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Resumen.  El fibroxantoma atípico pigmentado es una variante rara de fibroxantoma atípico caracterizada 
por áreas extensas de hemorragia, eritrofagocitosis y depósitos de hemosiderina en el citoplasma de las célu-
las neoplásicas. Afecta a pacientes de edad avanzada, y se manifiesta como nódulos cupuliformes o placas 
pigmentadas, de coloración heterogénea, en áreas de piel fotoexpuesta.
 Se presenta un caso de fibroxantoma atípico pigmentado de localización malar en un varón de 81 años de 
edad. Seis años después de la extirpación quirúrgica de la lesión, el paciente permanece en remisión comple-
ta, sin que se aprecien signos clínicos de persistencia tumoral o metástasis.
 Se revisan los 9 casos de fibroxantoma atípico pigmentado publicados en la literatura y se discuten las carac-
terísticas histopatológicas y el diagnóstico diferencial de esta rara entidad.
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PIGMENTED OR HEMOSIDEROTIC ATYPICAL FIBROXANTHOMA
Abstract.  Pigmented atypical fibroxanthoma is a rare variant of atypical fibroxanthoma and is characterized by 
extensive areas of hemorrhage, erythrophagocytosis, and hemosiderin accumulation in the cytoplasm of the 
neoplastic cells. It affects elderly individuals and presents as irregularly pigmented, dome-shaped nodules or 
plaques on areas of skin exposed to the sun.
 We present a case of pigmented atypical fibroxanthoma on the cheek of an 81-year-old man. Six years after 
excision of the lesion, the patient remains in complete remission, with no signs of residual tumor or 
metastasis.
 The 9 cases of pigmented atypical fibroxanthoma reported in the literature are reviewed, and the 
histopathological features and differential diagnosis are discussed.
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CASOS CLÍNICOS

Introducción

El fibroxantoma atípico, descrito por Helwig en 1960, es 
una neoplasia cutánea rara cuya histogénesis es controver-
tida, habiéndose planteado una diferenciación fibrohistio-
cítica y miofibroblástica. Algunos autores sostienen que se 
trata de una forma superficial de histiocitoma fibroso ma-
ligno, de mejor pronóstico 1,2. La tabla 1 recoge las diferen-
tes variantes histopatológicas del fibroxantoma atípico que 
se han descrito en la literatura.

La variante pigmentada de fibroxantoma atípico fue des-
crita por Díaz-Cascajo et al en 1998, a propósito de 4 casos. 
En 2003, los mismos autores publicaron una serie de 9 casos 
que incluía los 4 pacientes del artículo original. Se presenta 
un nuevo caso y se revisan las características clínico-pato-
lógicas, y el diagnóstico diferencial de esta rara entidad.

Tabla 1. Variantes histopatológicas del fibroxantoma 
atípico

Fusiforme no pleomórfico 3

De células claras 4

De células granulares 5

Con células gigantes similares a osteoclastos 6

Con esclerosis prominente 7

Pigmentado (hemosiderótico) 8,9
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Figura 1. A. Proliferación celular en placa, asimétrica y bien delimitada, no ulcerada, situada en la dermis. Pigmento pardusco 
distribuido de forma uniforme en toda la lesión. B. Proliferación de células con marcado pleomorfismo, núcleos atípicos hipercromáticos, 
citoplasma espumoso abundante y contornos celulares mal definidos. Extensa hemorragia intratumoral. C. Células gigantes tumorales 
multinucleadas atípicas, figuras de mitosis anormales y signos de eritrofagocitosis (presencia de hematíes, glóbulos eosinofílicos 
y depósitos de hemosiderina en el citoplasma de las células neoplásicas). (Hematoxilina-eosina, A × 16, B × 200, C × 400.)

A B C

Caso clínico

Se trata de un paciente de 82 años de edad, intervenido qui-
rúrgicamente en 2001 de una placa pigmentada de 0,8 cm 
de diámetro, asimétrica, de color heterogéneo y márgenes 
irregulares, en la región malar izquierda. La lesión fue extir-
pada con la sospecha clínica de melanoma. El estudio histo-
patológico mostró una proliferación neoplásica nodular y 
asimétrica, situada en la dermis papilar y reticular, compues-
ta por células pleomórficas. La mayoría de las células mos-
traba núcleos hipercromáticos de morfología irregular y 
amplio citoplasma eosinófilo, aunque también se reconocían 
células gigantes multinucleadas con grados variables de xan-
tomización y algunas células fusiformes más monomorfas. 
En la periferia y el interior de la tumoración se identificaban 
extensas áreas de hemorragia. En amplias zonas de la neo-
plasia se observaban depósitos granulares de hemosiderina 
ocupando el citoplasma de las células tumorales. Las figuras 
de mitosis eran numerosas y atípicas. No se apreciaron alte-
raciones epidérmicas. De acuerdo con estos hallazgos clíni-
co-patológicos se efectuó el diagnóstico de fibroxantoma 
atípico pigmentado (figs. 1 y 2).

En la actualidad, 7 años después de la intervención, el 
paciente permanece en remisión completa, sin que se apre-
cien signos clínicos de persistencia tumoral, adenopatías o 
hallazgos patológicos en las pruebas de imagen (radiogra-
fía de tórax y ecografía abdominal).

Discusión

La variante pigmentada de fibroxantoma atípico fue descrita 
por Díaz-Cascajo et al en 1998, a propósito de una serie de 
4 pacientes 8. En un artículo posterior publicado en 2003, los 
mismos autores ampliaron la serie con 5 casos adicionales 9. 

Todos los pacientes, 6 varones y 3 mujeres, de edades com-
prendidas entre los 59 y los 86 años, presentaban lesiones 
únicas, con morfología de nódulo o placa, localizadas en piel 
de la cara con daño actínico. En tres de los casos, el tumor 
estaba ulcerado. El diagnóstico clínico fue de tumor melano-
cítico en 5 casos (melanoma en tres, melanoma metastásico 
en uno y «tumor melanocítico» en otro). Dos casos habían 
sido diagnosticados clínicamente de carcinoma espinocelu-
lar. Solamente un caso había sido diagnosticado a priori de 
fibroxantoma atípico. Todas las lesiones se trataron mediante 
escisión simple y en ningún caso se produjeron metástasis. 
Los pacientes permanecían vivos y libres de enfermedad tras 
un período de seguimiento que oscilaba entre 8 meses y 
4 años. En uno de los casos se produjo una recurrencia local 
debida a márgenes de resección inadecuados. Quince meses 
después de extirparse por segunda vez, el paciente estaba 
vivo y libre de recurrencias o metástasis 9 (tabla 2).

El estudio histopatológico mostró que todos los tumores 
se localizaban en la dermis y estaban bien delimitados. En 
tres casos se identificó un collarete de epitelio hiperplásico 
en la periferia del tumor. En tres casos se apreció ulceración, 
que impidió valorar la afectación epidérmica. En dos casos 
la lesión se extendía a la hipodermis. Las células neoplásicas, 
agrupadas formando masas sólidas, mostraban un núcleo 
grande y atípico, con cromatina densa y un citoplasma eosi-
nófilo abundante, denso o espumoso. En todos los casos se 
identificaron células atípicas multinucleadas con núcleos 
pleomórficos y abundantes figuras de mitosis. Se apreciaron 
eritrocitos y partículas de hemosiderina en el citoplasma de 
un número variable de células tumorales, en relación con 
áreas de hemorragia intratumoral, en todos los pacientes. Un 
caso presentaba espacios pseudoquísticos de contenido he-
mático, similares a los que se identifican en el dermatofibro-
ma hemosiderótico (fibrohistiocitoma aneurismático). En 
dos casos se detectaron depósitos intracitoplasmáticos de 
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Figura 2. A. Otra sección correspondiente a la misma lesión muestra una proliferación celular difusa, pigmentada uniformemente, de 
silueta asimétrica, ocupando la dermis, recubierta por una epidermis intacta. B. Abundantes depósitos de un pigmento ocre, 
correspondiente a hemosiderina, en el interior del citoplasma de la mayoría de las células tumorales, que muestran una disposición en 
masas sólidas. C. El citoplasma de las células neoplásicas se halla repleto de intensos depósitos de hemosiderina. 
(Hematoxilina-eosina, A × 100, B × 200, C × 400.)

A B C

esferas eosinófilas, PAS-positivas, diastasa-resistentes, de 
1-10 micras de diámetro 9.

Las técnicas de inmunohistoquímica mostraron una po-
sitividad intensa para vimentina, débil para CD68 y leve 
para alfa-1-antiquimotripsina. En un alto número de células 
neoplásicas se detectó inmunopositividad para el factor 
XIII-a 9.

La tabla 3 resume los hallazgos histopatológicos más 
característicos del fibroxantoma atípico pigmentado.

Los depósitos intratumorales de hemosiderina se mani-
fiestan macroscópicamente en forma de una coloración 
parduzca de distribución heterogénea, por lo que el diag-

nóstico diferencial se debe plantear desde el punto de vista 
clínico con el melanoma. El diagnóstico diferencial histo-
patológico se debe establecer con el melanoma, el nevus de 
Spitz y el dermatofibroma hemosiderótico (fibrohistioci-
toma aneurismático).

La afectación de la dermis superficial por una prolifera-
ción de células atípicas, con presencia de células multinu-
cleadas y figuras de mitosis, son hallazgos histopatológicos 
comunes al fibroxantoma atípico pigmentado, el melano-
ma y el nevus de Spitz. Sin embargo, en las lesiones mela-
nocíticas, los melanocitos suelen presentar una extensión 
intraepidérmica con tendencia a agregarse en tecas y la 

Tabla 2. Casos publicados de fibroxantoma atípico pigmentado

Autores/
denominación

N.º de 
caso

Edad Sexo Localización Diagnóstico clínico Tratamiento Recurrencias Meses de 
seguimiento

Díaz-Cascajo 8,9/
FXA pigmentado

 1 59 H Cara Melanoma Exéresis 0 20

 2 63 H Cara Desconocido Exéresis 0 13

 3 78 H Cara Melanoma 
metastásico

Exéresis 1 23

 4 75 H Cara Tumor melanocítico Exéresis 0  8

 5 86 M Temporal Carcinoma 
espinocelular

Exéresis 0 48

 6 81 M Cara Melanoma Exéresis 0 36

 7 75 H Oreja Fibroxantoma atípico Exéresis 0 15

 8 84 M Cara Melanoma Exéresis 0 20

 9 78 H Mejilla Carcinoma 
espinocelular

Exéresis 0 31

Pastor-Nieto/FXA 
pigmentado o 
hemosiderótico

10 76 H Malar Melanoma Exéresis 0 65

FXA: fibroxantoma atípico; H: hombre; M: mujer.
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pigmentación se produce como consecuencia del depósito 
de melanina. Además, las tinciones de inmunohistoquími-
ca específicas de lesiones melanocíticas (S100, HMB45, 
NKI-C3), son negativas en el fibroxantoma atípico pig-
mentado 9.

El dermatofibroma hemosiderótico (fibrohistiocitoma 
aneurismático) se caracteriza por células fusiformes, mo-
nomorfas y eosinófilas agrupadas en fascículos cortos de 
disposición estoriforme, y espacios pseudovasculares (no 
delimitados por endotelio). Esta lesión suele afectar a las 
extremidades de pacientes de mediana edad, a diferencia 
del fibroxantoma atípico pigmentado que asienta preferen-
temente en áreas fotoexpuestas de la cabeza y el cuello, en 
pacientes de edad avanzada. Por otro lado, el fibroxantoma 
atípico carece de la hiperplasia epidérmica, la esclerosis del 
colágeno y el infiltrado linfocitario, característicos del der-
matofibroma hemosiderótico. Por el contrario, el pleomor-
fismo nuclear y las figuras de mitosis atípicas, propias del 
fibroxantoma atípico pigmentado, no se observan en el 
dermatofibroma hemosiderótico 10,11.

Generalmente, el término «pigmentado» se ha empleado 
en la literatura médica para aludir a lesiones de coloración 
oscura (parda o negruzca). Sin embargo, probablemente es 
más adecuado restringir su uso a la designación de lesiones 
con diferenciación melanocítica (nevus o melanoma) o tu-
mores no melanocíticos en los que se identifique un depósi-
to de melanina (por ejemplo, carcinoma basocelular 
pigmentado o queratosis seborreica pigmentada). Por otro 
lado, el término «hemosiderótico» se ha utilizado para defi-
nir aquellas lesiones o tumores en los que se describen depó-
sitos de hemosiderina de forma característica, como por 
ejemplo el dermatofibroma hemosiderótico 12, el hemangio-
ma hemosiderótico en diana 13, el tumor fibrolipomatoso 
hemosiderótico 14 o el nevus hemosiderótico en diana 15. En 

el fibroxantoma atípico pigmentado, la tonalidad oscura que 
lo caracteriza desde el punto de vista clínico es debida exclu-
sivamente al depósito de hemosiderina y no a un aumento 
en la cantidad de melanina. Por consiguiente, el término fi-
broxantoma atípico «hemosiderótico» posiblemente sea más 
preciso que el de «pigmentado» para la designación de esta 
rara entidad.
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Tabla 3. Características histopatológicas del fibroxantoma 
atípico pigmentado o hemosiderótico

Nódulo cupuliforme o placa localizado en la dermis, 
con ocasional extensión a la hipodermis

Collarete de epitelio hiperplásico en la periferia del tumor

Distribución de las células neoplásicas en masas sólidas

Células pleomórficas atípicas de apariencia histiocitoide, 
caracterizadas por un núcleo de morfología abigarrada 
y amplio citoplasma eosinófilo, denso o espumoso y 
escasas células multinucleadas

Numerosas figuras de mitosis

Áreas de hemorragia intratumoral

Colecciones intracitoplasmáticas de eritrocitos 
o hemosiderina en un número variable de células 
neoplásicas
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