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CASOS CLINICOS

Lipofibromatosis. Un tumor de
partes blandas infantil poco frecuente

Lipofibromatosis. An unusual infantile soft tissue tumour

Agustina Langel!, Adriana Natalia Torres Huamani!, Fabiana Lubieniecki2, Andrea Bettina Cervini3

RESUMEN

La lipofibromatosis es una neoplasia benigna de partes blandas poco
frecuente y localmente invasiva que se presenta en forma exclusiva
en la edad pedidtrica. En [a mayor parte de los casos se encuentra en
las extremidades, pero puede aparecer en diferentes localizaciones.
Es importante su reconocimiento para diferenciarla de otros tumo-
res de partes blandas.

ABSTRACT

Lipofibromatosis is a rare and benign soft tissue neoplasm which is locally
invasive and usually appears in childhood. In most of the cases, lipofibro-
matosis presents in limbs but it could appear in different locations. The
recognition is important to differentiate from other soft tissue tumors.
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Se comunica el caso de un nifio con una tumoracién adquirida en
la espalda, que recidivé luego de su extirpacion quirdrgica, con
diagndstico de lipofibromatosis.
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We report a case of a lipofibromatosis in a child with an acquired tumour in
the trunk that recurred after his surgical removal.
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CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 2 afos y 9 meses que
consulté por una tumoracién en la espalda, asintomd-
tica, de 3 meses de evolucién. Tenia el antecedente de
haber presentado otra tumoracién de similares caracte-
risticas a los 6 meses de vida, que habfa sido extirpada a
los 2 afios con diagnéstico de fibromatosis.

Al examen fisico se observaba una tumoracién de 3
cm de didmetro recubierta de piel de aspecto normal y
consistencia blanda, localizada en regién paravertebral
izquierda de la columna dorsal. Ademds, presentaba
una cicatriz subescapular secundaria a la exéresis de la
lesién previa mediante cirugfa (Foto 1).

Se le efectué una ecografia de partes blandas que
mostré una imagen hipoecogénica homogénea de 23
x 12 x 7 mm en el plano muscular; y una tomografia
computada (T'C) con y sin contraste endovenoso (EV)
de cerebro, térax y abdomen que no evidencié hallaz-
gos patoldgicos.

Los hallazgos anatomopatoldgicos del estudio de
la biopsia incisional de la lesién mostraron un tumor
compuesto por tejido adiposo maduro y un compo-
nente fusocelular de tipo fibromatosis que se dispo-
nia conformando septos y comprometiendo el tejido
muscular esquelético a nivel endo y perimisial con va-
riable atrofia. En algunos sectores las células de tipo
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fibrobldsticas tipicas se encontraban inmersas en un
estroma coldgeno laxo. La inmunomarcacién para B
catenina fue negativa. Se realizé el diagnéstico de lipo-
fibromatosis (Foto 2).

Se decidié mantener una conducta expectante de-
bido a que la tumoracién no provocaba sintomas ni
producia destruccién local. Se le realizé una resonan-
cia magnética (RM) de la zona que mostré estabilidad
en la imagen dado que evidenci6 una imagen alargada
fusiforme de 27x30 mm hipointensa en T1 y T2 que
mostraba leve realce tras la administracién de medio
de contraste EV en el plano superficial de la regién
paravertebral izquierda. Luego de 16 meses de segui-
miento, la tumoracién se mantuvo estable y el paciente

no presentd nuevas lesiones.

FOTO 1: Tumoracién en espalda con cicatriz adyacente de reseccion previa.

FOTO 2: Tejido adiposo maduro y un componente fusocelular conformando
septos que compromete al tejido muscular esquelético (HyE, 40x).
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DISCUSION

La lipofibromatosis (LF) es una neoplasia benigna
del tejido blando, que se presenta en la edad pedidtri-
cay es infrecuente. La definicién fue dada por Fetsch
er dl.' quienes describieron 45 casos y la clasificaron
dentro del grupo de tumores del tejido blando. Se ca-
racterizaron como tumores blandos, solitarios, asinto-
mdticos, de crecimiento lento y color piel en el tejido
celular subcutdneo de las extremidades?, aproxima-
damente de 1 a 3 cm de didmetro. Sin embargo, se han
descripto lesiones de mayor tamano y en diferentes
localizaciones, con afectacién de cuello, érbita, men-
ton y espalda, como nuestro paciente®8. En estos casos
pueden ser de mayor tamano. La edad de aparicién en
promedio es al afo de vida. La mayorfa de los pacien-
tes tiene lesiones antes de los 3 afios y en un 18% es
congénito!. Sin embargo, hay casos que se presentaron
en edades mds tardfas (entre los 7 y 9 afios)2. No habria
predileccién por el sexo.

La LF se encuentra actualmente dentro de los tumo-
res fibroblasticos/miofibroblasticos de grado intermedio
(presentan agresividad local), segin la clasificacién de la
Organizacién Mundial de la Salud del ano 2012°.

Los estudios por imdgenes pueden ayudar a distin-
guirla de otras entidades. La ecografia es de utilidad para
descartar un tumor vascular, observandose una masa hi-
perecoica que sugiere una lesién con contenido graso.

La RM puede no brindar un diagnéstico certero,
pero ayuda a descartar otras enfermedades!®!!. De for-
ma habitual se observa una masa definida hiperintensa
que es isointensa con la grasa en T1, aunque esto pue-
de variar si hay un predominio de infiltrado mixoide.
El realce con gadolinio es minimo, lo que refleja la po-
bre vascularizacién de la lesién.

El diagndstico es histolégico y se define como un
tumor constituido por tejido adiposo que forma parte
de por lo menos el 50% del tumor, separado en I6bulos
por fasciculos de fibroblastos o miofibroblastos, aunque
pueden tener mérgenes poco definidos. El componente
fibroblastico tiene crecimiento fascicular focal y de modo
tipico tiene actividad mitética limitadal. Un hallazgo ca-
racteristico consiste en la presencia de células univacuola-
das en sitios de transicién entre los fibroblastos y el tejido
adiposo. Si bien no es necesaria la inmunohistoquimica,
se ha descrito positividad para CD99 y CD34 en las célu-
las fusadas, y para S100 en los adipocitos. También se han
publicado casos con cambios citogenéticos especificos,
como la translocacion t (4;9;0) y la expresion del CCN2
(factor de crecimiento del tejido conectivo).

Existen diferentes diagndsticos diferenciales de esta
entidad como fibromatosis, fibroma aponeurético calci-
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ficante, hamartoma fibroso de la infancia, lipoblastoma,
hamartoma lipofibromatoso, lipoma, malformacién lin-
fatica macroquistica, miofibroma y rabdomiosarcoma

Aunque es una entidad benigna, puede ser local-
mente destructiva® o provocar alteraciones funcionales
y/o estéticas. No hay casos publicados de metdstasis o
transformacién maligna.

El tratamiento de eleccién es la exéresis completa de
la lesién. Cuando el tumor es infiltrativo en forma difusa,
se pueden realizar resecciones parciales del mismo, aun-
que existen recurrencias que pueden llegar al 33%2. Sin
embargo, se describen algunos casos en los que la LF no
evidencié progresién, atn cuando el tumor no fue extir-
pado de forma completa®>3. En el caso de nuestro pacien-
te se decidié no realizar nuevas intervenciones y tomar
una conducta expectante. Esto podria ser una opcién en
aquellos casos en los que el tumor no demuestre invasién
de tejidos profundos y presente estabilidad clinica.

Finalmente resaltamos la presentacién de un pacien-
te con LE una neoplasia benigna de partes blandas con
un componente adiposo predominante e infrecuente,
exclusiva de la infancia y en una localizacién atipica.
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