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NOTA CLINICA

PEDIATRICA

Lipoblastoma en la infancia

(Acta Pediatr Esp. 2006, 64: 71-73)
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Servicio de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario «San Carlos». Madrid

Resumen

El lipoblastoma es un tumor infrecuente del tejido embrionario,
tipico de la infancia y la adolescencia. Tiene un buen prondsti-
co por su limitada tendencia a infiltrar de forma local y generar
metastasis, aunque su crecimiento es rapido y puede alcanzar
grandes tamafios. Por este motivo, el tratamiento de eleccién
es la excision completa.

Se presenta el caso de dos pacientes de 7 meses y 7 afios,
respectivamente, intervenidos quirdrgicamente por lipoblas-
toma localizado en sitios inusuales: uno, en la pared abdomi-
nal, y el otro, en el espacio paravertebral. Se procedié a la
extirpacion completa de las lesiones. No se observaron sig-
nos de malignidad y la evolucién inmediata y el seguimiento
a medio y largo plazo (3 afios y 6 meses, respectivamente)
fueron favorables.
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Abstract

Title: Lipoblastoma in childhood

Lipoblastoma is an uncommon tumor of embryonal fat that
occurs typically in infancy and childhood. It has an excellent
prognosis, and does not behave aggressively or metastasize,
but its growth is rapid and it can reach disconcerting propor-
tions. For this reason, the treatment of choice is complete re-
section.

Here we present two patients, 7 months and 7 years old,
who underwent surgical excision for lipoblastoma at uncom-
mon sites: abdominal wall and paravertebral space. The pa-
tients were normal at follow-up, with no evidence of metas-
tases after 3 years and 6 months, respectively.
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Introduccion

El lipoblastoma es un tumor infrecuente del tejido embrionario,
tipico de la infancia y la adolescencia. Tiene un buen prondsti-
co por la limitada tendencia a infiltrar de forma local y generar
metastasis, aunque su crecimiento es rapido y puede alcanzar
grandes tamafios. Por este motivo, el tratamiento de eleccién
es la excision completa’. A continuacion, se presentan dos ca-
sos de lipoblastoma localizados en la pared abdominal, el pri-
mero de ellos, y en el espacio paravertebral, el segundo.

Caso clinico 1

Nifa de 7 meses, que acude a la consulta de cirugia pediatrica por
una tumoracién subcostal derecha de mes y medio de evolucion,
que se ha manifestado por un aumento de tamafio, sin dolor y sin
signos de inflamacion local. No presenta antecedentes personales
de interés. En la exploracién, se detecta una tumoracion en el hi-
pocondrio derecho, cerca de la linea media por debajo del reborde
costal, de consistencia elastica, desplazable sobre los planos pro-
fundos, de 3 X 3 cm de didmetro, sin signos inflamatorios, no
dolorosa a la palpacién y sin cambios de coloracion cutanea. La
ecograffa sobre la lesion visualiza una imagen nodular, sélida, hi-
perecogénica, de localizacién subcutanea y contornos parcialmen-

te bien definidos, que presenta en su interior unas imagenes hi-
poecoicas, de 24,7 X 29,7 mm de tamafio. Bajo anestesia general,
se procedid a la excision de la tumoracion, que presentaba una
consistencia blanda, sobre el plano muscular subcostal del que
estaba bien delimitada. El examen macroscdpico mostré una ma-
sa de superficie irregular de 4,5 cm de didmetro, con una superfi-
cie al corte de color blanquecina con pequefas cavidades quisti-
cas. En el estudio microscdpico (de los cortes seleccionados a
distintos niveles) se observaron l6bulos pequefios irregulares de
células grasas inmaduras, separados por tractos de tejido conec-
tivo de diferentes grosores y areas mesenquimales, con aparien-
cia mixoide laxa. Cada I6bulo estaba compuesto por lipoblastos en
diferentes estadios madurativos, incluso se vefan algunos lipo-
blastos maduros que estaban rodeados de material mucinoso. No
se observaron signos de malignidad. Se establecid el diagndstico
de lipoblastoma. El postoperatorio inmediato transcurrié sin inci-
dencias, y en el seguimiento postoperatorio durante 3 afios no se
ha producido recidiva local.

Caso clinico 2

Paciente varén de 7 afios que acude al servicio de Urgencias
por presentar una masa paralumbar izquierda, de 2 dias de
evolucion, sin dolor ni inflamacién local y sin antecedentes
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de traumatismo previo. Asimismo, indica un aumento rapido
del tamafio de dicha masa desde su aparicién. Sin anteceden-
tes personales de interés. En la exploracién, se observa una
tumoracién paralumbar izquierda, de consistencia dura, adhe-
rida, de 7 X 3 cm de tamafio, sin signos inflamatorios, no do-
lorosa a la palpacion y sin cambios de coloracién cutanea. En
la exploracién general, se aprecia también una dismetria de
los miembros inferiores.

Exploraciones complementarias

Radiologfa anteroposterior de la regién lumbar y las caderas:
aumento de partes blandas en regién lumbar izquierda, de lo-
calizacion posterior al S1-S2 en la radiografia lateral. Ecogra-
fia de partes blandas: masa sélida superficial de partes blan-
das de 6 X 3,5 X 2,5 cm, de localizacion lumbar paraespinal
izquierda y estructura fibrilar. Resonancia magnética nuclear
(RMN) de columna lumbar sin y con contraste: en las imagenes
obtenidas se observa una masa de contornos hien definidos y
lobulados, que se extiende en la regién de la masa sacrolum-
bar de los muasculos paravertebrales izquierdos, sin cruzar la
linea media, en un segmento del eje craneocaudal comprendi-
do entre |a altura de los discos intervertebrales L3-L4 y el nivel
S2-S3. La tumoracién parece quedar limitada posteriormente
por la fascia muscular, mientras que llega a contactar con ele-
mentos posteriores de las vértebras sacras, sin claras image-
nes de invasion 6sea, y en ningln caso, extensién al canal
neural. La lesion tiene unas dimensiones de 63 X 32 X 31 mm,
y aparece con intensidad de sefial alta y bastante homogénea
en las secuencias potenciadas en T2 y STIR, y es minimamen-
te hipointensa respecto al masculo en la secuencia ponderada
en T1, en la cual, ademas, se aprecian algunas zonas mal de-
finidas hiperintensas que podrian estar relacionadas con san-
grado. En la secuencia poscontraste, se comprueba un leve
realce en forma de dreas mal definidas en el interior de la tu-
moracion, y se define, asimismo, una capsula en su periferia.
Los estudios hematolégicos y de marcadores tumorales fueron
normales.

Bajo anestesia general, se procedié a una exéresis de la
tumoracion, que estaba pegada a la columna vertebral y afec-
taba a la aponeurosis superficial y a la musculatura paraverte-
bral. Era de apariencia quistica, bien definida y encapsulada,
de consistencia elasticay de 6 X 3 X 2 cm de tamaho. En el
estudio macroscopico, se aprecia una masa de aspecto blan-
quecino gelatinoso rodeada de una capsula de aspecto fibroso
transltcido con aumento de la trama vascular. Y en el examen
microscopico, se observa proliferacion neoplasica mesenqui-
mal constituida por células fusiformes de pequefio tamafio con
nudcleo ovoide e hipercroméatico sobre una matriz mixoide con
areas quisticas y tractos fibrosos con vasos. Se observan areas
de diferenciacion lipomatosa. En el estudio immunochistoquimi-
co, las células neoplasicas muestran positividad para vimenti-
nay S100, y negatividad para queratina, desmina, actina, an-
ticuerpos antiendomisio (EMA) y Leu 7. El indice proliferativo
valorado con Ki-67 era muy bajo (<5%), variando segtn las
zonas. Se establecié el diagnéstico de lipoblastoma. El posto-

peratorio inmediato fue favorable. En el seguimiento (6 meses)
postoperatorio no se han producido recidivas locales ni limita-
ciones en los movimientos activos y pasivos de la columna
lumbar.

Discusion

El lipoblastoma es una neoplasia benigna mesenquimal con
una alta tasa de crecimiento, y es tipico de la infancia y la
adolescencia’. Fue descrito por primera vez por Jaffe en 19262,
El 90% de los casos se manifiesta antes de los 3 afos, y el
40% en el primer afio de vida'-2. La proporcion hombre/mujer
es de 3/13. Se pueden distinguir dos formas: una localizada,
bien circunscrita (lipoblastoma), y una difusa (lipoblastomato-
sis)*. La primera es la mas frecuente y afecta sobre todo a los
tejidos subcutaneos superficiales. La forma difusa afecta mas
a los tejidos profundos e infiltra méas las estructuras circundan-
tes. En ninguna de las dos formas se han descrito metéstasis
a distancia’. La patogénesis exacta de este tumor se descono-
ce. Gaffney sugiere una importante relacion con el tejido adi-
poso «blanco» fetal humano®. Son raras las asociaciones con
malformaciones o sindromes. Habitualmente, se presenta co-
mo una tumoracion asintomatica, y cuando produce sintomas
éstos se deben a un aumento de su tamafio o a localizaciones
particulares’. Su localizacién habitual son las extremidades,
aunque pueden encontrarse también en tronco, cara, cuello,
mediastino y, mas raramente, en el retroperitoneo® 8. Para las
neoplasias benignas de tejido adiposo, la RMN es la prueba
complementaria de eleccién, aunque existen pocos casos de
lipoblastoma estudiados con ella. Mientras que en el lipoma
se observa una mayor intensidad de las imagenes en T1y en
T2, para el lipoblastoma, hay una menor intensidad en T1. Todo
esto se explica por la mayor celularidad de las lesiones lipo-
blastomatosas, que tiene baja sefial en T1y alta en T2’. Si la
RMN no nos ayuda en el diagnéstico diferencial con el liposar-
coma mixoide, es necesario practicar una biopsia quirdrgica® .
El lipoblastoma es mas frecuente en la primera década de la
vida y el liposarcoma lo es mas después de los 15 afios, con un
pico de incidencia en la tercera década de la vida'. En el estu-
dio histopatoldgico, el liposarcoma mixoide presenta mas lipo-
blastos atipicos y pleomérficos con células maduras alrededor,
una distribucion diferente que en el lipoblastoma, donde los
adipocitos maduros son concentrados en el centro de los |6bu-
|los, circundados de lipoblastos inmaduros y de células mixoides
o estrelladas® °. Recientemente, se han identificado anomalias
cromosémicas en los tumores lipomatosos: traslocaciones en cro-
mosomas 8q'? en el lipoblastoma v traslocaciones 12;16 en el li-
posarcoma mixoide. Esto nos podria ayudar en el futuro para
efectuar el diagnéstico diferencial.

El tratamiento de este tipo de neoplasia esta bien definido.
Por su tendencia a alcanzar grandes tamafios y posibilidad de
invasion local, todos los autores sugieren una extirpacién com-
pleta’ 2. Ademds, se conocen muy pocos casos (un Unico) de
resolucion espontanea's, y la tasa de recurrencia global es del
14 al 25% en caso de excision incompleta y sobre todo en la

©2006 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados

37

712



38

73

(Acta Pediatr Esp. 2006, 64: 71-73)

forma difusa. El lipoblastoma localizado en la espalda se aso-
cia a una alta recurrencia e invasion local con extension intra-
espinal'.

Conclusiones

En los dos casos expuestos las lesiones presentaron una loca-
lizacién muy peculiar. De hecho, en la bibliografia existen des-
critos unos 170 casos de lipoblastoma y sélo 4 estaban locali-
zados en la region costal o subcostal™, y un dnico, en el espacio
paravertebral'®. Ademas, en el segundo caso, se produjo un
crecimiento muy rapido, aunque no hubo invasién intrarraqui-
dea, ni afectacion neurolégica. N
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