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Resumen

Introduccien: El objetivo de esta investigacion es estudiar el tumor lipoesclerosante
mixo broso (TLEMF), una tumoracien benigna y rara con predileccioen de asiento en el
extremo proximal femoral.

Caso cl-nico: Se presenta un caso cl-nico atendido en este centro con realizacien de
raspado y relleno de la cavidad, con injerto de cresta il-aca de una lesien que inicialmente
fue etiquetada de quiste eseo o encondroma en cadera. La anatom-a patolegica informe de
TLEMF; aunque no se sospechaba el diagnestico, se realize un tratamiento correcto y el
sujeto evolucione de manera adecuada.

Conclusiones: El TLEMF es infrecuente y se sospecha ante una lesien radiolegica I-tica,
geogra ca, con margenes de esclerosis variable y asiento en la ep- sisy meta sis proximal
femoral. No hay una aceptacien unanime de esta entidad en la literatura medica, pero hay
autores que argumentan que es una variante de la displasia brosa.

& 2008 SECOT. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Lipoesclerosante mixo broso hip tumor. A case

Abstract

Introduction: To look into the liposclerosing myxo brous tumor, a rare benign tumor

formation with a predilection for the proximal femur.

Clinical case: We present a case treated in our hospital. We performed curettage and
lling of the defect with an iliac crest graft; the lesion had initially been diagnosed as a

one cyst/enchondroma in the hip. The pathological study revealed the presence of

a liposclerosing myxo brous tumor. Although this diagnosis was not suspected, the

treatment administered was correct and the patient evolved satisfactorily.
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Conclusions: The liposclerosing myxo brous tumor is a rare condition. Its presence may be
suspected when the X-ray reveals a lytic lesion, with variable sclerotic margins, lodged in
the femoral epiphysis or proximal shaft. There is no unanimous acceptance of this entity in
the literature, with some authors claiming that it could be a variant of brous dysplasia.
& 2008 SECOT. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccien

El tumor lipoesclerosante mixo broso (TLEMF)®® es una
entidad rara, con predileccien de asiento en el extremo
proximal del femur de adultos jevenes en torno a la cuarta
decada de vida'>®.

Otras denominaciones son tumor broeseo polimorfo,
enfermedad broqu-stica polimorfa de hueso, lesien broe-
sea polimorfa de hueso?®, lesion broesea polimorfa de
hueso con asiento en femur proximal® o displasia brosa
at-pica™®.

En la radiolog-a simple aparece como una lesien I-tica de
aspecto geogra co con bordes bien de nidos y margenes de
esclerosis variable que puede presentar calci caciones en su
interior’ =8,

Obliga al diagnestico diferencial con otras entidades como
displasia esea, quiste eseo, lipoma, broma no osi cante,
encondroma e infarto eseo®?2.

Su tratamiento es el de muchas lesiones eseas tumorales
benignas: legrado, raspado de la cavidad y relleno de esta
con injerto eseo y jacien en caso de precisarse®.

Asimismo, debe realizarse un seguimiento periedico pues
se describe degeneracion sarcomatosa entre el 10 y el 16%
de los casos®™; aunque no se sabe el porcentaje exacto, se
sospecha una cifra inferior (como se vera mas adelante).

Caso cl-nico

Varen de 43 anos enviado desde las consultas externas de
Medicina Interna que consultaba por artralgias y elevacien
de ferritina.

Se solicite anal-tica (hemograma, bioqu-mica, velocidad
de sedimentacion globular, prote-na C reactiva), que re ejo
hiperuricemia.

Se realizo serie esea que informe la existencia de una
lesion osteol-tica compatible con encondroma y condrosar-
coma a la altura de la meta sis del femur izquierdo.

El diagnestico fue quiste eseo del femur izquierdo e
hiperuricemia, y se descarte enfermedad reumatolegica y
hemocromatosis. El sujeto fue dado de alta en consultas
externas de Medicina Interna y se lo derive a consulta de
Traumatolog-a y Cirug-a Ortopedica ( g. 1).

Desde la consulta en este centro, se solicite resonancia
magnetica (RM); el informe completo fue el siguiente:

)Se aprecia una tumoracien en la meta sis proximal del
femur izquierdo bien de nida, de borde hipointenso en
todas las secuencias, con la matriz hipointensa en T1 e
hiperintensa en T2, con imagenes hipointensas en todas las
secuencias en probable relacien con calci cacien.

No hay afectacien de la cortical esea.

No se aprecian otras alteraciones en el
estructuras osteomusculares de la zona emitida.

resto de

Tumoracien en meta sis proximal del femur izquierdo de
aspecto benigno en relacien con un encondroma* ( gs. 2-5).

Sobre la base de este diagnestico se decidie intervencien
quirdrgica.

Bajo anestesia raqu-dea y control radioscepico se practicoe
un abordaje externo de Bauer, raspado y limpieza de la
cavidad en la regien proximal del femur izquierdo. Se rellene
la cavidad esea resultante con injerto de esponjosa de la
cresta il-aca ipsolateral y se coloce cerclaje eseo para jar
la ventana esea. Se envie la muestra a Anatom-a Patolegica.

El sujeto recibie tratamiento analgesico, pro laxis anti-
bietica, antitrombetica y de proteccion gastrica, y fue dado
de alta a las 72 h de la intervencioen.

Durante el primer mes del postoperatorio, caminaba con
ayuda de muletas y descargaba la extremidad afectada; se
le autorize la carga parcial tras este primer mes y la carga
total a partir del tercer mes.

Todas las pruebas diagnesticas, su posterior utilizacien o
difusien, as- como la intervencien quirurgica, se realizaron
tras la obtencien del consentimiento informado del sujeto.

La pateloga de este centro realize el diagnestico de
anatom-a patolegica previa consulta con el Servicio de
Anatom-a Patolegica del hospital de referencia (Hospital
General Yaguwe de Burgos), adonde se enviaron diversos
cortes y se con rme el diagnestico.

La descripcien del informe fue la siguiente: )Microscepi-
camente se estudian varios fragmentos de una lesion esea
gue muestra trabeculas eseas neoformadas toscas y con
imagenes geogra cas de seudoPaget carentes de revesti-
miento osteoblastico y osteoclastico. Asimismo, muestra
areas de trabeculas curvil-neas y os-culas circulares que
remedan la displasia brosa. El fondo de la lesien es

bromixoide, escasamente celular sin celulas desvitalizadas
ni celulas plasmaticas. Pueden observarse areas adiposas y
areas focales de celulas xantomizadas. El tejido bromixoi-
de se introduce, ocasionalmente, en los espacios de Havers
de hueso compacto periferico preexistente*.

Diagnestico: )Tumor mixo broso lipoesclerosante (tumor

broeseo polimorfo)*. ( gs. 6-9).

Los seguimientos en consulta se realizaron cada 3 meses y,
al ano de la cirug-a, el sujeto se halla asintomatico, con
incorporacion total y plena a su actividad social y laboral.

La evolucien radiogra ca fue correcta con restitucien
cortical a la altura del femur e integracien esea del injerto,
y en la tomograf-a computarizada (TC) practicada al ano se
observe una cavidad residual sin que hubiera pruebas de
recidiva de la enfermedad (no se solicite RM por los
artefactos que pudieran provocar el cerclaje).

Discusien

El TLEMF de cadera es una lesien broesea at-pica y benigna
con una variedad compleja de patrones histolegicos que
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pueden incluir lipoma, broxantoma, mixoma, caracter-sti-
cas de tipo displasia brosa, formacien de quistes, necrosis
grasa, osi cacien isquemica y raramente cart-lago™®.
Asimismo, pueden encontrarse hialinizacien estromal y nidos
de hueso de aspecto pagetico®™>.

Las trabeculas eseas pueden mostrar esclerosis, mosai-
cismo, osi cacien isquemica y hueso laminar bien forma-
do®3°. Su asiento de predileccien es la region proximal del
femur en un 80 a un 90% de los casos’>%°, pero se han
descrito en otras localizaciones menos frecuentes, como la
dia sis femoral o los huesos il-aco, humero, tibia y segunda
costilla®™.

Figura 1 Radiograf-a anteroposterior simple de pelvis en la
gue se observa una lesien I-tica geogra ca bien delimitada, de
borde escleretico a la altura del femur izquierdo, que respeta la
cortical y con calci caciones en su interior.

500
13.7/EF
mﬁ.&uz J
S0PA/SCIC  *
FOV:s

Figura 2 Corte coronal de resonancia magnetica que muestra
una tumoracien con hiposenal bien delimitada en la secuencia
T1 en la cadera izquierda.

Para algunos autores lo mas comun es que se trate de un
hallazgo radiogra co casual®. Para otros, el primer s-ntoma
es el dolor, de intensidad y duracien muy variable®?,
Tambien puede iniciar como una fractura patolegica®>.

El rango de edad es de la segunda a la septima decada de
la vida, con una media de aproximadamente 40 anos' €. Su
desarrollo puede producirse durante la infancia y su

NTRO DI O RER

JE 2 “s 148

- ’ : 4 B )
Y - ts‘ : L
TEFON

Figura 3 Otra imagen de resonancia magnetica en la secuencia
T1 del mismo caso.
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Figura4 Imagen de resonancia magnetica en la que se aprecia
una lesien en meta sis proximal del femur izquierdo con
hipersenal en la secuencia T2, de borde bien de nido y que
respeta la cortical.
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Figura 5 Corte sagital de resonancia magnetica en secuencia
T2 que muestra una imagen hiperintensa que parece bien
delimitada a la altura del extremo proximal del femur
izquierdo.

manifestacien cl-nica o diagnestico en la edad adulta® sin
preferencia por alguno de los sexos* 8.

Su radiolog-a simple es la de una lesien I-tica geogra ca
con un borde bien de nido y con frecuencia escleretico,
mineralizacien interna y, en algunos casos, expansien leve
del hueso.

As-, el diagnestico diferencial mediante la radiolog-a
simple se establece con aquellas entidades que muestren
imagenes |-ticas bien de nidas en el extremo proximal del
femur: displasia esea, quiste eseo, lipoma, broma no
osi cante, encondroma e infarto eseo, entre otras>®.

En un trabajo de 1993, Ragsdale base su diagnestico
diferencial con otras entidades en la radiolog-a simple y en
los hallazgos de anatom-a patolegica. Ahora es conveniente
adentrarse un poco en la imagen del TLEMF en la TC y la RM,
de acuerdo con la literatura medica revisada.

Segun Resnick, el TLEMF puede manifestarse enla TCy en
la RM como una mezcla de elementos internos sin signos de
grasa®. O Dwyer lo describe en la TC como una lesien con
margen escleretico y matriz no espec- ca®. Segun Kransdorf,
en cortes axiales de la porcien media de la lesion se muestra
la naturaleza globular de la matriz mineralizada®.

En trabajos posteriores se citan imagenes de RM que en la
secuencia T2 muestran heterogeneidad moderada e intensi-
dad alta o parcialmente baja para la grasa, as- como un
borde lesional bien de nido (al menos en parte)’.

En la secuencia Tl se ha descrito como una senal
hipointensa y en la secuencia T2 como una senal hiperin-
tensa (concordante con el presente caso). La imagen
lesional inespec- ca y esa hiperintensidad en la secuencia
T2 (debido al alto contenido mixoide) presentan irregulari-
dades internas debidas a las posibles calci caciones*®.

Kransdorf apunta a una imagen en la secuencia T1 con una
senal similar al esqueleto muscular y en la secuencia T2

Figura 6 Imagen histolegica en coloracien de hematoxilina y
eosina 40X en la que se observan las areas de seudoPaget
(matriz y trabeculas eseas sin revestimiento osteoblastico u
osteoclastico) as- como la estroma bromixoide. Se senalan las
areas de seudoPaget.

Figura 7 Imagen histolegica en coloracien de hematoxilina y
eosina 20X en la que se observan formaciones de seudoPaget
carentes de revestimiento osteoblastico y osteoclastico. Asi-
mismo, se observa una matriz bromixoide escasamente
celular.

moderadamente heterogenea, con un margen bien de nido
y areas de alta o intermedia intensidad en esta senal®.
Tambien a rma que en la gammagraf-a esea con Tecnecio-
99m se muestra una acumulacien del trazador en el lugar de
asiento de la lesion®. No se encontre en la literatura medica
una imagen de TC o RM t-pica que pueda ayudar al
diagnestico de nitivo o diferencial con otros procesos.

Segun O Dwyer®, el diagnestico de TLEMF debe basarse en
los hallazgos radiogra cos simples, la biopsia guiada por
imagen y la anatom-a patolegica.

Es importante recordar nuevamente que la radiograf-a
simple siempre muestra unas caracter-sticas constantes:
lesion I-tica bien de nida con borde escleretico, probable
mineralizacien interna y predileccien por la regien inter-
trocanterica® ™8,
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Figura 8 Imagen histolegica en coloracien de hematoxilina-
eosina 40X que muestra celulas adiposas.

Figura 9 Imagen histolegica en coloracien de hematoxilina-
eosina 20X en la que se observa la matriz bromixoide y las
zonas de necrosis esea.

El trabajo de Ragsdale de 1993 situa el porcentaje de
malignidad en un 16%, si bien senala que la incidencia
exacta de la degeneracien sarcomatosa es desconocida y
probablemente este sobredimensionada, lo que demostrar-a
que la desmoplasia isquemica presente favorece a la genesis
tumoral®38.

En su trabajo de 1999, Kransdorf indica un 10% de
malignidad, pero avisa que debe tomarse con precaucien
pues se puede especular con que esta sobrevalorado (en su
serie inclu-a los casos de degeneracion sarcomatosa con
diagnestico previo de TLEMF), o bien la posibilidad de
malignidad puede ser considerablemente mas baja al ser
muchas veces un hallazgo casual®. Sin embargo, para
algunos autores como Heim-Hall, el riesgo ser-a menor al
ser una variante de la displasia brosa (0,5% de acuerdo con
las cifras de malignidad de esta)®.

Hay autores que reconocen claramente al TLEMF como
una entidad propia, a pesar de su histogenesis variada, sobre
la base de sus caracter-sticas t-picas en una radiograf-a

simple y al asiento t-pico en la regien intertrocanterica del
femur proximal®*=38:°,

Otros autores opinan que puede tratarse de una variante
postraumatica de la displasia brosa y a rman que es una
evolucien de esta que se asienta en el extremo proximal del
femur debido a las solicitaciones mecanicas tan intensas que
suceden en esa regien anatemica, lo que provoca fracturas
de fatiga sobre una displasia brosa, y que la diferencia
radiogra ca entre una lesien y otra no es tal®.

Tambien hay autores que a rman que no esta clara la
diferencia o la relacien entre una entidad y otra, y que se
necesita una mayor investigacien para no incurrir en errores
diagnesticos*®".

Asimismo, se discute si estan relacionados con los lipomas
intraeseos™® o si son cambios involutivos a partir de una
lesion esea benigna previa de naturaleza bromixoide o

broesea®*. Por otra parte, se han reconocido 3 casos de
TLEMF (2 en el trabajo de Matsuba y uno en el de Corsi) que
presentan mutacien del gen GNAS, una subunidad alfa de la
prote-na G en el coden Arg®®?, que incrementa la formacien
de monofosfato de adenosina c-clico.

Esta mutacien es la causa del s-ndrome de McCune-
Albright y tambien se presenta en la displasia brosa
poliostetica y en ciertos casos de displasia brosa monoste-
tica®®. Con esto, se anade mas incertidumbre a la cuestien
de si el TLEMF es una entidad independiente o no de la
displasia brosa.

El tratamiento del TLEMF consiste en raspado de la lesien
y relleno de la cavidad con injertos eseos; se puede asociar
osteos-ntesis si es preciso.

Los casos que se presentan con fractura patolegica
pueden requerir artroplastia de cadera®. En los hallazgos
casuales y sin la presencia de cl-nica dolorosa se puede optar
solamente por vigilancia®. Asimismo, deben valorarse el
bene cio y el riesgo de realizar una escisien pro lactica a
una lesien benigna, con los riesgos de una cirug-a mayor®,
especialmente en una regien como el extremo proximal del
femur con las cargas importantes que soporta.

Debe realizarse un seguimiento periedico de la lesien,
pues se ha descrito transformacien maligna de esta
(degeneracion sarcomatosa en un 10 a un 16% de los
casos)?>™*8, aunque tampoco esta cuestion esta aclarada
del todo.

El cirujano ortopedico debe saber hacer un diagnestico de
las lesiones tumorales del esqueleto, primero diferencian-
dolas de otras lesiones de tipo displasico, infeccioso, etc., y
luego valorando si presentan caracter-sticas de benignidad o
malignidad en caso de sospecha de tumor.

Es evidente que, ante cualquier duda, se tiene que enviar
al sujeto a un centro especializado en donde se desarrollara
el diagnestico de nitivo mediante la realizacien de una
biopsia y se estableceran las estrategias terapeuticas'®. As-,
pueden evitarse sorpresas diagnesticas como las del pre-
sente caso, con las consecuencias graves que una plani ca-
cien y una actuacien terapeutica incorrectas pueden
acarrear a estos sujetos.

En conclusien, hay que pensar en la posibilidad diagnes-
tica de TLEMF ante una lesion I-tica de margenes geogra cos
bien de nidos y con esclerosis variable, de asiento en la
regien proximal del femur.

El diagnestico diferencial se establece con aquellas
entidades que muestren imagenes I-ticas bien de nidas en
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el extremo proximal del femur; entre estas, se encuentra la
displasia esea, el quiste eseo, el lipoma, el broma no
osi cante, el encondroma, el infarto eseo, etc®*®.

Dada la rareza de este proceso, que puede no encontrarse
re ejado en la literatura medica convencional, no hay
unanimidad en cuanto a que sea una entidad propia como
tal; ni con el trabajo y la experiencia de este grupo de
estudio se puede a rmar que realmente el TLEMF sea una
entidad nosolegica propia o una variante de la displasia

brosa.

Cuando se plantean dudas en cuanto a la naturaleza de la
lesion o a la diferenciacien entre benignidad y malignidad, o
si se piensa de entrada que una lesien es maligna, se
necesita el estudio mediante una biopsia y se debe derivar al
sujeto a un centro de referencia con experiencia en
enfermedad tumoral esea.
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