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Lipoblastoma retroperitoneal gigante. Caso clinico
Giant retroperitoneal lipoblastoma. Case report

Dr. Nicolds I. Rosiere, Dra. Alejandra G. Falcioni, Dr. Daniel Navacchia® y Dr. Daniel Giambini

RESUMEN

Ellipoblastoma forma parte delos tumores derivados del tejido
adiposo. Es una neoplasia benigna que se puede presentar de
forma localizada o difusa, que afecta a nifios en la primera
infancia y que, generalmente, se localiza en el tronco y las
extremidades.

Estos tumores son poco frecuentes en la edad pediatrica, pero
cuando uno de ellos se presenta, constituye un desafio que se
debe resolver rdpidamente por el riesgo de malignidad que
implican otraslesionesneopldsicas, de similares caracteristicas.
El diagndstico preoperatorio es dificultoso, ya que los métodos
por imdgenes no aportan informacién especifica que permita
diferenciarlos de otros tumores, como los liposarcomas. El
diagnéstico definitivo es anatomopalégicoy, en casos dudosos,
es necesaria la confirmacién citogenética.

Se presenta el caso de un nifio de 14 meses de edad con
diagnéstico de lipoblastoma de localizacion retroperitoneal
de gran tamafio.
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ABSTRACT

Lipoblastoma is part of tumors derived from adipose tissue. It
is a benign neoplasm that can be localized or diffuse, affecting
children in early childhood and usually located in the trunk
and extremities.

These tumors are uncommon in the pediatric age, but when
one of them is present, it is a challenge that we must resolve
quickly dueto the risk of malignancy thatinvolves other similar
neoplastic lesions.

The preoperative diagnosis is difficult, because the imaging
methods do not provide specific information that allows us to
differentiate them from other tumors, such asliposarcomas. The
definitive diagnosis is anatomopathological and, in doubtful
cases, cytogenetic confirmation is necessary.

We present the case of a 14-month-old boy with diagnosis of
large sized lipoblastoma of retroperitoneal localization.
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INTRODUCCION

Los tumores adiposos se clasifican como
benignos: lipoma, lipoma heterotépico,
lipomatosis, hibernoma y variantes de lipoma,
como lipoblastoma y lipoblastomatosis (LBS); o
malignos: liposarcoma, que es extremadamente
raro en la infancia.!

El lipoblastoma forma parte de los tumores
de tejido blando derivado de la proliferacién
posnatal de la grasa embrionaria y constituye
una neoplasia benigna e infrecuente que se
desarrolla en lactantes y nifios. Este término
fue utilizado por primera vez en 1926 por Jaffe,
quien lo describi6 como un tumor de células
grasas inmaduras.? En 1973, Chung y Enzinger
definieron el lipoblastoma como una neoplasia
localizada y la lipoblastomatosis como la
expresion difusa de la misma patologfa.®

La etiopatogenia de los tumores benignos
adiposos atn no estd clara. E1 70% de los
lipoblastomas presenta un reordenamiento
del oncogén PLAGI en el cromosoma 8q11-13
y hasta un 18% tiene una polisomia para este
cromosoma. El gen PLAGI estd implicado en la
mitogénesis celular, la proliferacién, la apoptosis
y la regulacién positiva del factor de crecimiento
insulinico tipo 2.!

Si bien se trata de un tumor benigno, aun con
los avances actuales en los métodos de diagnéstico
por imdgenes, no es posible diferenciarlo de
lesiones malignas, como el liposarcoma.* Por
esta razén, constituye un desaffo para el equipo
médico tratante que debe ser resuelto de manera
rdpida y eficaz.

A continuacién, se comparte un caso de
lipoblastoma en un lactante, no solo por la baja
incidencia de esta patologfa, sino también por su
gran tamafio e infrecuente ubicacién.

REPORTE DE CASO

Nifio de 14 meses de edad, de 11 kg de peso,
previamente sano y sin antecedentes personales
de importancia, que consulta por masa
abdominal palpable de un mes de evolucién, sin
sintomas asociados. Al momento del examen
fisico, presenta una lesién indurada, de gran
tamafio y fija en la regién umbilical, flanco y fosa
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iliaca derecha (Figura 1).

La ecografia abdominal informa
masa heterogénea de contornos lobulados,
retroperitoneal derecha que sobrepasa la linea
media, de 190 x 96 x 157 mm.

El andlisis de laboratorio informa
hemoglobina: 8,9 g/dl (valor normal -VN-:
10,5); hematocrito: 30% (VN: 33); potasio sérico:
5,8 mEq/L (VN: 3,1-5,1); lactato deshidrogenasa
(LDH): 644 UI/L (VN: 230-480); hormona
gonadotropina coriénica humana (BHCG): 2,8
mUI/ml (VN: 0-1,5). El resto de los estudios estdn
dentro de los limites normales.

En la tomografia computada (TC) con
contraste oral y endovenoso, se observa una masa

FIGURA 1. Paciente en la mesa quirtirgica, palpacion y
delimitacion de la lesion preoperatoria

retroperitoneal multilobulada, heterogénea, con
predominio de dreas de densidad grasa (-90 UH)
y discreto componente sélido, el cual presenta
realce ante el contraste endovenoso. Didmetros:
130 x 163 x 93 mm (Figura 2). Diagndéstico
presuntivo: lipoblastoma versus liposarcoma.

Se decide la conducta quirdrgica (Figura 3).
Se realiza una incisién trasversa supraumbilical
derecha y exéresis de masa retroperitoneal en tres
fragmentos, que, en su totalidad, mide 160 x 120 x
80 mm y pesa 469 gramos (Figura 3). La anatomia
patolégica informa neoplasia benigna compuesta
por lipoblastos con septos fibroconectivos y una
fina red vascular, sin evidencia de atipia celular
(Figura 4).

El paciente presenta fleo posoperatorio
de 6 dias de evolucién, que se resuelve con
ayuno, nutricién parenteral y sonda nasogdstrica
descompresiva. Al 10° dia, se otorga el egreso
hospitalario. Se realizan controles ecograficos
mensuales los primeros 6 meses posoperatorios,
sin evidenciar imdgenes patolégicas. Actualmente,
se encuentra en seguimiento trimestral.

DISCUSION

El lipoblastoma se manifiesta, generalmente,
en la infancia, y la edad promedio de diagnéstico
es a los tres afos de edad."** Se han descrito casos
en adultos; sin embargo, son infrecuentes.

Se presenta, con mds frecuencia, en varones,
como una masa palpable, mé6vil y no dolorosa,
habitualmente, localizada en el tronco y las
extremidades (axilas, hombros, codos, manos)
y, con menos frecuencia, en la ingle y el cuello.™*
Las formas retroperitoneales son infrecuentes
y asintomdticas, por lo cual, generalmente,
adquieren gran tamarfio."** La sintomatologfa

FiGura 2.Tomografia computada con contraste oral y endovenoso: masa retroperitoneal multilobulada, heterogénea, con
predominio de dreas de densidad grasa (-90 UH) y discreto componente sélido, la cual presenta realce ante el contraste

endovenoso. Didmetros: 130 x 163 x 93 mm
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que desarrollen dependera del desplazamiento
o la compresion de las estructuras vecinas, con el
crecimiento progresivo del tumor.

Ante una masa de estas caracteristicas, se
plantean diversos diagndsticos diferenciales
dependiendo de su localizaciéon. Aquellos que
se presentan en las extremidades deben ser
diferenciados del liposarcoma, rabdomiosarcoma,
sarcoma de células claras, tumores desmoides,
sarcoma epitelioide, sarcoma sinovial, lipomas
intramusculares, angiolipomas y hemangiomas.
Si la ubicacién es una masa abdominal, debe
considerarse la posibilidad de otros tumores,
como teratoma, nefroblastoma, neuroblastoma,
quistes de mesenterio y epiplén. En la regién
inguinal, se debe considerar el quiste de inclusién
epidérmica y el testiculo ectépico. A nivel
tordcico, se debe descartar mama supernumeraria,
linfoma y mixoma auricular.

El diagndstico preoperatorio es poco
frecuente.>® La principal dificultad diagnéstica
se presenta entre lipoblastoma y lipoma o
liposarcoma, ya que, radiol6gicamente, son
neoplasias muy similares, pero de prondstico
muy diferente.

Los estudios de imdgenes, como TC y
resonancia magnética nuclear (RMN), son ttiles
para realizar una precisa ubicacién topogréfica de
la lesién y planificacién quirtirgica. No permiten
hacer un adecuado diagnéstico diferencial entre
las diferentes neoplasias de tejido graso.®® La
RMN sigue siendo el método mds sensible para
el diagnéstico; el aumento de la vascularizacién
en los lipoblastomas, en comparacién con los
lipomas, muestra una menor intensidad en las
imdgenes ponderadas T1.°

La citologfa por puncién y aspiracién con agua
fina es un método diagndstico que estd descrito

FIGURA 3. Laparotomia: la lesion retroperitoneal desplaza el colon ascendente y transverso hacia el lado izquierdo (flecha).
Pieza quirirgica sélida, capsulada, multilobulada, coloracion amarillenta. Mide 16 x 12 x 38 cm y pesa 469 gramos




e142 |/ Arch Argent Pediatr 2018;116(1):e139-e142 | Presentacién de casos clinicos

en pocas series. En los hallazgos, suele ser dificil
diferenciar un lipoblastoma de un lipoma.*®

La anatomia patoldgica confirma el origen
de la lesion. El examen de la pieza muestra que
se trata de tumores encapsulados, lobulados,
adipocitos de localizacién central, lipoblastos
dispersos periféricamente, estroma mixoide con
septos fibrosos y una prominente red capilar.
Los lipoblastos se caracterizan por células con
abundantes vacuolas grasas en su citoplasma,
carentes de atipia celular.

En ocasiones, el diagnéstico diferencial con
otros tumores suele ser dificultoso, como, por
ejemplo, con liposarcomas bien diferenciados o
mixoides.!? Estos dltimos son extremadamente
infrecuentes, compuestos de lipoblastos de
aspecto fusiforme, una matriz mixoide, septos
vascularizados y aspecto lobulado, pero menos
marcado que en el lipoblastoma; ademads, se
evidencia atipia celular. En estos casos, el andlisis
citogenético constituye una herramienta util para
llegar al diagndstico certero. Reordenamientos
cromosdmicos 8q11-13 son diagnésticos de
lipoblastoma, mientras que una translocacion
cromosomal 12-16 se observa en el liposarcoma
mixoide.!*'1?2 La evaluacién citogenética
también puede ser itil para diferenciar lipoma
de lipoblastoma. El lipoma, tfpicamente, muestra
diferentes reordenamientos del cromosoma 12
(q13-q15), que resultan en la desregulacién del
gen HMGA2!

El tratamiento de eleccién es la exéresis
completa. El procedimiento quirtirgico no debe
ser mutilante. En aquellos casos en los cuales
la extirpacién tumoral no se realiza de forma
completa, se propone realizar un enfoque por
etapas y reevaluar la posibilidad de realizar un
nuevo abordaje quirtirgico desde otra incisién.
Se ha descrito, en la literatura, la conducta
expectante y la regresion espontdnea ante la
presencia de lesiones en las cuales el tratamiento
quirdrgico serfa mutilante.”

El indice de recurrencia varia segudn las
diferentes series de 0% a 25%. El tiempo de
seguimiento es controversial; se sugiere de
uno a tres afios.>”® La recidiva aumenta en el
caso de lipoblastomatosis. Estos se presentan
hasta 84 meses después de la reseccion,

generalmente, dentro de los 2 primeros afios
de seguimiento, por lo que se recomienda una
vigilancia posoperatoria constante de, al menos,
5 afios: cada 2 meses durante el primer afio,
cada 6 durante el segundo y tercer afio y luego
de forma anual. En aquellos que presentan
multiples recurrencias o resecciones incompletas,
se propone un seguimiento mds prolongado con
estudios por imdgenes peridédicas, como RMN."
No se han descrito las metdstasis a la fecha.''> B
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