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RESUMEN

Se realizé una revision bibliografica y actualizacion de | tema de los tumores 6seos. El
objetivo de este trabajo es profundizar en las nuevas técnicas diagnosticas y quirurgicas
utilizadas en esta dolencia. Se realizé especial énfasis en la clasificacion de los tumores
0seos basada en su comportamiento biolégico descrito por Ennenking, ademas de las
ventajas y desventajas de la quimioterapia antes y después del tratamiento quirurgico.

DeCS: NEOPLASMAS OSEOS; TECNICAS DE DIAGNOSTICO QUIRURGICO.

ABSTRACT

A bibliographic review and updating of asseous tumors was carried out. The objective of this
work is to deepen in new diagnostic and surgical techniques used in this pathology. Special
emphasis was shown in the classification of oseous based on their biologic behavior
described by Enneking, together with the adventages and disadventages of chemotherapy
before and affter surgical treatment.

DeCS: BONE NEOPLASMS; DIAGNOSTIC TECHNIQUES, RADIOISOTOPE.
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INTRODUCCION

El tema de los tumores 6seos ha sido desde hace mucho tiempo un topico de gran interés
para los ortopédicos, patélogos, oncélogos y radiélogos. Aunque raros en el grupo de edades
pediatricas los tumores Oseos malignos constituyen una problematica de grandes

proporciones para ellos.

En el pasado el diagnostico de tumor 6seo maligno solia significar una evolucion rapida y
progresiva, por lo tanto el problema era afrontar con actitud desesperante la amputacion
inmediata y aun asi el prondstico de vida era muy corto. Hoy en dia podemos decir que,
después de los ultimos 12 a 15 afos se ha realizado un estudio mas detallado de esta
afeccion que ha alcanzado con esto mas tiempo de supervivencia y una mayor calidad de
vida. Una de las dificultades del tumor 6seo maligno es la negatividad que ofrece en ciertos
casos el cuadro clinico por lo cual es necesario apoyarse en las nuevas técnicas
imagenoldgicas. El tumor 6seo benigno no es de simple tratamiento, ya que muchos tienen la

caracteristica de recidivar y en algunas ocasiones de sufrir transformaciones malignas.

El diagnostico y tratamiento de los tumores éseos depende de una colaboracion estrecha
entre ortopédicos, oncologos, radidlogos y patélogos. El diagndstico definitivo pertenece al

patologo, aunque ciertos tumores son dificiles de diagnosticar.

El cirujano ortopédico debe considerar algunas entidades que puedan simular un tumor
0seo, como por ejemplo: fractura de estrés, miositis osificante, algunas enfermedades
metabdlicas (Enfermedad de Paget), infartos 6seos, enfermedades sinoviales e infecciones

Oseas.

CLASIFICACION, CARACTERIZACION Y CARACTERISTICAS TUMORALES
Histiogénesis:

Los tumores y quistes 6seos son clasificados segun su tipo histolégico por el tipo de célula o
tejido del cual se origina; por ejemplo: &seo, cartilaginoso, fibroso, reticuloendotelial y

vascular segun plantea Enneking. (tabla 1)
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Tabla 1. Clasificacion histolégica segun Enneking

Tipo histolégico = Benigno

Maligno

-osteoma

oseos -osteoma osteoide

-osteoblastoma

cartilaginosos -encondroma (2)

-exostosis (2)

fibrosos fibroma no osificante

(1-2)

reticuloendotelial

origen no tumor de células

determinado gigantes (2.3)

-osteosarcoma clasico (l1B)
-osteosarcoma paraostal (1A)

- osteosarcoma periostal (l1A)

-condrosarcoma primario (l1A)

-condrosarcoma secundario(lA)

-fibrosarcoma (lIB)

-histiocitoma fibroso maligno (lIB)

-sarcoma de Ewing (lIB)

-mieloma multiple (III)

-tumor de células gigantes

-adamantidoma

Comportamiento biolégico:

Los tumores 6Oseos también pueden ser clasificados de acuerdo con su comportamiento

biologico, dado por su potencial de crecimiento y extension bajo sus propias barreras

naturales, las cuales son:

capsula : que es un escudo 6seo o fibroso alrededor de la lesion, hueso y tejido reactivo que

constituye la zona reactiva compuesta por la proliferacion mesenquimal, tejido neovascular e

inflamatorio, lo que se forma entre la capsula y los tejidos sanos. Otras barreras naturales

son las fronteras compartimentales como: hueso cortical, periostio y cartilago articular.

Teniendo en cuenta los parametros anteriores, los tumores pueden ser clasificados en:

intracapsulares: los que se mantienen dentro de la capsula.

extracapsulares: salen de sus limites

extracompartimentales: los que erosionan y destruyen la cortical 6sea
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Los traumas y los procederes quirurgicos pueden diseminar las células tumorales mas alla de

su compartimiento de origen.

Los tumores benignos tienen poca capacidad de metastatizar, su comportamiento biologico
varia desde una forma ampliamente inactiva a otra completamente agresiva, esto puede ser
precedido por la combinacion de caracteristicas clinicas, radiolégicas e histologicas. Los
tumores benignos y malignos se clasifican en inactivos, activos y agresivos. Los tumores
activos y agresivos causan destruccion local sin tener en cuenta su capacidad de
metastatizar en el ultimo de los mismos, sin embargo los tumores benignos agresivos no son
frecuentes en el nifo. Los tumores benignos inactivos son también llamados estaticos o
latentes, se localizan completamente dentro de la capsula, no se deforman ni se expanden,
la zona reactiva es minima y las caracteristicas histolégicas son benignas (baja proporcion

célula-matrix, matrices bien diferenciadas), esta forma tumoral es generalmente asintomatica.

Los tumores benignos activos, en contraste continuan creciendo pudiendo deformar el hueso
cortical y el cartilago articular. Sin embargo; se mantienen encapsulados en su tejido fibroso
natural o anillo trabecular. El aspecto interno de la capsula puede ser irregular dandole al
tumor apariencia lobular. Una delgada zona reactiva se desarrolla alrededor del tumor. Los
tumores benignos activos causan ligeros sintomas y ocasionalmente fractura patologica. Los
tumores benignos agresivos tienen el comportamiento invasivo de un tumor maligno de bajo
grado. A medida que el tumor penetra lentamente la zona reactiva forma una capsula o
pseudocapsula alrededor de la zona expandida. Aunque esta barrera anatémica no inhibe el

crecimiento, la pseudoencapsulacion previene la formacion de nddulos en el tejido sano.

Estas lesiones destruyen o reabsorben el hueso que las rodea y permanecen en el
compartimiento o hueso adyacente. A diferencia de los tumores inactivos, los agresivos
tienen alta proporcion célula matrix y matrices éseas claramente diferenciadas en varios
grados de madurez. En contraste con su comportamiento las caracteristicas citologicas son
benignas. Son tumores sintomaticos y usualmente asociados a fracturas patologicas. (Fig.
1)1-3

MANIFESTACIONES DE LOS TUMORES OSEOS MALIGNOS

Las manifestaciones de los tumores Oseos malignos varian ampliamente. Unos se
caracterizan por crecimiento local indolente, baja incidencia de metastasis e intervalo

prolongado entre el diagndstico del tumor primario y las metastasis. Otros tumores tienen un
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crecimiento local agresivo, destructivo con alta incidencia de metastasis. El comportamiento

agresivo se demuestra por su actividad mitética, grado de diferenciacién celular y necrosis de

los tejidos. Este grado histologico tumoral refleja mejor su actividad bioldgica, la mejor opcion

de tratamiento y pronéstico. (Figura)'>

FIGURA 1.COMPORTAMIENTO BIOLOGICO SEGUN ENNEKING

Figura 1.Histologicamente Benigno(G 0)Curso clinico y
~comportamiento biologico variable.

Estadio 1.Inactivo:Pueden desapareser espontaneamente
con curso clinico indolente. Son bien encapsulados.

Estadio 2.Activo:Son progresivos y sintomaticos.Aunque son
intracapsulares pueden deformar las barreras naturales.

Estadio 3.Agresivos:Son localmente invasivos, no se limitan por
la capsula ni sus barreras naturales. Pueden penetrar la
corteza y tienen una alta recurrencia.

-~

Intraéseo
1A < Intracompartimental

Estadio 1.Histologicamente de

bajo grado.(G 1)Son bien
diferenciados tienen poca mitosis,
atipia nuclear moderada. Tienden
a recurrir localmente. Tienen
moderada captacion de
radiofarmacos

e
=

Extradoseo

1B < Extracompartimental

Estadio Il.Histologicamente de alto

grado(G 2).Son pobremente
diferenciados, tienen alta
proporcion célula matrix, mitosis
abundante, atipia nuclear
abundante.necrosis, altamente
destructivos. Gran captacion de
radiofarmacos. Alta incidencia de
metastasis.

~

Intraéseo
A <Intracompartimental

“
P

Extraéseo /
ne < Extracompartimental J

Estadio lll.Metastasis:Regional o
remota(viscerales, linfaticas y
Oseas)
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En los tumores éseos malignos, Enneking plantea que existen dos tipos de osteosarcoma:

Sarcoma de bajo y alto grado histolégico. Los de bajo grado son de crecimiento lento,
invaden tejidos locales y tienen poco riesgo de metastasis. La continuidad de la capsula esta
interrumpida en muchos lugares y la zona reactiva forma una pseudocapsula alrededor de la
lesion. Aisladamente se encuentran nédulos satélites en la zona reactiva. En contraste con
los tumores de destruccion rapida, como son los de alto grado histologico, los sarcomas de
bajo grado erosionan gradualmente las barreras naturales. Con el tiempo, las extirpaciones
fallidas y recurrentes, el riesgo de transformacion a un tumor de alto grado se incrementa

considerablemente. Las caracteristicas citologicas del tumor maligno de bajo grado son:

anaplasia, pleomorfismo, hipercromasia y un modesto numero de mitosis. La necrosis,
hemorragia e incursion vascular varian de acuerdo al tipo de tumor. Los de bajo grado son
usualmente asintomaticos y se presentan como masas de crecimiento lento. El sarcoma de
alto grado crece rapidamente en una zona reactiva amplia donde no parece existir o tener
poca pseudoencapsulacion. No se limita por las barreras naturales del tumor, se extiende a
los tejidos adyacentes que destruyen el hueso cortical, el cartilago articular y las capsulas
articulares. El margen entre la lesion y los tejidos circundantes esta pobremente demarcada.

Los nddulos satélites se encuentran en la zona reactiva y se presentan metastasis fuera de la
misma, usualmente en el canal medular, las caracteristicas histologicas incluyen: alta
proporcidn célula-matrix, poca diferenciacién de las matrices inmaduras y todos los rasgos

citologicos caracteristicos de malignidad. (Figura)'>

Los tumores malignos también pueden ser clasificados en: latentes, activos y agresivos

considerando varios factores. (tabla 2)'®

Tabla 2. Clasificacion de los tumores malignos

Tipode Hemoglo- Eritroredi- fosfatasa % de Forma Gammagrafia  Arterio
tumor bina mentacién alcalina mitosis y radiolégica grafia
necrosis
latente  normal normal normal % necrosis  geografica Normaloun20  normal

%

necrosis 15 +40 % Aumentada
activa  normal 20-40 aumentada % ampollada

mitosis

5%

aumentada necrosis penetrante +60% Muy

agresiva disminuida +60 +15% aumen-

mitosis +5% tada
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El estadio de la lesion 6sea primaria se lleva a cabo a través de la interrelacion de tres
factores: Grado (G), que representa la actividad biolégica del tumor; (T) zona anatomica o
extension la cual puede ser intracapsular, extracapsular, intracompartimental o

extracompartimental; (M) por la ausencia o presencia de metastasis.'

Teniendo en cuenta los parametros anteriores los tumores 0seos pueden clasificarse en
benignos y malignos. Los tumores 0seos benignos se designan por los numeros arabicos y
pueden ser estadio 1 (inactivos o latentes), estadio 2 (activos), estadio 3 (agresivos). Los
tumores 6seos malignos se designan con numeros romanos y pueden ser estadio | (invasivo
de bajo grado, estadio Il (destructivo de alto grado) y estadio Ill (con metastasis). Los
tumores malignos a su vez se dividen en intracompartimentales (A) y extracompartimentales
(B) Los tumores pueden pasar de un estadio al otro, por ejemplo: los tumores benignos en
estadio 2 se pueden convertir en latentes o estadio 1 después que el crecimiento 6seo ha

cesado. Algunos tumores benignos se pueden transformar en malignos.

DIAGNOSTICO

Cuando nos encontramos con un paciente con la sospecha de tumor 6seo, la evaluacion del
mismo comienza a partir de un completo interrogatorio y de un adecuado examen fisico.
Entre los elementos mas importantes para el diagnostico se encuentran: la edad del
paciente, sitio de la lesion, caracteristicas del dolor, si es nocturno, intermitente, si se alivia o
no con la actividad fisica, el reposo, uso de aspirina o antinflamatorios no esteroideos,
presencia o no de fiebre la cual se puede encontrar en caso de tumores malignos por
aumento del metabolismo o por infeccion. El examen fisico puede demostrar a la inspeccion
aumento de la circulacion colateral, lo cual es caracteristico de los tumores malignos,
tumefaccion o aumento de volumen que también es perceptible al inspeccionar el paciente. A
la palpacion comprobamos la masa tumoral cuando rompen la cortical, la cual puede ser
dolorosa o no y de consistencia dura, firme y adherida a planos profundos. El estado general
del paciente se puede afectar al encontrar: anemia, astenia, anorexia y pérdida de peso,

elementos estos presentes en casos de malignidad. "8
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Medios auxiliares de diagnéstico:

Se realizan estudios hematolégicos como hemoglobina que puede estar disminuida en caso
de tumor maligno. La eritrosedimentacion aumenta en caso de malignidad, asi como la

fosfatasa alcalina y el calcio sérico. "®1-1?

Los estudios imagenoldgicos son de gran importancia. La radiografia simple nos brinda la
situacion anatomica del tumor, ya sea: epifisis, metafisis o diafisis; si la lesion es unica
(monostaotica), en dos huesos (diostotica) o en varios huesos (poliostética). En caso de
tumoracion maligna observamos las clasicas imagenes en tela de cebolla, sol radiante, asi
como el triangulo de Codman. Podemos ademas observar la forma de crecimiento que puede
ser geografica, lo cual significa indice de crecimiento lento, forma ampollada, indice de
crecimiento intermedio y forma penetrante indice de crecimiento rapido. La radiografia simple

también ayuda a conocer el tipo de reaccion periéstica, que puede ser de tres tipos:
1- Continua

- Reaccion lamelar simple: sélo se produce una capa calcificada de hueso nuevo. Es

caracteristica de las lesiones benignas y es tipica de la osteomielitis.

- Reaccion lamelar multiple: imagen en tela de cebolla. Se caracteriza por la presencia de

hueso nuevo en varias capas. Es caracteristica, aunque rara, del Sarcoma de Ewing.

- Reaccion sdlida: Existe una linea radiolucida entre el periostio nuevo y la corteza, o una
imagen radiolucida. Esto refleja indice de cronicidad como los procesos benignos por
ejemplo: osteoma osteoide.

2- Interrupta: Triangulo de Codman. Tiene una apariencia triangular y mientras mas
numerosas sean mas agresivo sera el tumor. Lo mas importante es que refleja indice de

crecimiento rapido.

3- Complejas (se combinan las anteriores)

Enneking propone un método radiolégico muy util basado en cuatro preguntas:

1- ¢Doénde se localiza el tumor?. Se debe especificar si se localiza en epifisis, metafisis o

diafisis, si es central o no, si es un hueso plano o largo.
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2- ;Qué le ha hecho la lesion al hueso?.Se refiere especificamente al tipo de

comportamiento que puede ser geografico, ampollado o penetrante.

3- ¢Qué le ha hecho el hueso a la lesién? Aqui es importante puntualizar si tiene bordes

bien definidos o no y si existe reaccidn periostica.

4- ¢ Existe algun indicio especifico del tipo de tejido dentro del tumor? Se debe precisar si
existe formacion de hueso, calcificacion o imagen completamente radiolucida. Por
ejemplo, la calcificacion se produce en lesiones cartilaginosas o infartos 0seos. La
produccion de hueso dentro de la lesidn sugiere la presencia de osteoblastoma u

osteosarcoma.

La Tomografia Axial Computarizada (TAC) es utilizada para detectar destruccion del
trabeculado y de la cortical. La TAC ayuda a determinar la localizacion y extensién del tumor.
La Resonancia Magnética Nuclear (RMN) es util para determinar la extension de la lesion
tumoral a los tejidos blandos. La Angiografia es otro medio radiolégico de gran importancia
porque permite, en caso de malignidad determinar el aumento de la circulacion colateral, la

formacion de derivacion arteriovenoso y el retorno prematuro del liquido de contraste.
7,8,13,20,21

La Gammagrafia 6sea permite conocer la verdadera extension y vascularizacion de la lesion,
la que en ocasiones no puede ser bien precisada en la radiografia simple. La cantidad de
radioisotopo captado alrededor de la lesion refleja su actividad, ya que a medida que capte
mas radiofarmacos mas agresivo y maligno sera el tumor. El comportamiento gammagrafico

de cada tipo de lesion es el siguiente:

1- Tumores benignos: se presentan generalmente como zonas calientes bien delimitadas,
homogéneas, sin invasion de las partes blandas y sélo en raras ocasiones aparecen

como zonas frias.

2- Tumores malignos: permite detectar la extension real de la lesion y la presencia de
metastasis. Se presentan como imagenes intensamente captantes con destruccion de la

cortical e invasion a partes blandas, con zonas frias en su interior por necrosis tumoral.

3- Displasia fibrosa: lesion hipercaptante sin preservacion de los bordes 6seos. Descarta

localizaciones no sospechadas.
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4- Encondroma: la captacion depende de la histologia y vascularidad. Mientras mas

cartilaginosa y menos revascularizada, la captacion es menos intensa.

5- Osteoma osteoide: aumento de la captacion en toda la zona de engrosamiento cortical
con area central hipercaptante que corresponde por la radiografia con el nicho. En los
pequefos sblo se observa un punto captante bien delimitado.

6- Defecto fibroso metafisiario: Isocaptante en el estudio convencional. En fase de

cicatrizacion muestra intensa captacion homogénea.

7- Quiste 6seo solitario: Isocaptante con la técnica convencional. Con el pinhole existe halo
periférico de mayor captacion. Una hipercaptacion hace sospechar fractura patologica.

8- Quiste 6seo aneurismatico: hipercaptante en las tres fases. Imagen de “donut” en fase

tardia.

9- Osteocondroma: la posibilidad de lesiones multiples hace necesaria la investigacion. Sélo
capta la parte 6sea. Una hipercaptacién después del cierre o cese del crecimiento hace

sospechar su malignizacion.
10-Tumor de células gigantes: lesion hipercaptante con zonas frias en su interior.
11-Sarcoma de Ewing: captacion aumentada muy heterogénea.

12-Metastasis Osea: multiples imagenes hipercaptantes. Raramente pueden ser frias: en
tumores con escasa respuesta osteoblastica como linfoma, tumor de tiroides y metastasis

osteolitica de crecimiento muy rapido.

Existen otros métodos sofisticados en el estudio de los tumores como son: el uso de
anticuerpos monoclonales, estudios citogenéticos y moleculares que ayudan de forma exacta

a predecir la evolucion del tumor.

Para tratar un tumor 6seo de forma adecuada se requiere un adecuado diagnostico

histolégico como requisito previo.

Si se sospecha un tumor maligno se puede realizar una biopsia incisional o abierta, la cual es
una técnica de eleccidn ya que se requiere una cantidad de tejido necesario para el
diagnostico histolégico. La biopsia abierta es sin lugar a dudas superior a la biopsia cerrada
en la que se utiliza una aguja o trocar. Sin embargo, la biopsia cerrada puede ser realizada

en forma ambulatoria con minimo riesgo de hematomas y contaminacién. %7123
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El tratamiento es fundamentalmente quirdrgico y consiste en: reseccidn 0Osea, curetaje,
reseccion y curetaje combinados con o sin injerto d0seo, reseccidn y artrodesis y la
amputacion. El proceder quirurgico, ya sea reseccion o amputacidn, puede clasificarse de
acuerdo con el tejido a través del cual se realiza la operacion, los cuatro margenes

quirurgicos basicos son: intracapsular, marginal, amplio y radical segun plantea

Enneking .1,5,7,8,12,22-30

Margen intracapsular o intralesional: la diseccion se realiza a través de la zona reactiva,

pseudocapsula o capsula del tumor.

Margen marginal: el plano de diseccion es a través de la zona reactiva justo por fuera de la
pseudocapsula o capsula.

Margen amplio: el plano de diseccion es a través de los tejidos sanos por fuera de la zona

radioactiva.

Margen radical: el tumor, asi como el hueso y los musculos del mismo compartimiento, son

extraidos.

En general el tratamiento basado en la clasificacion de Enneking es el siguiente:
Benignos:

Estadio 1 — Reseccion intracapsular

Estadio 2 — Reseccion marginal o intracapsular

Estadio 3 — Reseccion amplia o marginal

Malignos:

IA- — Reseccion amplia

IB — Reseccion amplia considerando amputacion

[IA° — Reseccion radical

IIB — Reseccion radical

[IIA — Toracotomia, reseccion radical o tratamiento paleativo

[IIB — Toracotomia, reseccion radical o tratamiento paleativo
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Quimioterapia preoperatoria (QTP)

Esta conducta nace con el criterio de salvar el miembro afectado, pues se comenzaba con
quimioterapia mientras se construia la endoprotesis que era individual para cada tipo de
paciente, y que en ocasiones requiere un tiempo de mas de tres meses. La QTP prevenia la
progresion tumoral. Se observo que los pacientes con este tratamiento evolucionaban mejor
que con la variedad adyuvante solamente. Ademas, se plante6 que servia de indicador
prondstico, ya que los pacientes que no respondian al tratamiento presentaban metastasis
pulmonares durante el tratamiento adyuvante. La respuesta a este tratamiento se mide desde

el punto de vista clinico, radiolégico e histologico (grado de celularidad y necrosis).
Debemos valorar las ventajas y desventajas de la QTP (tabla 3) y postoperatoria (tabla 4):

Tabla 3. Quimioterapia preoperatoria (QTP)

Ventajas Desventajas

1 Quimioterapia precoz para las 1. Mayor volumen tumoral.

micrometastasis. 2. 2- Los clones resistentes del

2 Disminuye los clones tumor metastatizan.

resistentes. 3. 3-Elretardo de la cirugia

3 Reduce el volumen tumoral y

aumenta la probabilidad de

conservacion del miembro
afecto.

Permite disefiar la endoprétesis
Disminuye el spray tumoral
transoperatorio.

Evaluar la sensibilidad del

tratamiento.

aumenta la probabilidad de
metastasis.

4-Trauma psiquico al tener el
tumor.

5- Riesgo de crecimiento tumoral.
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Nosotros consideramos que la quimioterapia preoperatoria debe ser indicada cuando se

piensa realizar una cirugia de salvamento con niveles funcionales adecuados y no exista

Tabla 4. Quimioterapia postoperatoria

Ventajas

Desventajas

1- La
permite mayor sensibilidad de

erradicacion del tumor
las micrometastasis al entrar en

ciclo celular activo.

2- Disminuye la probabilidad de

clones resistentes del tumor

primario.

Retardo en el comienzo de QTP de

las micrometastasis.

No hay pruebas in vivo de la

sensibilidad a la QTP empleada.

Spray de células tumorales en el

transoperatorio.

invasion a partes blandas.

RADIOTERAPIA

Este método se emplea cuando el paciente:

1- Se niega a la amputacion.

2- Localizacidén no quirurgica del tumor (esqueleto axial, huesos planos).

3- Tratamiento paliativo por el posible beneficio.
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