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Los |iposarcomas representan el tipo histol 6gi co de sarcoma nas
comin en los tejidos blandos. En el curso de los ultinbs afios,
| a aplicacion de técnicas de citogenética y biologia nolecul ar
han permitido realizar inportantes avances conceptual es que han
conducido a un nuevo esquena clasificatorio. En la presente
comuni caci 6n revi sanos | os aspect os di agnésti cos mas
significativos.

1. Tunor |ipomatoso atipico (TLA)/Liposarconma bien diferenciado

(LPS BD)

Tunor de agresividad internmedi a conmpuesto por adi pocitos naduros
con marcada variabilidad de tamafio y proporcién de tejido
fibroso. Tanto en uno conb en otro conponente se pueden
encontrar células con atipia nuclear (nucleos Unicos o miltiples
con hipercromatisnp). Para realizar el diagnéstico no es
necesaria la presencia de |ipoblastos atipicos, sino solo de
las células atipicas descritas en su anbiente apropiado.
Representan el 40-50% de todos | os |iposarcomas. El térmno TLA
se prefiere para designar a las |I|esiones superficiales
potenci al mente curables nediante reseccidon quirdrgica. En
canmbio, el de LPS BD se aplica a las |esiones profundas
(rmedi astino, retroperitoneo, ingle) en las que la cirugia
dificilmente es curativa. En cualquier caso, |la norfologia es

total nente superponible. Por orden de frecuenci a, | as



| ocalizaciones mnmas habituales son: extrem dades (70% vy
retroperitoneo (20%.

Con independencia de la localizaci6én y de las variaciones
nor f ol 6gi cas, en >90% de | os casos se han descrito alteraciones
citogenéticas clonales, siendo | a mas constante el cronbsoma 12
gigante o en anillo, relacionado con la anplificacion de

segnento 12qg13-15. Mediante PCR se ha denobstrado anplificacion
de los genes MDM2, SAS, CDK4, HMA C. La anplificacion puede
ponerse de manifiesto en material fijado incluido en parafina
medi ante FI SH con sondas pai nti ng.

Hi st ol 6gi canente se reconocen 4 variantes principal es, aunque no
es inusual encontrar tunores con dos o mas de ellas en la msm
| esi 6n, sobretodo en |ocalizacion retroperitoneal. La variante
tipo |ipoma esta conpuesta principal nente por adi pocitos maduros
con marcadas vari aciones de tamafio y células atipicas, bien en
su seno o, mas frecuentenente, en | os septos fibrosos. El nunero
de |ipoblastos puede ser mnmuy variable y va desde ninguno a
muchos. La variante de tipo esclerosante se caracteriza por la
prom nencia de areas hipocelulares, con estroma col ageno
fibrilar o cordonal, en cuyo seno se observan células bizarras y
ocasionales |lipoblastos. La variante tipo inflamtoria se
observa casi exclusivamente en el retroperitoneo y nuestra
infiltrado |infoplasnocitario proninente. Por dltinmo, la
variante tipo fibroblastica, que nada tiene que ver con el
| i posarcoma fibroblastico de Hajdu, es casi sienpre una |esiodn
superficial, conpuesta por variables proporciones de adi pocitos
maduros y éareas de células fusifornmes, sin atipias nucleares

significativas, dispuestas en fasciculos. Esta altinma variante



no tiene reconocimento universal, a pesar de que se han
identificado |las alteraciones citogenéticas propias del LPS BD

CGeneral nente no existen mayores dificultades en el diagndéstico
de TLA/LPS BD; |os problemas sb6lo se presentan cuando exi ste un
patron en excl usiva. En estas situaciones, y segun |a variante,
el diagnéstico diferencial hay que establecerlo con el |ipom
convenci onal , sarconas escl erosant es (principal anment e
m xof i brosarcona y sarcoma fibrom xoide de bajo grado),
enfernedad de Castleman y |I|iponmas de células fusifornes,
principalmente. La aplicacién de las técnicas de |IHQ con
anticuerpos MDM2 y CDK4 puede ser util para realizar e

di agnostico diferencial con otros sarconas esclerosantes y con
| os |i pomas convenci onal es.

El factor pronéstico mas inportante es la |ocalizacion. La tasa
de recidivas locales en retroperitoneo es > 20% nm entras que |la
de las | esiones superficiales no supera el 2% El TLA/LPS BD no
presenta netastasis, |la nortalidad estda en relacién con |as
recidivas locales y oscila entre 0% para |os situados en |as
extrem dades y >80% en | os retroperitoneales si el seguimento
se prolonga por nas de 20 afios. En |la mayoria de |os casos |la

nmuerte acontece entre | os 6-11 afios del diagndstico inicial.

2. Li posarcona desdiferenci ado (LPS DD)

Neopl asia adipocitica maligna que presentan transicioén de
TLA/LPS BD a sarcoma no |ipogénico de grado variable de
diferenciacién. Es de destacar que la transicion puede
encontrarse en el tunor primario (90% o en |as recidivas (10%.

El riesgo de transformaci 6n de un TLA/LPS BD varia en funci 6n de



la | ocalizacion, siendo del 5% para las lesiones en |as
extrem dades y del 10-15%en |as del retroperitoneo.

Las técnicas de citogenética han revelado la msma alteracion
cl onal basica (cronmbsoma 12 gigante o cronpsonma en anillo) en el
conmponente diferenciado que en el desdiferenciado, aunque este
altino puede contener ademas otras alteraciones.

La transiciéon a conponente desdiferenciado puede ser brusca,
directanente a alto grado, o bien gradual, a través de un
conmponente de bajo grado. Esta dltina eventualidad no es
aceptada unani nenente. Los cuadros hi stol 6gi cos mas habi tual es
en el conponente desdiferenciado son de tipo fibrohistiocitom
mal i gno (FHM o mi xofi brosarcoma (MFS), pero tanbi én se pueden
encontr ar otros, tal es cono | ei o/ rabdom osar coma,
ost eo/ condr osar comm, angi osar coma. Est as | i neas de
di ferenci aci 6n het er 6l ogas se observan en el 10% de | os casos y
carecen de significacion pronostica. Recientenente se ha
sefial ado una nueva | inea de desdiferenciaci 6n caracterizada por
la formaci 6n de estructuras tipo nmeningotelial, que se asocia
frecuentenente con osificacion.

Medi ante t écni cas de biol ogia nolecular y de innunohi stoquim ca
se ha podi do denostrar que |la mayoria de | os m xofi brosarconas y
fibrohistiocitomas inflamatorios de retroperitoneo corresponden
a LPS DD, ya que nuestran anplificaci 6n y sobrexpresi 6n de NDW
y CDK4. Por otro | ado, tambi én es de destacar |a conservaci 6n de
la TP53, hecho poco comin en otros tipos de sarconas
pl eondrfi cos.

El proné6stico del LPS DD es nas favorable que el de otros

sarconmas pleondrficos. La tasa de recidivas locales es >40% |a



de netastasis a distancia del 15-20%y la de nortalidad a los 5
afios del 30% aunque estas cifras son nmucho mas altas si el
segui mento se prolonga por mas afios. Es de destacar que |as
reci di vas pueden estar constitui das exclusivanente por LPS BD y
que la nuerte esta en relaci 6n general nente con |as recidivas
| ocal es, no con las netastasis a di stanci a.

3. Li posarcoma m xoi de (LPS M X)

Turmor mal i gno conpuest o por cél ul as nmesenqui mal es uni fornes, no
| i pogéni cas, redondas u ovales, junto a un nunmero variable de
i pobl astos en el seno de un estrona mi xoide con trama capil ar
plexifornme. En esta categoria se incluyen las antiguas
denom naci ones LPS m xoide y de células redondas, ya que en |la
actualidad se consideran |los extrenmpos de un msnp espectro
| esi onal caracterizado por la traslocaci 6on t(12; 16) (ql3; pll)
o mas raranmente t(12; 22)(ql3; g22). Esta alteraci 6n condiciona
| a formaci 6n de un gen hibrido (CHOP/ TLS o CHOP/ EWN8) que, hasta
| a fecha, es exclusivo de esta entidad.

Representan el 30-35%de todos |os |iposarcomas. La |ocalizacion
i ndi vidual mas comin es la extrem dad inferior. H stol 6gi canente
el espectro diferencial es muy anplio. En un extrenp tenenos
neopl asi as hi pocel ul ares, con abundante matriz y variable nunero
de lipoblastos con atipia leve. En el extrenp opuesto existen
| esi ones conpuestas exclusivanente por células redondas, con
nucl eos nmarcadanente atipicos y nmuy escasos |ipoblastos. Entre
estos dos tipos de |esiones hay cuadros con variable grado de
hi percel ul ari dad o de célul as redondas. La forma pura de LPS de
células redondas es wuna lesion excepcional en la cual la

hi percel ul aridad o | as célul as redondas representan mas del 80%



de la lesion y la diferencion adipocitica es dificil de
reconocer.

El pronéstico del LPS M X estéa en relaci6on con |a extensi 6n de
| as areas hipercelulares o de células redondas, aungue no hay
consenso para definir el punto de corte ms adecuado. Wi ss
di stingue tres grados de diferenciaci 6n con notabl e correl aci 6n
pronostica: grado | (<5%, grado Il (5-25%, grado Il (> 25%.
Las | esiones de grado | tienen tendencia a presentar recidivas
pero no nmetastasis; en canbio, las de grado IIl tienen narcada
capaci dad netastatizante.

Las netéstasis con frecuencia asientan tanbi én en | os propios
tejidos blandos, de ahi que en algunas series se hable de
mul ticentricidad. El di agnésti co di ferenci al hay que
est abl ecerl o con | esi ones adi pociticas benignas (lipoblastoma vy
| i poma condroide), tunmores nesenquinmales m xomatosos (m xona
i ntramuscul ar, angi om xona agresi vo, m xof i brosar cong,
condrosarcoma m xoi de extresquel ético) y tunores netastaticos
(l'infomas y carci nomas).

4. - Liposarcoma pleondrfico (LPS Pl)

Sarcoma pleomdrfico de alto grado con variable proporcion de
i pobl astos pleomdrficos. Representa el 5% de todos |os
|iposarcomas y el 20% de |os sarcomas pleonorficos. La
| ocal i zaci 6n  mas habi t ual es l|la extremidad inferior.
Hi st ol 6gi canente | a mayoria de | 0os casos corresponden a sarcomas
pl eonorficos tipo FHM con variable cantidad de |ipoblastos
atipi cos. Se han descrito dos variantes norfol 6gicas
(epiteliodes y tipo MS) sin connotaciones pronoésticas

i mportantes. En | os estudios nmultivariantes se han sefial ado que



|a edad, localizacion central, tamafio tunoral e indice de
mtosis son factores prondésticos i ndependi entes de una evol uci 6n
desfavorable. La tasa de recidivas y netastasis es del 30-50%y

|la de nortalidad del 40%
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