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RESUMEN

El liposarcoma es un tumor maligno de origen mesodermico deriva-
do del tejido adiposo. Los tipos de liposarcoma segtn su diagndstico his-
tolégico son: mixoide, pleomorfico, bien diferenciado y desdiferenciado.
Puede llegar a alcanzar enormes proporciones, sobre todo cuando se
localiza a nivel abdominal. Su tratamiento es la cirugia radical, si es posi-
ble, junto con radioterapia y/o quimioterapia. Se presentan cuatro pacien-
tes diagnosticados de liposarcoma, un caso de liposarcoma bien diferen-
ciado, otro caso de liposarcoma pleomorfico y dos casos de liposarcomas
mixoides; con la caracteristica de que uno de estos presento una recidiva
local con una desdiferenciacion del mismo. Los cuatro evolucionaron de
forma diferente. Asi su prondstico va a depender de su variedad histopa-
tolégica y de una posible multicentricidad que dificulta la exéresis qui-
rirgica radical completa.
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ABSTRACT

The liposarcoma is a malignant tumor of mesodermic origin derived
of the adipose tissue. Liposarcoma’s types, according to his histological
diagnosis, are: mixoide, pleomorphic, well differentiated and dedifferen-
tiated. It can get to reach enormous proportions, mainly when it is loca-
ted at abdominal level. His treatment is the radical surgery, it is possible,
together with radiation therapy and/or chemotherapy. Four patients
diagnosed of liposarcoma are shown up, a case of liposarcoma well dif-
ferentiated, another case of liposarcoma pleomorphic and two cases
about liposarcoma mixoide; with the characteristic that one of these two
cases presented a local recidivation with a dediferenciation of itself. The
evolution of the four cases, was in a different way. So, their prognosis is
going to depend on their histopathologic variety and on a possible multi-
centricidad that is going to difficult the complete radical surgical exere-
Sis.
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INTRODUCCION

Los sarcomas son neoplasias mesenquimatosas malignas
infrecuentes (< 1% de todos los tumores malignos) que se origi-
nan en hueso y tejidos blandos. Se conocen unas 20 clases dis-
tintas que se identifican por el patrén de diferenciacion hacia el
tejido normal. Los sarcomas de tejidos blandos constituyen el
0,7-0,9% (1) de todos los canceres que aparecen en la poblacién
general. Afectan a todos los grupos de edad, pero con una edad
media aproximada de 45-50 afios (1-3). No existen diferencias
raciales y es algo mds predominante entre varones (3). Liposar-
coma es la variedad histopatolégica mas frecuente de los tumo-
res mesenquimatosos ya que por si mismos suponen el 0,07-
0,2% de todas las neoplasias (4,5).

Los tipos de liposarcoma segtin el diagnéstico histolégico
son: mixoide, pleomdrfico, desdiferenciado y bien diferencia-
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do (5,6); este ultimo es uno de los mds frecuentes y el de
mejor prondstico por su escasa tendencia a producir metasta-
sis a distancia, aunque muestra una alta incidencia de recu-
rrencia local y, cuando esto ocurre, puede presentar un fend-
meno de desdiferenciacién, aumentando su agresividad (4).
Presentamos cuatro casos clinicos, uno de los cuales si que
desarrollo este fendmeno de desdiferenciacion.

CASOS APORTADOS

Caso 1. Varén de 60 aios con antecedentes personales de EPOC
moderado, que consulta por incremento del perimetro abdominal
durante los meses previos sin otra sintomatologia acompafiante. En las
pruebas complementarias solicitadas el hemograma y coagulacién son
normales. Glucosa, urea, acido trico, creatinina, calcio total, fosforo,
triglicéridos, colesterol LDL, bilirrubina total, GOT, GPT, GGT, LDH,
fosfatasa alcalina, amilasa, proteinas totales, albimina, sodio, potasio,
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cloro, ferritina, transferrina, vitamina B, y folato normales. Colesterol
total 243 mg/dl (110-200), colesterol HDL 120 mg/dl (42-68), hierro 44
microg/dl (65-165); Ca 19,9, 82,03 U/l (< 40). CEA, PSA y alfa-feto-
proteina normales. Velocidad de sedimentacion globular 41 mm (< 14).
En una segunda determinacién de marcadores tumorales Ca 19,9, 91,23
y el resto normales. Resonancia magnética (RM) abdomino-pelvica:
presencia de una gran masa multilobulada abdomino pelvica, cuya
sefial a excepcion de los tabiques es preferentemente grasa. Las dimen-
siones mdximas de la masa son de 26 cm en el eje craneo caudal, 24,5
cm en el eje transverso y de 21 cm en el eje anteroposterior. Cruza la
linea media y produce importante efecto de masa sobre el rifién izquier-
do, al que rota y desplaza cranealmente, sin observarse signos de uropa-
tia obstructiva. También ejerce efecto de masa sobre el colon transverso
izquierdo, desplazandolo contra la pared abdominal. Los hallazgos son
muy sugerentes de liposarcoma. Se realiz6 intervencién quirdrgica
mediante laparotomia media suprainfraumbilical donde se encontrd una
gran masa de aspecto lipomatoso desde la celda renal izquierda hasta
espacio retrovesical. Se intentd extirpacion en bloque con reseccién de
fibras del psoas izquierdo infiltrado.

El informe anatomopatolégico de la pieza extraida fue en su des-
cripcién macroscépica: Pieza de 45 x 40 x 15 cm. con un peso de 6.300
gr. A la superficie presenta una coloracion amarillenta, y a la seccion se
observa que mantiene esta coloracién con finos tractos conectivos, sin
apreciarse de manera clara dreas de necrosis y si una distribucién en
I6bulos. En la descripcion microscdpica las secciones histologicas
muestran todas ellas un mismo aspecto: en su mayor parte estin consti-
tuidas por tejido adiposo con células adiposas con tamafio grande de
vacuola grande y aspecto maduro. Se observa también la presencia de
nucleos atipicos de manera focal, con citoplasma vacuolado. Estas
zonas de tejido maduro estdn distribuidas de manera difusa por toda la
neoplasia, y los focos con nticleos atipicos, en ocasiones hipercromati-
cos se muestran de manera aislada. Diagndstico: Liposarcoma bien
diferenciado. Una nueva determinacion de Ca 19,9, posterior a la inter-
vencién quirtrgica presenta normalizacién de la misma (24,17 U/),
manteniéndose el resto de marcadores tumorales normales. Posterior-
mente se realiza radioterapia complementaria, presentando una evolu-
cién favorable y permaneciendo asintomatico. La RM abdominopélvi-
ca de control realizada a los cinco meses de la intervencién quirurgica
presenta un estado postoperatorio del liposarcoma retroperitoneal, sin
evidencia macroscdpica de lesion. Asi este paciente present6 una evolu-
cién favorable, permaneciendo asintomadtico en la actualidad transcu-
rriendo mds de un afio desde la intervencion quirdrgica.

Caso 2. Varén de 70 afios con antecedentes personales de hiper-
tension arterial, diabetes méllitus tipo 2 insulino dependiente y etilis-
mo crénico severo. Isquemia en miembros inferiores con estenosis
del 50% de arteria iliaca izquierda; estando pendiente de la realiza-
cién de bypass femoro-femoral cuando el paciente presentd; dolor e
inflamacién en la zona del triceps sural en la extremidad inferior
derecha de 10 dias de evolucién. A la exploracién, tumefaccion,
dolor y aumento del didmetro a nivel de la pantorrilla derecha en mas
de 3 cm respecto a la izquierda, con empastamiento difuso de dicha
masa gemelar sin edema ni compromiso neurovascular. En los estu-
dios complementarios: hemograma: normal al inicio al inicio de la
enfermedad y posteriormente anemia normocitica normocrémica
precisando transfusion de concentrados de hematies en varias ocasio-
nes. Bioquimica: glucosa: 134 mg/dl (76-120), urea 56 mg/dl (10-
50), creatinina 1,7 mg/dl (0,6-1,2), 4cido urico 10,9 mg/dl (3,4-7)
GGT 66 U/l (< 50), Hierro 20 microgramo/dl (65-165), Proteinas
totales 5 g/dl (6,2-8,8), albumina 2,7 g/dl (3,2-4,8), calcio total, f6s-
foro, colesterol total, colesterol HDL, LDL, triglicéridos, magnesio,
bilirrubina total, GOT, GPT, GGT, CK, fosfatasa alcalina, amilasa,
sodio, potasio y cloro normales. LDH al inicio valores normales que
se fueron incrementando progresivamente hasta 1811 U/1 (120-460).
PSA: 10,27 ng/ml (< 4). Enolasa Especifica Neuronal (NSE) suero:
18,6 ng/ml (hasta 12,5). CEA y Ca 12,5 normales repetidamente.

Radiografia simple de extremidad inferior derecha (Fig. 1): ero-
sion de la pared media del peroné que esta en relacion con la tumora-
cién que presenta a nivel de la pantorrilla.

Fig. 1. Radiografia simple de extremidad inferior derecha: Erosién
de la pared media del peroné que estd en relacién con la tumora-
cién que presenta a nivel de la pantorrilla.

RM de pierna derecha: Gran masa de 16 x 6 X 7 cm de didmetro
craneo caudal transversal y anteroposterior respectivamente que se
localiza en la region posterior de la pierna derecha, en la musculatura
solea y en el tercio proximal del gemelo externo, es heterogénea,
fundamentalmente isointensa con la musculatura en T1, pero mos-
trando dreas de hipersefial en T1 que no se cancela en la secuencia
IR, siendo muy hiperintensa en T2. Lesion sugerente de sarcoma.

Por otro lado el paciente presenta prostatismo evolutivo con pola-
quiuria nocturna y disuria; se solicita coincidente en el tiempo con la
patologia de la extremidad inferior derecha una Ecograffa abdominal
vesico-prostatica: En zona anterior a aorta abdominal y extendiéndose
desde epigastrio, hipocondrio derecho, mesogastrio hasta hipogastrio y
vacio derecho se visualizan masas abdominales, sélidas con ecoestruc-
tura compleja por dreas ecogénicas, hiperecogénicas, anecoicas, volu-
minosas (mayor de 14,84 cm) y desde hipocondrio izquierdo ocupando
vacio izquierdo se visualiza otra gran masa abdominal, sélida con eco-
estructura mixta y de 13,84 cm; que ecogrificamente no se consigue
determinar su origen. Prdstata aumentada de tamafio, globulosa, homo-
génea con posibles calcificaciones. Higado, vesicula, pancreas y rifio-
nes normales. La biopsia prostatica transrrectal no mostré malignidad.
Tomograffa computarizada (TC) de pelvis y abdomen: se observan
grandes masas abdominales, que ocupan practicamente toda la cavidad
abdominal. Presentan una captacién inhomogénea de contraste y apa-
rentemente no guardan relaciéon anatémica entre si. No existen otros
hallazgos patoldgicos significativos. TC tordcica: Imédgenes compati-
bles con bronquiectasias con discreto derrame pleural bilateral. Se reali-
za PAAF de una gran masa localizada a nivel de pantorrilla derecha que
se encuentra toda ella marcadamente endurecida. El frotis sugestivo de
neoformacién mesenquimal mixoide y muestran fondo hemorragico
sobre el que se observan frecuentes grupos celulares cohesivos con
patrén vascular marcado constituidos por células con nticleos mono-
morfos ligeramente elongados con cromatina laxa y pequefios nucleo-
los. Se observan citoplasmas escasos ocasionalmente microvacuolados.
En la periferia de los grupos se identifica estroma metacromadtico con la
técnica de giemsa. La celularidad neopldsica no presenta figuras de
mitosis en el material obtenido. Posteriormente se procede a la inter-
vencién quirdrgica abdominal. Se extirparon en total cuatro masas una
a una; son fragiles se rompen y vierten sustancia de aspecto gelatinoso;
una de las cuales se encuentra en mesoileon por lo que se reseca una
zona del {leon que queda sin vascularizacién. Anastomosis término ter-
minal del ileon y limpieza de la cavidad. No afectacién hepdtica. Ana-
tomia patoldgica de las masas extirpadas. En la descripcién macroscé-
pica: Multiples formaciones de aspecto nodular cuyas dimensiones son
las siguientes: 14 x 12 x 8 cm, otra de 19 x 13,5 x 5 cm, otra de 11,5 x
10x 10 cm, y la dltima 13 x 12 x 12 cm. Presentan a la seriacion el mis-
mo aspecto, donde alternan dreas de aspecto mixoide con otras de con-
sistencia blanda. Conjuntamente se remite un segmento de intestino
delgado que mide 15 cm. de longitud y que a la apertura no presenta
alteraciones significativas. Descripcion microscopica: Las secciones
histoldgicas de las formaciones nodulares remitidas muestran una neo-
plasia mesenquimal constituida por elementos celulares de tamafio
mediano, con niicleo grande y nucleolo prominente. El citoplasma es
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cantidad variable y en numerosas ocasiones con vacuola grasa. De
manera frecuente se observan células que tienen un tamafio grande con
una morfologia estrellada y un citopldsma de aspecto eosinéfilo con
nicleos grandes. Las mitosis son muy escasas (menos de 5 x 10 campos
de gran aumento) y se observan también amplias dreas de necrosis.
También de manera focal se observan dreas mixoides. El segmento de
intestino delgado remitido muestra una serosa con dreas de fibrosis; el
resto de la estructura parietal no presenta alteraciones significativas. El
diagndstico anatomopatoldégico es de tumor mesenquimal maligno alta-
mente sugestivo de liposarcoma mixoide. Posteriormente a la interven-
cién quirdrgica se inicia tratamiento quimioterdpico con adriamicina,
con buena respuesta tumoral y clinica. Al mes de la intervencion quirur-
gica en el TC Abdominal de control solicitado se observan cambios
postquirdrgicos con suturas metdlicas de cirugia, no visualizindose
imdgenes de masa ni recidiva tumoral. En los dos meses siguientes pre-
senta una progresion de su tumoracién abdominal a pesar del tratamien-
to quimioterdpico realizado con un deterioro general, disnea, incremen-
to de sus dolores, disminucién del apetito, cansancio aumento del
perimetro abdominal con ascitis. A la exploracion: abdomen muy dis-
tendido, duro, con gran tumoracién que ocupa practicamente todo el
hemiabdomen izquierdo, donde se objetivan zonas abollonadas de dis-
tinta consistencia que son dolorosas. Edema con févea en abdomen,
zona lumbo-sacra y extremidades inferiores. Disminucién generalizada
del murmullo vesicular, sobre todo en ambas bases. Resto de explora-
cién poco significativa. En las pruebas complementarias se objetivan:
Rx simple de abdomen: hay un gran efecto de masa en el abdomen cen-
tral e izquierdo que desplaza todas las asas a la derecha. TC (t6rax y
abdomen): se observan grandes masas abdominales, fundamentalmente
en hemiabdomen izquierdo, inhomogéneas y que captan contraste de
manera irregular. Se acompafia de una moderada cantidad de liquido
ascitico, hallazgos compatibles con recidiva tumoral. El paciente fallece
a los 8 meses de la intervencién quirdrgica.

Caso 3. Mujer de 74 aios que consulta por tumoracién axilar
derecha de 5 cm. redonda, fija y no dolorosa. Se realizan mamografia
y PAAF, con resultado negativo, por ese motivo se recomendé con-
trol evolutivo.

A los dos afios en los controles sucesivos realizados este nédulo
mide unos 10 cm, bien encapsulado y con bordes bien delimitados, con
diagndstico probable de fibromiolipoma benigno. Se realizaron contro-
les en los siguientes seis afios con mamografias y PAAF donde no apa-
recieron signos de malignidad. A los ocho afios del primer diagndstico
aparece dolor en la mama derecha, persistiendo la tumoracién de 10
cm. de consistencia dura, no adherida a piel ni a planos profundos. La
inspeccion y palpacion de ambas mamas es normal. La axila izquierda
estd libre. En axila derecha encontramos una tumoracién de més de 10
cm de didmetro, de consistencia dura, no adherida a piel ni a planos pro-
fundos. Resto de exploracion fisica normal. Analitica general, ECG y
radiologia tordcica dentro delimites normales. Mamograffas: calcifica-
ciones de necrosis grasa en mama izquierda. Las placas localizadas del
tumor existente en la axila presentan bordes nitidos y es compatible con
lipoma. PAAF: Frotis obtenidos por puncién en los que se observan un
fondo intenso de sangre lisada, grasa y escasas células epiteliales, sin
signos de malignidad. Se repiten mamografias, compatibles con lipoma
y PAAF en el que no aparecen signos de malignidad. A pesar de los
sucesivos controles con ausencia de signos de malignidad se decide
extirpar la tumoracién. Siendo el diagndstico anatomopatoldgico intra-
operatorio de “tumor mesenquimal probablemente maligno”. En la des-
cripcién macroscopica presenta varios fragmentos de tejido que miden
agrupados 3 x 2 x 2 cm.; se observa una zona indurada, de coloracién
amarillenta blanquecina de consistencia firme. Descripcién microscopi-
ca: los fragmentos de tejido muestran dreas compatibles con un tumor
mesenquimal maligno de tipo liposarcoma. Se completd la diseccién de
la axila sin conseguir extirpar totalmente la tumoracién en su totalidad
por estar su origen situado sobre la escapula, bajo el musculo subesca-
pular y llega a la articulacion escdpulo-humeral. Siendo el resultado
anatomopatoldgico definitivo en su descripciéon macroscépica de un
fragmento de tejido de 16 x 12 cm. que aparentemente se encuentra
encapsulado menos en algunas dreas periféricas. Al corte parece corres-

ponder a tejido adiposo que presenta algunas dreas de consistencia
aumentada y color mds blanquecino. En la descripcién microscépica se
muestran dreas constituidas por tejido adiposo en el que llama la aten-
cién la presencia de algunas células con nucleos hipercromaticos y
aspecto de lipoblastos. En estas dreas no se observa mucha celularidad,
pero se observan las correspondientes a las dreas de mayor densidad
macroscépica, que presentan escaso componente adiposo maduro y se
caracterizan por células de habito fusiforme entre las que se observan
algunas giganto-celulares, muchas de ellas con hédbito de lipoblastos. Se
han realizado técnicas de histoquimica habiendo sido marcadamente
positivas para vimentina y positivas en un 20% de células gigantes con
S-100 asi como las zonas de tejido adiposo maduro. La citoqueratina,
desmina, actina y mioglobina han resultado negativas. Las caracteristi-
cas histoldgicas y los estudios de inmunohistoquimica apoyan el diag-
ndstico de Liposarcoma pleomorfico.

Posteriormente se procedié a radioterapia sobre el lecho tumoral
con una tolerancia aceptable. Se realiza TC tordcico donde no se obje-
tivan lesiones parenquimatosas pulmonares ni adenopatias patol6gi-
cas. Gammagrafia 6sea con pequefio aumento de actividad en la esca-
pula derecha. El nuevo TC tordcico de control anual es normal y la
nueva gammagraffa dsea es similar a la anterior. A los dos afos de la
intervencion quirdrgica aparece disnea y cansancio apareciendo en la
radiografia de térax un derrame pleural derecho, practicdndose toraco-
centesis, siendo el estudio citolégico sospechoso de malignidad por lo
que se decide comenzar con quimioterapia. A los tres afios de la inter-
vencion quirtrgica continua con dolor pleural de tipo irritativo con tos
seca y disnea de esfuerzo. El brazo derecho estd discretamente edema-
toso. En la serie metastdsica aparece una adenomegalia hiliar derecha.
Posteriormente empeoramiento del estado general con mayor disnea y
cansancio apareciendo en la radiologia de térax una veladura de todo
el pulmén derecho, visualizdndose en la TC tordcico a la altura del
16bulo superior derecho una masa que ocupa pricticamente todo el
pulmoén derecho y parece corresponder a metdstasis de su tumor primi-
tivo. Estableciéndose tratamiento paliativo.

Caso 4. Var6n de 66 afios con antecedentes personales de HTA que
consulta por aumento progresivo del perimetro abdominal de 2 afios de
evolucion con ligero edema en extremidades inferiores sin otra clinica
acompafiante Anorexia desde hace un afio y medio y estreflimiento pro-
gresivo. A la exploracion. Auscultacién cardiaca: soplo sistélico 1I/VI
en foco adrtico. Extrasistoles aisladas. Auscultacién pulmonar: crepi-
tantes en base derecha. Abdomen globuloso, a tensién con circulacién
colateral periférica. Extremidades inferiores ligeros edemas que dejan
févea hasta rodillas. Resto de exploracién fisica normal. Se intenta la
realizacion de paracentesis en la que no se obtiene liquido.

En las pruebas complementarias realizadas el hemograma:
Hemoglobina: 12,3 g/dl, hematocrito: 36,7% ADE: 15,9%. Serie
blanca y plaquetaria normales. Coagulacién: fibrindgeno: 510 mg/dl.
Resto normal. Bioquimica: glucosa 123 mg/dl. Hierro 46 g/dl (65-
165) urea, acido drico, creatinina calcio total, fésforo, colesterol
total, HDL, triglicéridos, bilirrubina total, GOT, GPT, Fosfatasa
alcalina, GGT, LDH, Proteinas totales y albimina normales. Marca-
dores tumorales: CEA, Ca 19,9 y alfa-Fetoproteina normales. Marca-
dores tumorales repetidamente normales. Analitica de orina de 24
horas normal. Serologia de hepatitis B y C negativas. Proteinograma
normal. ECG: ritmo sinusal. Radiologia tordcica: no se observan
alteraciones. Ecografia abdominal: no liquido libre, mdltiples n6du-
los con efecto de masa. Higado, vesicula y rifiones normales. TC
abdominal (Fig. 2): numerosas masas abdominales que producen un
desplazamiento en el resto de los érganos y que se localizan a nivel
de peritoneo y mesenterio, la de mayor tamafio mide 20 cm de did-
metro anteroposterior y 28 cm. en didmetro craneo-caudal. Presentan
densidad grasa y algunas calcificaciones, como primera posibilidad
diagnéstica liposarcoma. Higado, bazo y rifiones normales

Imposibilidad técnica de realizar la laparoscopia por gran cantidad
de adherencias. PAAF: se realizan multiples punciones, sin poder obte-
ner material para el diagnostico. Se procede a la intervencién quirtrgica
con diagndstico intraoperatorio sugestivo de liposarcoma mixoide. Des-
cripcién macroscopica intraoperatoria: tumor mixoide altamente sugesti-
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Fig. 2. Tomografia computarizada (TC) abdominal: numerosas
masas abdominales que producen un desplazamiento en el resto de
los érganos y que se localizan a nivel del peritoneo y mesenterio, la
de mayor tamafio mide 20 cm de didmetro anteroposterior y 28 cm
en didmetro crdneo-caudal; presentando densidad grasa y algunas
calcificaciones.

vo de liposarcoma mixoide. El diagndstico anatomopatolégico definiti-
vo es de liposarcoma bien diferenciado de tipo esclerosdnte con dreas
mixoideas y dreas de tipo pleomorfico. Segmento de intestino grueso sin
alteraciones histoldgicas definitivas. En la descripciéon macroscépica
presenta una masa que tiene unas dimensiones méaximas de 25 x 22 x 14
cm. que muestra una superficie lobulada bien delimitada pero no encap-
sulada. En los cortes seriados se identifica que estd constituida en su
totalidad por un tejido de superficie mucoide con areas de aspecto amari-
llo y consistencia blanda. De forma aislada se observan dreas de aspecto
necrohemorrdgico. Posteriormente se recibe otra formacién de caracte-
risticas similares que tiene unas dimensiones maximas de 31 x 25 x 15
cm. Igualmente un pequefio fragmento irregular de tejido de 5 x 4 x 2
cm. de caracteristicas similares a las dos anteriores. Se identifica un seg-
mento de intestino grueso que tiene una longitud de 4,5 cm. Descripcion
microscopica muestra que estd constituida por una proliferacién mesen-
quimal adiposa con presencia de adipocitos bien diferenciados de tama-
flos variables junto con extensas dreas de esclerosis en las que se identifi-
can frecuentes lipoblastos. Frecuentemente se observan dreas de matriz
mixoide con patrén vascular arboriforme asi como extensas zonas con
presencia de células marcadamente pleomorficas de patrén estrellado
frecuentemente multinucleadas, con citoplasma amplio y eosindfilo.
Entre la celularidad neopldsica se observan dreas de necrosis con infiltra-
do de leucocitos polimorfonucleares neutréfilos. La neoformacion no
presenta cdpsula. El segmento de intestino grueso no muestra alteracio-
nes histolégicas significativas ni evidencia de infiltracion tumoral.

Posteriormente se realiz6 tratamiento quimioterdpico y radiotera-
pia complementaria.

A los dos meses de la intervencién quirtrgica en el TC abdomen de
control presenta: masa de partes blandas en la cadena iliaca externa
izquierda 7 x 3 cm de didmetro compatible con conglomerado adenopé-
tico que provoca un desplazamiento lateral derecho de la vejiga. Poste-
riormente a los seis meses del primer acto quirdrgico se interviene de
nuevo de una tumoracion retroperitoneal izquierda que infiltra hasta
sacroilfaca izquierda y engloba a la vena ilfaca. Se extirparon 3/4 de
tumoracién dejando tumor sobre vena iliaca y sacroiliaca izquierda;
siendo el resultado anatomopatoldgico de los nodulos retroperitoneales
en la descripcidon macroscépica de: fragmentos irregularmente nodula-
res que en conjunto presentan unas dimensiones de 18 x 13 x 7,5 cm. Al
corte muestran aspecto homogéneo, sélido y pardoamarillento. En su

descripcion microscépica aparece una neoplasia mesenquimal bifasica
con predominio de dreas de sarcoma no lipogénico de alto grado, de las
que emergen en continuidad, dreas de tumor lipomatoso atipico con
patrén escleroso prominente. Las zonas de sarcomas no lipogénico pre-
sentan imdgenes histolégicas semejantes a un fibrohistiocitoma malig-
no, con zonas de mds de 5 mitosis x 10 campos de gran aumento, oca-
sionalmente atipicas. Predomina la celularidad fusiforme, con
numerosas células pleomérficas, multinucleadas y gigantonucleadas.
En otras zonas las células presentan caracteristicas fusiformes. No se ha
observado diferenciacion a lipoblastos entre las células mesenquimales
descritas. El otro componente de la neoplasia bifdsica muestra numero-
sas células adiposas, con estroma levemente fibroso con componente de
mayor polimorfismo nuclear. La inmunoexpresién de p53 es de 5-10%
en los nucleos, con mayor proporcion en las dreas de sarcoma no lipo-
génico. Se interpreta como signo de progresion del tumor. Puede verse
un ganglio linfitico en una de las zonas periféricas del tumor, infiltrado
por el mismo. La neoplasia mesenquimal descrita se acompafia de com-
ponente inflamatorio moderado, entremezclado con las células neopld-
sicas, esto constituye una neoplasia mesenquimal de alto grado compa-
tible con liposarcoma desdiferenciado. Se realiza tratamiento
radioterdpico paliativo con buena tolerancia al mismo y controles con-
secutivos de TC tordcicos y abdominales sin alteraciones radioldgicas
significativas hasta que a los 3 afios aparece en 16bulo medio del pul-
mon derecho una imagen nodular, hipodensa, ovoidea de 5 cm de dié-
metro anteroposterior y 2,5 cm transversal que es compatible con lesion
metastdtico. En el TC abdominal no se objetivan adenopatias patol6gi-
cas abdominales ni pélvicas, asi mismo aparece una tumoracion de par-
tes blandas y de bordes mal definidos en la zona interna del hueso iliaco
izquierdo que no se diferencia del musculo iliaco y desplaza medial-
mente a los vasos. Estos hallazgos sugieren recidiva o metdstasis del
liposarcoma retroperitoneal intervenido.

DISCUSION

Los liposarcomas no suelen ser lipomas degenerados sino
que aparecen de “novo”. Generalmente estdn bien definidos,
aunque por tener gran cantidad de estroma no suele verse la
grasa tan claramente como en los lipomas. Se visualiza como
una masa mal delimitada de los tejidos circundantes. Si se
encuentran cerca de estructuras ¢seas pueden erosionarlas por
presién extrinseca como sucedié en nuestro segundo caso.
Presentan un tamafio medio entre 13-15 cm (2,3). Cuando
afecta a nivel abdominal suelen ser masas grandes y pueden
alcanzar enormes proporciones; presentando entonces un dia-
metro medio de 20-25 c¢cm, en nuestros casos las medidas fue-
ron incluso superiores a la media y un peso que varia entre 3-
20 kg (7) incluso hasta 42 kg en alguna ocasién (8) con
compromiso de los dérganos vecinos hasta en un 80% (4);
como asf sucedio en tres de los casos presentados.

Aproximadamente un 60% de sarcomas de tejidos blandos se
originan en los miembros, siendo tres veces mds frecuente en los
miembros inferiores (94%) (3,9) que en los superiores; el 30% se
localiza en el tronco y un 40% de ellos son retroperitoneales.

De los cuatro tipos histolégicos de liposarcoma: bien diferen-
ciado, mixoide, pleomérfico y desdiferenciado. El liposarcoma
mixoide constituye el mds frecuente subtipo de liposarcoma
(1,2,9,10), aproximadamente 40-50% de todos. Los liposarcomas
desdiferenciados pueden surgir de novo o bien como recurrencia
de otro tipo de liposarcoma. Desde el punto de vista clinico la
manifestacién mas frecuente es la aparicién de una masa asinto-
mdtica; puede haber sintomas mecdnicos atribuibles a compre-
sion, traccion o atrapamiento de nervios y musculos (7-9).

Cuando la localizacién es a nivel abdominal, la clinica suele
ser un dolor difuso en esta localizacién acompafiado de anore-
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xia y adelgazamiento, con aumento del perimetro abdominal. E1
signo mds caracteristico es la masa abdominal palpable indolo-
ra detectable en aproximadamente el 78% de los casos, que pro-
duce sintomatologia abdominal por compresién de érganos. En
varios de nuestros casos esa fue la forma de presentacion siendo
generalmente asintomdticos y con comutn denominador el
aumento del perimetro abdominal como tinico signo.

El liposarcoma al ser poco vascularizado tiene baja tenden-
cia a producir metastasis a distancia y su prondstico depende de
su variedad histolégica y de una posible multicentricidad que
dificulte la exéresis quirirgica completa. Entre los factores pro-
nosticos, el grado de malignidad histolégica, la relacion con los
planos aponeurdticos y el tamafio del tumor primario constitu-
yen los mas importantes asi como la diferenciacién celular, el
ndmero de mitosis y la extension de la necrosis (4).

Las metdstasis a distancia después de la intervencién ini-
cial se modifican con la variedad histoldgica asi; los liposar-
comas bien diferenciados (Ilamados también tumores lipoma-
tosos atipicos) carecen de poder metastatico, comportamiento
que siguid el caso presentado y los liposarcomas mixoides
casi nuncan metastatizan, pero cuando lo hacen tienen afini-
dad por sitios poco habituales que contienen grasa, como el
retroperitoneo 71% (10), intraabdominal extrahepatico 50%,
espinal/paraespinal (43%) (11), el mediastino y el tejido sub-
cutdneo. En el liposarcoma mixoide de extremidades poten-
cialmente la metdstasis extrapulmonar es mas frecuente aun-
que también puede ser pulmonar (11). Otras localizaciones de
metdstasis menos frecuentes de LM pueden ser: cabeza, cue-
llo y pelvis (2), escrotal (8) y paravesical. Pacientes con lipo-
sarcomas localizados primariamente en la extremidad, el
incremento significativo de fracaso local fue visto en pacien-
tes con alto grado de liposarcoma. El 50% de pacientes con
liposarcoma pleomérfico tuvo recaidas o reincidencias en 5
afnos (12). Los liposarcomas desdiferenciados se comportan
igual que otros sarcomas de gran malignidad. Las metdstasis a
distancia no son significativas en las formas bien encapsula-
das, bien diferenciadas o en los tumores mixoides; sin embar-
g0, alcanza tasas del 85-90% en las formas desdiferenciadas y
en los tumores pleomdrficos. Estas metdstasis se localizan
esencialmente en el pulmén, como sucedid en nuestro caso.

El liposarcoma desdiferenciado es un tipo de liposarcoma
en el cual la transmisién de bajo grado a alto grado dentro del
liposarcoma bien diferenciado es observado y esta usualmente
ocurre de un modo abrupto; mientras que en raros casos este
puede ser de forma gradual (13,14). Liposarcoma mixoideo
puede mostrar, aunque muy raramente, caracteristicas histol6-
gicas de desdiferenciacion (15). Sorprendentemente la clinica
de liposarcoma desdiferenciado es menos agresiva que en los
sarcomas pleomdficas de alto grado (13). El liposarcoma
mixoide usualmente es una enfermedad indolente, pero hay
un subtipo de pacientes que desarrollan metastasis en tejidos
blandos los cuales, tienen significativamente peor prondstico
y esto puede suceder afios después del diagndstico inicial,
pudiéndose asociar con un periodo de supervivencia medio-
largo por lo cual debe ser manejado agresivamente, en uno de
nuestro caso ya presentaba las metéstasis en el momento del
diagnéstico. La recidiva local es la norma si no estdn bien
encapsulados o no son resecados totalmente. El liposarcoma
pleomoérfico fue altamente maligno con una recurrencia local
de un 37% y metdstasis en 10 afios del 41%. Grandes tumores
pleomérficos tuvieron un porcentaje de metastasis altamente
significativas en comparacién con los pequefios. Estos facto-

res biolégicos se reflejaron en la progresiva supervivencia a
los 10 afios, 87% en tumores bien diferenciados, 76% en
tumores mixoideos y 39% en tumores pleomorficos (16).

La localizacién del liposarcoma en el retroperitoneo es un
factor independiente de mal prondstico asociado con una pre-
sentacion en la edad adulta (> 50 afios), con tamafios tumora-
les > 10 cm, con presencia de margenes quirtrgicos positivos
y con afeccién multiorgdnica por su tendencia a la multicen-
tricidad. (4) El desenlace clinico del liposarcoma mixoide es
mejor que otros tipos histoldgicos pero este es muy pobre
cuando el tumor aparece de forma multifocal (7), como asi se
presento en uno de nuestros casos.

La radiografia simple, la ecografia, la Tomografia compu-
tarizada (TC) y la RM son vdlidas para su estudio; la naturale-
za del tumor se sugiere por la hipodensidad caracteristica del
tejido adiposo. Sin embargo, su resolucion puede verse dismi-
nuida en presencia de calcificaciones, componentes fibrosos,
necrosis y hemorragia. La RM tiene una densidad superior a
la de la grasa normal, pudiendo llegar a la densidad cercana a
la del agua o incluso a la del musculo. Desde el punto de vista
del examen por TC, la densidad de estos tumores es mezcla de
grasa, musculo y agua. Los principales problemas en la TC es
que algunos tumores, como un liposarcoma mixoide bien
definido y esférico, puede simular en los cortes tomogréficos
un quiste benigno o un absceso. La RM es superior para la
diferenciacién de tejidos especificos adyacentes y, por tanto,
para la estadificacion tumoral. Las imdgenes de RM de lipo-
sarcoma se correlacionan con la histologia (5,9,17). La tomo-
grafia por emision de positrones ha mostrado su eficacia para
la evaluacién de recidivas y enfermedad metastdsica. La cito-
logfa por puncién dirigida por ecografia o TC permite filiar la
estirpe tumoral de forma preoperatorio (4) La radiografia sim-
ple y la RM obtienen las mejores imdgenes cuando el tumor
primario estd situado en los miembros como en nuestro caso.

Se han descrito recientemente alteraciones genéticas y
moleculares en los liposarcomas; las alteraciones descritas
con mds frecuencia son las amplificaciones en la regién 12q
13-15 que implican a los genes MDM2, CDK4 y que tienen
implicaciones no solo para establecer el diagndstico de malig-
nidad, sino para en el futuro delimitar mejor el prondstico de
estos tumores (4).

La cirugia conservadora y radioterapia tienen excelentes
resultados locales y relativamente pequefio riesgo de metasta-
sis para pacientes con liposarcoma bien diferenciado y mixoi-
deo. La misma estrategia de tratamiento parece apropiada
para liposarcoma pleomérfico pero con menos expectacion de
resultados satisfactorios (16).

Las formas bien diferenciadas y/o mixoideas parecen tener
un prondstico mas favorable a largo plazo. Este prondstico
justifica las intervenciones quirudrgicas repetidas (18).

El planteamiento inicial de esta tumoracién es quirdrgico
con amplia reseccion (1,19) los sarcomas de los tejidos blandos
tienden a crecer a lo largo de los planos aponeuréticos buscan-
do las lineas de menor resistencia. Debido a ello, los tejidos
blandos circundantes son comprimidos y forman una pseudo-
capsula que presta al sarcoma el aspecto de una lesiéon bien
encapsulada. Esto es siempre algo engafioso, ya que la simple
“enucleacion” o la extirpacion marginal de tales lesiones es
seguida de unas posibilidades de recidiva local del 50% al 90%.
La extirpacion radical con unos bordes negativos, incluido el
sitio de donde se tomé la biopsia, es la técnica quirtirgica de
eleccion en las formas localizadas. La radioterapia postoperato-
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ria (60-70 Gy) disminuye las tasas de recidiva local en formas
no bien encapsuladas o poco diferenciadas. También parece
haber acuerdo en la utilizacién de esta radioterapia de forma
paliativa en tumores no operables o en caso de reseccién
incompleta ya que, a pesar de que los tumores mesodérmicos
son radiorresistentes, el liposarcoma es el mds radiosensible.
Aunque se ha apuntado que la radioterapia podria aumentar la
supervivencia y el intervalo libre de enfermedad, hay otros
autores para los que este tratamiento no mejora la supervivencia
de la enfermedad especifica a largo plazo en casos de reseccio-
nes macroscopicamente completas (4). Asi, la cirugia que res-
peta el miembro estd indicada; excepto, cuando no pueden
obtenerse unos bordes negativos de la pieza de reseccion, cuan-
do el riesgo de la radioterapia es inaceptable o cuando estan
afectadas las estructuras vasculonerviosas de tal modo que la
reseccion, va a tener serias consecuencias funcionales para el
miembro (11). A pesar de la heterogeneidad histoldgica, la
mayoria de los sarcomas de tejidos blandos son poco sensibles
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