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RESUMEN

Fundamento: los tumores o0seos algunas veces son dificiles de diagnosticar, estos se
dividen en benignos y malignos, los benignos son lo mas frecuente y entre de ellos el osteocondroma
es el principal. Los malignos a pesar de su baja frecuencia tienen importancia por su alta mortalidad,
que varia entre 80 a 95 %, y las graves secuelas fisicas y emocionales que acarrea su tratamiento en
los pacientes. Los tipos de tumor 6seo maligno mas frecuente son el sarcoma de Ewing y el sarcoma
osteogénico.

Objetivo: profundizar los conocimientos de los tumores 6seos en edad pediatrica.

Métodos: la busqueda de la informacidn se realizé en un periodo de cinco meses (primero de
agosto de 2017 al 31 de diciembre de 2017) y se emplearon las siguientes palabras claves: bone neo-
plasms y Childhood, a partir de la informacién obtenida se realizé una revisién bibliografica de un total
de 246 articulos publicados en las bases de datos PubMed, Hinari, Medline y SciELO y mediante el ges-
tor de busqueda y administrador de referencias EndNote, de ellos se utilizaron 50 citas seleccionadas
para realizar la revision, 40 de ellas de los Ultimos cinco afios, donde se incluyeron dos
libros.

Resultados: se abordan formas de presentacion clinica de los tumores éseos y los estudios
de tipo imagenoldgicos, de laboratorio e histoldgicos. Se describen modalidades de tratamiento tanto
conservador como quirdrgico.

Conclusiones: los tumores 6seos benignos en edad pediatrica son mas frecuente y en ellos

predomina los osteocondroma y entre los malignos el tumor de Ewing y el sarcoma osteogénico.

DeCS: NEOPLASIAS OSEAS/diagnéstico por imagen; OSTEOCONDROMA/diagnéstico por imagen;
OSTEOSARCOMA/diagnéstico por imagen; SARCOMA DE EWING/diagndstico por imagen, NINO.
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ABSTRACT

Background: bone tumors are sometimes difficult to diagnose, they are divided into benign
and malignant, benign tumors are the most frequent and among them the Osteochondroma is the
main one. The malignant ones in spite of their low frequency are important for their high mortality,
which varies between 80 to 95%, and the serious physical and emotional consequences that their
treatment brings to patients. The most common malignant bone tumor types are Ewing's sarcoma and
osteogenic sarcoma.

Objective: to deepen the knowledge of bone tumors in pediatric age.

Methods: the search of the information was made in a period of five months (from August
1st, 2017 to December 31st, 2017) and the following key words were used: bone neoplasms and
Childhood, from the information obtained a bibliographical review of a total of 246 articles published in
PubMed, Hinari, Medline, and SciELO databases was made through the EndNote search manager and
reference manager, of which 50 selected citations were used to perform the review, 40 of them from
the last five years, where two books were included.

Results: forms of clinical presentation of bone tumors and imaging, laboratory and histolo-
gical studies are addressed. Both conservative and surgical treatment modalities are described.
Conclusions: benign osseous tumors in the pediatric age are more frequent and osteochon-

droma predominates in them and malignant tumors include Ewing tumor and osteogenic sarcoma.

DeCS: BONE NEOPLASMS/diagnostic imaging; OSTEOCHONDROMA/diagnostic imaging;
OSTEOSARCOMA/diagnostic imaging; SARCOMA, EWING/diagnostic imaging; CHILD.

Recibido: 10/12/2018
Aprobado: 23/05/2019
Ronda: 1

INTRODUCCION

En una investigacidn, Gustavo Mora Rios F et al. () expuso que los casos de tumores 6seos se han do-
cumentado desde tiempos remotos, pero no es hasta principios del siglo XIX cuando existe un verda-
dero interés cientifico en ellos.

Todos los componentes del hueso provienen del mesodermo y por ello los tumores éseos pueden estar
compuesto de cualquiera de los cuatro tipos de células originales, que son fibroblastos, condroblastos
y osteoblasto (serie de células mesenquimatosas), y la serie reticulomielégena. @ Tecualt Gdmez R et
al. ® citan en su articulo, que desde el punto de vista clinico y morfoldgico, los tumores dseos se divi-
den en dos grandes grupos: malignos y benignos. Los benignos crecen auténomos, pero sus células no
son atipicas, ni ellos se infiltran o metastizan. Los malignos son subdivididos en tumores de baja y de
alta calidad. Los de baja calidad crecen despacio, metastizan en una etapa atrasada, cuando son de
alta calidad crecen muy rapido, sus células muestran poca diferenciacion y son muy polimorfas. Su

crecimiento es invasor, destructor e infiltrante. La metastasis ocurre en una etapa temprana.
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Séanchez Torres L] et al. ‘¥ describen que los tumores dseos tienen edades de presentacién, localiza-
cion e imagenes radioldgicas caracteristicas, hay ciertos tipos de tumores éseos que se caracterizan
por ser mas frecuentes en la poblacion pediatrica, asi como otros se caracterizan por ser mas frecuen-
te en la poblacion esquelética madura y otros en la poblacién de adultos mayores.

Rodriguez Rodriguez EI et al. ® en su articulo refieren que, las series existentes de tumores dseos
son analizadas segun su frecuencia en la poblacion en general, de acuerdo a las variedades histoldgi-
cas, sin abordar en especifico al grupo de edad pediatrica que es el afectado en su mayoria. ® Los
autores se propusieron realizar esta revision, con el objetivo de profundizar en los conocimientos mas

esenciales de los tumores 6seos en edad pediatrica.

METODOS

La busqueda de la informacion se realizé en un periodo de cinco meses (primero de agosto de 2017 al
31 de diciembre de 2018) y se emplearon las siguientes palabras: bone neoplasms y child, a partir de
la informacién obtenida se realizd una revision bibliografica de un total de 246 articulos publicados en
las bases de datos PubMed (119), Hinary (67), Medline (53) y SciELO (7), mediante el gestor de
blsqueda y administrador de referencias EndNote, de ellos se utilizaron 50 seleccionadas para realizar

la revision, 40 de ellas de los Ultimos cinco afios, donde se incluyeron dos libros.

DESARROLLO

En Estados Unidos se estima que en el 2014 se diagnosticaron alrededor de 3 000 casos de cancer
0seos de los cuales, alrededor del 55 % fueron de sexo masculino y 45 % femenino, de estos tumores
corresponden, un 0,18 % del total de casos de cancer diagnosticados en el mismo afio. (®) Cuando se
tienen en cuenta solo a nifios y adolescentes el porcentaje puede subir a 4 y 7 %, respectivamente. ()

Entre los tumores 6seos benignos en edad pedidtrica el osteocondroma es el mas frecuente, &°

el cual fue descrito por primera vez en el afio 1818 por Astley Cooper, citado por Kumar M et al. (1%

mientras que en los malignos los mas frecuentes son el tumor de Ewing, (1112

y el osteosarcoma o
sarcoma osteogénico. (1319

Rodriguez Rodriguez EI et al. > en su articulo refieren que el sarcoma de Ewing fue descrito por el
norteamericano James Stephen Ewing. En 1920 publicdé su primer trabajo sobre un nuevo tipo de
osteoma maligno, que denomind primero como mieloma endotelial y que después alcanzaria el
nombre de sarcoma de Ewing.

Para el diagndstico de los tumores es necesario interrelacionar el cuadro clinico junto con los comple-
mentarios imagenoldgicos, anatomia patoldgica y suplementando con investigaciones bioquimicas vy
hematoldgicas.

Se debe realizar una adecuada exploracion clinica para saber las condiciones que se encuentra el pa-

ciente, es importante conocer el motivo de consulta pues ello a veces nos puede llevar a un diagnosti-
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co, por ejemplo, el dolor nocturno que se alivia con la aspirina puede hacer pensar en el osteoma o0s-
teoide, *® el nifio que estaba jugando pelota y al lanzar siente dolor en el brazo con aumento de vo-
lumen e impotencia funcional, se puede pensar en un quiste dseo solitario o esencial. *”> En la palpa-
cion, un paciente con multiples tumores duros no movibles y antecedentes familiares con el mismo

cuadro clinico, puede ser una exostosis multiple hereditaria (Figura 1). *®

Figura 1. A) Osteoma osteoide B) Quiste 6seo esencial

C) Exostosis multiple hereditaria.

La edad es el factor mas importante para hacer un diagndstico diferencial cuando un radidlogo se
enfrenta a una lesion dsea. () Los tumores 6seos pueden aparecer a cualquier edad pero cada tipo
histoldgico tiene una franja de edad de presentacidn caracteristica, por ejemplo el quiste 6seo solita-
rio o esencial aparece entre los 10 a 15 afios, *® el Ewing entre ocho y 16 afios, (!?) el osteosarcoma
de 10 a 25 afios. ** Los tumores tipicos de la edad pediatrica no son exclusivos de la misma, sino que
la mayoria suelen darse en adultos jévenes también.

La radiografia es la mejor: modalidad de eleccidn en el estudio de tumores dseos. Esta técnica permi-
te generar la densidad de todos los puntos de una lesidén en una imagen de dos dimensiones. ?V) Los
aspectos a evaluar al abordar una radiografia cuando se analiza una lesidon 6sea incluyen: localizacion,
margenes, reaccidn peridstica, tamafio, mineralizacién y compromiso de tejidos blandos. (??
Localizacion

Al evaluar una lesidon 6sea se deben tener en cuenta la localizacidon de la lesién en el esqueleto y la
ubicacidon especifica de la lesidon en el hueso afectado. Si se trata de una lesidon central, excéntrica o
yuxtacortical y si es una lesion Unica o multiple La consideracidén de estos factores ayudara a reducir
los diagndsticos diferenciales. (2

Caracteristicas del borde

La evaluacion de los margenes de la lesion es crucial para determinar si ésta es de crecimiento lento
(posible benigno) o de crecimiento rapido (agresivo). Las lesiones de crecimiento lento tienen un
borde esclerético bien definido; mientras las lesiones agresivas o malignas tienen bordes muy mal

definidos e irregulares, con minimo o sin esclerosis reactiva. %
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Las lesiones 6seas menos agresivas son la tipo I o geograficas de forma ovoide y a su vez, se dividen
en tres subtipos segln las caracteristicas de sus bordes: A. Bordes nitidos con anillo esclerético. B.
Bordes nitidos sin anillo. Lesién litica de bordes mal definidos. Las lesiones tipo IA son las menos
agresivas, las IB, son de naturaleza indeterminada y las IC, las de mayor agresividad. Las lesiones
tipo II y III son lesiones no geograficas y de bordes mal definidos (Figura 2).

Las lesiones 6éseas tipo II se describen como lesiones apolilladas y se componen de multiples focos
osteoliticos que varian en forma y tamafio. Las lesiones dseas tipo III son las mas agresivas y se des-
criben como lesiones permeativas, multiples y de caracter litico, por lo general, sin areas de respeto

entre las mismas (Figura 3). (32

Figura 2. Lesion geografica o tipo 1: A) Lesion litica de bordes nitidos con anillo
esclerdtico B) Lesiones multiples liticas de bordes nitidos donde no se observa
anillo esclerético C) Lesion litica de bordes mal definidos.

Figura. 3. Lesion no geografica: A) Lesion apolillada de la tibia tipo II. B) Lesidn

litica del humero mal definida de aspecto permeativo tipo III
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Reaccion peridstica

Representa el extenso compromiso de la region cortical por el tumor o su anillo reactivo. La reaccion
periostica puede ser positiva en donde el periostio se eleva por formacion de nuevo hueso o puede
ser negativa, cuando existe reabsorcidon del hueso como en el caso en la reabsorcion subperidstica,
en el hiperparatiroidismo. Existen varios tipos de reaccidn peridstica que incluyen: sdlida o unilamina-
da, multilaminada o en cebolla, en sol naciente y el triangulo de Codman. La interrupcién del
periostio en las formas multi o unilaminadas sugieren procesos agresivos que rompen el periostio

(Figura 4). 2

Figura 4. A) Reaccion solida o unilaminada B) en capas de cebolla C) en rayos de

sol D) tridngulo de Codman.

Tamano y nimero

Las lesiones multiples por lo general indican enfermedad metdastasica, muy pocas veces debido a una
lesion primaria maligna como osteosarcoma o sarcoma de Ewing presentan enfermedad multifocal.
Las lesiones benignas por otro lado tienden a afectar multiples sitios, como lo hace los osteocondro-
mas multiples. Algunas lesiones solitarias de los huesos tubulares muestran una propensién marcada
a desarrollarse en localizaciones especificas, como las epifisis, metafisis y diafisis. (22

Tipo de matriz tumoral

Mineralizacion: el término matriz se refiere al tipo de tejido del tumor (osteoide, condral, fibroso,
adiposo) y mineralizacion, a la calcificacion de la matriz. Este concepto de mineralizacion de la matriz
es importante, ya que este patrén puede ser Gtil en el diagndstico. Diferentes tejidos presentan un
patrén determinado al mineralizarse lo cual depende de su componente cartilaginoso, éseo o fibroso,
entre otros. (??

Compromiso de tejidos blandos

Por lo general los tumores benignos no exhiben extension de tejido blando, por lo cual una masa de
tejido blando nos sugiere lesién agresivamaligna. Las tres mas comunes con componente de tejidos

blandos son osteosarcoma, sarcoma de Ewing y linfoma. ® Ciertas enfermedades no neoplasicas co-
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mo la osteomielitis pueden afectar tejido blando. La ausencia de una masa evidente de tejidos
blandos en la radiografia convencional no sugiere benignidad, dada la limitada capacidad de esta
modalidad para detectar lesiones de tejidos blandos. Si hay evidencia radiografica de una lesion
agresiva de hueso o disrupcién cortical se sugiere correlacionar el hallazgo con imagen de resonancia
magnética. (??

Otros estudios de tipo imagenoldgicos son importantes para el diagndstico positivo y diferencial de
los tumores dseos, entre estos examenes se encuentran: tomografia axial computarizada, gamma-
grafia, tomografia por emisién de positrones y angiografia.

Tomografia axial computarizada

La importancia de este estudio radica en la identificacion de ruptura de la cortical y la consecuente
invasion a las estructuras blandas circundantes. Permite conocer las densidades intralesionales del
tumor, ademdas de proporcionar orientaciéon topografica importante para la planeacion tanto de la
biopsia como del tratamiento definitivo. (*®

Imagen de resonancia

Representa el mejor estudio para valorar la extensién focal y estadiaje local de una lesion. Por su ex-
celente resolucién de contraste y capacidad multiplanar, permite evaluar la extension intra y
extracompartimental de la neoplasia, hacia tejido muscular y graso, hacia estructuras neurovascula-
res y el grado de afeccion de la médula désea, lo cual es de suma importancia para determinar la
existencia de metdastasis o establecer el limite quirlrgico de la neoplasia a resecar. ¥

A todo paciente con sospecha de un tumor éseo primario maligno debe realizarsele una resonancia
magnética para poder evaluarla totalidad del hueso afectado.

Gammagrafia

Es un método de diagnodstico no especifico pero muy sensible en la identificacion de lesiones esquelé-
ticas; mientras la radiografia convencional puede requerir hasta 50 % de pérdida de la mineralizacién
O0sea para poder detectar lesiones, la gammagrafia ésea es un excelente medio para detectarlas,
cuando alin no pueden ser detectadas en la radiografia convencional. (**

Tomografia por emisién de positrones

La tomografia por emision de positrones, usa el analogo de la glucosa 18Ffluordesoxi-glucosa
(18F-FDG PET/TC), ha ganado amplia aplicacion en el diagnostico, estadificacion y seguimiento de
pacientes con cancer y ha demostrado ser una herramienta eficaz para el diagndstico mas preciso
que los métodos convencionales. (29

Angiografia

La angiografia, que antes se usaba para determinar las relaciones de las neoplasias con los vasos
sanguineos, ha sido sustituida por la imagen de resonancia magnética, sin embargo, es util para des-
cartar el origen no neoplasico, como los seudoaneurismas o las malformaciones arteriovenosas y para
la embolizacidn preoperatoria de lesiones muy vascularizadas como el quiste 6seo aneurismatico. *¥
Estudios de laboratorio

Con fines preoperatorios es necesario conocer parametros hematicos simples como la formula roja, la
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blanca y los elementos que intervienen en la coagulacion. En el diagnostico de las lesiones primarias
malignas de hueso, los estudios de laboratorio son de poca ayuda hasta ahora; la fosfatasa alcalina
se puede encontrar elevada en neoplasias que producen osteoide, pueden acompafiarse de anemia y
una velocidad de sedimentacién globular elevada. 7

Elevaciéon del calcio sérico, asi como de la fosfatasa alcalina o la fosfatasa acida, son sugestivos de
malignidad. Hay que recordar que la fosfatasa alcalina se encuentra por lo regular elevada en los
ninos, por lo que se debe examinar si una elevacion es fisioldgica o patoldogica. La elevacién de
deshidrogenasa lactica en pacientes con sarcoma de Ewing se asocia a mal prondstico.

Biopsia

La biopsia es un paso clave en el diagndstico de los tumores éseos y de partes blandas. Una biopsia
realizada a destiempo puede disminuir las posibilidades de llegar a un diagndstico adecuado, tiene un
impacto negativo en la sobrevida de los pacientes, asi como requerir de una amputacion para lograr
margenes de reseccion adecuados. Las biopsias pueden ser abiertas o cerradas. Las técnicas abiertas
se llevan a cabo mediante incisiones quirdrgicas, mientras que las cerradas, también llamadas percu-
tdneas, son realizadas mediante agujas finas y gruesas. ®

Inmunohistoquimico

Es un procedimiento especial de coloracion con tinta que se realiza para esclarecer la histogénesis en
neoplasias indiferenciadas y en tumores de células pequefas y azules. Las neoplasias 6seas en este
grupo en pediatria son: sarcoma de Ewing, tumor neuroectodérmico primitivo periférico, osteosarco-
ma de células pequefias, leucemia,linfoma, condrosarcoma mesenquimal y rabdomiosarcoma. (>
Microscopia electronica de transmision

Es un estudio util, complementario a la inmunohistoquimica en el diagndstico de cierto tipo de tumo-
res no osteosarcoma y como alternativa en tumores de células pequefias y redondas en los que la
inmunohistoquimica no ha sido convincente. También es Util en neoplasias de células fusiformes,
neoplasias vasculares y tumores metastédsicos que no son frecuentes en nifios. )

Marcador tumoral

El marcador tumoral, también denominado marcador biolégico o biomarcador, se define como una
molécula, una sustancia o un proceso que se altera cualitativa o cuantitativo como resultado de una
condicion precancerosa o un cancer, detectable mediante una prueba de laboratorio en sangre, en
liquidos orgdnicos o en tejidos. 3%

La primera referencia histérica a un marcador tumoral es referida al descubrimiento por Bence Jones
en 1846 de un precipitado de la orina en pacientes afectados de lo que antes se denominaba mellitis
osseum (osteomalacia), y que hoy se conoce como proteinas de Bence Jones la historia de los mar-
cadores tumorales arranca en la segunda mitad del siglo XX; hay que tener en cuenta que diversas
sustancias que luego se utilizaron como marcador tumoral han sido descubiertas hace poco tiempo.
Los marcadores tumorales son en muy pocas ocasiones diagndsticos y no pueden reemplazar a la
biopsia para establecer un diagndstico de cancer. Un resultado elevado de un marcador tumoral no

indica necesariamente un determinado cancer, pero proporciona algun dato sobre su posibilidad.
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Los resultados dentro de limites normales no excluyen malignidad o progresion. El uso principal de
los marcador tumoral existentes estad en la vigilancia postoperatoria y en la monitorizacién tras la
quimioterapia, terapia hormonal o radioterapia. GV

Tratamiento general

La terapéutica de los tumores 6seos en la actualidad es multidisciplinaria y esta constituida por orto-
pédicos, rehabilitadores, radidlogos, oncélogos patdlogos y radioterapeutas. Los tumores benignos se
pueden tratar por métodos conservadores y quirirgicos. En el tratamiento conservador se tiene al
defecto fibroso cortical el cual cura espontaneo con el crecimiento ya que no se observa en la edad
adulta, el quiste 6seo esencial aunque se ha tenido tendencia al tratamiento quirdrgico mediante
curetaje de la cavidad y relleno con hueso esponjoso, el indice de recidiva es alto por no extirpar to-
da la membrana del interior del quiste, en la actualidad la inyeccién de metilprednisolona (3 mg/cm?
de volumen quistico, se hace tres veces, separadas por un minimo de cuatro meses) en su interior
es un método seguro. ©®? E| quiste dseo aneurismatico, el tratamiento es quirdrgico con curetaje
0seo y relleno con hueso esponjoso si no es agresivo o se realiza reseccion en bloque si tiene agresi-
vidad, ®® también se hace reseccidn en bloque al osteoma osteoide y el osteoblastoma, en el osteo-
condroma solitario solo se extirpa si molesta, se fractura su base o si hay sospecha de malignizacién.
Ante todo osteocondroma que crezca o duela después de finalizar la maduracién esquelética debe
sospecharse una transformacion maligna. Los hallazgos radioldgicos que la sugieren son la irregulari-
dad del contorno 6seo, areas focales radiolUcida dentro de la lesidn, erosidon o destruccion del hueso
adyacente y una tumoracién de partes blandas, con frecuencia de manera pacial calcificada. %

En la osteocondromatosis multiple, la posibilidad de malignizacion es del 0,5-5 % Los criterios radio-
légicos de transformacién maligna son, el aumento de tamafo del osteocondroma, el aumento de
grosor del recubrimiento cartilaginoso por encima de 2cm, la irregularidad de la superficie dsea, una
masa de partes blandas de densidad y sefial propias del cartilago tumoral y calcificaciones fuera de
los limites esperados del tumor. 3%

Los tumores primitivos malignos del hueso son poco frecuentes y en general de evolucion muy
rapida, los mas habituales son el sarcoma de Ewing y el osteosarcoma, > en su tratamiento se
combina la quimioterapia pre y post operatoria, la radioterapia y cirugia conservadora y posterior

cirugia radical). *®

CONCLUSIONES

Para el diagndstico de los tumores 0seos es imprescindible una adecuada correlacion entre los hallaz-
gos clinicos, imagenoldgicos e histoldgicos, ya que cada especialista al hacerlo individual puede errar
el diagndstico y en consecuencia el tratamiento. Los tumores 6seos benignos son los de mayor
incidencia que los malignos, entre los benignos al osteocondroma es el mas frecuente y en los

malignos el sarcoma de Ewing y el sarcoma osteogénico.
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