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Benign lipoblastoma of the upper limb: a case report and literature review
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LOURENCO FRIGERI TEIXEIRA? O lipoblastoma é um tumor mesenquimal raro, composto de lipoblastos
JEFFERSON BRAGA SILVA®* que continuam sua proliferagio apés o periodo pés-natal e que acometem,
predominantemente, a populacio pediatrica. Apresenta prognéstico excelente,
apesar do potencial de invaséo local e do crescimento rapido. Os autores
relatam o caso de uma paciente pediatrica portadora de volumosa lesdo em
antebraco direito, ocasionando importante comprometimento funcional do
membro acometido. Aspectos relevantes no diagnéstico diferencial e manejo
sdo discutidos neste trabalho, visto tratar-se de lesdo com potencial risco

incapacitante futuro, caso ndo manejada corretamente.

Descritores: Lipoblastoma; Tumores Lipomatosos; Tumoracgio de Partes
Moles; Lipoblastomatose.

s ABSTRACT

Lipoblastoma is a rare mesenchymal tumor occurring primarily in pediatric
patients and formed by lipoblasts that proliferate after the postnatal period.
Despite its potential for local invasion and rapid growth, its prognosis is
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INTRODUCAO

O lipoblastoma benigno e a lipoblastomatose
referem-se, respectivamente, as formas circunscritas e
infiltrativas do mesmo tumor. Esse tumor, por sua vez,
é uma variagéo peculiar do lipoma e da lipomatose,
acometendo quase exclusivamente lactentes e
criancas na primeira infancia'. Sdo tumores raros,
originados do tecido adiposo embrionério e mais
frequentemente encontrados nas extremidades e
no tronco, raramente na cabecga e no pescoco, e em
outros sitios®. Essas lesdes, embora benignas, podem
crescer rapidamente, interferindo no desenvolvimento
de estruturas adjacentes e causando sintomas
compressivos importantes?.

O termo “lipoblastoma” foi usado pela primeira vez
por Jaffe, em 1926, para descrever um tumor benigno
de células adiposas imaturas®, com uma descricio
subsequente de lipoblastomatose por Velios et al.,
em 1958. Desde entéo, aproximadamente 200 casos
foram relatados na literatura®. O lipoblastoma tem um
prognoéstico excelente e, geralmente, ndo apresenta
comportamento agressivo ou metastatico. A taxa
de recorréncia local varia de 9 a 25% dos casos,
sendo a maioria descrita para a forma infiltrativa.
O diagnéstico pode representar um dilema em
virtude de que esses tumores podem ser comumente
confundidos e indistinguiveis clinicamente do lipoma
e do lipossarcoma. O tratamento de escolha é a
excisdo completa, porém conservadora da lesdo?

CASO CLINICO

Relatamos o caso de uma paciente pediatrica
de um ano e sete meses de idade, apresentando
lesdo congénita em antebrago D. A méae relata o
aparecimento, logo apds o nascimento, de uma lesao
assintomatica com aproximadamente 1 cm?, que nao
ocasionava limitagées funcionais. A lesdo referida
apresentou crescimento lentamente progressivo
até um ano de idade, tendo sua velocidade de
crescimento acentuadamente aumentada logo ap6s
esse periodo, causando limita¢do do movimento de
flexdo e extensdo do antebrago, punho e dedos da
mao, devido as grandes dimensoes da lesdo (Figura 1).
A paciente realizou avaliagdo com pediatra geral, o
qual aventou a hipétese diagnéstica de linfangioma
do membro superior e encaminhou a paciente para
avaliacdo com especialista em cirurgia de mio.

Ao exame, a lesdo apresentava-se como uma
massa localizada em todo o antebraco direito, fixa,
de consisténcia lipomatosa e aparentemente aderida
a planos profundos (Figura 2). Ao exame ecografico,
realizado em ano anterior, solicitado pelo pediatra
geral, evidenciava-se a presenca de uma leséo
cistica envolvendo o tergo proximal do antebraco,
com alguns septos internos e ampla vascularizagio
na sua porcao profunda (arterial e venosa), com
dimensoées de 37 X 22 X 27 mm (1lcm?®) na face
anterior da lesdo. Ao avaliar a paciente na primeira

consulta, foi entédo solicitada uma angiotomografia
do membro superior direito.

A angiotomografia, realizada um ano apés a
ecografia, evidenciava persisténcia de espessamento
fusiforme de tecidos moles ao longo do membro
superior direito, comprometendo predominantemente
os dois tercos proximais do antebrago, com aumento
de calibre desse segmento (Figura 3). Ocorreu
significativo aumento volumétrico em comparacao
com exame anterior, medindo agora aproximadamente
14,5 X 9,0 cm em seus eixos longitudinal e transversal,
respectivamente. O significativo aumento volumétrico
nesse intervalo de tempo est4 relacionado ao aumento
no numero e nas dimensodes das cavidades cisticas,
e nas loculacées com septacoes internas. A leséo,
compativel ao exame tomogréafico com volumosa ma
formacédo venolinfatica (linfangioma), estendia-se

Figura 1. Paciente com um ano e sete meses, apresentando volumosa
massa em antebrago, com limitagdo de todos os movimentos do
membro superior direito.

Figura 2. Massa localizada em todo o antebraco e no terco proximal
do braco direito, fixa, de consisténcia lipomatosa e aparentemente
aderida a planos profundos, ocasionando efeito de massa com
repercussao funcional importante.
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Figura 3. Aspecto ao exame de angiotomografia. Espessamento
fusiforme de tecidos moles ao longo do membro superior direito,
comprometendo predominantemente os dois tercos proximais do
antebracgo, com aumento de calibre desse segmento.

desde o tergo distal do brago (regido acima do
cotovelo) ao punho direito, permanecendo acentuado
rechaco anterior das artérias radial e medial, e da
artéria ulnar, que permaneceram pérvias (Figura 4).
As estruturas 6sseas do membro superior direito
estavam preservadas.

Baseados no exame tomografico e nas caracteristicas
clinicas da lesédo, optamos por procedimento de
embolizagdo, na tentativa de diminuir a lesio e facilitar
aresseccdo da mesma; porém, no se obteve sucesso.

A paciente foi, entao, levada a cirurgia, na
tentativa de ressecgio completa da lesdo. O aspecto
transoperatério era de uma massa aparentemente
encapsulada, aparéncia lipoide, de consisténcia firme
e apresentando septos, infiltrada nos grupamentos
musculares anterior, lateral e posterior do antebrago

Figura 4. Exame angiotomogréfico de reconstrugio, demonstrando
alteragdo da vasculatura normal do antebrago por efeito de
massa da lesdo. Na seta, artéria radial rechacada anteriormente,
entremeada 4 massa, porém pérvia.

direito, ocasionando compressido de nervos e
vasos. Realizou-se excisao total da tumoracgao, com
preservacao de todos os grupamentos musculares e
estruturas nobres do segmento acometido (Figura 5).

O exame anatomopatolégico evidenciou lesao
pesando 600 g, amarelada, de aspecto mixoide,
medindo 12 X 10 X 6,5 cm, cujo diagnéstico foi de
lipoblastoma benigno.

A paciente apresentou boa evolucio pés-
operatdéria, sem acometimento vascular do membro.
Apbs quatro meses de seguimento, a movimentacao
do antebraco, do punho e dos dedos foi recuperada,
apresentando como sequela funcional apenas déficit
parcial de movimentagio do polegar, para o qual,
realizando-se tratamento fisioterapico, obteve-se
bom resultado (Figuras 6 e 7).

Figura 5. Imagem transoperatéria demonstrando resseccio da
lesao com aparéncia lipoide, encapsulada, de grandes proporgoes.
Alesao foi abordada através da face anterior do antebracgo, sendo
cuidadosamente separada das estruturas nobres do segmento
acometido.

Figura 6. Aparéncia ap6s quatro meses da cirurgia. Importante
diminui¢ao do volume do antebraco apés abordagem anterior e
ressec¢do da massa tumoral.
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Figura 7. Aparéncia ap6s quatro meses da cirurgia. Recuperagao
dos movimentos da méo apés resseccdo da massa. Sequelas
funcionais importantes ndo foram evidenciadas.

DISCUSSAQO

O lipoblastoma benigno é um raro tumor
mesenquimal benigno, de crescimento rapido,
ocorrendo geralmente durante os trés primeiros anos
de vida e, ocasionalmente, ao nascimento. Dados de
publicacoes relatam que 80 a 90% dos casos ocorrem
antes dos trés anos de idade e 40%, antes do primeiro
ano? Casos esporadicos tém sido descritos em
criancas mais velhas!. Embora raros, casos ocorrendo
em adultos foram relatados. Carcassonne et al.
descreveram um caso de lipoblastoma de mesentério
em um homem de 63 anos de idade. Stout e Lattes
encontraram seis casos de lipoblastomas em adultos?.
Nenhuma ma formacéo congénita ou sindrome foi
associada ao tumor e muitos estudos encontraram
uma prevaléncia maior no sexo masculino. Mais
comumente, é encontrado nos membros superiores
e inferiores como uma massa ou nédulo indolor,
com uma taxa de ocorréncia nessas localizacbes em
torno de 46 a 70%. Locais menos comuns incluem
cabeca e pescoco, tronco, mediastino, mesentério e
retroperiténio!.

Dois tipos de lipoblastomas foram descritos:
circunscrito (lipoblastoma benigno) e difuso ou infiltrativo
(lipoblastomatose benigna). A forma circunscrita,
a mais comum, desenvolve-se nos tecidos moles
superficiais, simulando clinicamente um lipoma.
A forma difusa tende a se infiltrar ndo somente
no subcutineo, mas também no tecido muscular
adjacente, apresentando maior tendéncia a recorréncia
local, aproximadamente 9 a 22%, segundo dados da
literatura®?®. A maioria dos pacientes apresenta-se
com uma tumoracao de partes moles de crescimento
lento e progressivo, embora existam relatos de
tumores com rapido periodo de crescimento, como
apresentado pela paciente em questdo. Dependendo
da localizacdo e do tamanho do tumor, pode haver
compressio de estruturas adjacentes, ocasionando
repercussio funcional. Lesoes na regido cervical, por
exemplo, podem causar obstrucio das vias aéreas
e insuficiéncia respiratéria. Exames de imagem

mostram, tipicamente, uma massa de tecidos moles
bem delimitada, com densidade de tecido adiposo.
Embora sejam tuteis na avaliacdo pré-operatéria,
para determinar a extensio da doencga e planejar
a resseccgio cirurgica, esse exames radiolégicos
apresentam limitagoes na diferenciac¢éo entre tumores
lipomatosos?. O diagnéstico é importante, uma vez
que o manejo desses tumores difere daquele dos
lipomas e lipossarcomas?. Exame ecografico pode
ser Util para determinar presenca ou auséncia de
colecoes fluidas, e ecografia com doppler colorido
avalia a vascularizacdo do tumor. A tomografia
computadorizada geralmente demonstra uma baixa
densidade Hounsfield, sugestiva de tecido adiposo.
Na ressonincia magnética, a baixa intensidade nas
imagens em T1 é notada nas lesoes lipoblastomatosas,
em comparacgio com lesbes lipomatosas, devido ao
aumento da celularidade, permitindo diferenciacao
entre o lipoblastoma e o tecido subcutaneo ou
lipoma. Entretanto, ndo existem achados radiolégicos
patognoménicos associados ao lipoblastoma, de modo
que apenas a ressonincia magnética nao é suficiente
para firmar o diagnéstico. O acompanhamento
radiolégico é particularmente 1til para seguimento
e avaliacido da recorréncia tumoral®*,

Devido as limitagoes relatadas dos exames
radiolégicos, um diagnéstico acurado no periodo
pré-operatério raramente é feito. O lipoblastoma é
comumente confundido com lipoma ou hemangioma®*.
Ocasionalmente, o diagnéstico pode ser sugerido por
puncéo aspirativa com agulha fina (PAAF), conforme
relatado por alguns autores®>S,

Macroscopicamente, sdo tumores lobulados e
de consisténcia mole. O diagnéstico definitivo é
feito pelo exame histopatolégico. Sdo compostos de
lipoblastos, que continuam sua proliferacdo apés
o periodo pés-natal, matriz mixoide e trabéculas

5 BRAY, .\’X_x_r. Rk
Figura 8. Imagem de microscopia éptica (aumento 100X -
coloracao: hematoxilina e eosina), demonstrando aglomerado de
lipoblastos (células adiposas imaturas - seta) em meio a matriz
mixoide. Nos cantos superiores direito e esquerdo, observam-se
células adiposas maduras.
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fibrosas (Figura 8). Os lipoblastos geralmente sdo
compostos por miultiplos vactolos de gordura,
embora sejam ocasionalmente encontradas células
com vacuolos simples (células em anel de sinete)’.
Nao sdo encontrados anaplasia ou pleomorfismos ao
exame citopatolégico. Recentemente, anormalidades
citogenéticas foram identificadas nos tumores
lipomatosos. Um rearranjo clonal na regiao
cromossomal 8q11-13 foi encontrado no lipoblastoma,
enquanto a translocacio t(12;16) é observada nos
lipossarcomas mixoides®. Uma vez que os achados
clinicos do lipoblastoma podem mimetizar aqueles
do lipossarcoma, esses dados tém relevancia no
diagnéstico definitivo?, especialmente em achados
histopatolégicos limitrofes ou casos dificeis®.

Em virtude da tendéncia ao crescimento progressivo
e ainvaséao local, o tratamento de escolha é a excisao
cirargica completa, porém conservadora da lesao,
evitando comprometimento funcional™®. Em casos de
resseccao incompleta, a taxa de recorréncia relatada
foi de 14 a 25%.

CONCLUSAO

O lipoblastoma é um tumor mesenquimal raro
e benigno, com uma alta taxa de crescimento,
ocorrendo predominantemente na infancia, embora
poucos casos tenham sidos descritos em adultos®.
Ocorrem mais frequentemente nas extremidades,
podendo atingir grandes proporg¢oes. Exames de
imagem pré-operatérios sido usados para avaliar a
extensdo da doenga e orientar a excisdo cirurgica.
Ressonancia magnética é provavelmente o método
mais util para este objetivo!?. Entretanto, ainda ndo
existem achados patognoménicos da lesao, tornando,
desta forma, o diagnéstico pré-operatério muitas
vezes dificil. A diferenciagdo com outras lesdes
lipomatosas (lipoma, lipossarcoma) é importante,
visto que o manejo e o prognéstico sdo, na maioria
das vezes, distintos!!.

*Autor correspondente: Jefferson Braga Silva
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