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Lipoblastoma mediastinico en pediatria

Mediastinal lipoblastoma in paediatrics
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$Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?
Es una neoplasia benigna de tejido adiposo blanco embrionario. Aporta més casos de una patologia poco conocida. Acompanado
Siendo casi exclusivo de la edad pedidtrica. La ubicacién en medias- de una breve revisién sobre el estudio y manejo de esta patologia.

tino es infrecuente.

Resumen

Objetivo: Describir dos casos de lipoblastoma mediastinico, patologia de baja incidencia y poco co-
nocida, siendo aun mds infrecuente en mediastino, sin haber reportes descritos en nuestro pais. Casos
Clinicos: 2 pacientes, ambos de sexo masculino, menores de 3 anos, en los que se encontré como ha-
llazgo incidental una masa mediastinica en una radiografia de térax. El estudio se complementd con una
tomografia computada y en uno de los pacientes con una biopsia toracoscépica. En ambos se logré ex-
tirpacién completa de la lesién via toracotomia, siendo apoyado via toracoscopica previa a la extracciéon
de la lesion en uno de ellos. Uno de los pacientes evolucioné con Sindrome de Claude Bernard Horner
el cual resolvi6 de manera espontdnea luego de dos afos y el segundo caso no presenté complicaciones.
Conclusiones: el lipoblastoma mediastinico es una patologia muy poco frecuente, las descripciones de
la literatura se asemejan a los casos expuestos en este articulo, concluyendo que presentan un patrén
muy similar entre ellos. Teniendo un prondstico favorable si se logra la reseccién completa y siendo
fundamental diferenciarlo de sus diagndsticos diferenciales para descartar malignidad.

Abstract

Objective: To describe two cases of mediastinal lipoblastoma, an infrequent and little-known patho-
logy, which is extremely rare in the mediastinum, with no cases reported in our country. Clinical
Cases: Two case reports. Both patients were boys younger than three years, in which a mediastinal
mass was found incidentally on a chest x-ray. The study was complemented with a CT scan and with
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a thoracoscopic biopsy in one of the cases. Complete resection of the tumor was achieved in both
patients through thoracotomy. One of the patients presented Claude Bernard Horner syndrome as a
complication from surgery, which resolved spontaneously after two years and the second case had no
complications. Conclusion: Mediastinal lipoblastoma is a very rare pathology. Descriptions found in
existing literature are similar to the cases presented in this article. We can conclude that mediastinal
lipoblastomas in pediatrics present a very similar pattern and presentation, having a good prognosis
if complete resection is achieved. Also, it is essential to distinguish it from its differential diagnoses in

order to rule out malignancy.

Introduccién

El lipoblastoma es una neoplasia benigna de teji-
do adiposo blanco embrionario, descrita por primera
vez por Vellois et al en 1958. Hasta la fecha hay solo
14 casos publicados de lipoblastoma mediastinico en
PubMed, Scielo y Lilacs, buscado por los términos “Li-
poblastoma” y “Mediastino”. Representan el 6% de los
tumores de tejido adiposo, los que se pueden clasificar
en: lipomas (64-90%), lipoblastomas (5-30%), liposar-
comas (1-4%) e hibernomas (2%)'. Se presentan casi
exclusivamente en la edad pediatrica, siendo el 90%
diagnosticados antes de los 3 anos, con una relacién
de sexo masculino: femenino de 3:1**. La ubicacién
mds frecuente del lipoblastoma es en el tronco (48%),
seguido por extremidades, cabeza y cuello, retroperito-
neo y mediastino’.

Se caracterizan en la anatomia patoldgica por ser
una lesion bien circunscrita presentando una pseu-
docédpsula fibromembranosa con abundante matriz
mixoide, compuesta de tejido mesenquimatico inma-
duro con adipocitos en distintos estadios de madura-
cién. Presentan lébulos con septos internos y una red
capilar plexiforme. Se diferencian de otros tumores al
no tener atipia celular®. Son de crecimiento répido y en
la gran mayoria de los casos no infiltra tejidos adyacen-
tes, no metastizan ni presentan degeneracién maligna.

El cuadro clinico va a depender del tamano y ubi-
cacién del tumor, pudiendo presentarse con sintomas
respiratorios como también de manera asintomdti-
ca’. El diagndstico definitivo serd dado por el estudio
andtomo-patoldgico, pero se puede sospechar inicial-
mente con una adecuada anamnesis, examen fisico y
estudios imagenolégicos. Es fundamental la extirpa-
cién completa de la lesién, evitando complicaciones
propias de la cirugia como sangrado, infecciones, le-
siones de estructuras nerviosas, entre otras. A pesar de
ser benignos pueden tener un comportamiento local-
mente invasivo con riesgo de recidiva si la reseccion es
incompleta®.

Es importante diferenciar la lipoblastomatosis de
un lipoblastoma debido a su mayor morbilidad al inva-
dir tejidos adyacentes y la posibilidad de ser multifoca-
les. En los casos mediastinicos estd descrita la infiltra-

cidén al especio epidural e intraespinal, nervio frénico,
la vena braquiocefalica, corazén y pulmoén. En otras
ubicaciones pueden también infiltrar tejidos blandos y
planos musculares. En ocasiones puede no haber deli-
mitacion clara entre el tumor y los tejidos contiguos.
Por lo que es fundamental tener claridad de la invasion
previo a la cirugfa, para una adecuada planificacién y
asi evitar dafio de estructuras vecinas y mayor compli-
caciones'.

Con el objetivo de describir una patologia de muy
baja incidencia y poco conocida, siendo atin mds infre-
cuente en mediastino, sin haber reportes descritos en
nuestro pais. Reportamos dos casos clinicos de lipo-
blastoma mediastinico en pacientes pedidtricos, inclu-
yendo su presentacion, manejo y prondstico

Casos clinicos

Caso 1

Paciente de sexo masculino de 2 afios, sin antece-
dentes mérbidos, historia de baja de peso ni sintomas
respiratorios crénicos. Consulté en servicio de urgen-
cias por sintomatologia de infeccién respiratoria agu-
da. Se tom¢ una radiografia de térax (figura 1) donde
se observd una lesion de 6 cm. de didmetro en vértice
de pulmoén derecho. Se complement6 el estudio con
una tomografia computarizada (TC) donde se obser-
v6 una lesion de tejido adiposo, tabicada en medias-
tino derecho de aproximadamente 5 cm, de densidad
menor a 0 Unidades de Hounsfield (UH) informada
como lipoblastoma mediastinico (figura 2).

Se realizd diseccion de la lesion via toracoscopica
previo a la extirpacién via toracotomia en el octavo es-
pacio intercostal derecho. Se envié la muestra a biopsia
diferida siendo informada como un lipoblastoma. El
paciente evolucion6 con Sindrome de Claude Bernard
Horner transitorio, resuelto a los 2 anos de seguimien-
to, sin otras complicaciones.

Caso 2

Paciente de sexo masculino de 1 afno de edad, sin
antecedentes moérbidos, baja de peso ni sintomas res-
piratorios crénicos. Consulté en servicio de urgencias
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Figura 1. Radiografia de térax. Se observa una lesién de 6 cm de
didametro en vértice de pulmoén derecho.

Figura 3. Radiografia de térax. Se observa una masa mediastini-
ca de aproximadamente 13 cm. de didmetro que colapsa y des-
plaza pulmon izquierdo hacia lado contralateral desde el vértice.

por sintomatologia de infeccion respiratoria aguda. Se
tomé una radiografia de térax donde se observ6 una
masa mediastinica de aproximadamente 13 cm de dié-
metro que colapsaba y desplazaba pulmoén izquierdo
hacia contralateral desde el vértice (figura 3).
Evolucioné con compromiso respiratorio progre-
sivo llegando a ventilacién mecdnica diagnosticindose
Neumonia por virus respiratorio Sincicial. Se realiz6
una TC para completar el estudio, donde se observd
una masa de 8 x 9 x 5 cm. hipovascular, de densidad
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Figura 2. Tomografia Computada de térax. Se observa lesion
de tejido adiposo, tabicada en mediastino derecho de aproxima-
damente 5 cm, de densidad menor a 0 Unidades de Hounsfield
informada como lipoblastoma mediastinico.

Figura 4. Tomografia Computada de térax. Se observa una masa
de 8 x 9 x 5 cm hipovascular, de densidad menor a 0 UH bien
delimitada en hemitorax superior izquierdo que ejerce efecto de
masa sobre el parénquima pulmonar.

menor a 0 UH, bien delimitada en hemit6rax superior
izquierdo que ejercia efecto de masa sobre el parénqui-
ma pulmonar (figura 4). Previo a la cirugia se realiz6
una biopsia toracoscopica informada como mixoma
de bajo grado. Dentro de los exdmenes de laboratorio
destacaban alfa feto proteina y gonadotrofina coriéni-
ca dentro de rangos normales.

En un segundo tiempo, se realizé reseccién de la
lesion via toracotomia con seccion de la sexta costilla
debido al gran tamano de la lesion, logrando reseccién
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completa de ésta. Se envi6 la muestra a biopsia diferida
siendo informada como un lipoblastoma. Se controlé
un mes posterior a cirugia, con buena evolucién, sin
presencia de complicaciones.

Discusién

Frente a una masa mediastinica el estudio inicial
debe comenzar con una adecuada anamnesis y examen
fisico par asi poder orientarse dentro de sus diagndsti-
cos diferenciales. El lipoblastoma se va a presentar en la
gran mayoria de los casos en la infancia temprana y ge-
neralmente no se asocia a otros sindromes'. A diferen-
cia del resto de los tumores de tejido a adiposo, como
el hibernoma que se presenta con mayor frecuencia
entre los 30-40 anos y el liposarcoma en mayores de
40 afnos, siendo extremadamente raro en menores de
10 afios®10.

El estudio debe continuar con imdgenes. Es dificil
la diferenciacién en las imagenes entre los tumores de
tejido adiposo (lipomas, liposarcomas y lipoblasto-
mas) ya que comparten algunas similitudes en el TC,
como su densidad y que no realzan con el medio de
contraste. Una herramienta util para la diferenciacién
del lipoblastoma con un liposarcoma es la ausencia de
invasion a estructuras vecinas causando solo efecto de
masa'2 Con respecto a la resonancia magnética, no
hay consenso en la literatura sobre sus ventajas sobre
la TC®. En los casos presentados se solicité una TC
para complementar el estudio del hallazgo inicial de la
radiografia de térax y no fue necesario el estudio con
resonancia magnétia ya que la TC nos entrego la infor-
macion preoperatoria necesaria.

El ultrasonido, a pesar no ser superior a la TC, se
puede utilizar como estudio. Este muestra tejido dé-
bilmente hiperecoico sin presencia de calcificaciones
lo que lo diferencia de un teratoma'®. Si bien es util
en el diagndstico de lipoblastoma, en nuestro caso no
fue de utilidad debido a la ubicacién mediastinica. Por
ultimo, la biopsia por puncién no entrega una muestra
significativa por lo que no se recomienda para el diag-
noéstico de lipoblastoma. Esto lo podemos confirmar
en nuestro caso, ya que la biopsia toracoscopica pre-
via no fue representativa del total de la lesién, siendo
informada como un mixoma de bajo grado cuando el
diagnéstico definitivo fue un lipoblastoma.

En relacién al estudio citogenético este tumor se
puede asociar a dislocacién cromosémica con altera-
cién del brazo largo del cromosoma 8, especificamente
una delecién del brazo largo del (8q 11-13). Se ha des-
crito que el 95% de los liposarcomas mixoides presen-
tan una translocacién cromosémica (12;16) (q13;p11)
siendo también caracteristica de este tumor'. Por lo
que el estudio citogenético tendria cierta utilidad fren-
te a la duda diagnéstica para diferenciar el lipoblasto-

CASO CLINICO

ma o lipoblastomatosis de un liposarcoma’. En nuestro
caso no fue necesario el estudio citogenético debido a
la alta sospecha de benignidad por la historia, clinica,
laboratorio e imagenes.

A diferencia de otros tumores los lipoblastomas no
presentan elevacién de gonadotrofina coriénica ni alfa
feto proteina, siendo una herramienta util para dife-
renciarlo de sus diagnoésticos diferenciales malignos.
En ambos casos se solicité como estudio inicial pre-
vio a la cirugia, siendo de utilidad para orientarse en
la benignidad de la lesién. Todas estas opciones pue-
den orientar al diagndstico de un lipoblastoma, pero
el diagnéstico definitivo esta dado por la biopsia de la
pieza completa una vez resecado el tumor.

El manejo de el lipoblastoma es la reseccién com-
pleta de la lesion, teniendo un muy buen prondstico y
baja recidiva si se logra ésta. La decision de la técnica
quirtrgica va a depender de la ubicacién, tamano y re-
lacién con érganos adyacentes. Teniendo mayor difi-
cultad y peor prondstico mientras mayor sea el tamafio
y mayor compromiso de drganos adyacentes presente.
Si es posible, se recomienda realizar la diseccién via to-
racoscépica para lograr una cirugia lo menos invasiva
posible para luego extraer el tumor via toracotomia. Se
ha descrito una recurrencia de un 14-25% por lo que
requiere de seguimiento, idealmente cada 6 meses por
2 anos'. Esta recurrencia se adjudica principalmente a
la reseccién incompleta o lesiones infiltrantes.

Conclusiéon

Los lipoblastomas mediastinicos son una entidad
muy infrecuente, siendo uno de los pocos tumores
benignos encontrados en el mediastino en la edad pe-
diatrica. Su estudio inicial deber ser con TC pero el
diagnéstico definitivo esta dado por la anatomia pato-
logica, siendo estrictamente necesaria la biopsia de la
pieza completa. El manejo es la extirpacién completa
de la lesion.

Responsabilidades Eticas

Proteccion de personas y animales: Los autores decla-
ran que los procedimientos seguidos se conformaron
a las normas éticas del comité de experimentacién hu-
mana responsable y de acuerdo con la Asociacién Mé-
dica Mundial y la Declaracién de Helsinki.

Confidencialidad de los datos: Los autores declaran
que han seguido los protocolos de su centro de trabajo

sobre la publicacién de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informa-
do: Los autores han obtenido el consentimiento in-
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formado de los pacientes y/o sujetos referidos en el

articulo. Este documento obra en poder del autor de

correspondencia referidos en el articulo.
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