CASO CLINICO

LIPOSARCOMA EN LACTANTE. REPORTE DE UN CASO

Recibido: 17/4/2017
Aceptado: 30/6/2017

Yoselyn Mariana Camacaro (1), Daniela Alejandra Lopez (1),
Guillermo Hernan Flores (2), Gisela Aurora Vargas (3)

RESUMEN:

Liposarcomas, tumores adiposos propios en edad adulta, excepcional en nifios, reportandose solo el 6% de los casos en la 2da década de
la vida, dos tercios son lipomas, 30% lipoblastomas y 2% liposarcomas. Lactante menor de 10 meses con aumento de volumen progresivo
en region gemelar derecha de 3 meses de evolucion, masa palpable de 10,5 x 19 cm, renitente, no dolorosa, bordes definidos, circulacion
colateral, funcionalidad normal. Ecosonogramas: no concluyente. Biopsia insicional: fibrolipomas adultos diferenciados. Biopsia
excisional: tumor lipomatoso gigante con patron mixoide consono con lipoma. Inmunohistoquimico: liposarcoma de bajo grado, positivo
para proteina s-100.
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LIPOSARCOMA IN AN INFANT. CASE REPORT

SUMMARY:

Liposarcoma, fatty tumors described in adults, rare in children, reporting only 6% of cases in the 2nd decade of life, two-thirds are
lipomas, 30% lipoblastomas and 2% liposarcoma. A 10 month old infant with progressive increase of the right gastrocnemius region with
a 3 months evolution, with palpable mass of 10.5 x 19 cm, painless, defined borders, collateral circulation and normal functionality.
Ecosonograms: inconclusive. Incisional biopsy reports: differentiated adult fibrolipomas. Excisional biopsy reports: giant lipomatous

tumor with myxoid pattern consistent with lipoma. Immunohistochemical reports: low-grade liposarcoma positive for s-100 protein.
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INTRODUCCION

La mayoria de los tumores del tejido blando en la infancia
son benignos de origen vascular o fibroblastico. Los tumores
del tejido adiposo son relativamente inusuales, representando
el 6% de las neoplasias del tejido blando en las primeras 2 dé-
cadas de la vida. Aproximadamente 2/3 de estos son simples
lipomas, 30% lipoblastomas y los liposarcomas son extrema-
damente raros (1).

Los liposarcomas son tumores derivados de las células
mesenquimatosas primitivas que experimentan diferencia-
cion adiposa y constituyen aproximadamente 10% de todos
los sarcomas de tejidos blandos. El liposarcoma es predomi-
nantemente una enfermedad de la edad adulta con el pico de
incidencia 5% a 6* década de vida y con un ligero predominio
en varones. Los liposarcomas son raros en la infancia, repre-
sentando alrededor del 2% de todos los sarcomas de tejidos
blandos de la infancia, con el pico de incidencia en la segunda
década de la vida y una incidencia anual de 2,5 casos por cada
millon de habitantes a nivel mundial (2,3,4).

El primer caso fue descrito en 1857 por Virchow, el cual lo
describe como un tumor originado del tejido adiposo. Gout en
1944 expuso la clasificacion histologica: Mixoide bien dife-
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renciado, mixoide pobremente diferenciado de células redon-
das y el tipo mixto. En 1957 Soulo, sugirié una clasificacion
del Liposarcoma en la predominacion del tipo de tejido reco-
nociendo los tejidos y sus tipos: mixoide y lipoblastico (5).

La incidencia de metastasis a distancia que se ha reporta-
do en la literatura es de 15 al 34%, presentandse mas frecuen-
tes en el liposarcoma poco diferenciado siendo los pulmones
y el higado los 6rganos mas afectados. En los nifios cerca del
70% de los liposarcomas son bien diferenciados con bajo po-
tencial metastasico (4).

El signo mas frecuente con que acuden a consulta los pa-
cientes, es la presencia de un tumor de crecimiento subito en
el 64% al 100% de los casos, que se localiza con mayor fre-
cuencia en las extremidades (especialmente en muslo) y rara-
mente en retroperitoneo y torax. Igualmente se han descrito
casos de liposarcomas primarios en hueso, mesenterio y region
glatea. También se describe dolor en area en donde estos apa-
recen en el 24% a 25% de los casos. En cuanto al tamaiio del
tumor las dimensiones promedio al momento del diagnostico
pueden ser de 10 cm, con un rango de 3 a 30 cm (1,2,6-10).

Morfolégicamente se dividen en tumores lipomatosos o
liposarcoma bien diferenciado, liposarcoma desdiferenciado,
liposarcoma mixoide (liposarcoma de células redondas es
ahora considerado como liposarcoma mixoide de alto grado y
fue removida del sistema de clasificacion del 2013 de la
Organizacién Mundial de la Salud) y liposarcoma pleomorfi-
co. Siendo la variedad mixoide la mas frecuente en los nifios.
(2,8,10-13).




Histologicamente la variedad mixoide estd compuesta por
células mesénquimales uniformes estrelladas, no lipogénicas,
redondas u ovales, junto a un niimero variable de lipoblastos
en el seno de un estroma mixoide con trama capilar plexifor-
me que muestran una gran vascularizacion que adopta un pa-
tron en “tela metalica” (6).

El plan diagnostico se basa en estudios de imagenes como
son Rx simple de la zona afectada, ecosonograma, tomografia
axial computarizada y resonancia magnética y posteriormente
realizar biopsia de la zona afectada (14).

Debe hacerse diagnostico diferencial con otros tumores
malignos de partes blandas, de crecimiento en extremidades
como lipoblastoma, rabdomiosarcoma, sarcoma de células
claras, tumores desmoides, sarcoma epitelioide, sarcoma si-
novial. Otros tumores a tener en cuenta son los lipomas intra-
musculares, angiolipomas y hemangiomas (15).

Se han descrito 4 modalidades de tratamiento en nifios, re-
seccion quirdrgica total, reseccion quirirgica con quimiotera-
pia y radioterapia coadyuvante, reseccién quirurgica con ra-
dioterapia coadyuvante y radioterapia neoadyuvante con re-
seccion quirtrgica posterior (2,9-11).

El prondstico en general para tumores mixoides es exce-
lente, con una supervivencia de 5 afios mayor del 90 % con
solo tratamiento quirargico. A pesar del tratamiento multimo-
dal agresivo el subtipo pleomorfico tiende a tener peor pro-
néstico con mayor riesgo de metastasis y recurrencia.
(2,8,10,11).

CASO CLINICO

Se presenta caso de lactante menor masculino de 10
meses de edad, cuya madre refiere inicio de enfermedad ac-
tual desde los 8 meses, cuando comienza a presentar aumento
de volumen progresivo en region gemelar de pierna derecha,
sin dolor ni pérdida de peso. Madre niega antecedentes fami-
liares y personales de importancia. Al examen fisico: se evi-
dencia extremidades inferiores asimétricos, con aumento de
volumen en 2/3 proximale, posterior de pierna derecha, con
circulacion colateral, consistencia renitente, no dolorosa, bor-
des definidos, que no limita la movilidad del miembro ni de
la articulacion de la rodilla ipsilateral, macroscopicamente
mide: 10.5cms x 19cms.

Se solicitan laboratorios que reporta leucocitos: 9.400
mm3, neutrofilos: 59%, linfocitos: 35%, hemoglobina 10,5
gr/dl, hematocrito: 32,5%, plaquetas: 377.000 mm3, glice-
mia: 90 gr/dl, urea: 19 gr/dl, creatinina: 0,1 gr/dl, pt: 0,96, ptt:
+3,6, vsg: 18, HIV: negativo, VDRL: no reactivo, LDH: 284
gr/dl, fosfatasas alcalina: 132 gr/dl, &cido trico: 2,6 gr/dl, an-
tigeno carcinoembrionario: 0,78.

Ecografia musculoesquelética de pierna derecha: reporta
imagen ubicada en gastrocnemio medial y lateral, nodular
ecogénica de forma ovalada y de bordes regulares, con pre-
sencia de vascularidad central y periférica a la sefial Doppler
sugestiva de tumor muscular de 12 x 10 cm.
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Ecografia doppler arterial y venoso de miembro inferior:
reporta ausencia de signos sugestivos de trombosis venosa
profunda y sistema arterial sin alteraciones, masa discreta-
mente heterogénea que sugiere tumor sélido, que distorsiona
la arquitectura del plano muscular de pantorrilla derecha con
flujo doppler color intralesional.

Ecografia de partes blandas pierna derecha: reportan ima-
gen muy heterogénea con diferencias de ecogenicidades en
escala de grises, dando aspecto desordenado en “panal de
abejas” como suele verse en linfangiomas cavernosos. Dicha
lesion compromete todo el vientre medial del gastrocnemio y
parte del vientre lateral y aparente compromiso del soleo. No
definiéndose planos de clivaje. Se determina vascularidad in-
trinseca, de alta resistencia, no definiéndose compromiso de
vasos popliteos lo cual no se descarta. No se precisa compro-
miso dseo tibial peroneal. Adenopatias pequefias en region in-
guinal ipsilateral.

Resonancia magnética nuclear de partes blandas en miem-
bro inferior derecho: no aporta informe, sin embargo impre-
siona masa de aspecto cerebroide, capsulada, de 12x 6 x 7 cm
de didmetro craneo caudal transversal y anteroposterior res-
pectivamente, heterogénea, que se localiza en la region pos-
terior de la pierna derecha, en la musculatura gastrocnemio
medial y lateral, fundamentalmente isointensa con la muscu-
latura en T1, y muy hiperintensa en T2.

Se decide realizar biopsia incisional obteniéndose los si-
quientes hallazgos operatorios: Tumor de aspecto cerebroide
de color blanquecino de aproximadamente 10 x 5 cm rodeado
por una capsula delgada, ubicado en region gemelar derecha,
por debajo del plano muscular. Elementos musculares lucen
libres de tumoracion.

La anatomia patologica reporta el siguiente resultado:
Fibrolipomas adultos bien diferenciados, no se evidencia mi-
tosis 0 necrosis, no se vieron atipias. En vista la hallazgos de
biopsia incisional se decide realizar biopsia excisional.

Hallazgos operatorios: Tumoracion de aproximadamente
16 x12 cm de diametro (figura 1), multilobulada (figura 2) y
de aspecto blanquecino (carne de pescado) (figura 3).
Abundante neovascularizacion. Infiltracion muscular del
tumor practicamente sustituyendo los musculos gemelos.

En la biopsia enviada a anatomia patoldgica se obtuvo el
siguiente resultado: Tumor lipomatosos gigante con patrén
mixoide consono con lipoma mixoide. Inmunohistoquimico:
positividad para proteina S-100 y vimentina negatividad para
citoqueratinas y actina, indice de proliferacion celular con
k167 del 6 %. Hallazgos compatibles con: liposarcoma de
bajo grado.

Actualmente el paciente con evolucion clinica satisfacto-
ria, en control por el servicio de cirugia y oncologia del hos-
pital.

DISCUSION

El liposarcoma es una de las neoplasias malignas mesen-
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Figura 1

quimales mas frecuentes en los adultos entre la Sta y 6ta dé-
cada de la vida como afirman Mandelia y colaboradores (2).
Los pocos estudios reportados de liposarcomas en pacientes
pediatricos en la literatura nos confirman su rareza. El
Liposarcoma pediatrico difiere de su contraparte adulta, al
igual que en el caso presentado, que el tipo histolégico mixoi-
de es el subtipo mas comunmente descrito en pacientes pedia-
tricos. (2,8,10-13), a diferencia de los adultos que los subtipos
son: bien diferenciados y desdiferenciados (pleomorfico y cé-
lulas redondas) que son los mas descritos. (2,8,11)

El signo mas frecuente con que acuden a consulta los pa-
cientes, es la presencia de un tumor de crecimiento subito en
el 64% al 100% de los casos, que se localiza con mayor fre-
cuencia en las extremidades tal como aseveran Hunh y cola-
boradores en su experiencia multiinstitucional publicada en el
2011 y el grupo del doctor De Vita, afirma en su revision del
2016 en la cual establece que si bien son posibles diversas lo-
calizaciones el retroperitoneo y las extremidades son los si-
tios anatbmicamente mas comunes. (11,12) En cuanto al ta-
mafio del tumor las dimensiones promedio al momento del
diagnostico pueden ser de 10 cm, con un rango de 3 a 30 cm.
La tumoracion de crecimiento subito descrita en el caso junto
con las dimensiones coincide con los casos descritos en la li-
teratura. (1,2,7,8,11).

En el liposarcoma bien diferenciado, las células se reco-
nocen con facilidad como adipocitos y el tumor puede con-
fundirse con un lipoma con el que se debe hacer diagnéstico
diferencial en edades pediatricas (6,15). Lo cual fue motivo
de discusion en el caso descrito, por lo que se requiri6 el uso
de la inmunohistoquimica para llegar al diagnoéstico clinico
final del subtipo mixoide, si bien habitualmente no es comtin
la inmunohistoquimica para el diagnoéstico de este tipo de tu-
mores, es una herramienta 1til en la edad pediatrica debido a
la baja incidencia en este grupo etario. (3)

El pico de incidencia es en la adolescencia entre los 10 y
15 afios de edad (2,3,8,11), difiriendo del caso expuesto en
donde la edad de presentacion de la tumoracion en el pacien-
te es a los 10 meses de edad reafirmando la rareza del caso
presentado.

Se han descrito 4 modalidades de tratamiento en nifos,
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reseccion  quirurgica
total, reseccion quirurgi-
ca con quimioterapia y
radioterapia coadyuvan-
te, reseccion quirtirgica
con radioterapia coadyu-
vante y radioterapia neo-
adyuvante con reseccion
quirurgica posterior
(2,9-11). En el caso pre-
sentado hasta el momen-
to de la presente publica-
cion la evolucion del pa-
ciente ha sido satisfacto-
ria con un manejo quirirgico exclusivo.

El prondstico en general para tumores mixoides es exce-
lente, con una supervivencia de 5 afios mayor del 90% con
solo tratamiento quirtrgico. A pesar del tratamiento multimo-
dal agresivo el subtipo pleomorfico tiende a tener peor pro-
nostico con mayor riesgo de metastasis y recurrencia.
(2,8,10,11)
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