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INTRODUCCIÓN

La lipomatosis múltiple es una entidad rara de crecimiento 
rápido seguido de una evolución lenta y progresiva, de 
etiología desconocida que se caracteriza por la acumula-
ción simétrica y progresiva de lipomas no encapsulados.

El síndrome de lipomatosis hemihiperplásica múl-
tiple fue descrito por primera vez por Biesecker, et al 
en 1998 en un grupo de pacientes diferente del sín-
drome de Proteus.1

En la literatura se reportan muy pocos casos de 
esta patología y muy raros en edades pediátricas. 

Afecta principalmente el cuello, brazos, tórax, axilas, 
abdomen y muslos.

Al ser una patología muy rara, exige un reto para 
su diagnóstico y tratamiento.

CASO

Femenina quien inicia su padecimiento desde el na-
cimiento, con deformidad por aumento de tamaño 
de la extremidad inferior izquierda, con crecimiento 
acelerado, sin tratamiento hasta los 16 años, acude al 
hospital donde se inician estudios por gigantismo de 
miembro pélvico izquierdo (Figura 1). Cuenta con el 
antecedente de ser producto de la gesta 2, embarazo 
normoevolutivo, obtenido por parto eutócico, lloró y 
respiró al nacer con peso de 3,025 g y talla 49 cm, sin 
complicaciones perinatales. Con desarrollo psicomo-
tor normal, antecedente de cirugía de resección de 
dedos supernumerarios. Se realiza resonancia magné-
tica de cadera izquierda y miembro pélvico izquierdo 
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RESUMEN

La lipomatosis múltiple es una entidad rara de crecimiento 
rápido seguido de una evolución lenta y progresiva, de etio-
logía desconocida. El objetivo fue la descripción de un caso 
clínico y revisión de la literatura. Se trata de una niña de 16 
años, se inician estudios por gigantismo de miembro pélvico 
izquierdo. Desde el nacimiento, con aumento de tamaño de 
la extremidad inferior izquierda, con crecimiento acelerado, se 
diagnostica lipomatosis difusa de miembro pélvico izquierdo, 
se considera problemática psicosocial, cursa con una depre-
sión leve y serios problemas de autoestima. Se realizó una des-
articulación coxofemoral izquierda más remodelación de iliaco 
y acetábulo izquierdo. Se adaptó una prótesis del miembro y 
la función ha sido excelente.
Nivel de evidencia: V (Caso clínico)

Palabras clave: Lipomatosis múltiple, desarticulación de cadera.
(Rev Mex Ortop Ped 2016; 2:105-109)

SUMMARY

Multiple lipomatosis is a rare entity with a slow and progres-
sive nature and an unknown etiology. The objective of this 
paper is to present a case and review the literature. This is the 
case of a 16 year old girl who was worked up for gigantism 
of the left pelvic extremity since birth. The accelerated growth 
led to a diagnosis of diffuse lipomatosis of the extremity. This 
was considered a psicosocial problem and mild depression 
was diagnosed along with severe self esteem problems. A hip 
disarticulation was performed along with a remodeling of the 
ilium and acetabulum. A prosthetic leg was fitted and func-
tion was excellent.
Evidence level: V (Case report)

Key words: Multiple lipomatosis, hip disarticulation.
(Rev Mex Ortop Ped 2016; 2:105-109)

CASO CLÍNICO

Este artículo puede ser consultado en versión completa en 
http://www.medigraphic.com/opediatria
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(Figura 2) con reporte de incremento de volumen del 
miembro pélvico izquierdo secundario a proliferación 
de tejido graso lobulado, expansivo, se extiende des-
de el borde superior del iliaco, condiciona efecto de 
masa e involucra musculatura pélvica, se introduce en 
hueco pélvico donde desplaza a los nervios S1, S2, S3, 
plexo lumbosacro y ciático, a los músculos piriforme 
izquierdo, vejiga y útero, borde de la articulación co-
xofemoral, se extiende en sentido inferior afectando 
predominantemente al compartimento anterior y pos-
terior, la articulación coxofemoral es congruente, la 
cápsula está desplazada y moldeada por el tejido gra-
so, en la pierna se observa incremento del tejido graso 
subcutáneo, se acentúa en los músculos gastrocne-
mios y soleo, coexiste con hipotrofia del nervio tibial 
posterior, la configuración y señal del hueso cortical 
y medular del resto del fémur, tibia y peroné están 
respetados, por imagen a considerar macrodistrofia li-

pomatosa. Paciente valorado por el Servicio de Cirugía 
Oncológica Pediátrica, quien realiza biopsia de lesión 
en la superficie anterior de tercio proximal de muslo 
izquierdo, donde se examina la biopsia supra y sub-
fascial (Figura 3), se aprecia tejido adiposo de caracte-
res maduros organizados en mantos y lóbulos que se 
extienden entre vasos dilatados y congestivos, son de 
diversos calibres y algunos tiene las paredes gruesas, 
el tejido adiposo también se encuentra disecando las 
fibras del músculo estriado y formando acúmulos en-
tre éstas, siendo totalmente desplazados por el tejido 
adiposo. Citológicamente las células adiposas son de 
caracteres benignos y maduros, no hay cambios de 
tipo neoplásico maligno, se diagnostica lipomatosis 
difusa de miembro pélvico izquierdo, se decide rea-
lizar hemipelvectomía izquierda, se considera proble-
mática psicosocial del entorno del paciente y se inicia 
valoración psicológica, con el antecedente de padre 
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Figura 1 (A-D). Imágenes clínicas de extremidad inferior izquierda con aumento de volumen y deformidad por lesión lipomatosa.

Figura 2.

Imágenes RM con importante 
i n v a s i ó n  l i p o m o t o s a  d e 
miembro pélvico izquierdo.
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con alcoholismo y existe violencia hacia la madre y 
las hijas, tanto verbal y emocional, paciente quien no 
asiste a la escuela, acepta que le da pena su aspecto 
y cómo la miran sus pares de edad por lo que prefiere 
quedarse en casa, además refiere cansancio cuando 
camina y cuando permanece sentada, se realizan las 
pruebas de frases incompletas de Sacks (FIS), dibujos 
de figuras humanas, inventario de depresión de Beck 
para adolescente y cuestionario de autoimagen y au-
toconcepto, con resultado que proviene de una fami-
lia disfuncional, con serios problemas de violencia, la 
actitud paterna es de descalificación, esto le impide 
relacionarse satisfactoriamente con el sexo opuesto 
y limita su convivencia con pares de edad. Cursa con 
una depresión leve y serios problemas de autoestima. 
Se inicia manejo en la clínica de prótesis como obser-
vadora, en contacto con pacientes con uso de próte-
sis de miembro inferior, paciente quien presenta una 
evolución favorable, más segura y espontánea, acep-
tando el procedimiento quirúrgico, considerando que 
esto mejorará su situación actual. Se realiza interven-
ción quirúrgica a los 16.9 años con abordaje a nivel 

ilioinguinal hacia posterior en región glútea y región 
inguinal circular para colgajo de desarticulación, se 
delimita zona de articulación coxofemoral y se deja 
musculatura glútea para zona de colgajo, se realiza 
desarticulación coxofemoral izquierda más remodela-
ción de iliaco y acetábulo izquierdo (Figura 4). Pacien-
te quien presenta buena evolución postquirúrgica, se 
inicia a los dos meses de postoperatorio fisioterapia 
para entrenamiento de marcha con prótesis de ca-
nastilla, actualmente con adecuada adaptabilidad a 
la prótesis (Figura 5).

DISCUSIÓN

Los lipomas asociados a un sobrecrecimiento de una 
o más extremidades o partes del cuerpo es un grupo 
heterogéneo de desórdenes que se asocian a hemihi-
perplasia y deben ser investigados; incluyendo nevos 
epidérmicos, pigmentaciones, laxitud tegumentaria, 
macrodactilia, sindactilia y malformaciones vascula-
res.2 Cuando se presenta de forma aislada la hemihi-
perplasia, no presenta un incremento acelerado en el 
tamaño de la extremidad en la infancia, a diferencia 
de este caso el crecimiento de la extremidad afectada 
se instauró desde el nacimiento con un crecimiento 
acelerado al inicio de la adolescencia.

El riesgo asociado a un tumor es del 5.9%.2 Siendo 
de éstos, según la literatura, los más comunes el tu-
mor de Wilms, el carcinoma de células suprarrenales y 
el hapatoblastoma,3 todos descartados en el paciente 
con USG seriados desde la infancia hasta el inicio de la 
pubertad.

Biesecker, et al. fueron los primeros en describir este 
síndrome que define a pacientes con lesiones lipoma-
tosas, que no cumplen por completo los criterios del 
síndrome de Proteus.4 El síndrome de Proteus es un 
raro síndrome hamartomatoso con criterios diagnós-
ticos revisado en 2004,5 que se caracterizan por un 
crecimiento desproporcionado, con nevos de tejido 
conectivo, tejido adiposo irregular y malformaciones 
vasculares. Sin cumplir todos los criterios el paciente.

Otro diagnóstico diferencial, el síndrome de 
Bannayan-Riley-Ruvalcaba y el síndrome Cowden 
comúnmente asociados a la mutación gen PTEN.6 Ca-
racterizados por lipomas subcutáneos, hemangiomas 
o tumores mixtos distribuidos en todo el cuerpo.7

Otro síndrome diferencial es el Klippel-Trenau-
nay, síndrome raro esporádico con malformaciones 
complejas caracterizado por dos componentes: mal-
formaciones vasculares de los capilares, venas y tejido 
linfático y crecimiento desproporcionado de una de 
las extremidades.8

Figura 3. Microscopia de tejido adiposo maduro que infiltra 
músculo.

Figura 4. Radiografía transquirúrgica de desarticulación 
coxofemoral izquierda más remodelación de iliaco y 
acetábulo izquierdo.
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Otro síndrome es SOLEMAN caracterizado por sus 
siglas en inglés de sobrecrecimiento segmentario, li-
pomatosis, malformaciones arteriovenosas y nevos 
epidermales.9 El síndrome de CLOVE caracterizado por 
sobrecrecimiento lipomatoso congénito, malforma-
ciones vasculares y nevos epidermales.10

Estos síndromes deben ser sospechados cuando 
existe un sobrecrecimiento asimétrico de una extre-
midad, y ser complementado por el estudio clínico, 
imagen e histopatológico, así como un equipo multi-
disciplinario para establecer el diagnóstico como fue 
el caso con esta paciente.11

Al ser una patología de estirpe benigna pero 
de comportamiento maligno por su distribución, 
el tratamiento es importante que involucre a un 

Cuadro I. Sistema de clasificación para la deambulación 
asistida con el uso de prótesis.

Nivel K-0 No ambulatorio. No candidato a uso de 
prótesis

Nivel K-1 Ambulador domiciliario, sin restricciones
Nivel K-2 Ambulador comunitario limitado, requie-

re dispositivo auxiliar de marcha
Nivel K-3 Ambulador comunitario no limitado
Nivel K-4 Paciente ambulador que excede el uso 

básico de su prótesis, puede utilizar su 
prótesis durante grandes distancias sin 
ninguna limitación

Tomada de: J Am Acad Orthop Surg 2005.

grupo multidisciplinario para obtener los mejores 
resultados.

Los resultados de un tratamiento definitivo, con 
amputación y adaptabilidad protésica temprana en 
aquellos pacientes que reúnen los criterios tanto clí-
nicos, psicológicos y de rehabilitación, proporcionan 
ventajas para el paciente y el postquirúrgico tanto in-
mediato como a largo plazo.4,12

Se debe aprovechar la mejor adaptación funcional de 
los pacientes en los primeros años de vida, circunstancia 
que mejora la rehabilitación integral del paciente.13

La adecuada adaptación a la prótesis de canastilla, 
siendo un sistema K-2 por el uso de muletas para la 
marcha, pero con tendencia a K-3, lo que permite una 
adecuada adaptación biopsicosocial (Cuadro I).14

Podemos concluir que existen pocas descripciones 
de lipomatosis difusa en miembros pélvicos en pa-
cientes pediátricos. Al ser un padecimiento raro de 
estirpe benigno, comportamiento maligno, la deci-
sión quirúrgica temprana es primordial.
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