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PALABRAS CLAVE Resumen

Lipoblastoma; Introduccion: El lipoblastoma es una neoplasia benigna del tejido adiposo, de presentacion
Pediatria; infrecuente y casi exclusiva en nifios menores de 3 anos. Usualmente se presenta en las extre-
Retroperitoneal; midades como una masa indolora de crecimiento progresivo, estableciéndose su diagnostico
Neoplasia definitivo mediante analisis histoldgico y citogenético.

Objetivo: Presentar un caso clinico de lipoblastoma de ubicacion inhabitual en una lactante y
revisar la literatura al respecto.

Caso clinico: Lactante mayor de 16 meses, con aumento de volumen abdominal de 6 meses
de evolucion, asociado a una ingesta alimentaria disminuida, sin otros sintomas. El estudio
de imagen revel6 una imagen de aspecto lipoideo que comprometia casi la totalidad de la
cavidad abdominal, muy sugerente de lipoblastoma, realizandose la reseccion de un tumor
retroperitoneal de 18 cm de diametro que rechazaba los drganos vecinos. El analisis histologico
fue suficiente para confirmar el diagnostico. En el seguimiento no hubo recidiva.

Conclusion: Tomando en cuenta la baja frecuencia de esta afeccion y su inusual presentacion,
se reporta el caso de esta paciente, para considerarlo dentro del diagnostico diferencial de
masa abdominal en un lactante.
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Retroperitoneal lipoblastoma in an infant. A case report

Abstract

Introduction: Lipoblastoma is a benign neoplasia of the adipose tissue. It is a rare conditionand
almost exclusively presents in children under 3 years old. It usually occurs in extremities as a
painless volume increase of progressive growth, with the definitive diagnosis being established
by pathological and cytogenetic analysis. The treatment of choice is complete resection, and
follow-up period of up to five years is recommended due to a recurrence of up to 25%.
Objective: To present an unusual location of this uncommon condition in an infant, and review
the related literature.

Case report: Asixteen-month child with an increase in abdominal growth of six-months progres-
sion, associated with a decreased food intake, and with no other symptoms. The imaging study
revealed a lipoid-like image compromising almost the entire abdominal cavity, very suggestive
of lipoblastoma. A resection was performed on an 18 cm diameter retroperitoneal tumour that
rejected the adjacent organs. Histological analysis was enough to confirm diagnosis without the
need for cytogenetic analysis. The follow-up showed no recurrence of the disease.
Conclusion: Given the rarity of this disease and its unusual presentation, we communicate
this clinical case, in order to be considered in the differential diagnosis of abdominal mass in
chilhood.

©2015 Sociedad Chilena de Pediatria. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. This is an open access
article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

El lipoblastoma es un tipo de neoplasia benigna que afecta el
tejido graso blanco, compuesto por tejido mesenquimatico
y células adiposas en distintas etapas de diferenciacion. Se
ha descrito como un proceso patologico infrecuente, repor-
tandose en su mayoria como casos aislados, con excepcion
de algunas series de casos' 2.

Su etiopatogenia ain no ha sido esclarecida®; sin
embargo, se han descrito anomalias cromosémicas espe-
cificas que podrian explicar su desarrollo y que son
una herramienta Util para diferenciarlo de otras enfer-
medades como el liposarcoma, que teniendo un com-
portamiento maligno, constituye su principal diagnostico
diferencial.

Se presenta usualmente en ninos, con predominio en el
sexo masculino®, y sus manifestaciones varian dependiendo
del tamano y la localizacion del tumor, aunque en la mayoria
de los casos aparece como una masa indolora y de creci-
miento progresivo®~’, generalmente en las extremidades y
de diametro variable.

El enfrentamiento se basa en primera instancia en una
anamnesis completa®, siendo el estudio de laboratorio, y
sobre todo el de imagen, un apoyo clave para el pro-
ceso diagnostico, permitiendo aproximar la naturaleza de
la lesion, su tamafo, ubicacion, compromiso de estructuras
vecinas y la forma de abordaje terapéutico necesario. Aun-
que en Ultima instancia la biopsia, y en ocasiones el analisis
histopatoldgico/citogenético, constituyen el método diag-
nostico definitivo.

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirdrgica
completa®", que usualmente es resolutiva, aunque se ha
descrito recurrencia local, principalmente en casos con exé-
resis incompleta de la lesion, presentandose generalmente
dentro de los primeros 2 anos de seguimiento, por lo que
se recomienda una vigilancia de al menos 5 afos’®. Las

lesiones recidivantes son pesquisadas de mejor forma con
la resonancia magnética, siendo la reescision el tratamiento
indicado'.

El objetivo de este reporte es presentar una ubicacion
muy poco habitual de esta infrecuente afeccion en una lac-
tante, exponiendo la literatura relevante al respecto.

Caso clinico

Lactante de 16 meses de vida de sexo femenino, sin antece-
dentes moérbidos perinatales, que consulta por un cuadro
de 6 meses de evolucion caracterizado por aumento de
volumen abdominal progresivo, indoloro, asociado a una
reduccion paulatina del volumen de alimento tolerado,
en ocasiones acompanado de arcadas reiteradas no eme-
tizantes, sin alteraciones en deposiciones ni orina. Los
padres habian consultado previamente en atencién pri-
maria, donde se interpretd como infeccion gastrointes-
tinal.

A la inspeccion fisica se apreciaba una notable distension
abdominal simétrica, en cuya palpacion destacaba una masa
de consistencia blanda pero firme, depresible, de limites
dificiles de definir, con matidez a la percusion y atenua-
cion de ruidos hidroaéreos, siendo el resto del examen fisico
normal.

La ecografia abdominal evidencié una imagen sélida,
de aproximadamente 15cm de diametro, ecogénica, leve-
mente heterogénea y de bordes mal definidos, que ocupaba
gran parte del abdomen (fig. 1).

El estudio se complement6 con una tomografia compu-
tarizada de abdomen y pelvis que evidencié una formacion
intraabdominal de baja densidad, con aspecto lipoideo que
abarcaba casi la totalidad de la cavidad intraabdominal, con
desplazamiento de 6rganos, pero sin compromiso de grandes
vasos, compatible con lipoblastoma (figs. 2A y B).
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Figura1 Ecografia abdominal con imagen de masa abdominal
de aproximadamente 15cm de diametro, ecogénica levemente
heterogénea y de bordes mal definidos.

Se planificd la resolucion quirtrgica mediante laparoto-
mia media infraumbilical, evidenciandose a nivel pélvico un
tumor retroperitoneal bien delimitado, de 18 cm de diame-
tro, que rechazaba el uréter izquierdo, el anexo izquierdo
y el colon sigmoides, sin infiltracion de dichas estructuras
(fig. 3). Se realiz6 exéresis completa del tumor con preser-
vacion de las estructuras mencionadas.

El examen macroscopico mostré un tumor ovoide de
1.300g que media 18 x 13 x 8cm, de superficie lisa par-
cialmente cubierta por serosa pardo-blanquecina con leve
aspecto congestivo, siendo la superficie contralateral lisa,
pero mayoritariamente abollonada (fig. 4A). Al corte se
aprecio un tumor sélido multinodular homogéneo de aspecto
carnoso blanquecino-amarillento (fig. 4 B).

El examen microscopico destacd una lesion neoplasica
formada por numerosos adipocitos en distintos grados de
maduracion, con una rica red vascular capilar y numerosos
tabiques fibrosos finos interpuestos (figs. 5A y B), compa-
tible con lipoblastoma retroperitoneal. No fue necesario el
estudio citogenético.

La recuperacién postoperatoria de la paciente fue satis-
factoria, siendo dada de alta al cuarto dia postoperatorio. En

Figura 3
gico.

Lipoblastoma exteriorizado durante el acto quirur-

el control clinico 15 meses mas tarde la paciente se encon-
traba totalmente asintomatica, con una ecografia normal.

Discusion

En 1926 Jaffe acuno por primera vez el término lipoblastoma
para referirse a una lesion lipomatosa atipica compuesta
de células similares a los adipocitos embrionarios (o lipo-
blastos), para poder diferenciarla del lipoma comuin que no
posee dichas células'®. En efecto, esta neoplasia posee una
arquitectura lobulada por septos finos, y estd compuesta
de tejido mesenquimatico y células adiposas en distintas
etapas de diferenciacion, entre las que destacan adipocitos
maduros, lipoblastos tipicos uni o multivacuolados y preli-
poblastos, con una distribucion externa del tejido menos
diferenciado; y todo esto rodeado de una pseudocapsula
fibromembranosa que puede ser circunscrita o difusa, razon
por la que en 1973 Chung y Enzinger propusieron clasificar-
los seglin su comportamiento en lipoblastoma propiamente
tal, a la forma localizada, circunscrita y encapsulada (73%),
y lipoblastomatosis a la presentacion multiple, infiltrativa y
no capsulada (27%)'*">, con capacidad de infiltracidn local

BN X ]

Figura 2 Ay B. Escanograma y corte transversal de TC de abdomen que muestran imagen hipodensa, de aspecto lipoideo que

abarca casi la totalidad de la cavidad abdominal.
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Figura 4 A. Pieza quirlrgica extraida. B. Estructura macroscopica interna del tumor.

en cavidades como el mediastino, el térax y el retroperito-
neo, presentando grados variables de compromiso visceral y
muscular®'6-"8,

Constituye cerca del 0,3% de los tumores de tejidos blan-
dos en la poblacién general'®, lo que ha llevado a describirla
como una neoplasia extremadamente infrecuente. Es consi-
derada casi exclusivamente pediatrica, ya que en mas del
90% de los casos se presentan en pacientes menores de
3 afos de vida, y con predominio en el género masculino
en relacién de 1,9:1%2. Nuestro caso comparte el rango de
edad promedio de diagnostico descrito, que en hasta un 55%
corresponde a lactantes cercanos al afio de edad*.

La localizacion mas frecuentemente descrita es en las
extremidades (hasta 61%), reportandose ademas porcen-
tajes variables en el tronco, el abdomen, la cabeza y el
cuello, presentandose la mayoria de las veces como una
masa indolora y de crecimiento progresivo que usualmente
no supera los 6cm de diametro, aunque se describe que
puede alcanzar los 20 cm®?%:2", Otras formas de presentacién
pueden manifestarse cuando la lesion compromete estruc-
turas neurovasculares o viscerales adyacentes, e incluyen
dolor abdominal, vomitos, congestion venosa, insuficiencia
respiratoria y diversos tipos de déficit neurolédgico®’.

Nuestro reporte forma parte de un escaso nimero de
casos de lipoblastoma descritos en el retroperitoneo, siendo
ademas un claro ejemplo del gran tamano que pueden alcan-
zar, con su respectiva repercusion clinica.

El estudio diagnostico incluye, ademas de una anamne-
sis completa, una evaluacion por imagen, describiéndose la
tomografia computarizada y la resonancia magnética como
las técnicas principales, con predileccion por esta Ultima,
al ser mas especifica para esta clase de tumores'®. En este
caso se opto por complementar el estudio con tomografia
computarizada, dada su amplia disponibilidad.

El tratamiento de eleccion comprende la reseccion qui-
rargica completa, a la que se ha asociado un excelente
prondstico’'". Aunque no estéa descrito un abordaje especi-
fico en lipoblastomas profundos, en este caso se opto por un
abordaje tradicional, no laparoscopico, debido al tamano,
ubicacion y a la necesidad de asegurar margenes libres en
la pieza operatoria, lo que se logré de forma satisfactoria y
con una evolucion postoperatoria favorable.

Una vez resecada, el estudio histopatoldgico permite
realizar el diagnostico definitivo, constituyendo en muchos
casos la Unica forma de diferenciar el lipoblastoma del
liposarcoma. Este Gltimo, de comportamiento maligno y
menos frecuente en la infancia, es el principal diagnos-
tico diferencial, e inicialmente podria sospecharse ante la
presencia caracteristica de mitosis anormal en el examen
histolégico®.

Asimismo el analisis citogenético desempenaria un papel
complementario en el caso de duda diagndstica ya que,
como han revelado estudios recientes, existen anomalias
cromosomicas especificas a los lipoblastomas, como puntos

Figura 5

A. Corte histologico con caracteristicas tipicas de lipoblastoma en donde se aprecian adipocitos en distintos grados de

diferenciacion. B. Tabiques finos y estructura capilar vascular. (Hematoxilina-eosina; 40x).
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de quiebra en el cromosoma 8, y reordenamientos cro-
mosomales de la region 8q11-13 que implicarian el gen
PLAG 1, asi como en los liposarcomas, en los que se han
descrito algunas translocaciones cromosomicas® %22,

En cuanto a la recurrencia, esta ha sido reportada en
el 10% a 30% de los casos, principalmente en la forma
difusa (lipoblastomatosis), usualmente debida a la reseccion
incompleta®” ", Estos casos se presentan hasta 84 meses
después de la reseccion'?, generalmente dentro de los 2 pri-
meros afos de seguimiento, por lo que se recomienda una
vigilancia postoperatoria constante de al menos 5 anos: cada
2 meses durante el primer afno, cada 6 durante el segundo
y tercer afo y luego de forma anual>®. Las lesiones recidi-
vantes son pesquisadas de mejor forma con la resonancia
magnética, siendo la reescisién el tratamiento indicado'?.
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