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SUMMARY

Desdifferentiated liposarcoma of retroperitoneum, with actin and desmin expression.

The well-differentiated Itpo sarcoma have been called atvpical lipomatous tumor. This tumor
located in the retroperitoneum may transform into a desdr[ferennated Izposarcoma They develop a
component of cellular nonlipogenic high grade sarcoma..

A case ofdesdlﬁerennated liposarcoma is presented. The patient is a 48 vear-oldwoman. The
mass excised was composed by two Histologically distinct areas: .one correspondmg to well
differentiated liposarcoma and the other a hi gh grade non-lipogenic sarcoma having the appearance
of a fibrosarcoma with foci of smooth muscle (actin and desmin reactivity).

The preserice of spindle mesenchvmal cells that show no specific ev idence of lipocytic
differentiation suggests a double cellular. composition: adrpoates and non-fat storing mesench\ mal

cells that can exhibit divergent dszerennanon

The well dljferentmted llposarcoma can de\,elopped spindle cell areas from the moment of
diagnosis. The component cellularnonllpogemc exhibit areas of muscular dz[ferennanon butitis not

a leiomyosarcoma.
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INTRODUCCION

La clasificacién de las neoplasias derivadas del
tejido adiposo ha sufrido muiiltiples modificaciones (1).
Entre los liposarcomas, ha sido el grupo de 16s mejor
diferenciados el més debatido. Tradicionalmente. los
tumores constituidos por adipocitos con nicleos gran-
des y atipicos, y habitualmente acompafiados por un
estroma muy vascularizado fibroso o mixoide se consi-
deraba como liposarcoma bien diferenciado. Evans etal.
(2) en 1979 proponen un cambio en la terminologia para
las lesiones de estas caracteristicas que se localicenenel
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subcutis o en tejidos blandos profundos. Este cambio se
justifica por el comportamiento benigno de estas lesio-
nes, con capacidad para recidivar localmente, pero que
no desarrollan metdstasis. Este mismo autor (3) conside-
ra que el término tumor lipomatoso atipico es mds
ajustado e incluye en este grupo las neoplasias
retroperitoneales. Para otros autores, sin embargo, los
tumores lipomatosos atipicos (TLA) de retroperitoneo
deben ser considerados como liposarcomas bien dife-
renciados (LBD) puesto que producen metastasis (4).
Respecto alos LBD de retroperitoneo, se recono-
ce la capacidad de esta neoplasia de desdiferenciarse (1-
11). Elliposarcoma desdiferenciado se define como una

neoplasia con dos dreas histolégicamente distintas, una .

corresponde aun liposarcoma bien diferenciado v el otro
aun sarcomano lipogénico de alto grado, semejante aun
histiocitoma fibroso maligno o un fibrosarcoma.
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Evansetal. (2,3,8) y Weiss y Rao (4) opinan que
la desdiferenciacién es-un fenémeno tardio en la evolu-

ciéndel LBD y en general se produce en las recidivas de
los LBD de retroperitoneo. Por ello presentamos el caso
de un liposarcoma bien diferenciado de retroperitoneo
que mostré un drea (40% del volumen tumoral) de
desdiferenciacién en el momento del diagnéstico. Otro
hecho destacable es la presencia de células con rasgos
mioides ‘en el componente fusocelular (3,5-7,12).

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de una mujer de 48 afios que acudi6 al
Hospital por presentar una distensién abdominal progre-
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Figura 1. Imagen radiolégica
de scanner de la masa tumoral
con baja densidad de aspecto
graso.

Figura 2. La porcién craneal
del tumor muestra una densi-
dad mayor y un drea central de
necrosis enotrocorte del TAC.

sivaen los dos dltimos meses, acompaiiada de edemaen
extremidades. Entre los antecedentes familiares, su pa-
dre falleci6 por una neoplasia hepatica a los 55 afios. La
paciente habia consultado‘previamente por esterilidad
primaria. “

En la exploracién fisica se evidencié una masa
que ocupaba toda la cavidad abdominal, no dolorosa, no
adherida a la piel v adherida a planos profundos. Se
realizé una TAC en la cual se apreci6 una masa abdomi-
nal que se extiendia desde la cipula diafragmadtica hasta
la pelvis alcanzando la vejiga. I.a masa era bien delimi-
tada, improntaba higado, y desplazaba las asas intestina-
les y los rifiones. La densidad de 1a masa era grasa pero
en la porcién més craneal de la misma mostraba una
zona irregular de mayor densidad (fig. 1 y fig. 2).
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Se intervino quirdrgicamente, extirpéndoSe un
tumor retroperitoneal de consistencia blanda. La pieza
que se recibié en el laboratorio medfa 60 x 27 x 23
centimetros y mostraba una superficie lobulada,
recubierta por una membrana ricamente vascularizada.
Al corte, el tejido era de color amarillo, de superficie
brillante y consistencia blanda. con punteado, blanquec1—
no de consistencia firme (fig. 3). La regién craneal de la
piezaerade color blanquecinoy de superficie fasciculada.
Este 4rea mostré una zona central quistica con liquido
seroso. La superficie interna en filiforme (fig. 4).

I\'IicroscépicaIIiente, se observo un doble patrén
hlstolégico. Las dreas descritas macréscopicamente con
color amarillo estaban constituidas por adipoéités de
tamafio normal con nicleos grandes en ocasiones

A! Cérdoba-Iturriagagoitia et al

Figura 3. Imagen
macroscopicadel drea tumoral
caudal de coloramarillo y con-
sistencia blanda.

. Figura 4.
zona necrética central.

lobulados. Estas células lipogénicas se distribuian en
16bulos de pequefio tamaifio por incremento del estroma
fibroso. En ese estroma. se observaron gran cantidad de
células atipicas, con nicleos lobulados y citoplasma
fusiforme (fig. 5). agrupados preferentemente alrededor
de los vasos. Todo el parénquima estaba ricamente
vascularizado.

" Las 4reas que macrosgépicamente mostraban
color blanco estaban constituidas por células fusiformes
disphestas en fasciculos entrecruzados o arremolinados,
presentaban citoplasmas elongados y eosindfilos y ni-
cleos alargados, de bordes romos, monomorfos; existia
gran cantidad de mitosis (fig. 6).

La interfase entre ambas areas era brusca y en la
porcién mds celular sélo persistian algunos adipocitos
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Figura 5. La porcién mas caudal del tumor esti compuesta por
adipocitos con niicleos atipicos y haces de células fusifornes auplcas
(H-E, 100x).

atipicos aislados. Entre las células fusiformes hhbl’a
grupos de elementos con diferenciacion muscular (cito-
plasma eosindfilo brillante).

Las células lipogénicas eran positivas para S5:100
y Vimentina, marcadores que también se expresaban en

las células fusiformes. Los elementos que mostraban ‘

diferenciacién muscular se marcaron con actina y
desmina(fig. 6). }

Se trataba, por. tanto, de un hposarcoma de
retroperitoneo con dreas de desdiferenciacién o
liposarcoma desdiferenciado, en el que hay que destacar
la presencia de diferenéiacién muscular.

DISCUSION

Los tumores lipogénicos bien diferenciados han
suscitado varias denominaciones y clasificaciones en la
tltima década. Evans plantea el término de lipoma
atipico (2,9) y mds tarde el de tumor lipomatoso atipico
(TLA)(3)paraaquellas] Jesiones queasientanen subcutis,
partes blandas profundas y retroperitoneo. Este autor
considera que esta neoplasia, por no producir metdstasis
a distancia, no puede sef considerada como un sarcoma.
Por contra Weiss y Rao (4) consideran que esta denomi-
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Figura 6. Células fusiformes'dispuestas en fasciculos entrecruzados
con niicleos monomorfos pero muestran gran nimero de mitosis (H-
E. 100x). ‘

naciénnoes corfecta paralas lesiones que se desarrollan
en el retroperitoneo, porque estos tumores recidivan en
un 100% de casos y son susceptibles de producir metés-
tasis. Los LBD pueden causar la muerte de los pacientes,
por ello pareé¢ més que justificado: llamarlos
liposarcomas (4,11). Ademas, estas lesiones se transfor-
man con cierta frecuencia (15-30%) en sarcomas de alto
grado (5). Este fenémeno se denominé desdiferenciacién
por Evans (1) y es semejante al que acompafia a veces a
los condrosarcomas. Por todo ello, creemos que es mas
correcto utilizar el término de liposarcoma para las
neoplasias lipogénicas que asientan en el retroperitoneo
(5-7).

La desdiferenciacion es'un fenémeno poco fre-
cuente y que Evans considera exclusivo de los LBD del
retroperitoneo (8). Para Weiss (4) la desdiferenciacién
es un hecho que no depende de la localizacién de la
lesién sino del tiempo de evolucién. Por ello los
liposarcomas de retroperitoneo, que producen pocas
manifestaciones clinicas hasta alcanzar gran tamafo, se
diagnostican tras largos periodos de evolucidn, y es en
las lesiones de esta localizacién donde se observan con
mas frecuencia dreas de desdiferenciacién. Segtin Weiss
las lesiones mds superficiales se diagnostican antes y por
ello no se alcanza el tiempo de evolucion suficiente para
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Figura 7. La actina misculo liso especifica se expresa en algunas
células fusiformes en la zona de desdiferenciacién (PAP, 200x).

que se produzca la desdiferenciacién antes de ser extir-
pados (4). En la revisién realizada por Weiss incluye un
caso de liposarcoma desdiferenciado no retroperitoneal
4,11).

En los casos recogidos en la bibliografia en
general la desdiferenciacién se produce en las recidivas
(1-7). Por ello, consideramos de interés presentar un
caso en el cual en el momento del diagnéstico el 40% de
la masa del LBD estd constituido por células no

“lipogénicas. Se trata por ello de un liposarcoma

desdiferenciado desde su inicio. Creemos ademas, que
este hecho apoya la teoria de Weiss y Rao; y la
desdiferenciacién es un fendmeno dependiente del tiem-
po de evolucién (4), que debid ser muy largo en nuestro
caso dado el tamafio que alcanz6 la lesion. 1

En una aproximacién histogenética, Bolen y
Thorning (1) proponen que los LBD noretroperitoneales
estan constituidos exclusivamente por adipocitos
almacenadores de grasa, mientras que los liposarcomas
desdiferenciados se producen a partir de dos poblacio-
nes celulares: adipocitos almacenadores de grasa y célu-
las mesenquimales no almacenadoras de grasa (1) que
dan lugar al componente fusocelular.

Otro tema de debate, es la descripcidn de fibras
de misculo liso en tumores de estirpe lipogénica. Evans

recogi6 3 casos en 1990 en los que las fibras musculares
lisas se agrupaban en fasciculos.y mostraban un citoplas-
ma eosinéfilo (8); no se realizé6 confirmacién
inmunohistoquimica, ni se apreciaban mitosis. Talliniy
Suster, por el contrario, describen la presencia de un
leiomiosarcoma o rabdomiosarcoma junto con un
liposarcoma bien diferenciado (LBD) (5,6). Paraelloses
dificil utilizar €l término de desdiferenciado para una
neoplasia con rasgos mioides claros. Porello se utilizala
denominacién de liposarcoma retroperitoneal con dife-
renciacion divergente miosarcomatosa (35). En nuestro
caso lapresencia de células con diferenciacién muscular
es focal y la mayoria de las células fusiformes son de
aspecto fibroblastico. Por ello se justifica el manteni-
miento del término liposarcoma que es el componente
mayoritario. Este hallazgo se explica desde el punto de
vista histogenético como diferenciaciones divergentes
desde las células mesenquimales no almacenadoras de
grasa (1), como en otros casos se describen 4reas
condroidesy osteoides (8). Cre¢mos que en el caso de los
liposarcomas debe entenderse la desdiferenciacién como
latransformacion de un sarcoma de bajo grado en otrode
alto grado y no en el sentido de la diferenciacién celular
(12).

La desdiferenciacidon constituye un fenémeno
que empeora de forma significativa el prondstico, pero
siempre que el area de desdiferenciacién tenga una
extension considerable para influirenlaevolucion (4,10).
La descripcién de dreas de diferenciacién muscular no
varia el prondstico de los liposarcomas desdiferenciados
(5.6.8.9).

RESUMEN

El liposarcoma bien diferenciado de
retroperitoneo, también llamado tumor lipomatoso, ati-
pico puede transformarse en liposarcoma
desdiferenciado, desarrollando un componente celular
no lipogénico propio de un sarcoma de alto grado.

Presentamos un caso de liposarcoma
desdiferenciado de retroperitoneo, en una mujer de 48
afios. El tumor extirpado estaba compuesto de un
liposarcoma bien diferenciado y un sarcoma de alto
grado de aspecto fibrobldstico con areas de diferencia-
ci6n muscular (actina y desmina positivos).

La presencia de dreas celulares fusiformes de
tipo mesenquimal indiferenciado orienta a un doble
origen celular: células almacenadoras de lipidos y célu-
las mesenquimales con capacidad de diferenciacién
divergente.

El liposarcoma de retroperitoneo puede ser
desdiferenciado desde el momento del diagndstico. Se
puede encontrar diferenciacién muscular de forma focal
sin que por ello, se deba considerar como un
leiomiosarcoma o un rabdomiosarcoma.
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Palabras clave:

Liposarcoma desdiferenciado.

Retroperitoneo. Miisculo liso.
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