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Mixofibroma lipoesclerosante de fémur proximal: controversias
diagndsticas y terapéuticas. A proposito de 3 casos clinicos
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Resumen

Introduccion: El mixofibroma lipoesclerosante (MFLE) es un tumor benigno fibro-6seo poco frecuente con caracteristicas clinico-radiolo-
gicas distintivas, si bien de diagnostico y tratamiento controvertidos. Material y métodos: Se describen tres casos clinicos, dos mujeres
y un hombre, con una edad media de 46 afos, diagnosticados de MFLE. Se presentan los hallazgos de las pruebas complementarias
de imagen y el tratamiento realizado: observacion en dos pacientes y tratamiento quirirgico (curetaje, relleno con homoinjerto dseo y
fijacion quirargica) en el tercero. Resultados: Los dos primeros pacientes, después de 10 y tres afios de seguimiento, respectivamente,
mantienen las mismas molestias y ausencia de progresion de la lesion. La paciente intervenida, con dos afios de evolucion, refiere dolor
de menos intensidad al original sin signos de recidiva tumoral. Conclusiones: El diagnostico de MFLE puede asumirse por datos clinicos
y de imagen sin necesidad de biopsia. En ausencia de signos que hagan sospechar malignidad esta justificada la vigilancia estrecha,
limitdndose la indicacion quirtrgica a los casos sintomaticos y/o con riesgo de fractura patolégica.
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Abstract

Introduction: The bone liposclerosing myxofibrous tumour (LSMFT) is a rare benign fibro-osseous tumor with characteristic clinical-
radiological features, although its diagnosis and treatment are controversial. Material and methods: We present three patients, two
women and one man, with a mean age of 46 years, diagnosed with LSMFT. The findings of the complementary imaging tests and the
treatment performed are presented: observation in two patients and curettage, and the third patient was treated with curettage, grafting
and surgical fixation. Results: The first two patients, after 10 and three years of follow-up, respectively, maintain the same symptoms
and no progression of the lesion. Conclusions: The diagnosis of LSMFT can be assumed by clinical and imaging data without biopsy. In
the absence of signs that suggest malignancy, observation is justified, limiting the surgical indication to symptomatic cases and/or those
with risk of pathological fracture.
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Introduccion radiologicas distintivas y patrones histolégicos diver-
s0s.%? La lesion suele diagnosticarse en la cuarta

El mixofibroma lipoesclerosante (MFLE), descrito  década de la vida, sin predominio de un sexo sobre
inicialmente por Ragsdale y Sweet' en 1986, es un  otro,* a menudo de forma incidental. A veces también
tumor benigno fibro-dseo con caracteristicas clinico-  con motivo de dolor intenso o de una fractura pato-
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légica.* De los casos, 85% se localizan en el fémur
proximal, sobre todo en la regién intertrocantérea,
aunque este asiento no es exclusivo.? Existen casos
descritos en ilion, himero, tibia, craneo, costilla y
acetabulo.>° Desde el punto de vista radiolégico se
trata de una lesion litica, con patron geografico, de
margen bien definido y por lo regular esclerdtico; con
frecuencia con mineralizacién en su interior o un cierto
grado de expansion en el contorno.t10.1

Microscopicamente el tumor puede presentar
una gran variedad de patrones: zonas de lipoma, de
fibroxantoma, mixoma, mixofibroma, tejido fibroso,
formaciones quisticas, actividad osteoclastica, trabé-
culas éseas similares a la displasia fibrosa, necrosis
grasa, tejido dseo isquémico y rara vez, componentes
cartilaginosos,®>'? todo ello en proporciones varia-
bles.® Se incluye, pues, en el diagndstico diferencial
de las lesiones fibro-6seas, particularmente en la
region trocantérea del fémur. Por otra parte, muestra
un potencial riesgo de transformacion maligna que
se calcula entre 10 y 16% de los casos.>%? Por este
motivo es controvertida la necesidad de una biopsia
para asegurar el diagnostico y el tratamiento de la
lesion. En concreto, si la observacion expectante es
suficiente o0 se precisa un tratamiento quirdrgico. El
objetivo del presente estudio es discutir sobre estos
aspectos con base en la bibliografia actual y nuestra
experiencia de tres casos clinicos.

Material y métodos

En las unidades de tumores musculoesquelé-
ticos de los hospitales universitarios de Ledn y 12
de Octubre de Madrid, entre los afios 2010 y 2021,
se han revisado tres pacientes con diagnostico de
MFLE (Tabla 1).

Caso 1. Paciente varén de 47 afos de edad sin
antecedentes de interés, remitido para valoracion
de una imagen osteolitica en la regién trocantérea

Tabla 1: Resumen de los casos de la serie.

del fémur izquierdo descubierta con motivo de un
episodio transitorio de dolor cinco meses antes en la
cadera, sin antecedente traumatico (Figura 1A). El
dolor fue de intensidad leve-moderada y desaparecio
espontaneamente, manteniéndose en la actualidad
unas molestias muy discretas. La exploracion fisica no
reveld signos de interés. La TC (tomografia computa-
rizada) y la RM (resonancia magnética) se muestran
en las Figuras 2 y 3. Se realiz6 seguimiento clinico
y radiogréfico trimestral durante dos afios, semestral
hasta el quinto y anual hasta la actualidad.

Caso 2. Mujer de 47 afos de edad remitida
desde otro centro con sospecha de lesion condral
en el fémur proximal. La paciente referia molestias
ocasionales en su cadera derecha de varios meses
de evolucion sin antecedente traumatico (Figura 4).
Discutido el caso en nuestro comité, se concluy6
con el diagnéstico de sospecha de MFLE. Puesto
que la sintomatologia era ocasional y no limitante, se
convino en un tratamiento conservador con vigilancia
clinico-radioldgica trimestral en los primeros dos afios
y semestral en el siguiente.

Caso 3. Mujer de 45 afios de edad a la que, con
motivo de un dolor abdominal bajo irradiado a su
ingle derecha de gran intensidad, su ginecdlogo le
realizé una RM de pelvis, donde se descubrio la lesion
Osea que motivo la derivacion a nuestra unidad. En
el estudio mediante TC se observé una lesion litica
expansiva de localizacion metafiso-diafisaria de 3 x
4 x 6.4 cm ubicada en cuello femoral derecho, con
patron geografico de margenes bien definidos y borde
escleroso completo. No se observé discontinuidad
cortical ni reaccion periostica. Completado el estudio
de imagenes (Figuras 5 y 6), se diagnosticO MFLE
del fémur proximal derecho. Debido al tamafio de
la lesién (extendida y que ocupa la mayor parte del
cuello femoral) y a la intensa sintomatologia algica,
se decidi6 tratamiento quirdrgico. Bajo anestesia in-
tradural en mesa ortopédica se realiz6 curetaje bajo

Caso Edad (afios) Sexo Clinica Tratamiento Seguimiento (afios) Resultados
1 47 Hombre Molestias no limitantes Observacion 10 Mismas molestias
No cambios en imagen
2 47 Muijer Molestias ocasionales Observacion 3 Mismas molestias
no limitantes No cambios en imagen
3 45 Muijer Dolor (EVA 10/10) Curetaje, homoinjerto 2 Dolor (EVA 5/10)
y tornillo placa No recidiva

EVA = escala visual analégica.



Figura 1:

Caso 1 tumor mixofibroso
lipoesclerosante
(TMFLS). A) Radiografia
anteroposterior de cadera
en 2011. By C) Radio-
grafias anteroposterior y
axial 10 afios mas tarde,
sin cambios radiograficos
significativos.

control radioscopico y relleno de la cavidad resultante
con homoinjerto estructural y triturado a compresion,
ademas de estabilizacién con una placa con tornillo
deslizante tipo AMBI (Smith-Nephew) (Figura 7). El
aspecto macroscopico y microscopico de la lesion se
observa en la Figura 8. En los cortes histolégicos se
reconocia tejido 6seo maduro lamelar sin atipia entre-
mezclado con areas de aspecto xantomizado y otras
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Figura 2:

Caso 1. A) Imagen
coronal de tomografia
computarizada.

B y C) Imagenes axiales
a diferentes alturas.

en las que se depositaba hemosiderina. Ademas,
se identificaban otras que recordaban la displasia
fibrosa, con trabéculas de aspecto curvilineo de gran
tamano, sin ribete osteoblastico, sobre un estroma
celular fibrético en el que las células presentaban un
aspecto fibrobléastico sin atipia citol6gica ni figuras de
mitosis. En otras areas el fondo era laxo, con focalidad
de diferenciacion mixoide y celularidad estrellada de
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prolongaciones mal delimitadas. Con todo se emitio
el informe de MFLE.

Resultados

Los dos primeros pacientes, después de 10y tres
afos de seguimiento, respectivamente, contintan
con molestias locales inespecificas que no les limita
la actividad. En la actualidad realizan una vida rigu-
rosamente normal. Las pruebas complementarias de
imagen no han advertido cambios con respecto a las
originales ni muestran signos de agresividad (Figuras

Figura 3: Caso 1. A) Imagen coronal de resonancia magnética en se-
cuencias ponderadas en T1. B) Densidad proténica con saturacion de
la grasa (PDFS, por sus siglas en inglés).

1B-C y 9). En la tercera paciente no hubo complica-
ciones intraoperatorias ni postoperatorias. Después
de dos afios de seguimiento refiere persistencia del
dolor, si bien de menor intensidad que antes de la
intervencion. En el control radiogréfico se observan
signos de consolidacion del injerto (Figura 10) y dos
afios después de la cirugia no existe recidiva de
la enfermedad.

Discusion

El tumor MFLE es un tumor benigno muy raro de
etiopatogenia desconocida que podria malignizarse,
quizas en relacion con cambios involutivos e isqué-
micos intralesionales.®'® Si bien se han publicado
series de 95,° 396 y 33'° pacientes, la mayoria son
de casos clinicos aislados. A pesar de su compleji-
dad histoldgica, con los datos epidemiologicos y los
caracteristicos hallazgos de imagen, el diagnéstico se
puede hacer sin biopsia en los casos tipicos.’®!" No
obstante, cuando se dude del diagnoéstico, maxime si
no se descarta malignidad, la biopsia es obligada. De
cualquier forma, el uso del término y la enfermedad
en general puede prestarse a confusion y motivar
tratamientos inadecuados.®

El diagnostico diferencial del MFLE debe incluir
la displasia fibrosa monostética y el lipoma intradseo,
con los que se ha relacionado sugiriéndose que fuera
una forma de la primera o un estadio degenerativo
del segundo.®'° La displasia fiborosa en RM presenta
menos esclerosis y por lo regular intensidad de senal
baja 0 moderada en secuencias ponderadas en T2."

Figura 4: Caso 2. A) Radiografia en proyeccion anteroposterior. B-D) Imagenes coronales de resonancia magnética en secuencias T1, fast field
echoy densidad protonica con saturacion de la grasa (PDFS, por sus siglas en inglés). E) Imagen axial de tomografia computarizada.
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Figura 5: Caso 3. A) Radiografia anteroposterior. B) Imagen coronal de tomografia computarizada. C-E) Imagenes axiales de resonancia magné-

tica en secuencias T2, T1 con saturacion de la grasa y eco de gradiente.

Desde el punto de vista histologico pueden ser indis-
tinguibles morfol6gicamente y a veces, s6lo se pueden
diferenciar por estudio genético.'* El lipoma intradseo
es un tumor benigno centromedular de localizacion
por lo general metafisaria en los huesos largos de los
miembros, aunque también relativamente frecuente
en el calcaneo, ilion y costillas. Suele diagnosticarse
en la cuarta y quinta décadas de la vida, aunque el
rango etario es amplio y puede cursar con dolor. El
aspecto radiogréafico del lipoma intradseo depende
del grado de involucién y necrosis, con componente
variable de grasa intralesional, degeneracion quistica
y calcificaciones. El MFLE no suele presentar grasa
macroscopica, ya que el componente lipomatoso
es pequefo y se encuentra entremezclado con los
componentes mixofibrosos o fibro-6seos. Otras le-
siones a tener en cuenta en el diagnostico diferencial
radiologico serian el infarto 6seo, el encondroma, el
quiste 6seo, el fibroma no osificante y el condrosarco-
ma.® % En nuestra serie, el diagnostico de los casos
se estableci6 con las pruebas clinicas y de imagen,
ratificandose en el que intervenimos, lo cual sirvié para
la descripcion de su histopatologia y la consideracion
de las lesiones como entidad propia independiente.
En la actualidad, el tratamiento del MFLE es
controvertido. Los patrones histol6gicos mas comu-
nes en el MFLE malignizado incluyen el de osteo-
sarcoma, histiocitoma fibroso maligno y tumores de
células fusiformes de alto grado.>%'3 Si el riesgo
de malignizacién realmente fuera de 10-16% de los
casos, como algunos han descrito,>%° se podria con-
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templar la reseccién en todos los escenarios. Si ese
riesgo estuviera sobredimensionado, como parece
deducirse de la revision del conjunto de la literatura
cientifica, %1315 el tratamiento quirdrgico podria ser
innecesario en bastantes ocasiones. También se
cuestionaria el tratamiento quirargico teniendo en
cuenta que algun osteosarcoma o histiocitoma fibro-
so maligno identificado en el contexto de un MFLE
podria haber surgido de novo o en el contexto de
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Figura 7:

Caso 3: secuencia del
tratamiento quirdrgico.
A) Curetaje simple. B)
Relleno con homoinjerto
triturado impactado. C y
D) Fijacion con tornillo-
placa tipo DHS (tornillo
dinamico de cadera, por
sus siglas en inglés).

=y

Figura 8: Caso 3. A) Aspecto macroscopico del material curetado. B)
Hematoxilina-eosina 4x: trabéculas de hueso neoformado, curvilineo,
sobre fondo de aspecto fibroso. C) Hematoxilina-eosina 10x: areas pre-
dominantemente fibréticas con zonas de xantomizacion (*).

otros tumores benignos preexistentes.®'? Regado
y colaboradores® recomendaron RM y TC alternati-
vas cada tres meses durante los dos primeros afios
de seguimiento.

En nuestra experiencia, con las consideraciones
previas y asumiendo que una posible malignizacién
ocurriria de forma paulatina y lenta en el tiempo,®'°
con la limitacion del nimero de casos de nuestra se-
rie (aunque el primero con 10 afos de seguimiento)
parece justificada la vigilancia estrecha del paciente
informado de su enfermedad. Bastaria atender la
sintomatologia y realizar un estudio radiogréfico de
cadera en las proyecciones habituales cada tres me-
ses durante los dos primeros afios, cada seis meses
hasta el quinto y anualmente en adelante si no hubiera
modificaciones clinicas ni de imagen. Si las hubiera,
completariamos el estudio con TC y RM e indicaria-
mos una biopsia antes del tratamiento. Si se confir-
mara la malignidad realizariamos una reseccion en



Figura 9:

Caso 3. Ay B) Control
radiografico postopera-
torio a los tres meses. C)
Control radiografico al
ano de la intervencion.

Figura 10: Caso 2. Control radiografico anteroposterior y axial tres
anos después del diagnéstico.

bloque con méargenes amplios y reconstruccion pro-
tésica, habiéndose descrito hasta amputaciones.®'®
Si no sospecharamos de malignizacion indicariamos
el tratamiento quirrgico en el supuesto de estimar un
alto riesgo de fractura patoldgica en algin momento
de la evolucién de la enfermedad, como fue en nues-
tro caso 3. La técnica quirdrgica seria una reseccion
intralesional con la opcién de emplear algin tipo de
terapia adyuvante seguido del relleno del defecto y
algun tipo de fijacion.>*

Mellado RMA et al. Mixofibroma lipoesclerosante de fémur proximal

Conclusiones

El diagnéstico de MFLE puede asumirse por
datos clinicos y de imagen sin biopsia. En ausencia
de signos que sugieran malignidad esté justificada la
observacion, limitando la indicacion quirdrgica a casos
sintométicos y/o con riesgo de fractura patolégica.
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