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Tumor mixofibroma lipoesclerosante en fémur proximal. Presentacion de un caso.
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Introduccién: El tumor mixofibroma
lipoesclerosante (T MFLE) es wun tumor de
descripcién reciente (1986). Se trata de una lesion
fibro-osea benigna que se distingue por una mezcla
compleja de componentes histolégicos que pueden
incluir lipoma, fibroxantoma, mixoma, fibromixoma,
displasia fibrosa, formaciones quisticas, necrosis
grasa, osificacién isquémica y con menos frecuencia,
cartilago.

La localizacién en la regiéon proximal de fémur
intertrocantérea es caracteristica. Un 40% de casos se
diagnostica por hallazgos incidentales, en torno al
48% manifiesta dolor de caracteristicas variables y en
torno al 10% debuta en forma de fractura patolégica.

Exposicién del Caso: se presenta el caso de un
varén de 61 afios de edad remitido a consultas de
traumatologia desde la consulta de cirugfa tras el
hallazgo en tac de pelvis de una imagen en regién
proximal de fémur izdo. El paciente no presentaba
cojera ni dolor en dicha localizacién. Se amplié el
estudio radiolégico y se realiz6 seguimiento clinico y
con pruebas de imagen.

Diagnéstico y Discusion: se trata de una
tumoracién benigna de presentacion muy inusual.
Pese a su histologia compleja se considera que se
puede realizar el diagnostico sin biopsia con los
datos clinicos y los estudios de imagen. Se aconseja el
seguimiento periédico del paciente con controles de
radiograffa simple. La indicaciéon de tratamiento
quirdrgico se restringe a pacientes con
sintomatologia dolorosa o con fractura patolégica.
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PALABRAS CLAVE

TMFLE, benigno, fémur, histologia compleja.

CASO CLINICO

INTRODUCCION

La primera descripcion de este tumor corresponde
a  Ragsdale en 1986 [1]. El  tumor
Mixofibromalipoesclerosante (TMFLE) es un tumor
de cardcter benigno y de presentaciéon muy
infrecuente. La localizacion més comtn es en el
fémur y en éste en la region intertrocantérea, pero
también se han descrito en humero, ilion, tibia y
costillas. [1, 2, 3,5]

El diagnéstico de esta lesion se
habitualmente a partir de un hallazgo casual.

produce

La distribucién es similar en varones y en mujeres y
se manifiesta desde la segunda a la séptima década
de la vida.

La apariencia en radiologia simple es muy
representativa, se manifiesta como una imagen litica,
bien definida, de caracter geografico con un anillo
escleroso que traduce un crecimiento lento. La
anatomia del hueso, el contorno, se mantiene sin
alteraciones y si presenta expansioén, lo hace sin
rotura de cortical.

Los estudios con TC muestran lesiones liticas con
bordes esclerosos con preservacién de la cortical y los
patrones en estudios de RMN son de hipersefial en
T2 e hiposefial en T1, con contraste intravenoso
presentan baja o moderada intensidad.
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La presentacion microscépica es muy variable
incluyendo lipoma, fibroxantoma, mixoma,
mixofibroma, caracteristicas similares a displasia
fibrosa, necrosis grasa, quistes, raramente se presenta
cartilago. [2,4]. La denominacién de esclerosante
responde al tejido o6seo dentro de la lesién
mineralizado dentro de la alteracién grasa, hueso
distinto a la esclerosis reactiva que le rodea y le
caracteriza en la radiologia. La expresion
mixofibrosis hace referencia a las areas de tejido con
mineralizacién distréfica en grasa necroética [1,2].

Estos tumores tienen un riesgo de transformacion
maligna sarcomatosa que se ha sefialado en torno al
10-16% por lo que existe cierta discusion acerca de la
indicacion de la realizacién de biopsia para confirmar
el diagnoéstico y realizar un tratamiento dirigido o
bien optar por seguimiento clinico y radioldgico del
paciente [1,2,5,7,10].

EXPOSICION DEL CASO.

Se presenta el caso de un varén de 61 afos de edad
sin antecedentes patolégicos de interés que es
remitido a la consulta de traumatologia desde la
consulta de cirugia. Valorado por referir dolor
abdominal méas acusado en fosa iliaca derecha de
caracter continto sin limitacién funcional asociada.

En el estudio Tac de pelvis que le realizan solo se
evidencia un quiste simple en polo inferior de rifién
derecho y como hallazgo incidental se visualiza en el
fémur izquierdo, en el tercio proximal, una lesién
litica de localizaciéon central y bordes bien
delimitados y sin reaccién peridstica sospechosa ni
rotura de cortical. Hallazgos por los que nos es
referido. (Figura 2-3-4).

El paciente refiere buen estado general, no refiere
dolor en regién inguinal o muslo izdo. Ni en otras
localizaciones de aparato locomotor. No presenta
cojera, no usa bastén, no toma tratamiento analgésico
habitual y tolera 10 km de marcha diaria.

La exploracién clinica dirigida a pelvis y
extremidades inferiores descarta cambios cutaneos o
aumento de partes blandas en muslo izquierdo y no
existe limitacion de balance articular coxofemoral
bilateral, manifestando cierta molestia en flexién
maxima de cadera derecha.

La Rx realizada muestra una lesién litica geografica
en la region intertrocantérea de fémur izdo. Con
margenes esclerosos sin reaccién cortical expansiva
ni interrupcién de tejido 6seo. (Figura 1).

Se completé el estudio con RMN +contaste
intravenoso  que informa de lesion de
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aproximadamente = 49x36x40xmm  de  bordes
irregulares, polilobulada, centrada en la matriz 6sea
que alcanza levemente la cortical sin remodelarla ni
interrumpirla. Con limites definidos y esclerosis
periférica, principalmente en la porcién mas caudal.
No presenta reaccién peridstica ni alteraciones de
partes blandas adyacentes

Presenta un predominio de componente graso con
focos hipointensos en T1 que alcanzan hasta un 30%
de lesién dejando los 2/3 restantes con sefial grasa
manifestandose hiperintensos en T1. (Figura 5-6-7).

Ante los hallazgos radiolégicos, la falta de cambios
en pruebas de imagen seriadas y la ausencia de
sintomatologia se decide seguimiento periddico del
paciente con estudios de imagen advirtiendo de
sefiales de alerta en cuanto a aparicion de
sintomatologia dolorosa o cojera y de los riesgos de
fractura patolégica. En el momento actual el paciente
contintia asintomatico.

DIAGNOSTICO Y DISCUSION.

El tumor MFLE en la cadera es una lesién benigna y
singular de causa desconocida.

En la limitada literatura acerca de esta entidad
destacan tres series: Ragsdale con 95 casos de 1993, la
serie de Kransdorf con 39 casos de 1999 y la serie de
Dattilo de 33 pacientes de 2012, aunque la mayoria de
las publicaciones hacen referencia a casos tnicos. [1,
2,11,12]

Como se ha descrito previamente las caracteristicas
histolégicas son muy variadas y comprenden lipoma,
fibroxantoma, mixoma, mixofibroma, caracteristicas
similares a displasia fibrosa, necrosis grasa, lesiones
quisticas y muy raramente se presenta cartilago.

Las trabéculas 6seas pueden mostrar esclerosis,
distribucién en mosaico, osificacién con isquemia o
bien hueso laminar.

Con los hallazgos en Rx simple se debe realizar el
diagnodstico  diferencial con afectaciones que
presentan imdgenes liticas definidas en el extremo
proximal del fémur: displasia 6sea, quiste 6seo,
lipoma, fibroma no osificante, encondroma, infarto
6seo [1,2], pero se debe de completar los estudios con
imagenes con Tac y Rmn con contraste.

En el TAC presenta zonas de baja atenuacién por la
existencia de tejido mixoide, esclerosis en margenes y
ocasionalmente la matriz mineralizada.

En los estudios por RMN es una lesién bien
definida, hiperintensa en secuencias potenciadas en
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T2 por el mixoide y borde escleroso que comparte
con tac. [4,5].

Pero no se considera que haya en TAC y RMN una
imagen caracteristica que permita realizar el
diagndstico definitivo diferencial con otras entidades
[2,4,5,7,8].

Aun asi, la radiologia simple si presenta unas
caracteristicas invariables: lesién litica bien definida,
borde esclerético, mineralizacién interna y
distribucién geografica en la regién intertrocantérea
de fémur.

En esta lesion se ha descrito un riesgo de
malignizacion que oscila entre el 10 y el 16% pero la
prevalencia real puede ser considerada mas baja,
porque la lesién es con frecuencia un hallazgo casual.
Ademés, la malignizacién ocurriria a lo largo de un
periodo prolongado de tiempo por la lenta
progresion de la lesion. La extension a partes blandas
y la destrucciéon cortical son indicadores de
malignidad. [2, 4,6].

Se han descrito casos de malignizacién espontanea
en tumores previamente documentados como MFLE
benignos con cirugias de curetaje y relleno que
desarrollan lesiones liticas severas y reaccion
asociada de partes blandas. [9]

La mayoria de esas transformaciones finalizan en
osteosarcoma, aunque hay otros patrones como
histiofibroma maligno, fibroxantoma maligno, o
tumores de células fusiformes de alto grado.

Por ello, pese a que no se conoce realmente el
porcentaje de transformacién, hay que mantener la
vigilancia en pacientes que no han sido intervenidos
y en los que se ha constatado un tumor de histologia
benigna.

Se considera que el seguimiento se deberia realizar
con control de sintomas y estudio de Rx simple de la
pelvis y cadera inicialmente cada 3 m en los dos
primeros afios, cada 6 m hasta el quinto afio y anual
en los sucesivos afios, afiadiendo pruebas de imagen
complementarias si hay sospecha de alteraciones
radiolégicas [5,11].

El tratamiento quirtrgico se basaria en realizar
raspado de la lesién y relleno con injerto dseo
afladiendo osteosintesis estabilizadora si es preciso.
En los casos en que la lesién debuta con una fractura
patolégica se realizaria sustituciéon con artroplastia.

Conviene destacar que este tipo de tumor, pese a su
rareza, se debe de tener en cuenta en el diagnoéstico
diferencial de tumores liticos en la regién proximal
de fémur. Si existen dudas lo conveniente es que la
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lesién sea evaluada en un centro especializado de
tumores osteoesqueléticos, aunque se considera que
el diagnostico puede ser realizado a partir de datos
clinicos y radioldgicos sin realizar biopsia
obligatoriamente [8,10, 11].
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Figura 1. Radiografia anteroposterior de pelvis, se evidencia lesiéon geografica, delimitada, bordes esclerosos en

regioén proximal de fémur izdo. No afectacién de corticales.
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Figura 2. Imagen de TAC en proyeccion coronal,
imagen litica , metafisis proximal femur izdo, bordes
bien delimitados.

Figura 3. Proyeccion sagital en TAC, distribuciéon geogréfica,
no interrupcién de corticales.

Figura 4. Imagen de TAC en proyeccién axial,
imagen litica, bordes bien delimitados.
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Figura 5. Imagen axial de RMN en
T1 con tejido con hiposefial en
cadera izda.

Figura 6. Imagen de RMN, coronal en T1, tejido en hiposefial
en region metafisaria de extremidad proximal de fémur izdo.

Figura 7. Imagen de resonancia magnética en la
que se evidencia en secuencia T2 la lesiéon con
hipersenal en porcién proximal de fémur.
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