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RESUMEN

Objetivo: El lipoblastoma es una neoplasia benigna poco comun que puede presentarse como un tumor localizado o difuso
(lipoblastomatosis). Debido a su rareza, se han publicado, en su mayoria, solo reportes de casos. El objetivo de este estudio fue
determinar la tasa de recurrencia local y las complicaciones después de la reseccion marginal de lipoblastomas ubicados en ex-
tremidades y tronco. Materiales y Métodos: Se realizé una revision retrospectiva multicéntrica de los registros de pacientes pedia-
tricos sometidos a extirpacion quirdrgica de lipoblastomas en cuatro instituciones, entre 2008 y 2018. Se registraron las siguientes
variables: datos demograficos, método diagndstico, volumen de la lesion, tipo de biopsia, complicaciones, recurrencia y necesidad
de procedimientos adicionales. Resultados: Durante el periodo de estudio, 17 pacientes cumplieron los criterios de inclusion para
la evaluacion. La media de la edad era de 3.9 afos y el 65% eran varones. Las ubicaciones mas frecuentes fueron: muslos (n =
9), columna lumbar (n = 2) y gliteos (n = 2). El volumen de masa preoperatorio medio fue de 305,5 cm? (rango: 10,2-1745,8). La
duracién media del seguimiento fue de 2.8 afos (rango: de 8 meses a 5.6 afios). Hubo una recurrencia (5,9%) y una cicatriz retrai-
da en el area glutea como complicacién. Ninguno requirié una nueva intervencién. Conclusion: La reseccién quirdrgica marginal
de lipoblastomas localizados en el dorso o las extremidades genera una baja tasa de recurrencia a los 2.8 afios de seguimiento y
minimas complicaciones.
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Limb and Trunk Lipoblastoma: Local Recurrence and Complications After Marginal Resection.
A Multicenter Study

ABSTRACT

Objectives: Lipoblastoma is a rare benign neoplasm that resembles white fat and can occur as a localized (lipoblastoma) or diffuse
(lipoblastomatosis) tumor. Due to its rarity, the literature is mostly limited to case reports. The purpose of this study was to determine
the local recurrence rate and complications after marginal resection of lipoblastomas located in the extremities or the back. Materials
and Methods: We performed a multicenter retrospective review of the records of pediatric patients who had undergone surgical exci-
sion of lipoblastomas at 4 tertiary care institutions from 2008 to 2018. We recorded the demographic data, diagnostic method, the vol-
ume of the lesion, type of biopsy, complications, recurrence, and the need for additional procedures. Results: Throughout the study,
17 patients met the inclusion criteria for evaluation. The average patient age was 3.9 years, and 65% were male. The most common
locations included thighs (N 9), low back region (N 2), and buttocks (N 2). The mean preoperative mass volume was 305.5 cm?®
(range: 10.2 cm?® - 1745.8 cm®). The mean duration of follow-up was 2.8 years (range: 8 months to 5.6 years). One patient experi-
enced recurrence (5.9%). One patient had a retracted skin scarring in the gluteal area. Conclusion: Marginal surgical resection of
lipoblastomas located in the back or extremities showed a low recurrence rate at 2.8 years of follow-up and minimal complications.
Key words: Lipoblastoma; lipoblastomatosis; children; marginal resection.
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INTRODUCCION

El lipoblastoma es una lesion benigna de células grasas inmaduras (originada de la grasa blanca embrionaria),
compuesta por varios estados de adipocitos, que afecta casi exclusivamente a la poblacién pediatrica. Este raro
tumor que ocurre en la infancia y la nifiez, comprende menos del 1% de las neoplasias pediatricas; aparece tipica-
mente antes de los 3 afios de edad, pero se puede manifestar hasta en la adolescencia. Menos del 10% de todos los
tumores pediatricos de partes blandas son adiposos y solo el 5-30% de ellos representa los lipoblastomas. Suele ser
mas comun en el sexo masculino,'”y, a menudo, se manifiesta como una masa lobulada de partes blandas asinto-
matica y puede presentarse como un tumor localizado (lipoblastoma) o difuso (lipoblastomatosis).

Aunque es una lesién benigna, el manejo puede plantear mucha dificultad, debido a sus extensiones en diferen-
tes planos faciales, especialmente en la variedad lipoblastomatosis. El tratamiento de eleccion es la extirpacion
quirdrgica completa.

A causa de su rareza, en su mayoria, se han publicado solo reportes de casos. El objetivo de este estudio fue
determinar la tasa de recurrencia local y las complicaciones después de la reseccion marginal en lesiones del dorso
y las extremidades.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé un estudio de cohorte retrospectivo multicéntrico con revision de todos los datos clinico-quirtrgicos y
de imagenes de pacientes pediatricos (entre 0 y 16 afios) con diagnéstico de lipoblastoma confirmado por histolo-
gia, entre enero de 2008 y diciembre de 2018, en cuatro instituciones hospitalarias terciarias de dos paises (Espafia
y Argentina). El periodo de seguimiento se definié por la fecha de la cirugia hasta el dltimo control clinico. Se eva-
luaron retrospectivamente las siguientes variables: datos demograficos, motivo de consulta, método diagndstico,
tamafio y volumen aproximado de la lesion, tipo de biopsia, diagnéstico anatomopatolégico, estadificacion, tipo
de tratamiento quirtdrgico, complicaciones, recurrencia, requerimiento de procedimientos adicionales y trastornos
funcionales o secuelas. El volumen de la lesién se calcul6 en los estudios por imdgenes preoperatorios asimilando
la masa, en cada caso, a un cuerpo geométrico determinado (cilindro, esfera, etc.), midiendo los didmetros, los ra-
dios, las longitudes correspondientes en las imagenes y obteniendo luego por formulacién matematica el volumen
correspondiente; dicho volumen fue comparado con el de la pieza extraida.

Los datos de las diferentes variables se recolectaron en una planilla Excel. El andlisis estadistico fue descriptivo
con medias para variables continuas, como la edad, y porcentajes para variables categéricas, como el sexo. Se
contrastaron los hallazgos con los datos surgidos de la revision bibliografica de la enfermedad.

RESULTADOS

Se evalué a 17 pacientes (11 varones [65%] y 6 nifias) con lipoblastomas localizados en el miembro inferior (n =
15) y el tronco (n = 2). La edad promedio era de 3 afios y 2 meses (rango: de 11 meses a 10 afios y 2 meses). Casi
dos tercios de los pacientes (59%) habian sido derivados de otros hospitales subsidiarios de los Centros del estudio.
La localizacion topografica se detalla en la Figura 1.

Los motivos de consulta fueron: tumoracién (82%), asimetria de miembros (12%), entendiéndose como la dife-
rencia de volumen entre ambos miembros con tumor o sin tumor, y ambos cuadros (6%).

Dieciséis de los 17 pacientes fueron estudiados con imédgenes de resonancia magnética (RM); 16, con ecografia
de partes blandas y seis también con radiografias convencionales. El volumen promedio de la masa tumoral fue de
305,52 cm?® (rango: 10,2-1745,8). En la mayoria de los casos, la biopsia fue a cielo abierto (Figura 2).

El estudio anatomopatolégico reveld 15 lipoblastomas de variedad localizada y dos, de variedad difusa (lipoblas-
toma difuso/lipoblastomatosis).

Un solo paciente (al que se le habia tomado una biopsia en otro Centro) habia sido operado en otro Centro. Los
restantes 16 habian sido tratados integramente desde el inicio en los Centros que se incluyeron en este estudio.

Todos fueron sometidos a extirpacién quirdrgica intracompartimental con reseccion de tipo marginal. A nueve se
les aplicé un vendaje elastico compresivo en el posoperatorio, seis no tuvieron ninguna indicacion especial y dos
estuvieron en reposo relativo, como promedio, tres semanas.

El seguimiento promedio posoperatorio fue de 2 afios y 10 meses (rango: de 8 meses a 5 afios y medio), pero 12
de los 17 habian alcanzado o superado los dos afios de seguimiento. La edad promedio en el seguimiento fue de 6
afios y 5 meses (rango: de 1 afio y 10 meses a 12 afios y 5 meses). En el momento del corte del estudio, todos habian
sido evaluados clinicamente; 16 ademds con ecografia de partes blandas y uno con RM.

m Rev Asoc Argent Ortop Traumatol 2022; 87 (3): 349-359 * ISSN 1852-7434 (en linea)



Lipoblastoma de extremidades y tronco

10
9 - —
8| -
71
6| -
5| -
4l -
3|
o |-
11 -
0
Muslo Region Region Rodilla Pierna Pie Region
glutea inguinal lumbar

Figura 1. Localizacién topografica.

Puncion con - q
aguija fina ‘

Figura 2. Tipos de biopsia. “Una de las biopsias habia sido efectuada en una institucién diferente de la que realiz6 el
tratamiento definitivo.

Un solo paciente (caso 8) sufrié una recidiva parcial a los 5 afios y medio de seguimiento, lo que representd el
5,9% de la serie. Al cierre del estudio, se encuentra estable y sin progresion. No se observaron trastornos funcio-
nales o secuelas, salvo en un paciente con una herida deprimida y retractil en la zona glitea.
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.
DISCUSION

El lipoblastoma es un tumor benigno compuesto por adipocitos en diferentes estadios de maduracién, inmersos
en un estroma mixoide y separados por tabiques conectivos de diferente espesor. El término fue acufiado por Jaffe,
en 1926.* Por lo general, son tumores asintomaticos, superficiales y localizados en el tronco y las extremidades,
aunque también son posibles muchas otras localizaciones.® En 15 de nuestros pacientes, el tumor estaba localiza-
do en los miembros inferiores, en ocho de ellos afectaba el muslo, cifra muy similar a la de los casos descritos en la
bibliografia.’ Los casos cercanos a la raiz del muslo o a la zona inguinocrural o perineal tampoco son infrecuentes
(Figura 3),”""' y se ha comunicado la localizacion en el pie.'

Figura 3. Caso 2. Tumoracién en el muslo.
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Aparece, con mayor frecuencia, en la infancia y la nifiez, un 75-90% de los casos correspondia a <3 afios.’ La
edad promedio de nuestra serie coincide con este dato (3 afos y 2 meses), y 11 de los 17 eran <4 afos como en
otras series.”'> Asimismo, en dichas series, suele predominar en el sexo masculino, tal como ocurrié en nuestro
estudio (65% de varones).

Como se trata de un cuadro de crecimiento lento, casi siempre el motivo de consulta es la tumoracion, la asime-
tria comparativa de la regién o ambos signos (Tabla, Figura 3).

Cuando acude un paciente con estas caracteristicas, habitualmente se solicitan estudios por imdgenes. Las radio-
graffas simples con densidad de partes blandas no son de gran utilidad, salvo para delimitar groseramente la masa
(Figura 4).

P sy .

Figura 4. Caso 2. La radiografia de pelvis y muslo, de frente, con densidad de
partes blandas delimita groseramente la masa.
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Los estudios ecogréficos suelen ser la primera linea de investigacién por su disponibilidad y porque no re-
quieren sedacién ni anestesia:'*»'* en 16 de nuestros pacientes fue el primer estudio. En contrapartida, la RM
distingue facilmente los componentes adiposos del lipoblastoma, asi como los componentes quisticos y la vas-
cularidad, aproximando mucho el diagndstico;'* en esta serie, también 16 pacientes fueron estudiados con RM
(Figura 5).

Figura 5. Caso 2. Resonancia magnética de la masa, cortes sagital en secuencia T1 y axial en secuencia T1 con gadolinio y
supresion grasa. Se observa un tumor intramuscular en el compartimento anterior del tercio proximal del muslo izquierdo,
bien circunscripto con estructura interna heterogénea. Es hiperintenso en la imagen sagital, similar a la grasa subcutdnea, con
realce heterogéneo en la imagen axial.

Si bien es dificil diferenciar entre lipoblastoma y liposarcoma mixoide por RM, dada la extrema rareza de este
ultimo cuadro en nifios <10 afios, visualizar una lesién lipomatosa con componentes no adiposos en un nifio pe-
quefio sugiere mucho mds un lipoblastoma que una lesién maligna.'>'?

La biopsia para el estudio anatomopatolégico puede ser de diferentes tipos: por incision, por escision, por pun-
cién con aguja fina o por puncién con agujas Tru-Cut. La mayoria de nuestros pacientes fueron sometidos a una
biopsia a cielo abierto (por incisién o escision) (Tabla).

Sin embargo, las biopsias por puncién pueden servir como una herramienta util en el diagndstico preoperatorio
del lipoblastoma'®!” y pueden realizarse con anestesia minima. Para los pat6logos es mds dificultoso identificar y
clasificar, de manera segura, las lesiones de partes blandas por el material obtenido en una biopsia por puncién
(especialmente en una puncién con aguja fina), pero esto se puede realizar con bastante seguridad.'’

La edad de presentacion, el examen histopatolégico y los marcadores cromosOmicos son los tres factores que
ayudan a llegar al diagnéstico patoldgico final.
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Desde el punto de vista histopatoldgico, el lipoblastoma es una neoplasia celular de arquitectura lobular, com-
puesta por adipocitos inmaduros (lipoblastos) que muestran diferentes grados de diferenciacién y maduracion
desde los verdaderos lipoblastos hasta adipocitos maduros, células mesenquimadticas primitivas, matriz mixoide,
con tabiques fibrosos relativamente bien definidos, una fina red vascular y una seudocdpsula periférica.’*'*!° Las
caracteristicas mitosis anormales del liposarcoma no se observan en el lipoblastoma.’

Se los clasifica histolégicamente en: cldsico, mixoide, tipo lipoma y tipo hibernoma.
fueron del tipo clésico, excepto tres que fueron tipo lipoma (Tabla).

>7.12 En nuestra serie, todos

Tabla. Datos de los casos

Caso Edadal | Localizacion | Motivo de Estudlospor Volumen Anatomia Tipo de Tipo de Segui- | Recidiva
operarse* consulta imdgenes | delalesion | patologica biopsia | reseccion | miento*

Muslo derecho  Tumoracién Eco/RM 2704cm’  Lipoblastoma ~ Puncién ~ Marginal
tipo lipoma (Tru-Cut)

2 M 3.08  Musloizquierdo ~Tumoracion — Radiografia/ ~ 410cm®  Lipoblastoma ~ Puncién ~ Marginal 53 No
EcoRM tipolipoma  (Tru-Cut)
3 F 29 Region glitea ~ Tumoracién Eco/RM 922cm®  Lipoblastoma  Puncién ~ Marginal 2 No
derecha tipo lipoma  (Tru-Cut)
4 M 092  Musloizquierdo  Asimetrfa ~ Radiografia/ ~ 32,2cm®  Lipoblastoma- ~ Escision ~ Marginal 0.7 No
Eco/RM tosis
5 M 3 Region lumbar ~ Tumoracién ~ Radiograff/ ~ 54,5c¢cm®  Lipoblastoma  Escision ~ Marginal 1.4 No
derecha Eco/RM difuso
6 M 42 Muslo derecho ~ Tumoracién  Radiograffa/  1118,5cm®  Lipoblastoma  Incisién*  Marginal 1.6 No
EcoRM
1 F 10.08  Musloderecho  Asimetrfa RM ND Lipoblastoma ~ Escision ~ Marginal 2 No
8 F 7.08 Regién lumbar ~ Tumoracién Eco/RM 29,lem®  Lipoblastoma  Escision ~ Marginal 55 St
izquierda
9 M L5 Muslo derecho  Tumoracién Eco/RM 102cm®  Lipoblastoma PAAF Marginal 2.16 No
100 M 3.6 Pie izquierdo ~ Tumoracion ~ Radiografia/ 46,7 cm®  Lipoblastoma  Escision ~ Marginal 3 No
Eco/RM
11 M 0.92 Pierna derecha ~ Tumoracién EcoRM 892cm’  Lipoblastoma  Incision ~ Marginal 33 No
12 F 1.25 Region glitea ~ Tumoracion Eco/RM 6l6cm®  Lipoblastoma ~ Incision ~ Marginal 1.16 No
derecha
13 M 7.6 Muslo izquierdo ~ Tumoracién  Radiografia/  1188,2cm®  Lipoblastoma  Incision ~ Marginal 275 No
Eco/RM
4 M 792 Musloizquierdo  Tumoracién Eco/RM 41,5cm®  Lipoblastoma  Escision ~ Marginal 1.5 No
I5 M 26 Regién inguinal ~ Tumoracién Eco/RM 1374cm®  Lipoblastoma  Incision ~ Marginal 225 No
derecha
16 M 325 Rodilla derecha ~ Tumoracién Eco 285cm®  Lipoblastoma  Incision ~ Marginal 2 No
17 F 1.7 Muslo derecho ~ Asimetrfay ~ Radiograffas/ 17458 cm®  Lipoblastoma  Incision ~ Marginal 38 No
tumoracin EcoRM

M = masculino, F = femenino, Eco = ecografia, RM = resonancia magnética, ND = no disponible. PAAF: punci6n aspiracién con aguja fina "En afios,
*Procedimiento realizado en un Centro diferente del tratamiento final.
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Ocasionalmente se describen una heterogeneidad de apariencia y cierta coincidencia histolégica con otros tumo-
res lipogénicos; en estos casos, la microscopia no puede diferenciarlos de los tumores adiposos malignos, como el
liposarcoma mixoide, el liposarcoma de células redondas y el liposarcoma bien diferenciado.” Cuando la micros-
copia no es de ayuda, se recurre a la integracion de la genética, la inmunohistoquimica, la biologia molecular y la
anatomia patoldgica.>*?">> En nuestros 17 casos, los hallazgos histopatoldgicos caracteristicos, asociados a la edad
y las imagenes, fueron suficientes para establecer el diagndstico de certeza; no se requirieron, por tanto, estudios
inmunohistoquimicos ni moleculares.

En términos generales, se puede decir, de manera mds adecuada, que se presentan en dos formas clinicas: los tu-
mores circunscriptos, subcutdneos, de localizacién preferencial en las extremidades (70%), y la forma infiltrativa y
difusa de localizacion més bien profunda con mayor tendencia a la recurrencia y margenes no tan bien delimitados,
denominada lipoblastomatosis (30%).>*

La dltima edicién de la clasificacion de tumores de partes blandas de la Organizacién Mundial de la Salud divide
a estas lesiones en: benignas, intermedias (agresivas localmente), intermedias (que, rara vez, hacen metéstasis) y
malignas,’ y en general los lipoblastomas son incluidos entre los benignos.'*""* En dicha publicacion se explicita
que la estadificacidn no es clinicamente relevante, pero también se reconoce el carcter recidivante e infiltrativo de
muchas de sus formas, y no existen pautas que puedan hacer una distincién prondstica en este sentido.’ Serfa qtil,
por tanto, el disefio de algin sistema de estadificacién que permita brindar un prondstico de las posibilidades de
recidivas posquirurgicas.

El diagndstico diferencial debe considerar otras lesiones benignas (como lipomas en sus diferentes variedades) y
lesiones malignas (como los distintos tipos de liposarcomas, rabdomiosarcoma y el tumor desmoide).’ La edad no
es un factor absoluto en estos diagndsticos diferenciales, pero si es muy ttil, dado que, por ejemplo, los liposarco-
mas son muy raros en 1os nifios pequefos.’

El tratamiento de todos nuestros pacientes fue el mismo: la extirpacién completa por reseccién intracomparti-
mental, con un nivel “marginal”, procedimiento generalmente aceptado (Figura 6).”'181 A pesar del excelente
prondstico de dicho tratamiento, la tasa de recidiva es del 12-25%,'%!° puede llegar hasta el 33-46%.’ Esta alta tasa
de recurrencia se asocia, mds a menudo, con la variedad infiltrativa o la lipoblastomatosis o con resecciones in-
completas.'*?*>* Considerando el seguimiento promedio de casi tres afios de nuestra serie y que un gran porcentaje
de los pacientes superaron los dos afios, el 5,9% de recidiva en este estudio parece bajo a pesar de no completar
los cinco afios de seguimiento.

Figura 6. Caso 2. Imédgenes intraoperatorias que muestran la extraccién de la masa tumoral y la pieza operatoria con su
volumen comparativo.
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Este estudio tiene algunas limitaciones evidentes: es retrospectivo, los métodos de diagndstico interinstitucio-
nales fueron diferentes y posee un andlisis estadistico muy bdsico, con poco poder estadistico. Sin embargo, al
ser multicéntrico, estudiar solo dos localizaciones (miembros y dorso), y con una cantidad importante para una
patologia poco prevalente, se pueden efectuar disquisiciones vélidas.

Asi, hasta el final del estudio, solo un paciente (5,9%) tuvo una recidiva parcial que, a los 5 afios y medio de la
cirugia, se mantiene estable: de manera llamativa era uno de los casos localizados en el tronco y no en los miem-
bros (Tabla, caso 8). No se pueden extraer conclusiones de un solo caso pero, considerando los factores anatémicos
particulares de la region, se podria plantear la hipétesis de que dicha recidiva esté relacionada con las dificultades
técnicas mayores de realizar una reseccion marginal completa en la musculatura dorsal.

La alta tasa de recurrencia local hace que el seguimiento deba ser estricto durante varios afios,"” hasta 6 u 8
afios.>*3101924 Ahora bien, el tiempo medio de seguimiento de esta serie fue de 2 afios y 10 meses (rango: de 8
meses a 5 aios y medio), y aunque este no es suficiente para descartar una recurrencia futura, 12 de los 17 habian
superado los dos afios de seguimiento.

Aunque algunos autores recomienden una reseccién amplia local especialmente para la forma difusa, dada la
benignidad de la patologia y atin con una alta tasa de recurrencia se coincide con otros autores®'**** en que no es
recomendable una cirugia radical mutilante. Ademads, en esta serie, tampoco hubo complicaciones posoperatorias
inmediatas ni alejadas con la ablacién marginal (Figura 7); solo un paciente presentd una depresion con umbilica-
cidn de la cicatriz quirdrgica. Esto aboga a favor de la reseccién marginal en este tipo de lesion.

Figura 7. Caso 2. Imagen a los 5 afios y 4 meses de seguimiento
posoperatorio; la flecha marca la cicatriz del abordaje.
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CONCLUSIONES

La reseccién marginal completa de un lipoblastoma que aparece en las extremidades y el tronco de neonatos y
nifios pequefios como una masa indolora y de crecimiento progresivo, ofrece buenas tasas de éxito con minimas
complicaciones. Puede haber recidiva en dichas localizaciones, aunque la tasa puede ser mas baja que la reportada
previamente y, en general, no suele comprometer el resultado final.
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