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Casos CLiNICOS

Tumor lipomatoso atipico, un diagnostico inusual

Constanza Ramirez', Constanza Balkenhol?, Laura Carrefio®, Nicolas Droppelmann’

RESUMEN

El tumor lipomatoso atipico (ALT) es una enti-
dad poco frecuente que corresponde a un sar-
coma bien diferenciado de bajo grado. Entre las
caracteristicas clinicas que orientan a ALT se en-
cuentran el tamano tumoral mayor a 4 cm, lesio-
nes poco moviles, de consistencia firme y elasti-
ca. El apoyo de técnicas imagenologicas como la
ecografia y la resonancia nuclear magnética re-
sultan de utilidad en la sospecha clinica, el estu-
dio histologico y la tincién inmunohistoquimica
positiva de los marcadores MDM?2 y CDK4 per-
miten confirmar el diagnéstico. La identificacion
por hibridacion fluorescente in situ (FISH) de la
amplificacion del gen MDM2 se ha convertido en
el gold standard para el diagnostico, sin embargo
aun es una técnica poco disponible. A pesar de
que el ALT no presenta potencial metastasico,
hasta un 10% de los casos podrian desdiferen-
ciarse y entre un 30-50% recurrir localmente,
por lo que deben ser extirpados con margenes
oncologicos adecuados y se recomienda el segui-
miento a largo plazo. El ALT se presenta como
un diagndstico diferencial del lipoma, la neopla-
sia mesenquimatosa mas comun en adultos, por
lo que es una entidad importante de conocer. A
continuacién, se presenta el caso de un pacien-
te que presentd un tumor lipomatoso atipico en
antebrazo.

Key words: atypical atypical lipomatous tumor,
liposarcoma,well-differentiated sarcoma

ABSTRACT

Atypical lipomatous tumor (ALT) is a rare enti-
ty that corresponds to a well-differentiated low-
grade sarcoma. Among the clinical characteristics
that guide ALT are tumor size greater than 4 cm,
poorly mobile lesions, with a firm and elastic con-
sistency. The support of imaging techniques such
as ultrasound and magnetic resonance imaging
are useful in clinical suspicion; histological study
and positive immunohistochemical staining of the
MDM?2 and CDK4 markers allow confirmation of
the diagnosis. Identification by fluorescence in situ
hybridization (FISH) of MDM2 gene amplification
has become the gold standard for diagnosis, howe-
ver it is still a poorly available technique. Although
ALT does not present metastatic potential, up to
10% of cases could dedifferentiate and between
30-50% recur locally, so they must be removed
with adequate oncological margins and long-term
follow-up 1s recommended. ALT is presented as a
differential diagnosis of lipoma, the most common
mesenchymal neoplasm in adults, which is why it
1s an important entity to know. Below is the case
of a patient who presented an atypical lipomatous
tumor in the forearm.

Palabras claves: tumor lipomatoso atipico, lipo-
sarcoma, sarcoma bien diferenciado
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| tumor lipomatoso atipico (ALT) es una enti-
dad poco frecuente que corresponde a un sar-
coma bien diferenciado de bajo grado. ALT
junto con el liposarcoma bien diferenciado (WDL) y
el liposarcoma desdiferenciado (DDL) comprenden
aproximadamente el 40-45% del total de liposarco-
mas y representan un espectro clinico'. ALT y WDL
presentan la misma morfologia y base genética, com-
partiendo secuencias amplificadas en la region cro-

mosémica 12q13-15 particularmente en oncogenes
CDK4 y MDM22 El término ALT se prefiere utilizar
cuando la lesion surge en sitios quirdrgicamente tra-
tables, principalmente extremidades o tronco siendo
mas superficiales y el término WDL en localizaciones
profundas como retroperitoneo o mediastino. Por lo
tanto, el clasificar un liposarcoma histopatoldgica-
mente bien diferenciado como ALT o WDL se basa
principalmente en la ubicacion del tumor y la rese-
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cabilidad quirtrgica. Esta diferencia es relevante, ya
que en particular los WDL tienen mayor riesgo de
desdiferenciaciéon a DDL, mayor tasa de recurrencia
y metastasis a distancia’.

Los ALT suelen simular lipomas clinica e histologica-
mente por lo que suelen representar un desafio diag-
nostico.

Se presenta a continuacién el caso de un paciente que
presentd un tumor lipomatoso atipico en antebrazo.

CAso cLiNICO

Paciente de sexo masculino, 37 anos, sin antecedentes
morbidos, consulta por aumento de volumen de cre-
cimiento lento en antebrazo derecho, ocasionalmente
doloroso. Al examen fisico se palpa lesion nodular, de
consistencia firme y con leve herniaciéon al comprimir
hacia epidermis, en superficie flexora de antebrazo
(Figura 1).

Figura 1

Al examen fisico se palpa lesién nodular, de consistencia firme y
con leve herniacién al comprimir hacia epidermis, en superficie
flexora de antebrazo.

Se solicita ecografia de partes blandas que informa le-
si6on tumoral subcutanea de 2.9 x 1.2 x 2.7 cm, s6lida,
heterogénea, de caracteristicas inespecificas (Figura
2) por lo que se sugiere complementar con estudio
histologico.

ANTEBRAZO DER

Figura 2

Ecografia de partes blandas que informa lesién tumoral subcuta-
nea de 2.9 x 1.2 x 2.7 cm, sélida, heterogénea, de caracteristicas
inespecificas.

Se realiza biopsia excisional de la lesion. Al momento
de la cirugia se evidencia una lesién mal delimitada,
adherida a planos adyacentes y vascularizada.

En el estudio histopatologico se observa una neo-
formacion de contorno redondeado no encapsulada
constituida por una proliferacion de células adiposas
con variacion en tamaifo, nacleos excéntricos normo-
cromaticos, areas mixoides y fibrosis laxa en la que se
aprecian células con leves atipias citologicas sin mito-
sis. Las tinciones inmunohistoquimicas demostraron
MDM? positivo, CDK4 y CD34 negativo en células
atipicas (Figura 3).

Figura 3
Tincién inmunohistoquimica MDM2 positivo.



Tanto los hallazgos morfolégicos como inmunohisto-
quimicos apoyaron el diagnostico de tumor lipomato-
so atipico en antebrazo (ALT).

Se solicito RNM donde no se evidencié compromiso
de planos profundos. Paciente fue derivado a cirugia
oncoldgica para ampliacion de margenes. En el in-
forme histopatologico final se observo persistencia de
tumor lipomatoso atipico en dos focos alejados de los
margenes quirargicos e inmunohistoquimica sin ati-
pias.

Paciente evoluciona favorablemente y se mantiene en
controles periddicos sin recurrencias hasta la fecha.

DI1ScUSION

Si bien el tumor lipomatoso atipico (ALT) es un tu-
mor poco frecuente, resulta relevante como diagnos-
tico diferencial del lipoma, la neoplasia mesenquima-
tosa mas comun en adultos.

Entre las caracteristicas clinicas que orientarian a
ALT se encuentran el tamafio tumoral mayor a 4 cm,
lesiones poco moviles, de consistencia firme, elastica 'y
con herniacién hacia la epidermis®.

El apoyo de técnicas imagenolégicas como lo son la
ecografia y la RNM resultan de utilidad en el diag-
nostico.

Algunos hallazgos ecograficos que apoyarian el diag-
nostico de ALT son la presencia de ecoestructuras
heterogéneas, margenes infiltrantes y vascularizacion
significativa detectable al doppler. Por el contrario, el
lipoma suele ser mayor en su eje paralelo a la superfi-
cie de la piel y son iso o hipoecogénicos. En este caso
la heterogenicidad, el mayor diametro en el eje verti-
cal y la mayor vascularizacién al doppler orientaron
el diagnostico. En la RNM, cambios como realce de
contraste, engrosamiento de septos o heterogenicidad
tumoral podrian ayudar a diferenciar ALT/WDL de
un lipoma”.

El diagnostico definitivo se obtiene mediante el es-
tudio histopatologico. Histologicamente ALT/WDL
se dividen en 3 subtipos: adiposo (el mas frecuen-
te), esclerosante e inflamatorio. El sello distintivo de

ALT/WDL adiposo son los lobulos de adipocitos

Rev chil dermatol 2022; 38 (1) - 27

de apariencia madura, tabiques fibrosos irregulares,
atipias nucleares focales con células fusiformes que
muestran agrandamiento nuclear e hipercromia. La
tinciéon inmunohistoquimica positiva para MDM2 y
CDKH4 resulta de utilidad en el diagnéstico y presenta
una fuerte correlacion con el estado de amplificacion
del gen. En el caso presentado la tinciéon positiva a
MDM2 resulté til para la confirmacién diagnostica.
En los Gltimos anos, la identificaciéon por hibridacion
fluorescente in situ (FISH) de la amplificacion del gen
MDM? se ha convertido en el gold standard para el
diagnéstico de ALT/WDL.

A pesar que los ALT/WDL no presentan potencial
metastasico, hasta un 10% de los casos podrian des-
diferenciarse y entre un 30-50% recurrir localmente.
La ubicacién del tumor es el principal factor predic-
tor de desdiferenciacion y recurrencia local, siendo la
ubicacion retroperitoneal (WDL) la de peor prondsti-
co. En general, los tumores localizados en extremida-
des y tronco (ALT) presentan tasas de desdiferencia-
cién y recurrencia local menores'.

Si bien el tratamiento de primera linea para estos tu-
mores es la reseccién quirtrgica, atn existe contro-
versia acerca de los margenes quirargicos adecuados
y la utilidad de las terapias coadyuvantes.

Se sugiere la reseccion amplia del tumor®, definida
segun clasificacion de Enneking®, para evitar recu-
rrencias locales y desdiferenciacion. Publicaciones re-
cientes plantean margenes oncologicos de 1 cm como
adecuados. Dado el potencial de recidiva local y des-
diferenciaciéon de estos tumores, los pacientes deben
permaneccer en seguimiento por largos periodos de
tiempo. Recomendaciones actuales establecen reali-
zar controles cada seis meses durante seis afos y luego
anual hasta completar 10 afios’.

CONCLUSION

El tumor lipomatoso atipico corresponde a una enti-
dad poco frecuente, sin embargo, se presenta como
un diagnostico diferencial frente a una lesion clinica-
mente sospechosa de lipoma.

Algunas caracteristicas clinicas que podrian orientar
al diagnostico son: tamano tumoral mayor a 4 cm,



28- Constanza Ramirez

poca movilidad, consistencia firme o elastica, her-
niacion hacia epidermis y crecimiento persistente.
El apoyo de imagenes con ecografia partes blandas o
RNM resulta relevante en casos sospechosos.

El diagnéstico definitivo se obtiene mediante el es-
tudio histologico y la identificacion del gen MDM?2
mediante técnica FISH, sin embargo, debido a la baja
disponibilidad de esta técnica resulta util en el la tin-
ci6n inmunohistoquimica positiva de los marcadores

MDM?2 y CDK4.

Si bien ALT corresponde a un liposarcoma bien dife-
renciado de bajo grado, con bajas tasas de desdiferen-
clacion y recurrencia local respecto a otros liposarco-
mas es un diagnoéstico que no debe ser subestimado,
por lo que deben ser extirpados con margenes onco-
logicos adecuados y los pacientes deben permanecer
en seguimiento por al menos 10 anos.
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