémica y normofosfatémica, ambas heredadas 
de forma autosómica recesiva, pero caracterizadas por mutaciones 
genéticas distintas. La forma  hiperfosfatémica,  que parece situarse 
dentro del espectro del llamado síndrome hiperfosfatémico-hiperos-
tosis, se caracteriza por mutaciones del gen  GALNT3,   8,9    FGF23   10   o 
 KL.   11   Las mutaciones bialélicas de  GALNT3  impiden la degradación 
de la hormona fosfatúrica factor de crecimiento de los fi broblastos 23 
(FGF23),  12   pero una función defectuosa de cualquiera de estos tres 
genes condiciona el desarrollo de hiperfosfatemia y calcifi caciones 
ectópicas.  13   Por el contrario, la variante  normofosfatémica  se asocia 
a la ausencia de  SAMD9  funcional, un presunto gen supresor de 
tumores.  14   

 Ambas formas hereditarias de la calcinosis tumoral tienen 
predilección por hombres jóvenes, especialmente afroamericanos. 
Es característico que estos pacientes presenten elevación del 
fosfato y la vitamina D séricos, a menos que tengan la variante 
normofosfatémica. Las lesiones suelen ser multifocales y pueden 
asociarse a otras anomalías óseas, como calcificaciones en la 
diáfisis de huesos largos y cráneo, además de anomalías oculares 
y dentales.  15   

 También hay una forma  secundaria  de calcinosis tumoral secun-
daria a estados que promueven las calcifi caciones ectópicas.  16   Estos 
comprenden una amplia gama de trastornos, como la insufi ciencia 
renal crónica (asociada típicamente al hiperparatiroidismo secunda-
rio),  17   la esclerosis sistémica,  18   la sarcoidosis  19   y el hiperparatiroidis-
mo primario.  20   A menudo se encuentran además antecedentes de 
traumatismos, especialmente en los casos de la porción distal de las 
extremidades.  27   El mejor tratamiento de las lesiones calcifi cadas es 
manejar el trastorno subyacente. 

    Í N D I C E  D E L  C A P Í T U L O 
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1086 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

 El examen radiológico, por TC y RM, revela un conglomerado 
subcutáneo de múltiples opacidades redondeadas separadas por 
líneas radiotransparentes (tabiques fi brosos) que confi eren un patrón 
en alambrada de transparencias con niveles de líquido claros en 
algunos de los nódulos  21   ( fi gs. 31.2 y 31.3     ). A pesar de las grandes 
cantidades de calcio en estas lesiones en los pacientes con calcinosis 
tumoral idiopática, no hay signos de osteoporosis en el esqueleto, 
como se observa en los pacientes con insufi ciencia renal e hiper-
paratiroidismo secundario.  

  Hallazgos anatomopatológicos 
 El estudio macroscópico de la pieza revela una masa fi rme y elástica 
no encapsulada que se extiende a los músculos y tendones adya-
centes, y habitualmente mide de 5 a 15 cm de diámetro máximo. 
Al corte, la masa está constituida por un armazón de tejido fi broso 
denso, con espacios rellenos de un material calcáreo pastoso, gris 

amarillento, o de un líquido lechoso blanquecino que se lava fácil-
mente, dando origen a cavidades quísticas irregulares. 

 Al microscopio se distinguen fases activas e inactivas de la 
enfermedad, a menudo coexistentes en la misma lesión ( fi gs. 31.4 
y 31.5     ). Slavin et al.  22   propusieron un esquema de clasifi cación en 
tres estadios para describir estas lesiones, que abarca desde ejem-
plos celulares sin calcifi cación hasta lesiones quísticas celulares 
con calcifi cación y lesiones calcifi cadas hipocelulares. En la fase 
activa (celular), una masa central de material calcifi cado amorfo o 
granular está rodeado por una proliferación fl orida de macrófagos 
mononucleados o multinucleados, células gigantes similares a 
osteoclastos, fibroblastos y células inflamatorias crónicas.  23   Es 
posible observar nódulos histiocíticos fi brosos en la fase prolife-
rativa inicial y se caracterizan por células similares a fi broblastos, 
histiocitos espumosos, macrófagos multinucleados ocasionales y 
macrófagos cargados de hemosiderina. En la fase inactiva tan solo 
existe un material calcifi cado rodeado por material fi broso denso 
que se extiende al tejido adyacente, o un espacio quístico rodeado 
por depósitos de calcio.  

  Diagnóstico diferencial 
 Morfológicamente, las lesiones de la calcinosis tumoral son idénticas 
independientemente de que sean idiopática, familiar o secundaria. 
Los pacientes con nefropatía crónica e hiperparatiroidismo secun-
dario suelen ser mayores que aquellos con calcinosis tumoral idio-
pática, tienen más calcifi caciones en órganos viscerales (p. ej., riñón, 
pulmón, corazón, estómago) y pueden presentar concentraciones 
de calcio anormalmente bajas.  24   Aparecen lesiones calcificantes 
de partes blandas similares, pero asociadas a hipercalcemia, en 
pacientes con hiperparatiroidismo primario  25   y  síndrome de leche 
y alcalinos  (síndrome de Burnett),  26   trastorno infrecuente asociado 
al tratamiento prolongado con antiácidos por úlcera péptica. Los 

Lesión similar a la calcinosis tumoral

Calcinosis tumoral secundaria
(hiperparatiroidismo)

Hipercalcemia

Normocalcemia

Sin antecedentes familiares

CTNFP

Calcinosis tumoral secundaria
(otras causas de hipercalcemia)

Calcinosis tumoral secundaria
(enfermedad del colágeno vascular)

Presencia de insuficiencia
renal

Ausencia de insuficiencia
renal

Hiperfosfatemia CTHFP

 Figura 31.1      Algoritmo para el 
manejo de las lesiones similares 
a la calcinosis tumoral.      CTHFP,  cal-
cinosis tumoral hiperfosfatémica 
primaria;  CTNFP,  calcinosis tumoral 
normofosfatémica primaria.      (Modi-
fi cado de Laskin WB, Miettinen M, 
Fetsch JF. Calcareous lesions of 
the distal extremities resembling 
tumoral calcinosis (tumoral calcino-
sis-like lesions): clinicopathologic 
study of 43 cases emphasizing a 
pathogenesis-based approach to 
classification.  Am J Surg Pathol.  
2007;31(1):15-25.)  

 TABLA 31.1      Localizaciones anatómicas 
de 105 casos de calcinosis tumoral  

Lugar N.° de casos Porcentaje

Cadera 33 31
Nalgas 27 26
Extremidad superior 16 15
Extremidad inferior 12 11
Columna vertebral/sacro 7 7
Otras 10 10
 TOTAL 105 100

 Modifi cado de Pakasa NM, Kalengayi RM. Tumoral calcinosis: 
a clinicopathological study of 111 cases with emphasis on the earliest 
changes.  Histopathology.  1997;31(1):18-24. 
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pacientes con excesiva osteólisis y movilización del calcio en los 
procesos neoplásicos e infecciosos destructores del hueso también 
pueden desarrollar lesiones parecidas a la calcinosis tumoral. Laskin 
et al.  27   describieron un grupo de lesiones similares a la calcinosis 
tumoral que aparecen en localizaciones acras y son menores de 
tamaño y parecen ser distintas de la calcinosis tumoral en cuanto a 
la patogenia. En todas esas lesiones, una anamnesis detallada y los 
datos analíticos permiten establecer un diagnóstico fi able. Algunos 
de estos casos quizás representen «tenosinovitis con calcifi caciones 
psamomatosas».  28   Esta lesión se localiza en la porción distal de las 
extremidades, predominantemente en dedos de manos y pies, sobre 
todo en mujeres jóvenes o de mediana edad, y posiblemente es 
secundaria a traumatismos o lesiones repetidas. Histológicamente, 
la lesión muestra degeneración tendinosa asociada a calcifi caciones 
psamomatosas y un infi ltrado rico en histiocitos. 

 La calcinosis cutánea universal y la calcinosis cutánea circuns-
crita se localizan también en la piel y el tejido subcutáneo y están 

asociadas a concentraciones séricas normales de calcio y fósforo. 
La  calcinosis universal  forma múltiples nódulos o placas, princi-
palmente en niños, y en cerca de la mitad de los casos se asocia a 
manifestaciones de esclerodermia, lupus eritematoso sistémico o 
dermatomiositis.  29   En última instancia puede limitar la movilidad y 
producir contracturas y anquilosis. La  calcinosis circunscrita,  por 
otra parte, afecta fundamentalmente a mujeres de mediana edad, 
típicamente en manos y muñecas, incluidas las vainas tendinosas. 
Se asocia en un gran porcentaje de los casos a enfermedad de 
Raynaud o esclerodermia, esclerodactilia o polimiositis.  30   Un 
trastorno relacionado es el síndrome CREST (calcinosis cutánea, 
fenómeno de Raynaud, hipomotilidad esofágica, esclerodactilia, 
telangiectasias). 

 También hay calcifi caciones distrófi cas, como la tendinitis o teno-
sinovitis calcárea, que muestran una imagen microscópica similar, 
pero son más pequeñas y se desarrollan en un tejido con lesiones 
secundarias a trastornos leves, necrosis isquémica o un proceso 

A
D

I

B

I

 Figura 31.2      Radiografía de una calcinosis tumoral que afecta a las partes 
blandas de ambas caderas  (fl echas).  A los 9 meses de la resección de la 
masa calcifi cada de la cadera derecha  (A)  apareció una segunda masa 
en la cadera izquierda  (B).    

 Figura 31.3      Calcinosis tumoral en la región del codo derecho de un 
hombre de 18 años. La radiografía muestra una masa calcifi cada en la 
región del codo.   
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1088 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

infeccioso necrosante.  31   Se han descrito asimismo calcifi caciones de 
tendones y ligamentos en pacientes que reciben tratamiento a largo 
plazo con  etretinato,  un derivado sintético de la vitamina A prescrito 
para el acné, la psoriasis y otros trastornos de la queratinización.  32   
No son infrecuentes otras formas de calcifi cación, como las de la piel 
del escroto, pero su causa exacta es incierta.  33    

  Comentarios 
 Aunque hay distintas causas familiares y no familiares de calcinosis 
tumoral, el conjunto de características histológicas es bastante cons-
tante. El mayor estudio publicado, de Pakasa y Kalengayi,  23   incluyó 
pacientes con calcinosis tumoral familiar, idiopática y secundaria, y 
por tanto las observaciones no están limitadas a una sola entidad. Los 
traumatismos leves repetidos y la lesión tisular parecen implicadas 
en el proceso calcifi cante en algunos casos, sirviendo de mecanis-
mo desencadenante en individuos genéticamente susceptibles, y 
desencadenando una serie de procesos que comienzan con hemo-
rragia, necrosis grasa, fibrosis y colagenación, y desembocan en 
colagenólisis y, en último término, calcifi cación. 

 Para las lesiones familiares e idiopáticas la resección quirúrgica 
es el tratamiento de elección.  34   Aunque la mayoría de los pacientes 
con lesiones idiopáticas se curan, las lesiones familiares tienden a 
recidivar localmente. Los tratamientos médicos han incluido tiosul-
fato sódico intravenoso (efi caz en la calcifi laxia relacionada con la 
nefropatía terminal) con éxito limitado.  35   El tratamiento de la causa 
sistémica subyacente en pacientes con calcinosis tumoral secundaria 
es esencial para un abordaje efi caz.   

  MIXOMA INTRAMUSCULAR 
 Un amplio grupo de lesiones mesenquimatosas benignas se carac-
terizan por la presencia de una matriz mixoide abundante, células 
estrelladas o fusiformes poco llamativas y un patrón vascular 
poco desarrollado. La mayoría están constituidas por fi broblas-
tos modifi cados que producen cantidades excesivas de glucosa-
minoglucanos ricos en ácido hialurónico y muy poco colágeno. 
El mixoma intramuscular, una lesión mesenquimatosa benigna, 
resulta especialmente importante porque casi siempre se cura 

 Figura 31.4      Calcinosis tumoral.     Material calcificado 
amorfo rodeado por una proliferación fl orida de macrófagos 
y células gigantes multinucleadas similares a osteoclastos. 
Los nódulos están separados por bandas de tejido fi broso 
denso.   

 Figura 31.5      Calcinosis tumoral con su mezcla caracterís-
tica de material calcifi cado, histiocitos y células gigantes 
multinucleadas.   
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con resección local, pero aun así se confunde fácilmente con un 
sarcoma mixoide de bajo grado. 

  Hallazgos clínicos 
 El mixoma intramuscular es un tumor de la etapa adulta que aparece 
principalmente en pacientes de 40 a 70 años.  36–38   Resulta infrecuente 
en adultos jóvenes y prácticamente inexistente en niños y adoles-
centes.  39   Cerca de dos tercios de los pacientes son mujeres.  40,41   No 
hay indicios de mayor incidencia familiar. 

 Las manifestaciones clínicas son inespecífi cas y resulta difícil 
diagnosticar el tumor antes de la biopsia y el examen microscópico. 
En la mayoría de los pacientes el único signo de presentación es 
una masa indolora palpable que es ligeramente móvil y a menudo 
fl uctúa. Como cabría esperar, el dolor y la hipoestesia ocasional, 
parestesias y debilidad muscular distales a la lesión se asocian sobre 
todo a los tumores de gran tamaño. Debido a la ausencia relativa de 
síntomas, la mayoría de las lesiones llevan varios meses o inclusos 
años de evolución antes de ser resecadas. Casi nunca se encuen-
tran antecedentes de traumatismos y el tumor no está relacionado 
etiológicamente con disfunción tiroidea, como mixedema. 

 Con mucho, las localizaciones más frecuentes del tumor son los 
grandes músculos del muslo, hombro, nalgas y brazo ( fi g. 31.6   ). 
Se han descrito casos inusuales en los músculos de cabeza y cue-
llo,  42   antebrazo,  43   escroto  44   y pequeños músculos de la mano.  45   La 
localización exacta en la musculatura varía; algunos tumores están 
rodeados completamente por tejido muscular esquelético, mientras 
que otros se encuentran unidos fi rmemente en una cara de la fascia 
muscular. También hay mixomas de aspecto idéntico originados en 
el periostio, epífi sis subcondral y cápsula articular, que se exponen 
más adelante. El estudio angiográfi co revela una masa de partes 
blandas escasamente vascularizada y rodeada por tejido muscular 
bien vascularizado.  46   La resonancia magnética (RM) revela un 
tumor bien defi nido, habitualmente homogéneo, que muestra baja 
intensidad de señal respecto al músculo esquelético en las imágenes 
ponderadas en T1 y una señal hiperintensa respecto al músculo en 
las imágenes en T2.  47    

  Mixoma intramuscular múltiple y displasia fi brosa 
 Aunque la mayoría de los mixomas intramusculares son solitarios, 
algún paciente presenta dos o más mixomas, por lo general en la mis-

ma región corporal. Al microscopio, estos tumores no son diferentes 
de los mixomas solitarios. Casi todos ellos se asocian a displasia 
fi brosa monostótica o poliostótica del hueso, habitualmente en la 
misma región anatómica donde se localizan los mixomas  (síndrome 
de Mazabraud)   48   ( fi g. 31.7   ). En estos casos, las mujeres se ven afec-
tadas con mucha más frecuencia que los hombres, incluso más que 
en los casos solitarios. A menudo los dos procesos están separados 
por un tiempo prolongado. En la mayoría de los casos la displasia 
fi brosa se detecta durante el período de crecimiento, mientras que 
los mixomas múltiples, al igual que sus homólogos solitarios, son 
aparentes muchos años después, en la etapa adulta. En ocasiones 
se detectan múltiples mixomas intramusculares antes de la lesión 
ósea. Si se buscan específi camente, se observan anomalías óseas 
evidentes en las radiografías en muchos pacientes con mixomas 
intramusculares.  41   

 En el caso descrito originalmente por Mazabraud et al.,  48   se 
desarrolló un osteosarcoma en un paciente con displasia fi brosa 
y mixomas múltiples, fenómeno que otros autores han descrito 
también. Se han identifi cado mutaciones con sentido erróneo en el 
codón Arg201 del gen que codifi ca la subunidad  α  de G S   (GNAS1),  
la proteína G que estimula la formación de AMPc, en la displasia 
fibrosa del hueso y el  síndrome de McCune-Albright,  que se 
caracteriza por displasia fi brosa poliostótica, precocidad sexual y 
manchas café con leche.  49,50   Posteriormente se identifi caron esas 
mismas mutaciones en mixomas intramusculares esporádicos y 
displasias fi brosas.  51–52a   Delaney et al.  83   encontraron que 8 de 28 
mixomas intramusculares esporádicos (29%) tenían mutaciones de 
 GNAS1,  usando una técnica de reacción en cadena de la polimerasa 
(PCR) convencional. Sin embargo, con una técnica de PCR más 
sensible, COLD (coamplifi cación a una temperatura de desnaturali-
zación menor), 17 de 28 lesiones esporádicas (61%) albergaban esta 
mutación, que no se detectó en ninguno de los mixofi brosarcomas 
de bajo grado. En un estudio similar de Walther et al.  54   solo 23 de 
63 mixomas intramusculares (36,5%) tenían mutaciones detecta-
bles de  GNAS1.   

  Hallazgos anatomopatológicos 
 La imagen macroscópica es característica y apenas varía de un caso 
a otro. La mayoría de los tumores son ovoides o globulares y de 
color gris blanquecino o blanco brillante, según la cantidad relativa 
de material colágeno y mixoide ( fig. 31.8   ). Corresponden a una 
masa de material gelatinoso y fi lamentoso con espacios similares 
a quistes pequeños y rellenos de líquido, a menudo cubiertos por 
haces de músculo esquelético o tejido fascial ( fi g. 31.9   ). Aunque 
macroscópicamente la mayoría de los tumores parecen estar bien 
delimitados, muchos infiltran la musculatura adyacente o están 
rodeados por tejido muscular edematoso, que puede servir de plano 
de resección natural para el cirujano. El tamaño varía enormemente; 
la mayoría mide de 5 a 10 cm en su diámetro mayor, pero algunas 
lesiones alcanzan 20 cm o más. 

 Al examen histológico, el tumor apenas varía en su apariencia 
y está compuesto por un número relativamente escaso de célu-
las poco llamativas, material mucoide abundante y una red laxa 
de fi bras de reticulina ( fi gs. 31.10 a 31.14           ). Característicamente, las 
fi bras de colágeno maduro y las estructuras vasculares son pocas. 
Puede haber espacios quísticos llenos de líquido ( fi g. 31.15   ), pero 
casi nunca son una característica destacada. Las células compo-
nentes tienen núcleos pequeños, hipercromáticos, de aspecto 
picnótico y citoplasma escaso que en ocasiones se extiende a lo 
largo de las fibras de reticulina con múltiples prolongaciones, 

 Figura 31.6      Mixoma intramuscular que muestra una superfi cie de corte 
uniforme de color blanco amarillento. El tumor aparece característica-
mente bien delimitado.   
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1090 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

dando a la célula un aspecto estrellado ( fi g. 31.16   ). No se obser-
va pleomorfi smo celular ni células gigantes multinucleadas. En 
algunos casos, también se encuentran macrófagos dispersos con 
pequeñas gotículas intracelulares de material lipídico. El pequeño 
tamaño de estas gotículas y la ausencia de deformación o fes-
toneado del núcleo permite diferenciarlos de los lipoblastos. En 
la periferia, donde el tumor se confunde con el músculo circun-
dante, hay células grasas y fi bras musculares atrófi cas diseminadas 
ocasionalmente en la sustancia mucoide. Estas fi bras musculares 
residuales pueden interpretarse erróneamente como muestra de 
diferenciación rabdomioblástica, lo que determina un diagnóstico 
incorrecto de rabdomiosarcoma. 

 Algunos mixomas intramusculares muestran áreas focales de 
hipercelularidad e hipervascularización, que pueden aumentar 
la confusión con un sarcoma mixoide de bajo grado  (mixoma 
celular)   55,56   ( fi g. 31.17   ). Nielsen et al.  56   encontraron que 38 de 51 
casos (76%) de mixoma intramuscular tenían zonas hipercelulares 
que representaban el 10-80% del tumor. Sin embargo, incluso en 
esas zonas hipercelulares, las células no tienen atipia nuclear, no 
hay necrosis y apenas hay mitosis. Siempre se identifi can áreas de 
mixoma intramuscular hipocelulares más típicas, que permiten su 
diagnóstico defi nitivo. 

 En la inmunohistoquímica (IHQ), las células pueden teñirse 
para actinas que refl ejan una diferenciación miofi broblástica focal. 
Los macrófagos que contienen gotículas lipídicas son negativos 
para la proteína S-100, a diferencia de los auténticos lipoblastos. 
Las células están suspendidas en grandes cantidades de material 
mucoide que se tiñe con azul alciano y hierro coloidal y se des-
polimeriza por un tratamiento previo de los cortes con hialuro-
nidasa,  38   aunque esto no tiene apenas valor diagnóstico práctico. 
En la ultraestructura las células muestran signos de diferenciación 
fi broblástica.  46    

  Diagnóstico diferencial 
 Es posible confundir numerosas neoplasias mixoides benignas y 
malignas de bajo grado con el mixoma intramuscular ( tabla 31.2   ). 
En ocasiones, resulta difícil distinguir el tumor del mixolipoma, 
neurofi broma mixoide, mixoma de la vaina nerviosa, condroma con 
cambio mixoide y fascitis nodular, tumores expuestos en capítulos 
anteriores. Aún más importante, el mixoma intramuscular puede 
confundirse con  sarcomas mixoides de bajo grado  de varios tipos. 
El mixofi brosarcoma de bajo grado, parecido al mixoma intramuscu-
lar, afecta predominantemente a adultos y suele corresponder a una 
masa subcutánea infi ltrante irregular, aunque puede producirse en 

A

B

 Figura 31.7      Paciente con múltiples mixomas intramus-
culares y displasia fi brosa.  A.  Características radiológicas 
distintivas de la displasia fi brosa que afecta al húmero 
mostrando una deformidad en cayado de pastor.  B.  Ima-
gen histológica de la displasia fi brosa. Se encontró un 
mixoma intramuscular en las partes blandas adyacentes 
al húmero.   
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partes blandas profundas. En el extremo de este espectro histológico, 
el  mixofi brosarcoma  es una neoplasia hipocelular compuesta por 
células fusiformes depositadas en un estroma mixoide abundante. 
Sin embargo, las células siempre muestran un grado mayor de hiper-
cromatismo nuclear y atipia citológica que las del mixoma intramus-
cular. Muchas de estas neoplasias también tienen vasos sanguíneos 
curvilíneos prominentes, a menudo con condensación tumoral 
perivascular, si bien esta última característica no se observa con fre-
cuencia en las lesiones de bajo grado de este espectro. El  liposarcoma 
mixoide  se caracteriza por una vasculatura plexiforme regular («en 
alambrada») con células fusiformes o estrelladas con atipia citológica 
leve depositadas en un estroma mixoide. Además, la identifi cación 
de células con diferenciación adipocítica, incluidos lipoblastos bien 
formados, resulta útil en esta diferenciación. El  condrosarcoma 
mixoide extraesquelético  es un tumor multinodular compuesto por 
nidos y cordones de células con citoplasma densamente eosinofílico 
depositadas en un estroma rico en condroitina sulfato. Aunque los 
vasos sanguíneos no suelen ser llamativos, estas lesiones muestran 
con frecuencia áreas de hemorragia y depósito de hemosiderina en la 
periferia de los nódulos. Quizás el diagnóstico diferencial más difícil 
se plantea con el  sarcoma fi bromixoide  de bajo grado  (tumor de 

Evans),  especialmente cuando se analiza un mixoma intramuscular 
celular o una muestra pequeña de biopsia. El sarcoma fi bromixoide 
de bajo grado se origina en las partes blandas profundas de adultos 
jóvenes. Histológicamente, este tumor se compone de células fusifor-
mes de aspecto uniforme depositadas en una matriz variablemente 
colágena y mixoide, a menudo con una disposición arremolinada de 
las células tumorales alrededor de capilares de paredes delgadas. La 
transición entre las zonas fi brosas y mixoides a menudo es abrupta. 
En casos difíciles puede ser extraordinariamente útil la identifi cación 
de una t(7;16) o la expresión de MUC4 mediante IHQ características 
de este tumor. Es posible usar tejido incluido en parafi na para el 
estudio mediante hibridación fl uorescente  in situ  (FISH) usando una 
sonda del gen  FUS,  reordenado característicamente en el sarcoma 
fi bromixoide de bajo grado.  

  Comentarios 
 A pesar de su tamaño con frecuencia grande y su llamativo aspecto 
mixoide, el mixoma intramuscular es benigno y rara vez recidiva 
localmente, incluso con resecciones incompletas. En la serie de 
Nielsen et al.  56   ninguno de los 32 pacientes con seguimiento desa-
rrolló recidivas locales, incluidos aquellos con lesiones hipercelula-
res. En los pocos casos que recidivan, la nueva extirpación resulta 
típicamente curativa.   

  MIXOMA YUXTAARTICULAR 
 El mixoma yuxtaarticular es una lesión infrecuente caracterizada 
por la acumulación de material mucinoso en las proximidades de 
grandes articulaciones, con más frecuencia la rodilla (casi el 90% 
de los casos), pero en ocasiones cerca del hombro, codo, cadera o 
tobillo.  40,57   Casi siempre aparece en adultos, especialmente hom-
bres, con predilección por la etapa comprendida entre la tercera y 
quinta décadas de la vida. En la serie más amplia hasta la fecha, la 
edad de los pacientes oscilaba entre los 16 y los 83 años (mediana: 
43 años).  57   La proliferación se presenta típicamente como tumefac-
ción o masa que en ocasiones crece rápidamente y puede asociarse 
con dolor espontáneo o al contacto.  58   Estas lesiones se asocian en 
ocasiones a traumatismos previos y a veces aparecen adyacentes 
a una articulación en la artrosis; algunas lesiones se descubren 
accidentalmente durante la artroplastia total de rodilla o cadera.  57   
Cuando se localizan en la región de la rodilla, a menudo reciben el 
nombre de  quiste parameniscal, tumor mixomatoso quístico  o  mixoma 
periarticular.  Las características radiológicas son similares a las del 
mixoma intramuscular.  59   

 Macroscópicamente la mayoría de las lesiones miden 2-6 cm, 
pero algunas alcanzan los 12 cm en la resección. Típicamente 
son mucoides, quísticas o multiquísticas al corte. En cuanto a su 
histología, el mixoma yuxtaarticular se parece mucho al mixoma 
intramuscular y está compuesto por células separadas pequeñas, 
fusiformes o estrelladas, similares a fi broblastos, depositadas en 
una matriz muy mixoide que a menudo contiene espacios quís-
ticos de tamaño variable y paredes delgadas o gruesas ( fi g. 31.18   ). 
En ocasiones hay áreas hipercelulares con ligero pleomorfi smo 
celular, características que pueden llevar a plantearse un posible 
sarcoma mixoide de bajo grado. El proceso no solo afecta a las 
partes blandas periarticulares y la grasa subcutánea situada por 
encima, sino también a la cápsula articular, los tendones y, rara 
vez, el músculo esquelético. Algunas lesiones tienen áreas de hemo-
rragia y depósito de hemosiderina con infl amación crónica leve y 
proliferación fi broblástica reactiva. Esta lesión tiene las mismas 

A

B
 Figura 31.8      Imagen macroscópica del mixoma intramuscular.  A.  El tumor 
tiene una superfi cie de corte gelatinosa y mucoide con fi nos tabiques 
fi brosos.  B.  Mixoma intramuscular de aspecto fi broso.   
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1092 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

 Figura 31.10      Condensación de células en la porción peri-
férica de un mixoma intramuscular.   

A

BB

 Figura 31.9      Mixoma intramuscular.      A.  Aunque está bien 
delimitado macroscópicamente, el tumor afecta al mús-
culo esquelético circundante.  B.  Imagen a gran aumento 
de la porción periférica de un mixoma intramuscular que 
muestra distensión y atrofia del músculo esquelético 
circundante.   
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 Figura 31.11      Tabiques fi brosos en un mixoma intramus-
cular que generan un patrón multinodular.   

AA

B  Figura 31.12       A  y  B.  Cambios quísticos en un mixoma 
intramuscular.   
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1094 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

características inmunohistoquímicas y ultraestructurales que su 
homólogo intramuscular. 

 El mixoma yuxtaarticular es benigno, pero tiende a recidivar 
tras una resección incompleta. En la serie de Meis y Enzinger,  57   
aparecían recidivas en 10 de los 29 pacientes para los que había 
información de seguimiento, incluida una lesión que recidivó 
cuatro veces. 

 La patogenia de este trastorno no está clara, pero podría repre-
sentar una proliferación fi broblástica exuberante con produc-
ción excesiva de mucina, situándose así en el mismo espectro del 
ganglión. Curiosamente, Sciot et al.  60   describieron un caso con 
cambios cromosómicos clonales, como trisomía 7 y una trans-
locación entre los cromosomas 8 y 22. A diferencia del mixoma 
intramuscular, el mixoma yuxtaarticular no tiene mutaciones del 
gen  GNAS1.   61    

  MIXOMA CUTÁNEO 
(ANGIOMIXOMA SUPERFICIAL) 
 El mixoma cutáneo, también llamado angiomixoma superfi cial, 
fue descrito originalmente por Carney et al.  62   en su estudio de 
1986 de los tumores mixoides superfi ciales que aparecían en el 
 complejo de Carney,  descrito un año antes.  63   Esta lesión fue 
caracterizada posteriormente con más detalles por Allen et al.  64   en 
1988 y Calonje et al.  65   en 1999. El mixoma cutáneo debe diferen-
ciarse de las demás lesiones mixoides cutáneas con las que puede 
confundirse (expuestas más adelante) porque tiene tendencia a 
recidivar localmente. 

 El mixoma cutáneo es ligeramente más frecuente en hom-
bres, sobre todo adultos de mediana edad, con una incidencia 
máxima entre los 20 y 40 años.  65,66   Estas lesiones se producen en 

 Figura 31.13      Mixoma intramuscular que muestra células 
fusiformes anodinas en un fondo mixoide relativamente 
avascular.   

 Figura 31.14      Mixoma intramuscular que muestra células 
muy separadas entre sí por abundante material mucoso.   

C0155.indd   1094C0155.indd   1094 09/03/21   11:41 PM09/03/21   11:41 PM

Prop
ied

ad
 de

 Else
vie

r 

Proh
ibi

da
 su

 re
pro

du
cc

ión
 y 

ve
nta



1095CAPÍTULO 31 Diversos tumores y seudotumores benignos de partes blandas
©

 E
ls

ev
ie

r. 
Fo

to
co

pi
ar

 s
in

 a
u

to
ri

za
ci

ón
 e

s 
u

n
 d

el
it

o.

A

B
 Figura 31.15       A.  Células fusiformes anodinas de un mixo-
ma intramuscular.  B.  Obsérvese la presencia ocasional de 
histiocitos en la lesión.   

 Figura 31.16      Células de un mixoma intramuscular con alta 
relación núcleo/citoplasma y pequeños núcleos teñidos 
oscuros.   
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1096 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

prácticamente cualquier lugar de las tejidos superfi ciales, pero 
muestran predilección por el tronco, extremidades inferiores y 
cabeza y cuello; algunas se originan en la región genital (vulva, 
monte de Venus, escroto/región inguinal) de hombres y muje-
res.  67–69   Histológicamente, son posibles lesiones idénticas en el 
complejo de Carney, especialmente aquellas múltiples y locali-
zadas en párpados y oído externo.  70,71   Clínicamente, la mayoría 

aparecen como lesiones cutáneas polipoideas o papulonodulares 
de crecimiento lento que se pueden confundir con quistes, acro-
cordones o neurofi bromas. 

  Hallazgos anatomopatológicos 
 Macroscópicamente los mixomas cutáneos suelen estar bien delimi-
tados, pero en algunos casos no es así. La mayoría miden 1-5 cm de 

AA

BB
 Figura 31.17      Variante celular del mixoma.  A  y  B.  Las 
lesiones tienen más celularidad, pero no hay diferencias 
cualitativas en la naturaleza de las células ni de la matriz.   

 TABLA 31.2      Diagnóstico diferencial del mixoma intramuscular  

Tipo de tumor Pleomorfi smo Vascularización Matriz

Mixoma intramuscular  − Poco llamativa Ácido hialurónico
Liposarcoma mixoide + Delgados, plexiformes Ácido hialurónico
Condrosarcoma mixoide + Irregular Condroitina sulfato
Mixofi brosarcoma +++ Anchos, curvilíneos Ácido hialurónico
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diámetro y muestran una superfi cie de corte de gris a blanquecina, 
brillante y gelatinosa. La neoplasia está atravesada por fi nos tabiques 
fi brosos, lo que da al tumor un aspecto vagamente multinodular. 
En ocasiones se identifi can macroscópicamente quistes ocupados a 
veces por restos de queratina. 

 Cuando se estudia con microscopio óptico, esta lesión parece 
lobulillar o multinodular a pequeño aumento ( fi gs. 31.19 y 31.20     ). 
La mayoría están mal delimitados histológicamente, con extensión 
al tejido subcutáneo subyacente y rara vez al músculo esquelético. 
Una proliferación dispersa de células de fusiformes a estrelladas se 
localiza en un estroma mixoide extenso, formando en ocasiones 
quistes o hendiduras irregulares ( fi g. 31.21   ). Las células tienen 
límites mal defi nidos y núcleos ovales con nucléolos poco llamati-

vos; las mitosis son infrecuentes. En ocasiones se aprecian células 
binucleadas o multinucleadas, así como células diseminadas con 
seudoinclusiones citoplásmicas intranucleares. Con frecuencia hay 
una vascularización prominente que se ramifi ca de forma focal, 
parecida a la observada en el liposarcoma mixoide ( fi g. 31.22   ). Es 
posible observar otras alteraciones vasculares, como hialinización 
perivascular, linfocitos perivasculares y trombos de fi brina. Es 
frecuente encontrar un infi ltrado infl amatorio mixto, especial-
mente de neutrófi los estromales, característica exclusiva de este 
tumor, comparado con otras lesiones mixoides cutáneas.  65   Hasta 
un 25% de estos tumores contienen estructuras epiteliales corres-
pondientes a yemas basaloides, cordones epiteliales o quistes 
epidermoides (llenos de queratina), posiblemente como resultado 

 Figura 31.19      Mixoma cutáneo (angiomixoma superfi cial).     A pequeño aumento, el tumor es hipocelular con 
un estroma mixoide prominente; parece estar bastante bien delimitado en su cara superfi cial.   

 Figura 31.18      Mixoma yuxtaarticular compuesto por una proliferación hipocelular de células fusiformes anodinas 
depositadas homogéneamente en un estroma mixoide. La histología es básicamente idéntica a la observada 
en el mixoma intramuscular.   
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1098 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

 Figura 31.21      Mixoma cutáneo.     Los tabiques fi brosos 
subdividen al tumor en lobulillos mal defi nidos.   

 Figura 31.20      Aspecto multilobulillar de un mixoma cutáneo.   

 Figura 31.22      Mixoma cutáneo.     Se identifi ca una vas-
cularización ramifi cada prominente que recuerda a la exis-
tente en el liposarcoma mixoide.   
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del atrapamiento de estructuras de anejos por parte de la neo-
plasia  64,65,72   ( fi gs. 31.23 a 31.25       ). 

 En el estudio IHQ las células expresan constantemente CD34, 
pero solo rara vez se tiñen con citoqueratinas o proteína S-100.  65   
Algunas células expresan actina de músculo liso, actina especí-
fica de músculo o desmina, lo que sugiere una diferenciación 
miofibroblástica focal. Nosotros hemos observado pérdida de 
 PRKAR1A,  el producto del gen supresor de tumores asociado 
al síndrome de Carney, en angiomixomas del tipo esporádico y 
sindrómico.  

  Diagnóstico diferencial 
 El diagnóstico diferencial del mixoma cutáneo es amplio e incluye 
muchas lesiones mixoides benignas y malignas de bajo grado, como 
angiomixoma profundo, mucinosis cutánea focal, quiste mucoso 
digital, mixoma de la vaina de los nervios dérmicos (neurotequeoma 
mixoide), neurofibroma mixoide, fibromixoma acro superficial, 
liposarcoma mixoide y mixofi brosarcoma. 

 Algunos mixomas cutáneos aparecen en la región genital y por 
este motivo es posible su confusión con el  angiomixoma profundo.  
Esta última lesión, no obstante, suele ser mucho más grande, afecta 
a estructuras más profundas, por lo general en la región pélvica 
de mujeres, y tiene un patrón vascular que difi ere del correspon-
diente al mixoma cutáneo. La  mucinosis cutánea focal  no tiene la 
arquitectura lobulillar, los neutrófi los estromales y las estructuras 
epiteliales encontrados en el mixoma cutáneo. El  quiste mucoso 
digital  se diferencia fácilmente por su localización casi exclusiva 
en los dedos de la mano. Del mismo modo, el  fi bromixoma acro 
superfi cial  se origina prácticamente siempre en dedos de manos y 
pies de adultos de mediana edad. El  mixoma de la vaina nerviosa  
tiene un patrón de crecimiento lobulillar más pronunciado y se 
caracteriza por células más rechonchas positivas para la proteína 
S-100. El  neurofi broma mixoide  está compuesto por células con 
núcleos ondulados o en asa de cubo que también son positivas 
para la proteína S-100. 

 El  mioepitelioma  y el  tumor mixto cutáneo  están constitui-
dos por células fusiformes con un aspecto más plasmocitoide y 
por lo general se tiñen para alguna combinación de S-100, mar-
cadores epiteliales y marcadores musculares, todos ellos siempre 
negativos en los mixomas cutáneos. El  liposarcoma mixoide  
suele ser más profundo y su tamaño es mayor que el del mixoma 
cutáneo y se caracteriza por una vascularización plexiforme 
en alambrada con lipoblastos dispersos. El  mixofibrosarcoma  
presenta un alto grado de atipia nuclear e hipercromatismo, así 
como vasos curvilíneos revestidos a menudo por células tumo-
rales hipercromáticas.  

  Comentarios 
 El mixoma cutáneo tiende a la recidiva local si la resección no es 
completa. Allen et al.  64   describieron recidivas en 8 de 20 tumores 
(40%), incluidos 5 de 8 (63%) con componentes epiteliales. Calonje 
et al.  65   describieron una frecuencia de recidiva del 30%, con un 
caso que recidivó tres veces; las recidivas aparecían una mediana de 
12 meses después de la resección inicial. No se ha descrito ningún 
mixoma cutáneo que produjera metástasis. Aunque Allen et al.  64   
detectaron que las recidivas eran más frecuentes en los tumores 
con elementos epiteliales, la serie más pequeña de casos originados 
en la región genital recogida por Fetsch et al.  69   no confi rmó esta 
asociación.   

  COMPLEJO DE CARNEY 
 La tríada de mixomas cardíacos y cutáneos, pigmentación en man-
chas e hiperactividad endocrina fue descrita inicialmente por Carney 
et al.  63   en 1985. El trastorno es familiar y se transmite como rasgo 
autosómico dominante y afecta principalmente a adultos jóvenes.  62   
La mayoría de los individuos con el complejo tienen una mutación 
del gen  PRKAR1A  (localizado en 17q22-24), que codifi ca la sub-
unidad reguladora R1  α  de la proteína cinasa A.  73   

 Los mixomas cutáneos que aparecen en este complejo tienen 
predilección por los párpados y van desde pequeñas pápulas sésiles 
hasta grandes masas pediculadas similares a dedos. Son múltiples 
en la mayoría de los casos y se caracterizan por su aparición al 
comienzo de la etapa adulta (media de edad: 18 años).  62   Las lesiones 
se encuentran en la dermis o el tejido subcutáneo, por lo general 
están muy bien delimitadas y se caracterizan por células fusiformes 
y estrelladas citológicamente anodinas depositadas en un estroma 
mixoide abundante con una vascularización capilar prominente, 
idénticos a los mixomas cutáneos esporádicos descritos en apartados 
anteriores. A menudo se asocian a una proliferación basaloide del 
epitelio de superfi cie, que puede llevar a un diagnóstico erróneo de 
algunas de estas lesiones como carcinoma basocelular o tricofoli-
culoma.  74   En 1994, Ferreiro y Carney  70   describieron la asociación 
de mixomas del oído externo con el complejo de Carney. De los 
152 pacientes con este complejo publicados por estos autores en 
ese momento, 22 (14%) tenían mixomas del oído externo, y en 22 
de 26 pacientes (85%) con mixomas en el oído externo se detectó 
el complejo de Carney. Los fi broadenomas mixoides multifocales y 
la mixomatosis de la mama son asimismo componentes ocasionales 
de este complejo.  75   

 Los componentes más graves del síndrome son el tumor schwan-
niano melanótico maligno  (schwannoma melanótico)  y el  mixoma 
cardíaco.  Los mixomas cardíacos, independientemente de su asocia-
ción al síndrome, pueden generar émbolos tumorales periféricos, y 
hasta el 24% de todos los pacientes con mixomas cardíacos fallecen 
por sus complicaciones  76   ( fi g. 31.26   ). 

 La pigmentación cutánea en manchas incluye lentigos que 
afectan predominantemente a la cara, en especial al borde 
bermellón de los labios, y el melanocitoma epitelioide,  77   des-
crito inicialmente como nevo azul epitelioide. La hiperactividad 
endocrina puede estar causada por la presencia de enfermedad 
corticosuprarrenal nodular pigmentada primaria que se asocia a 
síndrome de Cushing,  78   adenoma hipofisario causante de acro-
megalia,  79   o precocidad sexual asociada a lesiones testiculares, 
especialmente tumor de células de Sertoli calcificante de células 
grandes.  80,81   Con el complejo de Carney se han asociado anoma-
lías de la glándula tiroides que van desde la hiperplasia folicular 
al carcinoma quístico.  71,82   Los pacientes con complejo de Carney 
también podrían tener un riesgo mayor de neoplasias ductales y 
acinares de páncreas.  83    

  GANGLIÓN (QUISTE GANGLIÓN) 
 El ganglión es con mucho la más frecuente y mejor conocida de las 
lesiones mixoides superfi ciales. Aparece en forma de masa quística o 
mixoide mono- o multicompartimental, casi siempre en la superfi cie 
dorsal de la muñeca de personas jóvenes, especialmente mujeres, 
por lo general de 25 a 45 años. Con menos frecuencia se encuentra 
en la superfi cie anterior de la muñeca o los dedos de la mano, y el 
dorso y los dedos del pie.  84   De hecho, el ganglión es la lesión más 
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1100 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

 Figura 31.23      Mixoma cutáneo en un paciente con com-
plejo de Carney. Obsérvense las estructuras de anejos 
rodeadas por la matriz mixoide.   

 Figura 31.25      Mixoma cutáneo en un paciente con sín-
drome de Carney. Imagen a gran aumento de los cordones 
epiteliales alargados que parecen estar comprimidos por 
la neoplasia circundante.   

 Figura 31.24      Mixoma cutáneo en un paciente con síndro-
me de Carney. En la sustancia de la neoplasia se encuen-
tran numerosos cordones epiteliales.   
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frecuente de mano y muñeca: representa un 50-70% de todas las 
masas en esta localización. En cerca de la mitad de los casos, se asocia 
a dolor al contacto o ligero dolor espontáneo y causa difi cultades 
funcionales. Cerca del 50% de los pacientes refi eren antecedentes 
de traumatismos. 

 Los gangliones suelen medir de 1 a 3 cm de diámetro. A menu-
do están unidos a la cápsula articular y las vainas tendinosas, y 
probablemente sean el resultado de una producción excesiva de 
mucina por parte de los fi broblastos, más que de la desintegración 
de estructuras fi brosas preformadas. No hay comunicación entre 
el ganglión y el espacio articular. Algunas lesiones se confunden 
fácilmente con mixomas, especialmente en la fase mixoide inicial 
del desarrollo. La mayoría, no obstante, se reconocen bien por su 
localización característica y la presentación de múltiples espacios 
quísticos de paredes gruesas y tamaño variable en asociación con 
áreas mixoides. En la fase más precoz se detecta cambio mixoide 
focal. Posteriormente, se desarrollan quistes microscópicos que 
se unen creando otros más grandes hasta que fi nalmente la lesión 
asume su forma típica de quiste dominante ( fi gs. 31.27 a 31.29       ). La 

mayoría de estas lesiones se tratan sin necesidad de cirugía, pero un 
grupo seleccionado se reseca quirúrgicamente con baja frecuencia 
de recidivas.  

  TUMOR AMILOIDE (AMILOIDOMA) 
 Aunque el depósito de amiloide sistémico es mucho más frecuente, 
los depósitos de amiloide localizados en partes blandas pueden pro-
ducir una masa  (amiloidoma),  y estos depósitos han sido descritos en 
prácticamente todas las zonas anatómicas. Los amiloidomas pueden 
aparecer en asociación con discrasias inmunocíticas, como mieloma 
múltiple y linfoma plasmocitoide, pero también se producen en 
pacientes en hemodiálisis crónica, así como aquellos con infecciones 
o enfermedades infl amatorias crónicas (tuberculosis, osteomielitis, 
artritis reumatoide).  85,86   Algunos casos afectan a pacientes sin signos 
clínicos de discrasia inmunocítica ni de otra enfermedad coexis-
tente o preexistente; estas lesiones son infrecuentes y se encuentran 
principalmente en las partes blandas  87   o como nódulos solitarios 
o múltiples en el aparato respiratorio,  88   urinario  89   o digestivo.  90   

 Figura 31.26      Mixoma cardíaco en un paciente con sín-
drome de Carney.   

 Figura 31.27      Imagen a pequeño aumento de un ganglión 
con múltiples espacios quísticos irregulares de paredes 
gruesas y cambio mixoide focal en la matriz circundante.   
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1102 Enzinger y Weiss. Tumores de partes blandas

También se han descrito tumores amiloides localizados en la región 
de cabeza y cuello,  91   hueso  92   y sistema nervioso.  93   

 Macroscópicamente los amiloidomas corresponden a un nódulo 
o masa lobulillar con superfi cie cérea blanca amarillenta o rosada 
amarillenta. El examen microscópico pone de manifi esto un material 
amorfo débilmente eosinofílico positivo para el ácido peryódico 
de Schiff  (PAS) y metacromático con la tinción de violeta cristal. 
Los depósitos están rodeados típicamente por histiocitos y células 
gigantes multinucleadas asociadas a un infi ltrado linfoplasmocítico 
variable.  94   Por lo general, las células plasmáticas no muestran signos 
de inmadurez ni atipia celular ( fi gs. 31.30 y 31.31     ). En la mayoría 
de los casos, las paredes de los vasos interpuestos están engrosadas 
difusamente por depósitos de amiloide. Las tinciones para fi bras elás-
ticas ayudan a diferenciar este tumor del elastofi broma y la ausencia 
de proliferación fi broblástica lo distingue de la calcinosis tumoral. 
El amiloide se tiñe con rojo Congo y muestra birrefringencia de 
color verde manzana con luz polarizada, refl ejo de su confi guración 
en hoja  β  plegada ( fi g. 31.32   ). Los subtipos de amiloide se diferen-
cian mediante la demostración IHQ de las cadenas ligeras  κ  y  λ  
en el amiloide AL (primario), proteína A amiloide en el amiloide 

AA (secundario), y  β  2 -microglobulina en el amiloide asociado a 
hemodiálisis.  95   No obstante, cada vez se usa más la espectrometría 
de masas para determinar defi nitivamente el subtipo de amiloide 
en todas las localizaciones anatómicas.  96   El microscopio electrónico 
muestra que el amiloide corresponde a fibrillas finas, rectas, no 
ramifi cadas que miden de 70 a 100 nm de diámetro. 

 Las primeras descripciones no solían aportar información sobre 
el tipo de amiloide de las masas seudotumorales. Los trabajos más 
recientes han recogido depósitos del tipo AA  97   y AL,  98   con pocos 
casos descritos por depósito de amiloide de  β  2 -microglobulina.  99   
Se han encontrado reordenamientos del gen de la cadena pesada de 
inmunoglobulinas en amiloidomas del sistema nervioso central,  100   lo 
que indica que al menos algunas de estas lesiones están compuestas 
por linfocitos B productores de AL y capaces de diferenciación termi-
nal. De los 14 amiloidomas de partes blandas recogidos por Krishnan 
et al.,  101   10 estaban asociados con un linfoma plasmocitoide (nueve 
casos) o mieloma (un caso). En su revisión de un amiloidoma óseo, 
Pambuccian et al.  102   encontraron que todas las lesiones estaban 
compuestas por amiloide AL y muchos pacientes que progresaron 
a enfermedad generalizada.    

 Figura 31.29      Ganglión.     Quiste dominante con cambio 
mixoide prominente en las partes blandas circundantes.   

 Figura 31.28      Imagen a gran aumento del cambio mixoide 
focal con células fusiformes de aspecto anodino en un 
ganglión.   

C0155.indd   1102C0155.indd   1102 09/03/21   11:42 PM09/03/21   11:42 PM

Prop
ied

ad
 de

 Else
vie

r 

Proh
ibi

da
 su

 re
pro

du
cc

ión
 y 

ve
nta



1103CAPÍTULO 31 Diversos tumores y seudotumores benignos de partes blandas
©

 E
ls

ev
ie

r. 
Fo

to
co

pi
ar

 s
in

 a
u

to
ri

za
ci

ón
 e

s 
u

n
 d

el
it

o.

 Figura 31.30      Tumor amiloide con depósitos amorfos de 
material amiloide asociados a células gigantes tipo cuerpo 
extraño y células plasmáticas.   

 Figura 31.31      Imagen a gran aumento de un tumor ami-
loide con infi ltrados prominentes de células plasmáticas 
que rodean los depósitos de amiloide.   

 Figura 31.32      Birrefringencia verde manzana del amiloide 
con luz polarizada en un tumor amiloide.   
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