182

Rev.pern.pediatr. 60 (3) 2007

CASOS CLINICOS

Lipoblastoma mesenterico en una nina: presentacion de un

caso y revision de la literatura

Mesenteric lipoblastoma in a girl: report of a case and review of the literature

Virginia Alicia Garaycochea Cannon '

RESUMEN

Las masas abdominales en nifios son motivo de
preocupacion para el pediatra, ya que plantean una
interrogante sobre su naturaleza que debe estudiar y
llegar a un diagnostico en forma rapida y precisa. Entre
las masas abdominales de presentacion pediatrica y de
naturaleza benigna se encuentran los lipoblastomas.
Estos tumores son de estipe mesenquimatosa y
estan constituidos por adipositos inmaduros que se
localizan en las extremidades, sin embargo existen otras
localizaciones como la intraabdominal. El presente caso
es el reporte de un lipoblastoma mesentérico ocurrido en
una nifia de 1afio 7 meses, natural de Piura y derivada por
una tumoracién gigante intraabdominal. Los examenes
auxiliares no fueron concluyentes, por lo que se realizé
una laparotomia y extirpacion del tumor, que pesé 1780
g, ¥ la anatomia patoldgica revel6 su naturaleza.

Los lipoblastomas se clasifican como tales cuando son
de presentacion superficial o subcutanea, y se denomina
lipoblastomatosis cuando se localizan profunda o
intracavitariamente. La  citogenética  corresponde
generalmente a alteraciones del cromosoma 8 (8q 11
13). Se tiene que establecer diagnostico diferencial
con otras tumoraciones de acuerdo a su localizacion,
con liposarcoma, rabdomiosarcoma, efc. Y cuando
su localizacién es intraabdominal con nefroblastoma,
neuroblastoma, teratoma, etc. El tratamiento es
quirdrgico. Sin embargo se registra recurrencia que va
del 9% al 33% de los casos, por lo que se impone un
seguimiento posterior de aproximadamente 5 afios.

ABSTRACT

Abdominal masses in children are concerning. Those are
challenges for the pediatrician and require accurate and
fast diagnosis. Among the bening abdominal masses in
the pediatric group are lipoblastomas. Those tumors of
mesenchimal origin consist ofimmature adipocytes mainly
located in the extremities; however other locations such
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as intraabdominal locations are also found. The present
case is the report of a mensenteric lipoblastoma in a 19
months old female originally from Piura. The patient was
referred to us for work up of giant intraabdominal tumor.
Ancillary tests were inconclusive. The diagnosis was
made by exploratory laparotomy. The tumor’s weight was
1780 g and pathology revealed its nature.

Superficial or subcutaneous embryonal white fat tumors
are classified as lipoblastomas. Lipoblastomatosis
are deep or intracavitary embryonal white fat tumors.
Cytogeneticsreveals chromosal 8 (8q 11 13) abnormalities.
The differential diagnosis include other tumors according
to the location, such as liposarcoma, rabdosarcoma etc.
The differential diagnosis of intraabdominal lipoblastoma
also includes nephroblastoma, neuroblastoma, teratoma,
etc. Complete surgical excision with 5 years follow up is
the preferred therapy. Recurrence is reported in 9 to 33%
of cases.

INTRODUCCION

Las masas abdominales representan un reto para los
médicos por los multiples y sorpresivos diagndsticos
que pueden significar, en especial para el pediatra
que esta obligado a resolver los interrogantes sobre la
naturaleza de la masa que tiene su pequefio paciente, y
la oportunidad diagnéstica y terapéutica que representa
con la Unica finalidad de ofrecerle una solucién a su
enfermedad.

Dentro del espectro de diagndsticos de tumoraciones
abdominales benignas que pueden presentarse, una
entidad relativamente rara pero casi exclusiva de
presentacion en la edad pediatrica es el lipoblastoma.
Los lipoblastomas son neoplasias mesenquimaticas
constituidas por adipositos en diferentes estadios de
maduracion, sin pleomorfismo ni anaplasia. La mayoria
se ubican en las extremidades, sin embargo se pueden
encontrar en otras localizaciones, como el presente
caso. Se requiere de un estudio histopatolégico para el
diagndstico definitivo.
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Se presenta este caso, de una nifia de 1 afio 7 meses,
procedente de Piura, traida por sus padres al Instituto
Nacional de Salud del Nifio al ser derivada de su hospital
local con diagnéstico de esplenomegalia gigante para
su tratamiento, sin embargo el examen y estudio por
imagenes reveld tratarse de un tumor intraabdominal
gigante cuya naturaleza se revel6 posoperatoriamente.

Resumen de Historia Clinica (INSN Lima: 30/06/06)

Nifia de 1 afio 7 meses, natural y procedente de Catacaos,
Piura.

Ingresa con 7 meses de enfermedad aproximadamente,
de inicio insidioso y curso progresivo, caracterizado por
aumento de volumen de masa abdominal. Dos meses
antes del ingreso, el crecimiento abdominal impide la
deambulacién. Los padres niegan dolor abdominal,
nauseas, vomitos, hemoptisis, hematemesis, fiebre, tos,
ictericia, o disminucién de peso, aunque si se refiere
disminucién de tejido celular subcutaneo a nivel facial. Es
transferida de Catacaos con el diagndstico presuntivo de
esplenomegalia gigante.

Antecedentes sin importancia excepto que al afio 5
meses luego de adquirir la marcha al afio, notan los
padres dificultad en mantenerse de pie y deambular por
efecto del volumen abdominal.

EXAMEN CLINICO.

PA: 80/60 mm Hg FC: 140 x" FR: 30 X' T: 37°C

Peso: 12,3 kg (P: 111%) talla: 78 cm (P: 95%), P/T: 109%,
PC: 46 cm (P: 97%)

Paciente activa, responde a estimulos, con gran distension
abdominal.

Térax, pulmones y cardiovascular: Sin alteraciones
Abdomen: Asimétrico y globuloso a predominio izquierdo,
no circulacién colateral, cicatriz umbilical protruida. RHA(+)
simétricos. Abdomen blando y depresible, masa de
consistencia blanda que ocupa casi todo el abdomen, de
+ 17 cm que ocupa hipocondrio, flanco y fosa iliaca izquierda
y mesogastrio e hipogastrio. Matidez generalizada. No se
palpa bazo, se delimita localizacién por encima de reborde
costal por percusion, Higado 1 cm debajo de reborde costal.
Genito—urinario: sin alteraciones SNC: Despierta activa,
reactiva a estimulos, con desarrollo psicomotor de acuerdo
ala edad, sin embargo es dificultosa la bipedestacién por el
volumen abdominal.

Examenes auxiliares:

Hemograma: Leucocitos: 5700/mm3 (N 49, L48 M 1 E
2) Hto: 36 % . T. Coag: 6’ 00" T sangria 2'00”. Grupo
sanguineo O positivo. Fosfatasa alcalina: 583 Ul /ml.
Proteinas totales y fraccionadas, TGO y TGP dentro

de limites normales. PCR 0,1/dl. Examen completo de
orina normal. VDRL (-) HBsAg (-) IgG para rubéola y
CMV e IgM para HV1 positivos. Marcadores tumorales:
gonadotropinas coriénicas <5 (negativo) uUl/mL y alfa
feto proteinas 6.0 (VN: 0.6 — 22.1)ng/mL

Ecografia abdominal: Tumoracion sélida que ocupa el
hemiabdomen izquierdo, escasamente vascularizada
al doppler de color, de aproximadamente 20 cm de
diametro mayor. Bazo de morfologia habitual, de 7,7 cm
de longitud. Higado de tamafio y textura normal. Vesicula
y vias biliares normales. No liquido libre en cavidad.
Rifiones y retroperitoneo normal. Conclusion: tumoracién
sdlida intraperitoneal de 20 cm de diametro ubicado en
hemiabdomen izquierdo no dependiente de viscera solida.

TAC abdominal: Silueta hepatica de morfologia, volumen
y densidad conservadas. No lesiones infiltrativas. Vesicula
de forma y tamafio normal. Bazo: normal. Siluetas renales
de morfologia, volumen y densidad normales. Pancreas:
normal. Grandes vasos del abdomen disminuidos de
calibre. Amplia tumoracién que ocupa todo el abdomen, de
bordes definidos (densidad entre 8 UH y 20 UH). Después
del contraste se aprecia realce periférico de tipo reticulo
nodular y difuso de la lesién descrita. La tumoracion
ejerce efecto compresivo y desplaza las asas intestinales
gruesas y delgadas hacia arriba, abajo y lateralmente.
Ausencia de ganglios patolégicos en el area retrocrural
y perivascular. Estémago, asas delgadas y gruesas de
distribucién normal. En la pelvis se observa la vejiga de
forma y tamafio normal, de paredes delgadas. Ampolla
rectal central y ausencia de ganglios patoldgicos.

Conclusién: Amplia tumoracion intraabdominal sélida. Figs. 1,2,3.

Figura 1. TAC abdominal: se aprecia gran tumoracién abdominal
que ocupa casi toda la cavidad, lateralizada a la izquierda, con
desplazamiento de las asas intestinales al lado derecho.
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Figura. 2. TAC abdominal: se aprecia la imagen tumoral muy
amplia, imagenes renales sin alteraciones. La imagen tumoral
luce un aspecto mamelonado, circunscrito, bien delimitado. No
evidencia de infiltracién a tejidos y 6rganos vecinos. Tampoco hay
evidencia de presencia de ganglios retroperitoneales.

Figura 3. Imagen topografica coronal incidencia lateral, que
objetiva la gran dimension del tumor. Se observa el recorrido de
la aorta sin compromiso.

Evolucion: Sometida a laparotomia exploratoria y
tumerectomia mesentérica el 13/07/06.

Hallazgos: Tumoracién multilobulada de aspecto graso,
de base amplia, mesentérica de 30x 25x 25cm a 15¢cm de
angulo de Treitz. Liquido escaso libre en cavidad. Utero y
anexos sin alteraciones. Higado de aspecto normal, resto
de drganos sin alteraciones significativas.

Con evolucion favorable, sale de alta al 7mo dia PO.

Informe AP
Examen macroscopico: Tumor mesentérico, estructura;

peso 1780 g y mide 25 cm x 18 cm x 8 cm. Membrana
traslucida, lisa brillante, finamente vascularizada que
cubre parcialmente el tumor en un 40%. El tumor esta
conformado por multiples nédulos que miden 5 cm de
diametro de superficie lisa, brillante, pardo amarillenta,
al corte es homogéneo y resume liquido pegajoso
transparente de aspecto mucoide. Al corte se aprecia
estructura nodular central, bien definida que mide
16 cm x 15 cm. Superficie lisa, brillante, gris rosada y
resume secrecion mucoide, finamente vascularizado de
aspecto mixoide y cerebroide delimitado por los nédulos
anteriormente descritos.

Diagnéstico: Tumor mesentérico: lipoblastoma.

Comentario

La presencia de masas abdominales en nifios constituye
siempre una sefal de alarma en los padres y un reto para
los pediatras, por la naturaleza multiple de las mismas.
El 20% de los tumores en los nifios son abdominales -3,
asintomaticos al inicio, lo que retrasa su identificacién. El
hallazgo es muchas veces accidental, otras veces esta en
relacion a un traumatismo reciente ?3. Sin embargo, ante
el hallazgo de una masa abdominal debe investigarse
inmediatamente, ya que toda tumoracion abdominal en
la infancia se considera como maligna mientras no se
demuestre lo contrario .

Las tumoraciones sélidas malignas abdominales en
la infancia son de crecimiento rapido @, en el caso
presentado, el tiempo de evolucién referido es largo
(7 meses), lo cual hace que adquiera un gran tamafio
al momento de la hospitalizacion y se sospeche de
naturaleza benigna.

La anamnesis debe ser exhaustiva en la busqueda de
datos en cuanto a su evolucién (9, Hasta el 40% de
los tumores malignos presentan dolor al momento del
diagnostico, y un 32% refieren distensiéon abdominal, el
signo que fue cardinal en nuestra paciente, ademas de
la baja de peso y la imposibilidad de la deambulacién,
por efecto de masa y posiblemente por el peso intrinseco
del tumor.

Los examenes de ayuda diagndstica de laboratorio deben
ser solicitados en base a los hallazgos. Los marcadores
tumorales demuestran cierta especificidad en cuanto a
tipos especificos de tumores. En el caso presentado se
realizé la alfafeto proteina, y la gonadotropina coriénica,
y ambas resultaron negativas.

La ecografia abdominal se mantiene en paises en vias
de desarrollo como el examen por imagenes de primera
eleccion () por su facil accesibilidad, no ser un examen
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invasivo, de bajo costo, y que proporciona informacion
util acerca de su ubicacion, naturaleza y tamafio de
la tumoracion, se describe incluso ecogenicidad vy
ecotextura lipomatosa © que evaluados en el contexto
de cada paciente puede orientar aun mas al diagnéstico.
En nuestro caso, debido al gran tamafio de la masa,
solo fue posible conocer la no dependencia de érganos
intraabdominales y se sefial6 su escasa vascularizacion.

La tomografia axial computarizada (TAC) es uno de
los examenes de mayor utilidad © ©. En el presente
caso, si bien la naturaleza de la tumoracién continué
siendo incierta, corroboro la extension gigantesca de la
tumoracion, pero no pudo definir el origen de la misma.

La resonancia magnética es la técnica que demuestra
mas especificidad en este tipo de investigacion ©), si bien
es el examen de mayor costo. En el caso de tumoraciones
lipomatosas se describe una sefial intensaen T1, y menos
intensa en T2 ™. En nuestra paciente no fue posible ni
aparentemente necesario llevar a cabo esta prueba,
pues la cirugia se decidi6 en base a los resultados de la
ecografia y la tomografia abdominal.

Por ultimo, y dependiendo de cada caso, la biopsia de la
tumoracion (puncién aspiracién con aguja fina) @ informa
acerca de la naturaleza exacta de la misma, y orienta
la conducta a seguir. Estudios mucho mas especificos
para el diagndstico preoperatorio de masas abdominales
de naturaleza incierta, parten de ciertos examenes
hematolégicos y citolégicos cuya eleccion para su
solicitud dependera de cada caso particular.

En el estudio de las masas abdominales en nifios tenemos
que tener en cuenta factores como la edad. En la etapa
neonatal -+ &9 el 90% de las masas abdominales son
benignas y corresponden a organomegalias hasta en
un 57%. En los lactantes (-# 8 un 50% corresponden a
tumores malignos, de los cuales los mas notables son el
neuroblastoma y el nefroblastoma o tumor de Wilms, este
ultimo asociado muchas veces a otros sindromes como el
de Beckwith-Wiedemann, poliposis adenomatosa familiar,
infeccion por HIV. En los nifios preescolares ) siguen
teniendo importancia el neuroblastoma y el tumor de
Wilms, pero van surgiendo otros tumores como linfomas,
rabdomiosarcomas y hepatoblastomas. Finalmente en
los escolares y adolescentes son mucho mas frecuentes
los tumores linfoideos y mesenquimales. El teratoma
congénito ® representa un ndmero importante de los
tumores retroperitoneales, en la region sacrocoxigea, o
en ovarios y testiculos. Se presentan mas en las nifias.

Entre las masas abdominales benignas en la edad
pediatrica se encuentran los quistes del mesenterio (9,

linfangiomas quisticos como tumoraciones quisticas y
los lipoblastomas como tumoracion abdominal sélida
benigna, de una aparicién mas bien rara, siendo este el
principal motivo de estudio del presente reporte.

Los tumores adiposos pediatricos son clasificados por
Coffin CMy Williams RA "2 en: lipoma (64%), lipoblastoma
(30%), hibernoma (2%), liposarcoma (4%).

Los lipoblastomas son tumores derivados de células
grasas y estan considerados dentro de los tumores
de tejidos blandos("®. El lipoblastoma es un tumor
relativamente raro que ocurre predominantemente en la
infancia y nifiez temprana, se forma a partir de la grasa
blanca embrionaria ©'>'® Son tumores benignos que
pertenecen a las neoplasias mesenquimatosas, con
adipositos en diferentes estadios de maduracion.

La enfermedad se presenta de dos formas (121618, 19-:24);

1. Superficial (lipoma fetal o embrionario): lesiones
solitarias circunscritas, de crecimiento lento.

2. Difusa (lipoblastomatosis). lesion  multicéntrica,
profunda, difusa que emerge en musculo esquelético,
retroperitoneo o mesenterio. La lipoblastomatosis puede
ocurrir en asociacion con hemangiomas, otras lesiones
de tejidos blandos, displasia neuronal intestinal y/o
macrodactilia.

Histopatologia: es una neoplasia celular compuesta de

adipositos inmaduros, con septos relativamente bien

definidos, lipoblastos, y una fina red vascular. No existe
pleomorfismo ni anaplasia.

A partir de 1993 2528 se aclaran y definen las alteraciones
citogenéticas que ayudan a la diferenciacion del
lipoblastoma de otros tumores de tejidos blandos,
especialmente liposarcomas, por la alteracién especifica
en el cromosoma 8, que no esta asociado a cambios
oncogénicos de malignidad sino aparentemente de
crecimiento y maduracién celular.

Comentario

Se reporta en la literatura el caso de un nifio recién
nacido con un lipoblastoma difuso en la pierna izquierda,
que presentd regresion espontanea del tumor @9, Sin
embargo, no se han encontrado otros casos, por lo que
es adecuada su extirpacion quirtrgica @' ya que con
el tiempo puede provocar sintomatologia por efecto de
masa o estética.

La recurrencia luego de la extirpacion quirtrgica varia en la
literatura y va de 9% a 33% (® mas en relacion con la forma
difusa (lipoblastomatosis) que con la forma localizada. La
recurrencia se presenta dentro de los dos primeros afios de
cirugia, por lo que se recomienda seguimiento de al menos 5
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afios @, El comportamiento en caso de recurrencia es curioso,
describiéndose la maduracién progresiva de los adipositos,
llegando a virar de lipoblastoma hasta lipoma tipico en un
caso de sucesivas recurrencias ?¥. En algunas oportunidades
se ha descrito lipoblastomas con comportamiento atipico:
crecimiento rapido y comportamiento agresivo a pesar de su
benignidad.

El diagnostico diferencial se establece de acuerdo a
su localizacion con diferentes neoplasias: tumores
malignos de partes blandas (" como liposarcoma
(Miller), rabdomiosarcoma, sarcoma de células claras,
tumores desmoides ©%, sarcoma epitelioide, sarcoma
sinovial. Otros tumores a tener en cuenta son los lipomas
intramusculares, angiolipomas y hemangiomas. Si la
ubicacién es una masa abdominal, debe considerarse

otros tumores como teratoma ©“, nefroblastoma,
neuroblastoma, etc. Otras tumoraciones a considerarse
son los quistes de mesenterio y epiplén (19,

Conclusiones

Elcasoreportado de unanifia piurana, con unatumoracion
gigante mesentérica fue compatible con el diagndstico
de lipoblastoma. El lipoblastoma constituye un tumor
de partes blandas de naturaleza benigna y etiologia
mesenquimatosa, de presentacion poco frecuente pero
casi exclusivo de la nifiez, cuyo Unico tratamiento conocido
es el quirurgico. Existe una posibilidad de recurrencia en
relacién a la forma clinica de presentacién localizada o
difusa. La diferenciacion de esta neoplasia empleando la
citogenética abre nuevos horizontes en el conocimiento
de esta y otras neoplasias mesenquimatosas.
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